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Chiari Malformasyonlarinda Patofizyolojik Teoriler

The Theories for Pathophysiology of Chiari Malformations

oz

Chiari malformasyonlarinin (CM) ve eslik eden siringomiyelinin (SM) etiyopateogenezi ve patofizyolojisi hakkinda halen

bir goriis birligi yokeur. Ileri siiriilmiis onlarca teori, malformasyonlarin baz tiplerinin ve baz1 6zelliklerinin agiklanmasinda
yetersiz kalmaktadir. CM tip I disindaki tiplerin dogumsal patolojiler oldugu acikur. Ancak CM tip I'in homojen bir grup
olmadigint ve bazi alt tiplerinin edinsel olabilecegini diisiindiiren kanitlar mevcuttur. Bu patolojilerin nedenlerinin ve

patofizyolojilerinin aydinlatilmast tedavi yontemlerinin gelistirilmesinde 6nemlidir.

Anahtar Sézciikler: Chiari malformasyonu, Patofizyoloji, Siringomiyeli

ABSTRACT

There is no an agreement about pathogenesis of Chiari Malformations (CM) and CM’s associated with syringomyelia.

Dozens of theories are inadequate for explaining some features of CM. Development of them, except Type 1 CM, are
congenital; however, Type 1 is not a homogenous group. Conversely, a few evidence suggested that subgroups of type 1 may
be an acquired disease. Clarifying of pathogenesis provide improve of the treatment modalities.
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GIRIS

Chiari malformasyonlari (CM) arkabeyin yapilarindan bir
kisminin foramen magnumdan fitiklagmasiyla karakeerli
bir grup “dogumsal” patolojidir.
fitklagmasindan, neredeyse tiim arkabeyin yapilarinin hatta
ilave olarak bazi supratentoryal yapilarin da fiuklagmaya
kauldigt agir malformasyonlara kadar ¢ok farkli gortiniimde
olan bu patolojilerin etiyopatogenezi ve patofizyolojisi

Basitce tonsillerin

hakkinda halen kesin kanitlanmig veriler yoktur ve bazi
deneysel ve klinik gozlemlerle desteklenmis farkli teoriler
ortaya atlmistir.

Bu béliimde en basit form olan CM tip I, diger tiplerden
ayr1 olarak ele alinacakur. Ciinkiit CM tip I'in en azindan
bir kisminin diger tiplerden farkli olarak edinsel gelistigi
ve farklt etiyopatogeneze sahip oldugu yoniinde bazi
kanitlar mevcuttur. Ayrica CM’larina siklikla eslik eden

siringomiyelinin  (SM) gelismesini agiklamaya ¢alisan
teoriler de kisaca incelenecektir.

CM tip I:

Chiari’nin orijinal taniminda tip I de dahil olmak iizere
butiin CM tipleri hidrosefali ile birliktedir ve Chiari bu
malformasyonlarin gelismesini hidrosefaliye baglamugtir.
Oysa CM tip [ olgularinin ancak %7-10 kadarina hidrosefali
eslik eder. Chiari’nin bildirdigi tip I olgular ileri hidrosefalili
postmortem olgulardir ve olasilikla bugiin tanimladigimiz
anlamda CM tip I olgulart degil, tedavisiz kalmus ileri
hidrosefalinin neden oldugu tonsil fitiklasmalaridir (45).
CM tip I genellikle hidrosefalinin eglik etmemesi nedeniyle
diger CM tiplerinden ayrilir ve diger tipleri agiklayan
patofizyolojik mekanizmalarin CM tip I’e uyarlanmasi pek
miimkiin degildir. On planda CM tip II'nin gelismesini
actklamaya calisan embriyolojik teorilerin Marin-Padillalarin



primer paraaksiyal mezodermal yetersizlik teorisi disinda
hicbiri CM tip I gelismesini agiklamamakradir.

Yeni farkl
nérofizyolojik ¢alismalarin  bilgileri biriktikee CM  tip
Iin aslinda homojen bir grup olmadigi ve ¢ok farkls
mekanizmalarla gelismis, ama ayni radyolojik goriiniime,

goriintiileme  yontemleri  gelistikce  ve

yani tonsillerin foramen magnumdan fiuklasmasina sahip
olan bir hastaliklar grubu oldugu diisiiniilmeye baglanmustir.
Belki de biitiin olgulara uygulanan ortak cerrahi yontem
olan foramen magnum dekompresyonunun (FMD) bazi
olgularda ¢ok basarili olurken bazi olgularda hastanin
klinigini daha da kotiilestirmesi, farkli etiyopatogeneze
sahip biitiin olgulari ayni kabul edip, elmalarla armutlar
aynt kefeye koymamizla ilgilidir.

Milhorat bir kongrede CM tip I'in 5 farkli nedene bagli
gelisebilecegini bildirmistir (35): Klasik tip olan arka
cukur sikigikligy, gergin omurilikle birlikte olan olgularda
omuriligin asag1 cekilmesi, atlantoaksiyal instabilite, kafaici
basing artist ve spinal subaraknoid alanda basing distikliigii.
Thompson da benzer bir sekilde, tonsil fiuklagmast olan
pediatrik olgulari 6 grupta toplamis ve bu gruplarin hepsinin
farkl etiyopatogenetik mekanizmalarla olustugunu ileri
sirmiistiir (49): Beyin omurilik sivist (BOS) dolagimi
bozuklugu olanlar, kraniovertebral bileske (KVB) problemi
olanlar; kafai¢i vendz drenaj sorunu ve kraniosinostozla
birlikte olanlar; biiylime ve metabolizma hastaliklariyla
birlikte olanlar; okkiilt gergin omurilik sendromuyla birlikee
olanlar ve atlantoaksiyal asir1 hareketle birlikte olanlar.

CM tip Iin farklr alt tiplerini kisaca patofizyolojik olarak

inceleyelim.
Arka ¢cukurda sikisikliga bagli CM tip 1

Milhorat’in arka gukur sikigtkligina bagli olan klasik tipinde
dogustan arka gukur kiiciiktiir ve zamanla tonsil fitiklasmast
gelisir. Arka cukurun CM tip I'de kiigiik oldugunu gésteren
cok sayida radyolojik calisma mevcuttur (1,21,38,48).
Marin-Padilla ve Marin-Padilla gebe hamsterlerde yapuklart
deneysel caligmalarda A hipervitaminozu ile indiikledikleri
paraaksiyal mezodermal yetmezligin, oksipital kemigin
gelismesini saglayan somitlerde yetersizlige ve arka gukurun
kiiciik kalmasina neden oldugunu ve CM’larmnin gelistigini
gdstermis, embriyo teratojen etkiye ne kadar erken maruz
kalirsa o kadar agir dogumsal malformasyonlarin gelistigini,
CM tip I'in en hafif form oldugunu bildirmistir (31).

CM’larinin embriyolojik gelismesini aciklamaya ¢alisan
teoriler icinde sadece Marin-Padillalarin teorisi CM tip
I gelismesini de agiklamaya yonelikeir. Bu teori uzun siire
CM tip I'deki klinik ve tedavi anlayisimizi sekillendirmis
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ve sadece kemik diizeyinde FMD’nun bile yeterli
olabilecegi fikrini desteklemistir. Ger¢ekten de bu goriis,
en azindan arka cukurun kiiciitk ve klivusun kisa oldugu,
tentoryumun asagida yerlestigi dogumsal kékenli olabilecek
bir grup CM hastast i¢in gegerli gibi goriinmekeedir. Boyle
olgularda dogusta tonsil fittklasmast bulunmayabilir, ¢linki
serebellum dogumdan sonra gelismeye devam eder ve
yetersiz mezoderm nedeniyle arka ¢ukur gelismesi buna
ayak uyduramazsa yetersizligin derecesine gore yasamin
farkli zamanlarinda tonsil fiuklasmas: ortaya cikabilir.
Yenidoganlarda tonsil fittklagmasi nadiren goriiliir (49).

Ancakbiitiin CM tip I olgularinda arka cukur kiiciik degildir.
Bazi olgularda normal boyutlardadir ve bu durumda tonsil
finklagmasint dogumsal arka c¢ukur kiiciikligiintin gec
etkisine baglamak miimkiin degildir.

Arka cukurda sikisiklik sadece arka ¢ukurun kiiciik olmast
durumunda degil, araknoidin ileri derece kalinlagmasina ve
BOS dolasiminin bozulmasina yol agan ge¢irilmis meninge-
al enfeksiyon gibi nedenletle ortaya ¢ikan bazal araknoiditte
de goriilebilir.

KVB anomalileri ve iist servikal instabiliteyle birlikte olan
CM tip I:

Son zamanlarda bazi calismalarda CM tip I olgularinda arka
cukur boyutlari yerine KVB'deki anormal biyomekanik ve
anatomik ozellikler iistiinde durulmaktadir. Baziler inva-
ginasyon, atlasin oksipitalizasyonu gibi bazi anomalilerin
CM tip I'de sik goriildiigii bilinir. Ozellikle CM tip 1,5 ve
kompleks CM tip I olarak adlandirilan olgularda KVBde
kemik anomalileri daha sik goriiliir. (49). Klekamp bazi ol-
gularda kranioservikal instabilite bulundugunu bildirmistir
(25). Goel ise KVB anomalisi olsun olmasin biitiin CM
tip I olgularinin atlantoaksiyal instabiliteye bagli oldugunu
ileri siirmiis ve FMD uygulamaksizin sadece atlantoaksiyal
eklemin yiikseltilmesini ve fiizyonunu énermislerdir (15).
Kraniovertebral veya iist servikal bilegskede instabilitesi olan
olgularda sadece FMD’nin klinigi diizeltmeyecegi asikardir,
bu olgularda instabilite saptanan seviyeye fiizyon ve stabili-
zasyon uygundur. Ancak biitiin CM tip I olgularinin ins-
tabiliteye bagli oldugunu diisinmek ve ona yonelik tedavi
uygulamak bu kadar heterojen bir hastalik grubunda ¢ok
dogru olmayacakur.

Gerek arka cukurun kiiciik oldugu gerekse KVB ano-
malilerinin  bulundugu olgularda dogustan paraaksiyal
mezodermal yetersizligin soz konusu oldugu diisiintlebilir.
Embriyonal dénemde mezodermal yetersizlige neden olan
faktor kesin olarak bilinmemektedir. Marin-Padilla’lar (31)
deneysel caligmalarinda teratojen etkiyi A hipervitamino-



SPINAL

PERIFERIK $INIR CERRAHISI BULTENI

Say1: 92 Temmuz / 2021

zuyla, Margolis ve Kilham (30) reoviriislerle indiiklemistir.
Klinik ¢aligmalarda bazi olgularda ailevi 6zellik saptanmus,
otozomal dominant ya da resesif gecis olabilecegi bildi-
rilmistir (43). Genetik caligmalarda gelisimsel genlerin
epigenetik sessizlestirilmesiyle iligkili olan ve 17. kromo-
zomda norofibromatozis-1 (NF-1) genine yakin yerlesmis
bulunan SUZ-12 geni (37), kromozom 15q21°de bulunan
fibrillin-1 geni (44), kemik gelismesiyle iliskili olan ETS 1
ve ETS 2 genleri, kondrositlerle iliskili NOTCH genleri
(32), Klippel-Feil sendromuyla iligkili olan Pax gen ailesi
(43), hiicrelerarast matriksin sekillenmesinde rol oynayan
olfaktomedin benzeri 2A (OLFML-2A) geni, hiicrede klo-
riir metabolizmasinda ve dolayisiyla BOS sekresyonunda rol
oynayan SLC4A9 geni ve kolajen sentezinde rol oynayan
SNV geni (3) aday genler olarak bildirilmistir. Olasilikla
butiin olgularin tek bir gende bozuklukla agiklanmas:
miimkiin degildir ve multifaktdryel etkiler s6z konusudur.

BOS dolasim bozuklugu ve kafaici hipertansiyonla birlikte
olan CM tip I:

Idiopatik kafaici hipertansiyon olgularinin %20 kadarinda
tonsil fitklagmast oldugu bildirilmistir (49). Bunun nedeni
basincin kafaiginde yiiksek, spinal alanda normal ya da
daha az yiiksek olmasidir. Fagan ve ark.nin bir calismasinda
FMD uygulanmis 192 CM tip I olgusunun 36t klinik
olarak yarar gormemis ve bu olgularin 16’sinda (%42)
kafaici hipertansiyon saptanmus, sant yontemleriyle tedavi
saglanmustir. Bagka bir calismada Chari ve ark (11) belirtili
16 CM tip I olgusunda kafai¢i basin¢ monitérizasyonu
yapmis ve ortalama kafai¢i basing normal diizeylerde
olmasina ragmen 14’iinde kafaici basing pulzatilitesini
yiiksek bulmus, ventrikiiloperitoneal sant uyguladiklart 6
olgunun klinik olarak iyilestigini bildirmislerdir. Thompson
CM tip I olgularinda belirgin hidrosefali sik goriilmese
bile BOS dinamiginin bozulmus olabilecegini ve bunun
diizeltilmesinin tedaviyi saglayabilecegini ileri stirmis,
ozellikle FMD’den yarar gormeyen ya da agik/kapali BOS
fistiil gelisen olgularda kafaici basincin degerlendirilmesini
onermistir (49). Bu literatiir bilgisinin 1s1ginda, arka cukuru
normal boyutlarda izlenen ve fazla sikigik gériilmeyen,
bas agrist 6n planda ve siddetli olan CM tip I olgularinda
idiopatik kafaici hipertansiyon olasilif1 akilda tutulmali ve
hastalar bu agidan da degerlendirilmelidir.

Kafaici venoz drenaj bozuklugu da benzer sekilde kafaici
basinci arurabilir. Alperin ve ark. (2) CM tip I'de cerrahi
tedaviden yararlanmama konusunda risk fakeorlerini
belirledikleri bir calismada azalmis juguler drenajin 6nemli
bir belirteg oldugunu bildirmistir.

Spinal alandan BOS kaybina bagli kafaici hipotansiyonla
birlikte olan CM tip I:

Spinal alandan BOS kaybinda kafaici ve spinal basing farki
vardir, spinal alanda basing diistik, kafaicinde normal ya da
daha az disiiktiir. Basing farki nedeniyle tonsil fitiklasmast
goriilebilir. Lumboperitoneal sant takilan olgularda bu
komplikasyon iyi bilinir. Sant1 olmayan olgularda travma,
gecirilmis lomber cerrahi ya da ponksiyon gibi girisimler
sonrast veya kok durasindan kendiliginden olan BOS
kagagt nedeniyle BOS kayb: olabilir. CM tip I olgularinda
ortostatik hipotansiyon, pozisyonla degisen zonklayici bas
agrist gibi belirtiler belirginse bu olasilik akla getirilmeli,
tetkiklerde kafaici durada kalinlagma ve boyanma ve spinal
kokler etrafinda kistik yapilar gibi radyolojik bulgularin
varligi degerlendirilmelidir.

Gergin omurilik sendromuyla birlikte bulunan CM tip I:

Gergin  omurilik sendromunda beyin sapinin

asagl
cekilmesinin tonsil fitiklagmasina yol agabilecegi ve filumun
kesilmesinin bunu diizeltebilecegi bildirilmistir. Royo-
Salvador ve ark. (42) gergin omurilik sendromu klinigi
olmayan ve CM tip I klinigi ile bagvuran 20 olguda normal
yerlesimli ancak kalin goriiniimde filumu kestikten sonra
CM tip I belirtilerinin geriledigini bildirmistir. Ardindan
Milhorat ve ark (36) FMD’den yarar gormemis ve hem CM
tip I hem gergin omurilik sendromu belirtileri olan 318
olguda filum terminaleyi kestiklerini ve olgularin biiyiik
bir kisminda her iki tabloya ait belirtlerin geriledigini
rapor etmiglerdir. Ancak yazarlar bu seriye sadece CM
tip I olgularini degil, sinirda (0-4 mm) tonsil fiuklagmas:
olan olgulart da katmigur. Thompson alt lomber-sakral
bolgeye yapisan filum terminalenin beyin sapini gerip
asagl cekmesinin tartuismali bir bilgi oldugunu, omuriligin
spinal kanala sadece filum terminale ile degil ayrica kokler
ve dentat ligamanlarla da sabidendigini, ayrica sakral lipom
ve lipomiyelomeningosel olgularinda beyin sapinda asag
cekilme goriilmedigini belirtmistir (49). Yine de gergin
omurilik sendromu ve CM tip I birlikteligi cok nadir bir
durum degildir ve tedavi yontemi ve cerrahi siralamast
hastaya 6zel belirlenmelidir.

Cocuklarda sendromik hastaliklara eslik eden CM tip I:

Sendromik kraniosinostozlar olasilikla lambdoid siitiiriin
erken kapanmasi sonucu arka ¢ukurun kiigitk kalmasina
ve/veya venoz siniis drenaj bozukluguna bagli olarak CM
tip I’e neden olabilir. Lambdoid siitiiriin erken kapandigt
Crouzon ve Pfeiffer sendromlarinda tonsil fitiklagmast cok
stk (>%50) goriiliirken, siitiiriin daha ge¢ kapandigi Apert
sendromunda nadir goriiliir (<%2) (49).



Biiytime hormonu eksikligi gibi iskelet biiytimesini ve ailevi
hipofosfatemiler gibi kemik metabolizmasini bozan bazt
hastaliklar da cocuklarda tonsil fitiklasmasina neden olabilir
(49). Yine iskelet displazilerinin sik goriilldiigii NF tip I'de
de CM tip I sikur (50).

Tonsil fiuklagmasi bu farkli gruplarda ¢ok farkli nedenlerle
gelismistir ve aslinda tedavilerinin nedene yonelik olmast
gerekir. FMD sadece Milhorat'in klasik tip arka ¢ukur
stkigikligt  olarak adlandirdigr ve olasilikla  dogumsal
nedenlerle arka ¢ukurun kiiciik oldugu olgular icin uygun
bir tedavi yontemidir. Bunun disinda, KVB sorunu ya da
atlantoaksiyal instabilite olan olgularda dekompresyonla
birlikte veya tek basina stabilizasyon yapilmasi, kafaici basing
artist olan olgularin primer kafaici basing artist sendromu
gibi kabul edilip ona yénelik BOS drenaj yontemlerinin
uygulanmast, gergin omurilik sendromuna eglik edenlerde
eger CM tdp I belirtileri ¢cok belirgin degilse filumun
kesilmesi, sendromik olsun olmasin kraniosinostozlarla
birlikte olan olgularda kafatasinin  genisletilmesi  ve
spinal alandan BOS kaybina bagli olan olgularda buna
yol acan defektin tamiri tedavide ilk asama olmalidir.
Tabi bunu gergeklestirebilmek i¢in bir hastada CM tip 1
saptandiginda, hemen FMD karari vermek yerine, belki de
biyiik venéz siniislerin degerlendirilmesi, ¢ocuk hastalarda
ayrintili metabolik degerlendirme, KVB’nin fonksiyonel
degerlendirilmesi, kafaici ve spinal alanda basing dl¢timleri
gibi ileri incelemeler sonrast CM tip I nedeninin saptanip
nedene uygun tedavi planlanmasi gereklidir. Bu sekilde CM
tip I tedavisinde basarisizlik orani azalacakur.

CM tip e eslik eden SM

Siringomiyeli CM tip I olgularinin %40-60’mna eslik eder
ve CM tip II'de de goriilebilir. Bazi olgularda goriiliip
bazilarinda gérilmemesinin nedenini heniiz bilmiyoruz.
SM  gelismesiyle ilgili ¢ok sayida patofizyolojik teori
ortaya atilmistr. Bu teoriler SM icindeki sivinin nereden
kaynaklandigini, hangi yollarla ve hangi mekanizmalarla
omurilik icine girdigini deneysel, fizyolojik ve radyolojik
kanitlarla yanitlamaya calisir.

Normal kosullarda spinal alan kafaici alanin tamponlayici-
sidir ve kardiyak sistolle ya da Valsalva manevralariyla ka-
fai¢inde artan basinci tampone etmek icin bir mikear BOS
foramen magnum diizeyindeki sisternalardan spinal alana
gecer. Diyastolde ya da Valsalva sonlaninca kafaici basin-
cin diismesiyle birlikte geri doner. Spinal alana gecen BOS
her sistolde 0,75-1 ml kadardir ve spinal alanda duranin
esnekligi ve epidural venlerin gereginde hizla daralabilmesi
sayesinde tamponlanir (8). Bu basin¢ degisiklikleri sirasin-
da birim basing degisikligi basina olusan hacim degisikli-
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gi kompliyans olarak adlandirilir. Normalde spinal alanin
kompliyans: yiiksektir ve basing degisiklikleri omurilik ve
subaraknoid alana dagitlarak ikisi birbirine esitlenir. Omu-
rilik yiizeyinden iceri giren damarlar ¢evresindeki perivaskii-
ler bosluklar iki yone serbest sivi hareketine izin vererek bu
esitlemede onemli rol oynar (22).

Teorik olarak foramen magnum diizeyinde subaraknoid
alandaki bir darlik ya da ukanma serbest BOS gecisini
azalur veya durdurur ve kranyal ve spinal alan basinglarinin
birbirinden ayrilmasina, “kraniospinal ayrigmaya” neden
olur. Ancak bu konuda yapilmis olan nérofizyolojik
calismalar ve basing olc¢iimleri farkli sonuglar vermistir
ve CMlarinda ger¢ekten boyle bir ayrismanin varlig
tartismalidir  (17,19,52). Yine de, foramen magnum
diizeyindeki darligin kranyospinal kompliyansi azalttgi (19)
ve FMD sonrast azalmis kompliyansin normale déndiigii
gosterilmistir (46).

SM olusma teorilerini SM stvisinin olast kaynagina gore iki
gruba ayirmak miimkiindiir: 1-Sivinin 4.ventrikiilden ya da
subaraknoid alandan gecen BOS oldugu goriisti ve 2-sivinin
kaynaginin artmus hiicrelerarast sivi oldugu goriist.

Stvinin BOS kaynakli oldugunu savunan teoriler:

SM i¢indeki stvinin kaynaginin BOS oldugu goriisii oldukea
eskiye dayanir. Gardner'in “water hammer” teorisine gore
4.ventrikiil ¢ikis delikleri kapali oldugu icin BOS kardiak
siklus etkisiyle obeks yoluyla santral kanal i¢ine girerek birikir
(14). Bu teorinin etkisi uzun siireli olmus ve Gardner’in
onerdigi sekilde obeksin tikanmasi yiiksek risklerine ragmen
uzun siire CM tip I tedavisinde altin standart olarak kabul
gormiistiir. Williams'in ortaya atu@i kranyospinal ayrigma
teorisine goére BOS yine Gardner teorisine benzer bir
sekilde 4.ventrikiilden santral kanal icine geger, ancak
burada BOS’un gegisini saglayan gii¢ Valsalva manevrasinin
neden oldugu basing farkidir. Valsalva manevrasi sirasinda
spinal alanda basing artinca foramen magnum diizeyinde
tonsil fitklagmasinin neden oldugu tikact gegici olarak agar
ve bir miktar BOS kranyal alana kagar. Ancak sonrasinda
tonsiller BOS’un spinal alana geri doniisiinii engeller. Bu
sekilde giderek spinal alandaki basing kranyal alana gore
negatif hile gelir ve BOS’un 4.ventrikiilden santral kanal
icine emilmesine yol acar. Santral kanal icinde BOS birikip
SM gelistikten sonra Williams'in emme ve dalga etkisi
adint verdigi bir mekanizmayla SM yavas yavas omurilik
dokusunu harap ederek biiyiir (52).

Bu iki teori gerek otopsi gerekse manyetik rezonans
goriintilleme (MRG) caligmalarinda 4.ventrikiille santral
kanal arasinda genellikle baglant olmamasi nedeniyle ¢ok
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elestirilmistir (26,34). Bu nedenle daha sonraki teoriler
BOS’un omurilik icine perivaskiller bogluklar yoluyla
subaraknoid alandan gectigini ileri stirmusgtiir. Bu goriisii
ilk ileri stirenlerden Ball ve Dayan BOS gecisini saglayan
itici giicin Williams'in teorisinde oldugu gibi Valsalva
manevrast oldugunu (4), Stoodley ve ark. ise kardiak sistol
oldugunu (47) kabul etmistir.

BOS akimini inceleyen MRG tekniklerinin gelismesi CM
tip I ve SM calismalarinda yeni bir ¢ag agmistir. Oldfield
ve ark.nin incelemeleri piston teorisini ortaya atmalarini
saglamistr (39). Buna gore sistol sirasinda tonsiller iist
servikal kanalda bir piston gibi servikal subaraknoid alana
carpar ve burada basinct artirir. Bu basing artist, bir yandan
BOS’un perivaskiiler araliklardan SM icine ge¢mesine
neden olurken bir yandan da SM’nin iist kismina digaridan
basi yaparak Williams'in dalga teorisini destekler sekilde
SM icindeki sivinin agagi dogru hareketine ve SM’nin
biiylimesine yol agar.

BOS’un subaraknoid alandan omurilik icine girdigini
ileri siiren teoriler spinal subaraknoid alandaki basincin
SM icindeki basingtan diisitk oldugu ileri siiriilerek ¢ok
elestirilmistir. Bu basing farki konusunda literatiirde farkli
bulgular vardir (19,23). Diusiik basingh alandan yiiksek
basinglt alana BOS akimini agiklamak icin yine bazi
calismalarda sofistike MRG teknikleri kullanilmistir. Bunck
ve artk. (9) basing farkina ragmen gecisi SM hastalarinda
spinal subaraknoid alanda bazi bélgelerde saptanan girdapli
akima baglamis, Bilston ve ark (7,29) kardiyak sistol sirasinda
spinal subaraknoid alandaki BOS akiminda %30’a varabilen
gecikme olmasi ve bunun sonucu perivaskiiler araliklardaki
akimin tek yonlii valv gibi calismasiyla agiklamistir. Bilston
ve ark.nin matematiksel modele dayanan calismasinda,
SM’nin  eslik ettigi olgularda eslik etmeyenlere gore,
spinal subaraknoid alandaki basing sistol sirasinda %10-
30 geciktiginde perivaskiiler alandan net BOS gecisinin
daha fazla oldugu gosterilmistir (7). Bunck'un girdaplt
akim teorisini destekleyecek sekilde, Haughton ve Mardal
(18) yine bir matematiksel modelde spinal kanal icindeki
anatominin de BOS akimini etkileyerek SM gelismesine
katkida bulunabilecegini ileri stirmiigtiir.

Hiicrelerarasi sivi kaynakli oldugunu savunan teoriler

SM i¢indeki stvinin kaynaginin BOS degil de hiicrelerarast
stvi oldugunu savunanlardan biri Greitzdir (16). Greitz'in
omurilik i¢i nabiz basing teorisine gére subaraknoid alandaki
tikanikligin distalinde Bernoulli’nin teoremi ve Venturi
etkisiyle akim hizi artar ve basing diiser, basincin diigmesi
omuriligin geniglemesine ve hiicrelerarast sivinin olusan
negatif basing nedeniyle omurilik icinde birikmesine yol

acar. Kapillerlerden hiicrelerarast stvinin emilimi azalmigtir.
Ayni ekibin bir deneysel ¢alismasinda subaraknoid alanin
daraltidmasinin distalde dnce omurilikte 6deme, ardindan
SM gelismesine neden oldugu gosterilmistir (20). Klekamp
da SM’nin omurilik dokusundaki kronik bir interstisyel
o6dem durumu oldugunu ileri stirmiistiir (24). 2004’te
Levine’nin ortaya atudt venoz tikaniklik teorisi de bu goriisti
savunur (27). Buna gére foramen magnumdaki tkaniklik
spinal venlerde dolagimin yavaglamasina, kan-omurilik
bariyerinin bozulmasina ve omurilikte hiicrelerarast sivi
miktarinin artisina yol agar.

Koyanagi ve Houkin (26) foramen magnumdaki ttkanikligin
spinal kompliyans azalmasina neden oldugunu, bunun da
venlerin diyastolde genigleyememesine ve basinglarinin
yiiksek kalmasina ve hiicrelerarast swvinin venlere geri
emilmesinin bozulmasina yol agugini ileri siirmiis, Bateman
(6) yakin tarihte bu durumun normal basingli hidrosefali ile
aynt mekanizma sonucu olustugunu ve temel bozuklugun
kompliyans azalmasi sonucu patolojinin yerine gore kan-
beyin ya da kan-omurilik bariyerinin bozulmasi oldugunu
iddia etmistir.

Goriildiigt gibi, SM patofizyolojisinde de hélen bir goriis
birligi yoktur ve hemen her yil farkli bir teori ortaya aul-
maktadir. Aslinda beyinde oldugu gibi omurilikte de hiicre-
lerarast sivi ve BOS normalde iki yonlii calisan perivaskiiler
araliklar yoluyla birbiriyle dogrudan baglantulidir. Bu sistem
beyin ve omuriligin, olmayan lenf sistemi islevini goriir. Bu
nedenle SM’nin hem BOS kaynakli hem de hiicreleraras
stvi kaynakli oldugunu savunan teorilerin dogru taraflari
olabilir ve zaten bu teorilerin tiimii bazi deneysel ve klinik
kanitlara dayanmakeadir. Belki de, CM tip I patofizyoloji-
sinde oldugu gibi, burada da farkli mekanizmalarla olusan
ama goriiniimii ayni olan farkli SM tipleri s6z konusu ola-
bilir.

Diger CM tipleri

CMtipII, I velV, CM tip I'den farkli olarak ayni patolojinin
giderek siddeti artan formlart gibi goriinmekeedir. Spinal
(CM dp II), kranyospinal bileske (CM tip III) veya
oksipital bélgede (tip IV) kanalda agiklik, néral dokularin
(tip I'de omurilik, tip IIT’te arkabeyin yapilari ve tip IV’te
oksipital loblar) bu acikliktan disariya fiuklagmast ve
olgularin biiyiik bir kisminda eslik eden hidrosefali ortak
yonleridir. CM tip II'de tonsiller, vermis ve bazen beyin sap1
foramen magnumdan spinal kanala fiuklasmistir. Ayrica
kranyal alanda telensefalonda, talamusta, kranyumda
eslik eden anomaliler vardir. Tip IV literatiirde uzun siire
primer serebellar hipoplazi-aplazi gibi tanimlanmigsa da
aslinda Chiari’nin orijinal tanimlamasina gore serebellar



hipoplazi ve displazi, kiiciik arka cukur ve oksipital loblarin
finklasug oksipital bir ensefalosel olmasiyla karakterlidir
(51). Kranyospinal alandaki aciklik rostrale dogru ¢iktkea
hidrosefali ve eslik eden diger beyin anomalileri agirlasir. Bu
nedenle spinal kanalin en alt kisminda sakral alanda goriilen
acikliklarda hidrosefali bulunmayabilir.

Tip I disindaki CM’larinin etiyopatogenezinin agtklanmast
icin Chiariden baslayarak ¢ok farkli teoriler ortaya
aulmigur. Chiari arkabeyin yapilarinin fiuklagmasini erken
embriyonik dénemde gelisen hidrosefaliye baglamistr (45).

Penfield ve Coburn
omuriligin gerilmesine baglar (41). Buna gére omuriligin

malformasyonlarin  gelismesini
asagl yapismast arkabeyin yapilarinin da asag1 cekilmesine
neden olur. Lichtenstein bu teoriyi daha da gelistirmis
ve arkabeynin asagi cekilmesi nedeniyle akuaduktun
tikandigini, bunun sonucunda hidrosefali gelistigini ileri
stirmiigtiir (28).

Cameron’un disaridan bast teorisine gore (10), spina bifida
nedeniyle amniotik boglukla nérosel arasinda baglant
vardir, bunun sonucu amniotik sivi basiner yiikselir. Bu
yiiksek basing gelismekte olan kafatasina disaridan baski
yaparak kafaicindeki yapilari spinal alana dogru iter ve
arka beyin fitklasmasi yaninda eglik eden akuadukt darligs,
massa intermedia genislemesi, falks serebri hipoplazisi gibi
anatomik bozukluklarin gelismesine neden olur.

Barry, malformasyonlarin gelismesini noral tiiptin agir1 ve
diizensiz biiylimesine baglamistir. Bu durum spina bifidaya,
asir1 biiytiyen arkabeyin yapilarinin spinal kanala sarkmasina
ve kortikal mikrogiriye neden olur (5).

Padget’in nérosizis teorisine gére, meydana gelen bir noral
yargin sonradan kapanmasi, kapanirken néral dokunun
asir1 bitylimesine neden olur (40). Yarigin yerlesimine ve
iyilesme paternine gore farkli seviyelerde okkiile, kistik ya
da agik spina bifida ortaya ¢ikar. Yarik Padget’e gére en sik
mezensefalon bolgesinde ortaya ¢ikar ve bu nedenle arka

cukur kiicitk kalir, akuaduke daralir, agir1 kalabalik arka

cukur nedeniyle Chiari malformasyonu ortaya cikabilir.

Daniel ve Strich’in gelisimin durmast teorisine gore (13),
CM’lart pontin fleksuranin  gelismesinin  bozulmasiyla
iliskilidir.

Bir kismini saydigimiz ve birbirinden ¢ok farkli olan
biitiin bu teorilerin CM’larinin bazi 6zelliklerini ve eslik
eden bazt anomalileri aciklayamayan yonleri vardir.
McLone ve Knepper (33) yetersiz ventrikiiler genisleme
teorisi ya da birlestirici teori olarak adlandirilan teoriyle
CM’larinda goriilen hemen bitiin anomalilerin gelismesini
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agtklamaya calismisur. Buna gore, erken embriyonik evrede
kismi kollapsa ugrayan spinal nérosel orta hatta birlesip
kapanamaz. Néroselin acik kalmasi sonucu BOS’un kagmast
nedeniyle kranyal vezikiillerin gerginligi azalir ve normalden
kiigitk bir arka ¢ukur olusur. Bunun sonucu arka beyin
yapilari asagi dogru fitiklasir. Ventrikiillerin normal gelisme
icin gerekli olan itici giicinden yoksun kalan telensefalonda
kortikal displazi ve gri madde heterotopileri, 3.ventrikiiliin
kiiciik olmast sonucu talamuslarin orta hatta birlesmesiyle
bilyiik massa intermedia gelisir. Lateral ventrikiillerin
distansiyonun  kafatas1 gelismesi i¢in gerekli uyarici
etkisinin olmamasi kranyal lakiinlerin ortaya ¢tkmasina yol
acar. Embriyonik yasamin daha ge¢ dénemlerinde ise arka
cukurdaki kalabaligin neden oldugu akuadukt stenozu ve
4.ventrikill cikis zorlugu hidrosefali gelismesini tetikler. Bu
sekilde CM tdp II'ye eslik eden yaygin serebral anomalileri
agiklamaya calisan bu teori bugiin genel kabul gormekeedir

(45).

Sonug olarak, Chiari malformasyonlarinin ve eslik eden
siringomiyelinin etiyopatogenezi ve patofizyolojisi hélen
kesin bilinmemektedir. Ileri siiriilmiis onlarca teoriyi
destekleyen ve karst ¢ikan bir¢ok deneysel ve klinik kanit
literatiirde bulunur. CM tip I disindaki tipler daha homojen
bir gruptur ve dogumsal malformasyonlar olduklarina
kusku yoktur. Ancak CM tip I homojen bir grup degildir ve
klasik tip CM tip T'in diger CM tipleriyle ortak yonleri ve
belki de ortak etiyopatogenezi olsa da, giin gectikge yenileri
tanumlanan diger alt tipleri olasilikla cok farkli nedenlerle
edinsel olarak gelismektedir. Bu farkli alt tiplerde morfolojik
goriiniim klasik tipten ¢ok farkli olmasa da (basit¢e foramen
magnumdan tonsillerin spinal alana fitiklagmast), nedenleri
ve tedavi yontemleri farkli olabilir. Bu nedenle CM tip I'in
alt tiplerinin tedavi éncesi ayrintili tetkiklerle belirlenmesi
ve nedene yonelik tedavi uygulanmast CM tip I cerrahisinde
en 6nemli sorun olan tedaviden yarar grmeme hatta cerrahi
sonrast kotiilesme oranini azaltacakeir.
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