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Cocukluk Cagi Chiari Malformasyonlari ve Siringomyeli

Pediatric Chiari Malformations and Syringomyelia

oz

Chiari malformasyonlari (CM) arka beyin yapilarinin foramen magnumdan herniasyonudur. Orijinal siniflamaya gore dort tiptir.
Tanida manyetik rezonans gortntileme (MRG) altin standarttir. CM Tip |, cocukluk caginda en sik gorilen formasyonudur.
MRG’in yaygin kullanimiyla radyolojik olarak daha sik gézlenmektedir ancak bunlarin belirli bir kismi klinik bulgu verir.
Siringomyeli (SM) en sik eslik eden klinik tablodur ve saptandiginda uzun sire asemptomatik seyredebilir, ayrica tedavi icin
yonlendiricidir. CM tip Il, CM I’e beyin sapi disfonksiyonun eslik ettigi ileri formu olarak degerlendirilir ve neredeyse her zaman
myelomeningosel ve hidrosefali birlikteligi gézlenir.
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ABSTRACT

The Chiari malformations (CM) are herniations of the hindbrain structures through the foramen magnum. According to the
original classification, there are four types. Magnetic resonance imaging (MRI) is the gold standard for diagnosis. CM Type |
is the most common formation in childhood. With the widespread of MRI scans, they are commonly observed radiologically,
but only some cases present clinical symptoms. Syringomyelia is the most commonly associated clinical condition; when
detected, it can remain asymptomatic for a long time and is also indicative for treatment. CM type Il is the advanced form
of CM | accompanied by brainstem dysfunction and is almost always observed with myelomeningocele and hydrocephalus.
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GiRiS

Chiari malformasyonu (CM) en kapsayici tanimla serebellum
ve arka beyin yapilarinin genis bir spektrumda herniasyonu-
nu ifade eden dogumsal anomaliler olarak kabul gérmustir.
ilk olarak 1891°de Avusturyall bir pato-anatomist Dr. Hans
Chiari tarafindan kendi ismiyle bilinen ve serebelumu etkile-
yen bir dizi konjenital anomali olarak tanimlanmistir. Dr. Hans
Chiari tarafindan tanimlanan alt tipleri (Chiari tip I, Il, lll ve IV)
bazi vakalarin siniflamasinda anatomik ve semptomik bul-
gular acgisindan yetersiz kalmasi nedeniyle zaman igerisin-
de Chiari 0; Chiari 1,5 tipleri de siniflamada yer bulmustur
(20,42,44).

Chiari malformasyonlari hakkinda literatiirde genis bilgi bi-
rikim olmasina ragmen etiyopatogenezini kesin ortaya ko-
yabilecek kanitlar yoktur. Pediatrik cagdaki CM’lerin diger
dogumsal anomaliler ve sendromlarla sik gérilmesi patofiz-
yolojisinde genetik ve intrauterin gelisimsel etkenlerin daha
baskin oldugu fikrini 6n plana gikarmaktadir (4,30,35). Chiari
tip I malformasyonunda (CM I) arka fossada oksipital kemik
gelisminin yetersizliginin sonucu olarak kiglk ve sikisik ol-

masina bagli olarak tonsiller herniasyonun meydana geldi-
gini ileri stiren Marin-Padilla teorisi buglnkl temel tedavi
prensiplerimizi sekillendirmistir (27).

Siringomyeli spinal kord parankimindeki sivi dolu kistik ka-
vitelerin néronal kompresyonu sonucu ortaya cikar. Tek
basina bir hastaliktan ziyade kronik bir tablo olarak kabul
gorir ve genelde birden fazla spinal segmente yayilim gos-
terir (25). En sik birliktelik gdsterdigi hastalik CM’dir ve bu
ilk defa Gardner tarafindan raporlanmistir (12). Chiari | mal-
formasyonlarinda SM’nin varligi siklikla cerrahi tedavinin bir
endikasyonu olarak dusunulir. Bu nedenle de bu birlikteli-
gin iyi anlasilmasi oldukga 6nemlidir. CM I’e ikincil gelisen
siringomyeli vakalarinda mevcut semptomlarda progresyon
ve yeni ndrolojik defisit riski ylksektir (38). Pediatrik cagda-
ki CM | hastalarinin %23-57’sinde, CM Il hastalarinin %48-
88’inde SM gbzlenmektedir (16,37,41). Bu klinik birlikteligin
patofizyolojisinde intrakraniyal ve spinal subaraknoid mesa-
fedeki basing farklihgini temel alan hidrodinamik teoriler yer
almaktadir (21). Bu teorilere yazinin siringomyeli bdlimunde
detayli olarak deginilmistir
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Manyetik rezonans gértntileme (MRG) tanida altin stan-
darttir. Serebeller herniasyon saptananlarda tiim spinal MRG
yapilmasi énerilmektedir. Pozitif bulgular olan hastalarda
kardiyak faz kontrast MRG herniasyonun foramen magnum
civarinda beyin omurlik sivisinin (BOS) akimina etkisini gos-
termede oldukga yardimcidir.

Pediatrik Cagda Chiari Malformasyonu Tip |

Serebellar tonsillerin foramen magnumdan herniasyonu ile
karakterizedir. CM | en ¢ok gézlenen tiptir, her ne kadar erig-
kin tip olarak kabul gérsede g¢ocukluk caginda da siklikla
gozlenir (Sekil 1). Cocuklarda radyolojik olarak serebellar ek-
topinin 3 mm’den fazla olmasi tanisaldir (43). MRG’nin yay-
ginlasmasi ile pediatrik popllasyonda yapilan calismalarda
gorulme sikhgr %0,6-%3,6’dir (1,24). Ancak bunlarin sadece
%15’i semptomatiktir ve cerrahi endikasyon barindirir (7).
Radyoloji ve Klinik arasindaki gérece zayif korelasyon ger-
cek malformasyonun tanimlanmasinda zorluklar yaratmak-
tadir. Bu nedenle CM I'e bagl klinik bulgularin degerlendi-
rilmesinde dikkatli olunmalidir. Semptomlarla iliskilendirilen
temel patofizyoloji beyin omurlik sivi (BOS) akiminin foramen
magnum duzeyindeki ani bloklanlanmasi ve bunun kronik
surecte tetkikledigi BOS tuzaklanmalaridir (29).

En sik karsilasilan semptom oksipital bélgedeki bas agrisidir
ve hastalarin %80’ninde goézlenir (10). Klinik olarak bu bas
agnsinin valsalva ile tetiklenen vasifta olmasi 6nemlidir ve
hastanin cerrahi dekompresyondan fayda géreceginin 6n
gostergesidir (15). Ancak agrinin bu karakterde olmamasi
Chiari malformasyonunu ekarte ettirmez. CM I'in radyolojik
insidansi g6z énlnde bulundurdugunda, rastlantisal olarak
diger yaygin bas agrisi nedenleriyle birliktelik gdsterebilir.
CM TI'nin diger semptomlari daha az g6zlenmekle beraber
kabaca U¢ kategoride degerlendirilebilir; beyin sapi disfonk-
siyonu, serebellar disfonksiyon ve spinal kord disfonksiyonu

Sekil 1: 9 y, Chiari Malformasyonu Tip 1, T2 sagittal MRG’de
serebellar herniasyon ve medullar kink goérilmektedir.
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(10). Uyku apnesi ve disfaji 3 yas altindaki CM I’de sik gori-
len beyin sapi disfonksiyon bulgularidir (2). Ataksik yUrtyus,
ince motor hareketlerde beceriksizlik ve nistagmus sere-
bellar disfonksiyonla iligkilendirilen bulgulardir. Bu semp-
tomlara farkli siddetlerde omuz, sirt agrisi, ekstremitelerde
duyusal degisiklikler ve kuvvet kaybi eslik edebilir. Bebeklik
déneminde ise agr irritabilite, opistotonus ve araliksiz agla-
ma ile kendini g&sterebilir.

Pediatrik grup CM I’e SM siklikla eslik eder ve prevalansi
MRG tarama calismalarinda %23; cerrahi uygulanan seriler-
de %57’dir (37,41). En sik olarak servikal ve servikotorasik
kavsakta gozlenir. Siringomyelili pediatrik CM | hastalarinin
blylk ¢cogunlugu uzun silre asemptomatik olmasina rag-
men genis kaviteler myelopatiye neden olabilir (32). Pediat-
rik cagdaki CM I'de dzellikle iskelet kas hastaligi anomalileri
daha sik olmakla birlikte, gesitli patoloji ve sendromlar eslik
edebilir. CM | hastalarinda siringomyeli varliginda skolyoz
gorilme orani %30’dur ancak olmadigi hastalarda skolyoz
sikhigi, toplumun prelavansi ile aynidir. Bu nedenle siringom-
yeli varligi skolyoz gelisiminde etken faktérlerden biri olarak
gosterilmistir (38,39). Siringomyeli arastirma komisyonun
yaptigi cok merkezli calismada SM’li pediatik CM | hasta-
larinda duraplastili/siz dekompresyonun skolyoz progres-
yonuna etkisi degerlendirilmistir. Duraplasti ile tedavi edilen
hastalarda daha az kurve progresyonu oldugu gosterilmistir
(34). Ayrica odontoid process retroversiyonu, platibasi, ba-
ziller invajinasyon, atlas asimilasyonu, hemivertebra, Klip-
pel-Feil sendromu, multisttur kraniyosinositoz, hidrosefali,
Ehlers-Danlos vb. patolojiler CM I'e eslik edebilen baslica
diger patolojilerdir. Sagittal sinositozda %5-6, lambdoid si-
nositozda %45-60 oraninda gézlenirken, 6zellikle sendromik
sinositozlarda suturlarin erken flizyonu ve bazal sinkondroz-
dan dolayi CM I insidansi %80-100’ddr (11,33). Hidrosefali
sendromik CM | olgularinda sik gézlenir ancak sendromik
olmayan olgularda sikligi %7-10 arasindadir (28).

Cerrahi tedavi konusunda c¢ogu uzman SM’si olmayan
asemptomatik hastalarin konservatif takip edilmesini éner-
mektedir. SM varliginda veya CM 1 ile iligki semptomlarin
varliginda cerrahi tedavi 6nerilmektedir. Ancak SM’nin eslik
ettigi vakalarin uzun dénem semptomsuz kaldigini gdsteren
yayinlar da bulunmaktadir (32,36). Suboksipital bas agrisinin
cerrahi endikasyonu olarak degerlendirilmesi hala tartismali-
dir ancak son zamanlarda endikasyon kabul edilme egilimin-
de artis g6zlenmektedir (18).

Cerrahi tedavide temel hedef kraniyoservikal bileskedeki
BOS akim restorasyonunun saglanmasidir. Temel cerrahi
basamak kraniyoservikal bileskeye ydnelik kemik dekomp-
resyondur. Bu basamaga duratomi ve duraplastinin yapildigi
araknoid disseksiyon, serebeller tonsil parsiyel eksizyonu, 4.
ventrikll eksplorasyonu eklenebilir. Ancak ¢esitli uygulama-
larin klinik sonuclari benzerdir. Son zamanlar daha az invaziv
mudahalelere dogru yénelim gdzlenmektedir. Ancak pediat-
rik cag CM I’'de %6-10 oraninda intradural patolojilerin olabi-
lecegi ve bunun yeterli BOS serbestitesine izin vermeyecegi
akilda tutulmalidir (45).

Kraniovertebral bileske anomalilerinin eslik ettigi CM | va-
kalar literatirde kompleks Chiari malformasyonlari olarak
adlandirnimaktadir ancak genel kabul gérmis bir kavram de-
gildir (6). Basiler invajinasyon, impresyo ya da atlantoaksiyel
instabilitenin bu patolojilere siklikla eslik etmektedir. Bu va-
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kalarda dekompresyonun yani sira oksipitoservikal fizyonun
eklenmesi hususundaki tartigmalar halen devam etmektedir.
Ozellikle pediatrik cagda kafatabanina yénelik morfolojik ve
radyolojik 6lgiimlerin (klivus-aksis agisi ve basion-C2 me-
safesi) bilinmesi édnemlidir. Son zamanlarda atlantoaksiyel
mikroinstabilitenin CM | igin éncu olabilecegini ve sadece
C1-C2 fluzyonun cerrahi stratejide yeterli oldugunu savu-
nan gorusler bulunmaktadir (8,13). Tonsiller herniasyonun
bir kompanzasyon mekanizmasi oldugu ve C1-C2 flizyonun
spinal kordu tekrarlayan mikrotravmalardan koruyacagi éne
surllmustir (14). Ancak literartiirde bu gorusleri destekleyen
yeterli kanit bulunmamaktadir (48).

Chiari Malformasyonu Tip I

Arnold Chiari malformasyonu olarak da bilinen arka beyin
herniasyon tipidir. CM I'nin ileri bir formu olarak degerlendiri-
lir. Neredeyse tamami myelodisplazi ve hidrosefali zemininde
g0zlenir. Serebeller tonsillerin herniasyonuna ilave olarak se-
rebellar vermis, beyin sapi ve dérdiinc ventrikiiliin foramen
magnumdan herniasyonu séz konusudur. Etiyopatogenezin-
de genel kabul géren gorus spinal néroselin orta hatta agik
kalmasina nedeniyle BOS basincinin diigsmesi ve embriyonik
erken doénemde kraniyal vezikillerin gerginliginin azalma-
sI sonucu kiglk posterior fossa olugsmasidir. Bunu takiben
gec embriyonik dénemde sikisik posterior fossa, akuadukt
stenozu ve dérdincl ventrikll ¢ikis obstriiksiyonu ve hidro-
sefali gelisir (35).

%95’ten fazla hastada myelomeningosel eslik eder. Kiglk
posterior fossa ve medullanin kaudale migrasyonu nedeniyle
uzamis alt kraniyal sinirlerin disfonksiyonuna bagh bulgular
sik gdzlenir. CM Il hastalarinda yas ile semptomlarin baslan-
gici koreledir. Yenidogan déneminde genelde semptom yok
iken, 5 yasina ulasmadan hastalarin tgte birinde beyin sapi
semptomlari gelisir, bunlarin da Ugcte biri genellikle solunum-
sal nedenlerden dolay yliiksek mortaliteye sahiptir. 2 yas alti
myelomeningoselli bebeklerin en sik 6lim sebebi sempto-
matik CM II’dir. Yutma gulclugu, tekrarlayan kusmalar, da-
mak refleklerin zayifigi, bradikardi ataklari Gnemli beyin sapi
semptomlardir.

Myelomeningosel ve hidrosefalinin yaninda siringomyelide
%40-95 oraninda eslik eder. Ust servikal kemik anomalileri
(C1 posterior ark asimilasyonu, baziller impresyo), serviko-
medullar bileskede katlanma, akuaduktal stenoz, septum
pellisidum disgenezisi, kallozal disgenezisi, genis massa
intermedia ve kolposefali diger sik eslik eden anomalilerdir.

CM I cerrahi tedavi yonetiminde akilda tutulmasi gereken
en 6nemli nokta bebeklik dénemi sonrasinda semptomlarin
nadir gelistigidir, eger takiplerde yeni gelisen beyin sapi bul-
gulari veya siringomyeli gbzlenirse mutlaka dncelikle santin
aktif calistigindan emin olunmalidir. Cerrahi dekompresyona
karar verildiginde asina olunandan farkl anatomik topogra-
fiyle karsi karsiya kalinacagi unutulmamalidir. Kaudal yerle-
simli torkula ve dérdinciu ventrikdl ciddi komplikasyonlara
neden olabilir.

Chiari Malformasyonu Tip Il

Oldukga nadir goérilen agir norolojik defisitli ve yliksek mor-
talite oranina sahip koétl prognozlu Chiari malformasyonu-
dur. Ust servikal ve/veya oksipital kemik defektten posterior
fossa yapilarinin herniasyonu ile karakterizedir. Nadir gordil-
mesi nedeniyle klinik yénetimi, cerrahisi zor ve tartismalidir

(23). intrauterin dénemde tani almamis olanlar dogumda
oksipital bdlgede kese ile tani alirlar. Bu hastalarin oksipital
ensefaloselden ayirt edilmesi dnem arz eder. Kese igerisinde
posterior fossa yapilarinin olmasi ile ayrilirlar. Klinik bulgular
kese icerisindeki néronal yapilarla orantilidir. CM II’de géru-
len semptomlarin daha agir formlar gézlenir, eslik eden ana-
tomik anomaliler aynidir.

Cerrahi tedaviden beklentiler dislktir hatta kese igerisin-
deki noral dokular, normal beyin dokusundan fazla oldugu
durumlarda cerrahi 6nermeyen gorislerde bulunmaktadir
(22). Siklikla eslik eden hidrosefali varliginda tedavi siralama-
sI konusunda goruUs birligi bulunmamaktadir.

Chiari Malformasyonu Tip IV

Chiari Tip IV malformasyonun tanimlanmasinin literatlirde
siklikla yanhs kullaniimasi veya anlasiimasi, cok nadir goru-
len bu tipin gercekten cok daha fazla raporlanmasina ne-
den olmustur. Dr. Hans Chiari’nin 1895’de yapmis oldugu
tanimlamada bu malformasyonun temel 6zelligi supratento-
riyal icerigin bulundugu oksipital ensefalosel olmasidir (46).
Orijinal tanimdaki diger 6zellikler serebellar hipoplazi, kiigik
posterior fossa, hidrosefali, falks serebellinin olmamasidir.

Diger Chiari Tipleri

Chiari Tip 0 malformasyonu arka beyin herniasyonu olmadan
veya az olan hastalarda siringomyeli gériimesidir. Semptom
ve bulgular foramen magnum dekompresyonuyla gerileme
gosterir (5,20). Esasinda bir ekartasyon tanisidir, siringomye-
liye neden olabilecek diger nedenler ekarte edilmedir. Bulgu-
lart CM | ile benzer 6zelliktedir (9).

Chiari Tip 1,5 malformasyonu CM I'nin progresif versiyo-
nu olarak kabul edilir, tonsillere ilave olarak beyin sapi ve
4.ventriklin kaudale herniasyonu gozlenir. Klinik olarak CM
I’den ayirt etmek zordur. Cerrahi teknik olarak duraplastiden
daha fazla yarar gérdiguni ifade eden yayinlar bulunmak-
tadir (40). Cerrahi sonrasi sebat eden siringomyeli insidansi
CM I’e gore 6nemli dlglide fazladir. Bu alt tiplerde preoperatif
dogru tanisi cerrahi teknik agisindan yonlendiricidir.

SIRINGOMYELI

Siringomyeli birden cok omurga segmentinde gbézlenen spi-
nal korddaki sivi dolu kaviter lezyonlardir (Sekil 2). Siringom-
yeli cocuklarda genellikle konjenital bir anomali zemininde
gelisir ve bunlardan en sik gbzleneni CM | ve tethered kord-
dur. Ancak beyin ve omurgay etkileyen neoplastik, inflama-
tuar ve postravmatik slireclere bagl olarak da ortaya cikabi-
lir. Bu nedenle siringomyelinin altinda yatan temel patolojiye
odaklanilmali, onun dogal seyrine gore tedavi ve takip plan-
lamasi yapilmalidir (25).

SM’nin patogenezinde literatlirde cesitli teoriler halen tarti-
sllmaktadir. Bu teorilerin en bilinenleri Gardner, Williams ve
Offield tarafindan farkli varyasyonlari savunulan BOS dola-
sim yollarindaki tikanikliga bagli sirinks kavitesinin gelistigi
hidrodinamik teoridir (21). Ball ve Dayan BOS’un santral
kanal igerisine valsalva manevrasi esnasinda perivaskuler
bosluklardan gectigini savunmustur (3). Bu teorilerin aksi-
ne sirinks gelisiminde epidural vendz basiya ikincil spinal
kordda artmis hidrostatik basing ve buna bagl hiicrelerarasi
sIvi gegisinin artmasini suglayan teoriler de bulunmaktadir
(17,26). Ancak patogenezde spinal kordda santral kanal bo-
yunca olusan BOS gradient degisikligi genel kabul gérendir.
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Sekil 2: Chiari Tip 1 tanili hastanin orta torakal bolge sirinks ka-
vitesinin sagittal T2 kesiti.

Konjenital siringomyeli ise primer nérilasyon anomalisidir
ve iki ayr formu vardir. Embriyonik formda néral tlp defekti
eslik ederken, fetal formda mezenkimal doku gelisimi etki-
lenmedigi icin vertebral kemik bltinluk vardir ve kapali noral
tlp defekti gelisir (19). Sirinks kavitesi fetal formda servikal
bélgede sik gdzlenirken, embriyonik tipte primer patolojinin
(yagh filum, kemik spurun) hemen rostralinde yerlesmeye
egilimlidir (47). CM’nin eslik ettigi SM vakalarinda sirinks ka-
vitesi servikal omurgada en genis diizeydedir ancak ilk ser-
vikal omurga segmentinde bulunmaz (21). CM I’de kaviteler
santral kanaldaki fokal dilatasyonlar seklinde gorulebilir ve
dérduncu ventrikille baglanti degildir ancak CM Il’de si-
rinks kaviteleri bu ventrikille baglantiidir. Bundan dolayi da
kominike siringomyeli olarak da adlandirilirlar (31).

Siringomyelide spinotalamik yollagin bloklanmasiyla agr ve
1sI duyusunun kayboldugu ancak hafif dokunma ve prosep-
siyonun korundugu klasik pelerin tarzi (kollari ve Ust gévdeyi
etkileyen ama bacaklari etkilemeyen) duyu kusuru olusur.
Hastalar sirt, gévde ve ekstremitelerde agr, giigsizlik ve
katilikla basvurabilir. Bu hastalarda otonomik Uriner ve ba-
girsak inkontinansi son evre spinal kord disfonksiyonudur
ve nadir goruldr. Néral tip defekti veya tethered kord’u olan
hastalarda yeni baslangi¢l nérolojik defisitlerin primer pato-
lojiden mi yoksa ilerleyen siringomyeliden kaynaklandigini
ayirt etmek zordur. Sirinks kavitesi beyin sapina kadar uzan-
diginda siringobulbia gelisir ve fasiyal paralizi, okller hare-
ketlerde bozulma, dilde atrofi gibi ¢esitli derecelerde kraniyal
sinir bulgulari gézlemlenebilir.

Siringomyelinin tedavi yonetiminde asemptomatik vakalarda
konservatif tedavi, semptomatik olgularda etiyolojiye yone-
lik cerrahi genel kabul géren yaklasimdir. Etiyolojiye yonelik
tedaviye ragmen radyolojik ve klinik regresyon gézlenmeyen
hastalarda kaviteye yonelik cerrahiler gindeme gelir.
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