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Chiari Tip 0 ve Tip 1,5 Malformasyonlar:
Chiari Type 0 and Type 1.5 Malformation

oz

Geleneksel siniflamaya tam olarak uymayan ve nispeten yeni tanimlanan Chiari tip 0 ve tip 1,5 varyasyonlari, Chiari tip 1'e
benzer klinik bulgu ve semptomlar gdstermekte olup tedavilerinde de farkli yontemler tanimlanmigtir. Chiari tip 0 posterior
dekompresyona iyi yanit verir ancak Chiari tip 1,5’in cerrahi tedavisi daha agresif olmalidir.

Anahtar Sézciikler: Chiari tip 0, Chiari tip 1,5
ABSTRACT

Chiari type 0 and type 1.5 variations, which do not fully comply with the traditional classification and are rnewly defined,
show clinical signs and symptoms similar to Chiari type 1. Various methods of treatment have been described. Chiari type 0
responds well to posterior decompression, but surgical treatment of Chiari type 1.5 should be more aggressive.
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GIRIS

Kraniovertebral bileske ile arka beynin (hindbrain) kon-
jenital anomalisi olup posterior fossa yapilarinin foramen
magnumdan iist servikal spinal kanala degisen derecelerde
herniasyonu ile karakterize olan Chiari malformasyonlart
(CM) santral sinir sisteminin diger anomalileriyle birlikte-
lik gostermekeedir (10,11,22). Bu malformasyonlar ilk kez
Clenand tarafindan 1883'de spina bifida ve hidrosefali bir-
likteligi olan bir pediatrik olguda tanimlansa da Avusturyali
patolog Hans Von Chiari’nin 1891°de yayimlanan “sere-
bellumda serebral hidrosefaliden kaynaklanan degisiklikler
tistiine” adli makalesinde 3 alt tip tanimlamasiyla ve pato-
geneze yonelik aciklamalarda bulunmast nedeniyle Chiari
malformasyonlart olarak anilmaya basglanmistr (10,11,22).

Alman patolog Julius A. Arnold’un 1894'de arka beyin her-
niasyonu olan miyelodisplastik bir olguyu tanimlamasindan
sonra dgrencileri Schwalbe ve Gredig 4 olguluk bir seri ya-
yinlayarak bu malformasyona Arnold adinin eklenmesini

saglamuglardir (10,22). Ancak bu adlandirmanin Chiari tip
II'ye karsilik geldigi bilinmelidir.

Chiari malformasyonu geleneksel olarak Chiari tip I, II ve
III olmak tizere 3 alt grupta incelenmistir. Klinik uptaki
yeni gelismeler ile birlikte anatomi ve/veya semptomlar
agtsindan bu alt gruplarin higbirine tam uymayan tip 0 ve tip
1,5 varyasyonlari tanimlanmigtir (1,2). Bu malformasyonun
etiyolojisi, patogenezini ve klinik seyrini, agtklamaya calisan
birgok teori olmasina ragmen, giiniimiize degin hal4 kesin
olarak anlagilamamistir (10,22).

CHIARI TiP 0 MALFORMASYONU

Chiari tip 0 malformasyonunu (CM-0) serebellar tonsillerin
foramen magnumdan kaudale herniasyonu olmaksizin ya da
minimal herniasyon (<3 mm) ile klasik Chiari semptomlar:
sergileyen ve kranioservikal dekompresyona iyi yanit veren
siringohidromyeli olarak tanimlayabiliriz (2,8,27). Bu
durum “idiyopatik servikal siringohidromyeli”, “Chiari



benzeri patoloji” veya “Borderline Chiari” olarak da
adlandirilmakeadir. Ayrica bazi yazarlar bu bozuklugu “sik:
sisterna magna” olarak da adlandirmisur (8,10,19). Nadir
goriilen ve nispeten yeni tanimlanan bu durumun gergekte
olup olmadigr konusunda bazi ikilemler mevcuttur (7,

19).
Klinik Bulgular

CM-0’li hastalar genellikle CM-I klinik fenotipi ile
bagvururlar. Hastalarin klinik bulgulari foramen magnum
diizeyinde BOS akigindaki bir tikanikliktan kaynaklanmakta
olup hastalarin neredeyse yarisinda valsalva manevralari ile
artan, tekrarlanan, zonklayici tarzda, kisa siireli suboksipital
bas agrisi goriilmektedir. Boyun agrisi, bas dénmesi, akut
baslangicli disfaji, su igerken bogulma hissi, ses kisikligy,
boyun hareketlerinde kisitlilik, ekstremitelerde ve yiizde
uyusma hissi yaygin goriilen semptomlardandir

Yaygin goriilen bulgular arasinda ise; skolyoz/kifoskolyoz
tist ve alt ekstremitelerde kuvvet kaybi, yiirime bozuklugu,
pelerin tarzi duyu kayb, hiperaktif derin tendon refleksleri,
alt kranial sinir disfonksiyonu, ellerde atrofi, babinski
belirtisi, dokunma ve eklem pozisyon hissinin korundugu
agri ve 1st kaybt bulunmakeadir (1,2,4,9,16-18,27).

Radyolojik ve anatomik bulgular

a- Tonsiller herniasyon olmaksizin Siringomyeli ve kiiciik
stkisik posterior fossa

b- Obeks’in 2 standart sapmadan daha fazla yer degistirmesi
c- Foramen magnumun anterio-posterior ¢apinin artmasi

d- Foramen magnum seviyesinde spinomediiller bileskenin
anterioposterior mesafesinin artmast

e- Klivus ile 4. Ventrikiil taban1 arasindaki acinin artmasi
(1,2,8,17,18).
Intraoperatif Bulgular

a- Foramen magnumu dolduran tonsiller

b- Foramen magnumun alunda hafifce cikinu yapan
tonsiller

c- 4.ventrikiil ¢ikisini tikayan araknoid perde ve adezyonlar,
bu adezyonlar genellikle foramen magendi’yi etkilerken
Luchka’y1 etkilememektedir.

Ayrica Cl1 asimilasyonu, C1 ve C2 posterior ark kusurunun
tanimlandigt calismalar da bulunmakeadir (1,4).

Tan1 ve Tedavi

Nororadyolojik gortintillemelerden MRG ve CT tanida
basvurulabilecek radyolojik calismalar arasindadir. Ayrica
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faz kontrastli Cine MRG ve beyin sapt uyarilmis potansi-
yeller (BAEP)’in de tan: agisindan yararlt olacagini gdsteren
caligmalar mevcuttur.

Herhangi bir cerrahi miidahaleden 6nce, Siringomiyelinin
diger nedenlerini diglamak icin kapsamli bir arasurma
mutlaka yapilmalidir (9).

Posterior kranial fossa dekompresyonu ile normal BOS
akisinin saglanmast CM-0’l1 hastalar icin tercih edilen tedavi
yontemidir. Bu cerrahi, foramen magnumun posteriorunda
duraplasti ile veya duraplastisiz oksipital kranyotomiden,
posterior fossa sikigikligini hafiflermek icin C1 posterior
arkinin rezeksiyonundan ve duramaterin acilarak araknoid
perdelerin ve adezyonlarin giderilmesinden olusmakeadir
(1,2,4,9,16,20,24,27).

Preoperatif dénemde CM-0 bir diglama tamsidir ve
tant ancak postoperatif donemde klinik semptomlarin
diizelmesiyle dogrulanmakrtadir. Bu sebeple tedaviye olumlu
yanit almak icin hasta secimi ¢ok énemlidir (2,9).

CHIARI TiP 1,5 MALFORMASYONU

2004 yilinda Tubbs ve arKlari tarafindan tanimlanan
Chiari tip 1,5 malformasyonu (CM1,5) Chiari tip 1
malformasyonundaki (CM 1) serebellar tonsillerin kaudale
daha fazla herniyasyonunun yani sira beyin sap1 ve 4.
ventrikiil herniyasyonlarinin da eslik ettigi durumu ifade
etmektedir (3,5,13,15,26).

Kraniospinal distrafik durumlarla iliskili olarak gelisen ve
daha geng yaslarda goriilen CM1,5, CM P’in daha karmagik
ve progresif bir varyant olarak kabul edilmektedir. Bazi
yazarlar ise CM 1,5’i, kompleks Chiari grubuna dahil
etmekeedir.

CML,5 cinsiyet baskinligi, semptom siiresi ve klinik rad-
yolojik bulgulari agisindan CM1 ile benzerlik gostermek-
tedir (3,19). CM1,5’in insidanst kesin olarak bilinmese
de CM1lden daha az siklikea gortldiagi belirtilmekeedir
(1,13,15).

Bu malformasyona hidrosefali, baziller invajinasyon, oksipi-
talizasyon, skolyoz, Klippel-Feil sendromu, Norofibromo-
tozis tip 1, asum, perikallozol lipom, psédomotor serebri
ve kistik higromanin da eslik ettigi bazi klinik ¢aligmalarla
belirtilmistir (1,15,25).

Klinik Bulgular

CM 1,5’in klinik belirtileri CM1’e benzer olup, hicbir
belirti ve semptom bu iki alt tipi ayirt edememektedir.
Ancak CM1,5taki semptomlar daha siddetli ve kroniktir
(13).
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Bagvuru anindaki yaygin semptomlar arasinda; valsalva
ile artan bas agrist, boyun agrisi, bas dénmesi, halsizlik,
nefes darligy, skolyoz, 1s1 duyusu kayb:t ve diisme ataklar
sayilabilmektedir. Daha az siklikta goriilen semptomlar
arasinda ise isitme kaybi, diplopi, disfazi, dizartri, kulak
cinlamasi ve kusma bulunmakradir. Ozellikle uzak cisimlere
bakarken ¢ift gorme sikayeti gerceklesebilmekeedir.

bradikardi,
ekstremitelerde  kuvvet kaybi, hiperakeif

Uyku apnesi, ogiirme  refleksi  yoklugu,

opistotonus,
DTR’ler, hipoestezi, parestezi, ylirtime bozuklugu, kaslarda
atrofi, kranial sinir paralizileri (ozellikle 5., 6., 9. ve 10.
kranial sinir ¢iftleri) ile sfinkter disfonksiyonlari CM1,5’ta
goriilen bulgular arasinda sayilabilmekeedir (1,2,6,12,14,15,
21,23,25,26).

Radyolojik ve Anatomik Bulgular

a- Tonsiller herniasyonun ortalama 12,7mm (24,62)
buyiikligiinde olmas:

b- Odontoid angulasyon (84,4°-98,0°)

¢ Beyin sapi ve ventrikiil ile obeks’in, foramen magnumun
ortalama 14,4mm (+9,96) altna inmesi

d- Medulla oblangatanin anterioposterior genisliginin
15mmden az olmasi

e- Siringomyeli (Hastalarin yaklasik %50’sinde goriiliir ve
tipik olarak servikotorakal bolgededir).

f- Hidrosefali (hastalarin %9,1’inde goriiliir).
g- Kiigiik posterior fossa

Odontoidin anormal klivus agist ve retrofleksiyonu CM
1,5’in tanisal ozelligidir (1,3,19,26).

Intraoperatif Bulgular

a- Kranioservikal bileskenin siki olmast ve dural kesede
pulsasyonun olmamasi

b- Serebellar tonsillerin asimetrik herniasyonu

c- Obeks, 4. ventrikill ve serebellar tonsillerin foramen
magnumun alt seviyelerinde olmas:

d- Foramen magendi’'nin araknoid band veya perdelerle
ortiilt olmast

e- Medulla oblangatanin
goriilmesi (3,13,20).

posteriora

dogru  kabarik
Tan1 ve Tedavi

Tanida radyolojik olarak MRG ve CT gibi nérogériintii-
leme tekniklerinden yararlanilir. MR anjiyografi veya CT

anjiyografi Preoperatif dénemde posterior fossadaki vaskii-
ler yapilarin degerlendirilmesi icin kullanilabilir. CM1,5
ve CM1 dplerinin arasinda cerrahi strateji ve cerrahi yanit
agisindan anlamli farklar olmasindan dolayt bu alt tiplerin
ayrimint yapmak olduk¢a 6nemlidir (2,13).

CM1,5’in hidrosefali,

kraniosinostoz beyin tiimorii ve siringomyelinin altta yatan

tedavisini planlamadan  énce,

diger patolojilerinin irdelenmesi gerekir (1).

Cerrahi tedavideki ana amag posterior fossa sikigikligini
azaltarak foramen magnum diizeyinde normal bir BOS
akigini yeniden tesis etmek ve dolayli olarak siringomyelinin
temelindeki patofizyolojiyi ortadan kaldirarak miyelopatinin
ilerlemesini engellemektir (6).

Erken cerrahi sirinksin altinda yatan patolojiyi ve
olabilir
(5). Kraniosinostozu olan hastalara posterior oksipital
dekompresyon da onerilmekeedir (2).

Cerrahi Tedavi

miyelopatinin  ilerlemesini 6nlemede yararli

Cerrahi tedavisinde C1 posterior arkus rezeksiyonunun
eslik ettigi suboksipital kraniotomiyi takiben duratomi
veya duraplasti, gerekirse C2 laminektomi, tonsillektomi,
eksradural—intradural ve intraaraknoidal ekspolorasyon,
siringotomi veya siringosubaraknoid sant dahil olmak tizere
daha agresif bir cerrahiye ihtiyag vardir tiim bu girisimlerdeki
amag siringomyelide remisyonun saglanmasidir (1,5,13,25).

Yakin zamanda yapilmis bir caligmada siringomyelili
hastalarin duratomiye kiyasla duraplastiden daha fazla yarar
sagladig1 ancak postoperatif komplikasyon oranlarinin daha
yliksek oldugu bildirilmistir (23).

CM 1.5 hastalarinda cerrahi sonrast kalici siringomyeli
insidanst %13,6'dir ve bu oran CM 1’e kiyasla yaklasik
2 katur. Kalici siringomiyelinin geri doniigsiiz spinal
kord degisikliklerine veya spinal kord etrafinda ilerleyici
gliozise de sebep olmakta hatta hastalarin 6nemli bir kismi
tekrarlayan posterior fossa cerrahisine ihtiya¢ duymaktadir
(1,13,25). Dolayisiyla CM 1,5 ile CM 1 ayriminin yapilmasi
uygulanacak cerrahi girisimin dogru se¢ilmesi acisindan ¢ok
onemlidir.

Sonu¢ olarak geleneksel subtiplere uymayan Chiari
malformasyonlarinda  alt cdiplerin  degerlendirilmesinin
ozellikle uygulanacak cerrahi islem tipinin belirlenmesi
basta olmak tizere birgok agidan olduk¢a 6nemli oldugu

bilinmelidir.
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