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Tip 1 Chiari Malformasyonunda Klinik Bulgular ve

Tedavi Yontemleri

Clinical Features and Treatment of Chiari I Malformations

oz

Tip 1 Chiari malformasyonu; foramen magnumdan ektopik serebellar tonsillerin sarkmasi ile karakterize kraniovertebral
bileskenin (KVB) en sik karsilagilan konjenital anomalisidir. Cesitli fikirler olsa da patogenezi tam olarak anlagilamamistir.
Bu yazida Tip 1 Chiari malformasyonlarinin klinik bulgulari, tedavi yontemleri ve cerrahi teknikler tartigilmistur.

Anahtar Sézciikler: Tip 1 Chiari, Clinical features, Posterior fossa dekompresyonu, Duraplasti

ABSTRACT

Type I Chiari malformation is the most common congenital deformity of the craniovertebral junction (CV]), defined
by caudal displacement of the cerebellar tonsils below the foramen magnum. Its pathogenesis is not totally understood,
although there are many theories. Here we discuss the clinical features, treatment methods and operative techniques for Type

1 Chiari malformations.
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GIRIS

Tip 1 Chiari malformasyonu; foramen magnumdan ektopik
serebellar tonsillerin sarkmast ile karakterize kraniovertebral
bileskenin (KVB) en stk karsilagilan konjenital anomalisidir
(3). Tip 1 Chiari malformasyonu tanimlanirken herniasyon
halen kesin olarak tanimlanmamugstir. Bu nedenle Tip 1
Chiari malformasyonunun tanist ve tedavisi norosiriirji
pratiginde halen tarugilan bir konudur. Etiyoloji goz 6niine
alindiginda farkli nedenlerle olusmus ortak anatomik bir
tanimlamadir. Genel olarak, tonsillerin 5 mm ve tizerinde
kaudal herniasyonu tip 1 Chiari olarak kabul edilir (3).

KLINIK
Chiari tip | malformasyonunda gériilen klinik semptomlar

hastaligin patogenezi ile yakindan iligkilidir. Bu nedenle
semptomlar da patogenez kadar ¢esitlidir. Asemptomatik

olup insidental tespit edilen hastalar olabildigi gibi ani
solunum durmasi tarzinda hayati semptomlarla bagvuran
hastalar da bildirilmistir (19). Serebellar tonsillerdeki
finklagma seviyesinin klinik bulgularin ciddiyetini etkiledigi
diisiiniilmektedir. Kesin kural olmamakla birlikte 12 mm
tizerinde herniyasyon olan hastalarda semptom goriilme
ihtimalinin yiiksek olmast bu diisiinceyi desteklemektedir.

Klinik belirti ve bulgular, herniasyon nedeniyle sikisan
ve islev kaybina ugrayan yapilarla ortaya ¢ikmaktadir. Bu
yapilar beyin sapi, omuriligin tist kismu, alt kranial sinirler
ve serebellumdur. Ayrica bu kompresyon sonucunda beyin
omurilik stvisinin akig dinamiklerinde ve basincinda olusan
farkliliklar nedeniyle de bazi semptomlar ortaya ¢ikmakeadir
(12,18). Milhorat ve ark. 364 semptomatik chiari hastast ile
yaptgi calismada klinik bulgulari bes ana grupta toplayarak
sistematik bir yaklasim hedeflemigtir: 1) bas agrisi, 2)
psédotiimér benzeri epizodlar, 3) Meniere hastaligi benzeri



sendrom, 4) alt kraniyal sinir belirtileri ve 5) syringomiyeli
iligkili ya da iligkisiz omurilik bozukluklari (12).

1. Bas Agris1

En sik goriilen bagvuru yakinmasi bag agrist olup, hastalarin
%60-70 inde goriiliir. Ozellikle suboksipital bolgede
goriilen ve {ist servikal bélgeye yayilan; giilme, hapsirma,
oksiirme gibi valsalva manevralariyla artan bas agrist Chiari
malformasyonu tanist i¢in anlamlidir (2). Bag agrisina ek
olarak omuz, sirt, gogiis bolgelerinde ve ekstremitelerde,
dermaromlara uyum gostermeyen, nonradikiiler, yanma ya
da sizlama tarzi agrilar da goriilebilir.

2. Psodotiimér Benzeri Epizodlar

Tip 1 Chiari malformasyonlu hastalarda hidrosefali gériilme
orani %30’lara ulagmasina ragmen kafa i¢i basing artgsi
bulgular1 %7-10 civarinda bildirilmistir (4,13). Buna bagl
olarak kafa ici basing arust ile uyumlu bas agrisina dikkat
edilmelidir. Ayrica, gérme alani kayiplari, bulanik gdrme,
nistagmus ve diplopi de zaman zaman bildirilen belirti ve

bulgulardandir (4,13).
3. Meniere Hastalig1 Benzeri Sendrom

Bu semptomlar genellikle serebellumun etkilenmesine
bagli olarak ortaya cikan semptromlar olarak diisiinilebilir.
Bunlar denge bozuklugu, yiiriime ve koordinasyon kusuru,
dismetri, disdiadokokinezi, dizartri, ataksi, nistagmus
gibi belirti ve bulgulardir (12). Bu bulgular tip 1 Chiari
hastalarinin %30-50 sinde goriilmektedir (11). Ayrica
kulak cinlamasi, gecici isitme kayiplari, vertigo ve bulant
da bildirilmis semptomlardandir.

Tip 1 Chiari hastalarinda serebellar nébet olarak degerlen-
dirilen; dalginlik, depresyon, genel bir halsizlik ve isteksizlik
hali de goriilebilir. Bir donem Chiari malformasyonu ile kro-
nik yorgunluk sendromu iligkilendirilerek kronik yorgunluk
sendromunun tedavisinde posterior fossa dekompresyonu
uygulanmaya baslanmistir. Bu nedenle, AANS 2000 yilinda
Chiari tip 1 malformasyonu cerrahi endikasyonlarr icerisin-
de kronik yorgunluk sendromunun olmadigina dair bir yazt
yayinlamistir.

4. Alt Kranial Sinir Belirtileri

Alt kranial sinir tutulumuna bagli olusan sikayetler,
yukarida belirtilenlere gére daha seyrek goriiliir ancak daha
ciddi hastaliga isaret eder. Fasiyal duyu kusurlari, disfaji,
ses tellerinde paraliziye bagli seste kalinlasma/kabalagma,
uyku apnesi hatta bradikardi ve apne gibi oliimciil belirti
ve bulgular ortaya ¢ikabilir (9,13). Trigeminal nevralji gibi
atipik belirtilerin oldugu kranial sinir tutulumuna bagli
olgular da bildirilmistir (15).
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5. Siringomyeli ili§kili yada ili§kisiz Omurilik
Bozukluklar:

Tip 1 Chiari hastalarinda syringomyeli gelisimi hakkinda
cesitli teoriler ileri stiriilmiis ancak patogenez ile ilgili goriis
birligi saglanamamustr. Genel olarak kompresyona bagli
beyin omurilik sivisinin gradient farki nedeniyle olustugu
diistiniilmektedir.

Syringomyeli hastalar1 genel olarak ikinci - besinci dekatlar
arasinda; yillar icerisinde yavas yavas kotiilesen norolojik
muayene ile bagvururlar. Siringomyelinin santral yerlesimli
ventral beyaz kommissiirii germesiyle agri ve st sinyalleri
Sadece

engellendigi bu diizeyde olusan agri 1s1 duyusunun kayb:

karst spinotalamik yolaga gecemez. iletimin
klinikce karsimiza pelerin tarzi agri ve st duyusunda kayip
olarak ¢ikar. Hafif dokunma korundugu icin dissosiye
duyu kaybi olarak adlandirilir. Hastalik tedavi edilmezse
siringomiyeli kortikospinal yollart da etkilemeye ve bunun
sonucunda da alt ekstremitelerde spastisite goriilmeye baglar.

Tip 1 Chiari hastalarinda siringomyeli en sik servikal, sonra
da servikodorsal omurilikte goriiliir (Sekil 1). Ozellikle iist
ekstremitede agr1, giic kaybu, atrofi, refleks kaybi, agr1 ve 1s1
duyusu kayiplarina yol acar. Klinik bulgular siringomyeli

Sekil 1: Bagagrist yakinmast ile bagvuran hasta; valsalva manevrasi
tarzinda Sksiirme ve/veya tkinma hareketi ile agrinin siddetinin
artugt ve swruna yayldigini ifade etd. Yapilan radyolojik
incelemesinde serebeller tonsillerin foramen magnumdan servikal
spinal kanala indigi ve servikal bolgede siringomiyeli kavitesi
saptandi.
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genisligi ile iligkilidir. 2 mm ye kadar olan olgularin %28,
8 mm’ye kadar olan olgularin ise %75’i belirti vermekeedir

7).
Cocukluk Caginda Tip I Chiari Malformasyonu

Cocukluk caginda tani alan tip 1 Chiari malformasyonlu
hastalarin klinigi eriskin hastalara gére farklilik gdstermek-
tedir. Heniiz gelisim evresinde olan kraniovertebral bilegke,
herniasyon nedeni ile olan basi ve anatomik bozukluklara
uyum gosterebilmektedir. Ayni zamanda cocuklar, kafa
agirhiginin viicut agurligina olan oraninin erigkin hastalara
gore daha fazla olmasi ve gelismekte olan iskelet kaslari ne-
deniyle sinir hasarina daha agik haldedirler.

Skolyozlu veya skolyozsuz syringomiyelinin = pediatrik
populasyondaki en sik klinik bulgulars; valsalva ile artan
oksipitoservikal agri; sozlii iletisim kuramayan daha
kiigiik yagtaki cocuklarda ise genel huzursuzluk halidir.
Klinik olarak sikayeti olmayan, genellikle insidental
olarak saptanan tip 1 Chiari malformasyonlu ¢ocuklarda
ilk yaklasim, nérolojik muayene ve radyolojik takiptir.
Anatomik anomaliye uyumlu olarak gelisim gosterdikleri
icin yllar siiren takiplerinde klinik sikayet olusumu
nadirdir. Nishizawa ve ark.nin yapugt klinik calismada
insidental olarak saptanmis ve siringomyeli eslik eden tip
1 Chiari malformasyonlu ¢ocuklarin %90'inda 10 yillik
takipde klinik sikayet olusmamuistir (14).

Cocukluk ¢ag1 tip 1 Chiari hastalarinda dogumsal kas
iskelet anomalileri erigkinlere gore daha sik eslik eder. Tipik
olarak siringomiyeli ile iliskili skolyoz, ¢ocuk hastalarin
%19-76’sinda mevcuttur (20). Atlasin asimilasyonu ve
baziler invaginasyon c¢ocuk popilasyonunun %20den
fazlasinda goriiliir (6). Baziler invajinasyona bagli ventral
kompresyon, densin retrofleksiyonu veya kraniyoservikal
instabilite gibi kompleks klinik tablolar olusabilir. Bu
kompresyon nedeni ile olustugu disiiniilen hidrosefali
de cocuk hastalarin %8-10'una eglik etmektedir (16).
Cocuklarda uyku apnesi yetiskinlere gore daha sik goriliir
(21). Nedeni belirlenemeyen uyku apnesi sendromlu
cocuklarda tip 1 Chiari arastirilmalidir. Orofarenksteki islev
kayiplari da 10 ay ile 3 yas arasi ¢ocuklarda %69 oraninda
goriilmektedir ve yasla birlikte gériilme siklig1 azalir (8).

TEDAVI YONTEMLERI

1- Konservatif Tedavi

Hem pediatrik hem de yetiskin hasta grubunda; insidental
olarak saptanan ya da semptomlarinin chiari ile iligkisinin
stipheli oldugu hastalar klinik olarak takibe alinabilirler.
Takibe alinan hastalarin, bas agrisi ve mide bulanus:

sikayetleri takipler sirasinda genel olarak azalmakta
ancak ataksi ve duyusal bozukluk semptomlar: iyilesme
gostermemektedir. Asemptomatik hastalarin yaklagik %

93’1, siringomyeli mevcut olsa bile asemptomatik olarak
takip edilmektedir (10).

Takip planlanan hastalarda, servikal hareket araligi boyunca
beyin sapi stkismasinin semptomlarini ortaya ¢ikarmaya
yonelik dikkatli bir nérolojik muayene yapilmalidir. Dina-
mik radyografiler ile oksipitoservikal bileske degerlendirilir.
Radyografik takip sikligr hastalara ozel olarak belirlenme-
lidir. Hafif boyun agrisi ve bas agrilari, analjezikler, kas
gevseticiler ve ara sira yumusak servikal collar kullanimi ile
tedavi edilebilir.

2- Cerrahi Tedavi

Tip 1 Chiari
servikomediiller bileskenin dekompresyonu ve foramen
magnum  bolgesinde normal BOS akisinin  yeniden
saglanmasidir. Semptomu olan, sirinksin eslik ettigi ve

hastalarinda cerrahi tedavinin amaci,

progresif skolyoz hastalarinda, cerrahi tedavi kararinin
alinmasi konusunda goriis birligi mevcuttur (17).

Cerrahi tedavi yaklasimlarindan transoral ya da transnazal
olarak yapilan C1 anterior ark eksizyonu ve odontoidektomi
artik giintimiizde uygulanmamaktadir. Transoral yaklasima
gore daha superiora ulagimi saglayan transmaksiller
yaklagim da tarihsel olarak uygulanmis ancak giiniimiizde
kullanilmayan cerrahi yontemlerdendir.

Tip 1 chiari malformasyonunun tedavisi i¢in posterior
fossanin dekompresyonu, uygun secilmis hastalarda ytiksek
bagari oranina sahip bir operasyondur. Foramen magnum
dekompresyonu farkli sekillerde yapilabilir. Birincisi sadece
posterior fossa kemik dekompresyonu yapilmasidir. Yer
degistiren beyincige ekstra alan olusturmak icin foramen
magnumun bir parcasi ve C1 vertebrasinin posterior arkusu
ckartlir (Sekil 2). Kemik dekompresyonuna duratomi
eklenebilir. Kemik rezeksiyonu
fibrotik yapilar kaldirilir ve duranin periosteal tabakasina
vertikal yapilan insizyonlarla dura genisletilir. Ikinci bir

sonrast duraya yapistk

secenek ise kemik dekompresyonuna ek olarak duranin
acilarak greft yama esliginde duraplasd ile genigletilmesidir.
Duratomi ve duraplastinin amaci, foramen magnum
etrafindaki sisternin hacminin genislemesi ve buradaki
araknoid yapisiklarin giderilip daha efektif bir BOS akisi
saglanmasidir.

Sadece kemik dekompresyonu yapilmasinin avantajlari
cerrahi siiresinin ve hastanede kalisin kisalmast ve BOS
fisttilti, menenjit gibi komplikasyonlarinda daha az siklikla
goriilmesidir. Siringomiyeli duraplasti ile tedavi edilen
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hastalarda, tek basina dekompresyon ile tedavi edilenlere
gore daha fazla diizelmistit. Bununla birlikee, iki grup
arasinda klinik iyilesme ve yeniden ameliyat orani agisindan

anlamli bir fark saptanmamistr (5). Duraplasti ve duratomi
yapilan hastalar arasinda yapilan degerlendirmelerde klinik
iyilesme acisindan anlamli farklilik saptanmamis olup,
durotomi ameliyatinin major komplikasyonlart énlemesi
agisindan duraplastiden daha istiin oldugu gosterilmistir

(1).

SONUC

Kranial yapilar ile medulla spinalisin baglanti noktast olan
kranioservikal bileske, santral sinir sisteminin en 6nemli
kavsak noktasidir. Bu noktada konjenital olarak gelisen
veya sonradan edinilmis olan anatomik deformasyon ve
malformasyonlar, néronal yapilarda fonksiyonel ve patolojik
bozukluklara yol agabilir. Bunun neticesinde semptomsuz
anatomik bozukluktan cesitli semptom ve yakinmayz iceren
hatta mortaliteye varabilen klinik tablolar ortaya ¢ikabilir.
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