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Derleme / Review

Chiari Tip 2 Malformasyonu

Chiari Malformation Type 2

oz

Chiari malformasyonlarinin hemen her zaman acik tipte spina bifida ile birlikte goriilen tipi Chiari 2 olarak isimlendirilir.
Hastalarda sadece serebellar ektopi degil aynt zamanda cesitli derecelerde beyin sap1 problemleri de izlenmektedir. Hastalarin
geligebilecek komplikasyonlar i¢in oldukca yakin bir sekilde takip edilmesi gerekemektedir.

Anahtar Sézciikler: Arnold chiari, Chiari malformasyonu, Chiari tip 2

ABSTRACT

This is the type of Chiari malformation that is almost always seen with open type spina bifida is called Chiari 2. Patients
have not only cerebellar ectopia, but also various degrees of brain stem problems. Patients are required to be followed very

closely for possible complications.
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Chiari 2 malformasyonu Chiari 1 malformasyonunun daha
ileri bir tipi olarak karsimiza ¢tkmaktadir. En 6nemli ozelligi
actk spina bifida (myelomeningosel) ile dogan hastalarin
neredeyse tamaminda goriilmesidir. Bazi yazarlar tarafindan
terimin sadece myelomeningosel varliginda kullanilmas:
gerektigi onerilmektedir.

Chiari 1'deki tonsiller herniasyona ek olarak Chiari 2 de
beyin sap, 4. ventrikiiliin kendisi ve vermis de asagi dogru
yer degistirmis bir haldedir.

* Hastalarda posterior fossa kapasitesi diisiiktiir.

* Medullanin asag: dogru yer degistirmesi nedeni ile alt
kraniyal sinirler gergin ve uzamis haldedir.

* Beyin sap1 gekirdeklerinde myelinizasyon problemleri ve
hipoplazi bulunur.

* Hastalarin yarisina yakininda ek olarak iist servikal bolge
kemik anomalileri goriiliir.

e Akuaduktal stenoz sik rastlanir.

*  Septum pellucidum disgenezisi sik goriiliir.

* Ventrikiiler sistem arka hornlarda genislemis haldedir —

kolposefali

* Talamuslar birbirlerine yakin yerlesmistir ve aralarindaki
massa intermedia oldukga biiyiik bir haldedir.

* Korpus kallozum disgenezisi bulunur.

* Akuadukeal stenoza bagli lateral ve 3. ventrikill genistir
ve agikara hidrosefali bulunur.

Chiari 1
postrior fossa kiiciikligli su¢lanirken Chiari 2 de durum
farklidir. Bu hastalarda acik spinal defekte bagli olarak
anne karninda baglayan stirekli BOS kagag herniasyondan
sorumlu tutulmakeadr.

malformasyonunun olugmasinda gelisimsel

Malformasyon neredeyse her zaman myelomeningosel ile
birlikee goriildtigii icin hastalar genellikle myelomeningosele
bagli problemler yiiziinden degerlendirilmekeedir ancak
Chiari 2 ye bagli problemler de yasamin erken safhalarinda
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kendisini gésterebilir. Yutma problemlerine bagli beslenme
glicliigii, tekrarlayan kusmalar, zayif emme, yumusak damak
reflekslerinin olmamasi, apne ataklari, bradikardi ataklart
ve aspirasyon problemleri Chiari 2’nin sebep oldugu beyin
sap1 herniasyonunun neden oldugu en énemli problemler
arasindadir. Bu problemler dogumda var olabilecegi gibi
hayaun ilerleyen asamalarinda da kendilerini gosterebilirler.

Normal klinik seyrinde seyreden santli bir myelomeningosel
hastasinda yukarida bahsedilen problemlerin ortaya ¢ikmast
durumunda ilk yapilmas: gereken sey sant disfonksiyonunu
ckarte etmektir. Bunun i¢in MR ya da BT goriintiilemeleri
ile ise baglanmalidir ancak unutulmamalidir ki radyolojik
gortintiillemelerinde  dncekilere gére belirgin  farklilik
olmayan hastalarda bile sant disfonksiyonu soz konusu
olabilir ve siiphenin ortadan kaldirilamadigs hastalarda
santn ameliyat ile kontrol edilmesi gerekebilir. Eger ¢alisan
bir sant dogrulanirsa ortaya ¢ikan bu problemler foramen
magnum diizeyindeki sorunlardan kaynaklaniyor olabilir ve
bu durumda posterior fossa ve iist servikal dekompresyon
giindeme gelmelidir.

Chiari 2 hastalarinda eger dekompresyona karar verildiyse
yaklagim ¢ok dikkatli planlanmalidir. Anatomik anomaliler
bu hastalarda venoz ve arteriyel sistemin beklenenden daha
farklt pozisyon ve sekillerde olmasina neden olmakradir.
Ornegin bu hastalarda torkula oldukga asagida yerlesmis
olabilir ve bunun farkinda olmadan yapilacak bir dura kesisi
cok ciddi sorunlara neden olabilir. Ek olarak 4. ventikiil
de ¢ok agagida yerlesmis olabileceginden istemeden — fark
etmeden 4. ventrikiil tabanina zarar verilebilir. Tim bunlarin
yani sira unutulmamalidir ki bu hastalardaki dekompresyon
siddetli adezyonlar ve anatomik problemler yiiziinden

her zaman Chiari 1 dekompresyonundan daha zorludur.
Ote yandan bu hastalarda dekompresyon cerrahisinin
semptomlart geriletmede bagarist da beklendigi kadar
olmayabilir. Alt kraniyal sinir tutulumu — &zellikle vokal
kord parezisi — ve ¢ok kiiciik yas kétii prognozu nedenidir.

Bu hastalarda klinik kétiilesmenin  bir
syringomyeli olabilir. Syringomyelinin Chiari’ den mi

nedeni de

yoksa myelomeningosele bagli gergin omurilikten mi
kaynaklandigi her zaman net bir sekilde ayirt edilemeyebilir.
Kendi basina hareket edebilen hastalarda gerileyen motor
fonksiyon durumunda syringomyeli akla gelmelidir. Bunun
yant sira bulbusa kadar uzanan syrinkslerde aspirasyon,
yutma giicliigii vb. alt kraniyal problemleri de syrinksten
kaynaklanabilir. Unutulmamalidir ki syrinksteki arts
basta sant disfonksiyonu olmak iizere gergin omurilik
sendromundan ya da posterior fossa herniasyonundan
kaynaklanabilir. Bu durum hastalarda cerrahi karar vermeyi
oldukea zorlu bir siire¢ haline getirmektedir.

Oldukea komplike olan Chiari 2 malformasyonu varliginda
hastalarin diizenli araliklar ile radyolojik ve klinik olarak
takip edilmesi gerekmektedir. Semptomlarda degisiklik
durumunda basta hidrosefali olmak iizere tiim olasiliklar
akla gelmeli ve her hasta kendi i¢inde degerlendirilmelidir.
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