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Derleme / Review

Kompleks Chiari Malformasyonlar:

Complex Chiari Malformations

oz

Chiari malformasyonu nérosiriirji pratiginde sik kargilagilan hastaliklardan biridir. Posterior fossa iceriklerinin farkls
sekillerde servikal spinal kanala uzanimi olarak bilinen bu patolojinin bir¢ok alt tipi tanimlanmistir. Kompleks chiari
olarak isimlendirilen subtip, kraniovertebral bileskenin kompleks anomalileri ile birlikte goriiliir. Bu boliimde son yillarda
tanimlanan bu patolojiyi radyolojik ve klinik 6zellikleri ile anlatip tedavide izlenen yol degerlendirilecektir.

Anahtar Sézciikler: Kompleks chiari malformasyonlari, Tani, Tedavi

ABSTRACT

Chiari malformation (CM) is a common disease in neurosurgery practice. CM was described that contents of posterior
fossa are migrated through cervical spinal canal and different sub types of malformations are identified. Complex chiari
malformation is associated with anomalies of craniovertebral junction that were defined recently. We discussed clinical
features, radiological evaluation and treatment algorithm for complex chiari malformation.
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GIRIS

1890’larin basinda, Dr. Hans Chiari daha sonra Chiari
malformasyonlari olarak adlandirdigt dore  konjenital
anomaliyi tanimlamak icin otopsi 6rnekleri kulland:
(14). Dort geleneksel ¢esit Chiari malformasyonlarinin
ortak ozelligi arka beyin iceriginin degisen derecelerde
posterior fossadan servikal kanala dogru fiuklasmasidir.
Dérdiincti ventrikiil ¢ikisindan beyin omurilik sivisinin
(BOS) servikal spinal kanala ulagiminda zorluk mevcuttur.
Chiari malformasyonlarinin bircogu konjenital anomaliler
olmakla birlikte nadiren de olsa sonradan gelisebilir. Klasik
olarak kranioservikal bileskede BOS akiminin spinal araliga
gecisinin engellendigi 4(1-4) tip disinda farkli subtiplerde

literatiirde tanimlanmistir.

Chiari tip 0

Bu grupta posterior fossa kalabalik olarak izlense de arka-
beyin herniasyonu yoktur. Ancak eslik eden sirinks kavitesi
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posterior fossa dekompresyonundan sonra siklikla kaybolur.
Dérdiincii ventrikiil ¢ikisindaki darligin BOS un akimina
izin vermedigi distintilmekeedir. Patolojik serebellar tonsi-
ler herniasyon yoktur.

Chiari tip 1

Beyin sap1 herniasyonu olmadan serebellar tonsillerin
foramen magnumdan 5 mmden daha fazla asagiya indigi
patolojidir. Hidrosefali genellikle eslik etmez. Sirinks
formasyonu tip 1 Chiari malformasyonu ile birlikte
izlenebilir. Genellikle bagka bir nedenden dolay: gekilen
MR sonucunda tant koyulur ve asemptomatik hasta
popiilasyonuna sik rastlanir. Sirinks formasyonunun eglik
ettigi olgular cerrahiye adaydir. Ancak sirinksi olmayan
asemptomatik hastalar klinik takibe alinabilir.

Chiari tip 1.5
Bu grup tip 1 ile tip 2’nin arasinda kalmusur. Tip 1 gibi



serebellar tonsiller kaudale herniasyon gésterirken tip 2’ ye
benzer olarak beyin sapt ve 4. ventrikiil asagt yerlesimlidir.
Ancak noral tiip defekti eslik etmez. Ayri ayri tip 1 ve tip 2
ozellikleri icerir.

Chiari tip 2

Genellikle néral tip defekderi ile beraber goriilir ve
hidrosefali eslik edebilir. Serebellar vermis, beyin sap1 ve 4.
ventrikiil kaudal yerlesimlidir ve siringomyeli goriilebilir.

Chiari tip 3

Genellikle kranioservikal bélgede bir kesenin (ensefalosel)
eslik ectigi patolojidir. Arka fossa icerigi serebellum, vermis,
beyin sap1 bu kesenin icini degisen derecelerde doldurur.
Nadir goriilen bir patoloji olmakla birlikte prognozu
kotiidiir. Hidrosefali siklikla eslik eder.

Chiari tip 4

Serebellar aplazi yada hipoplazinin olusturdugu klinik
tablodur ve arka beyin herniasyonu izlenmez. Kiiciik bir
posterior fossaya sahip olmalari karakteristik 6zellikleridir.

Kompleks Chiari

Bu alt tip son yillarda popiiler olmustur ve komplike tip 1
olarak da isimlendirilebilir. Kranioservikal bolgedeki anor-
mal kemik anatomisi ile serebellar tonsiller herniasyona ek
olarak beyin sap: herniasyonu, mediiller kink, retrofleks
odontoid, baziller invaginasyon, anormal clivo-servikal ag,
atlasin oksipitalize olmasi, siringomiyeli veya skolyoz eslik
ediyorsa buna kompleks chiari adi verilmekeedir (3,4,12).
Kranioservikal bolgedeki retrofleks odontoid ve kifoz
radyografik parametreler ile tanimlanabilmektedir (12).
Kompleks chiarisi olan hastalarin tedavisinde, tip 1 chiari
tedavisinde uygulanan suboksipital dekompresyona ek ola-
rak farkls stratejilerde giindeme gelmekeedir.

Klinik bulgular tip 1 ile hemen hemen aynidir. Suboksipital
basagrisi, valsalva ile indiiklenen agri, ataksi, parestezi ve
beyin sapt kompresyonu belirgin olan olgularda bulbar
semptomlar izlenebilir. leri olgularda uyku apne sendromu,
disfaji izlenebilir.

Tim dinyada son donemde manyetik rezonans (MR)
inceleme sayisinin artmast ile Chiari malformasyonu
artik asemptomatik hastalarda bile rastlanabilmekte ve
kolayca tanimlanabilmektedir. Bu durum artan siklikla
tani koyulmasina ve bu patolojinin morfolojisinin ayrintili
incelenmesini saglamistir. Kompleks chiaride goriilen Tip
1 chiarinin karakteristik bulgusu olan serebellar tonsiller
herniasyon yaninda yukarida saydigimiz kafa taban:
anomalilerinin detayli incelemesi bize bu patolojiyi anlama
firsat1 sunacakur.
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Tip 1 chiari malformasyonu nedeni ile suboksipital
dekompresyon (duraplasti yapilan ve yapilmayan) sonrast
bazi hastalarin sikayetlerinin bir siire sonra tekrar bagladig:
ve klinik iyilesmenin kayboldugu bilinmektedir. Dolay1styla
tam olarak hangi hastanin suboksipital dekompresyondan
fayda gorecegi bilinmemektedir (12). Nitekim hangi
hastanin tekrarlayan cerrahi gegirebilecegi ve hangi hastaya
fuzyon yapilmasi gerektigi aragtirilmakeadir. Bu nedenle kafa
tabant ol¢tim parametreleri kullanilarak yeni tanimlamalar
yapilmis ve bir algoritma olusturulmaya ¢alistlmigtir.

Baziyon ile C2 inferoposterioruna ¢ekilen ¢izginin odontoid
superiorundaki dural mesafeye olan dik uzakligini dlcen
cizgi (pB-C2) ilk olarak Grabbs tarafindan tanimlanmig
ve beyin sapinin ventral basisini degerlendirmek icin
kullanilmisur (11). Bu mesafe 9 mm altindaysa posteriordan
dekompresyonun yeterli oldugu belirtilmistir. Ancak Pb-
C2 > 9 mm ise bu hastalara direkt beyin sapinin éniinden
girisim yapmanin gerekli oldugu bildirilmistir. Bagka bir
calismada ise posterior fossa dekompresyonu yapilan 31
Chiari tip 1 hastanin postoperatif sonuglari incelenmis
ve pB-C2 mesafesi 9 mm istiinde olanlarin postoperatif
dénemde kétiilesme gostermedigi bildirilmistir (Sekil 1)
(2).

Kompleks chiarili hastalarda klival-aksial a1 (CXA) kafa
tabant patolojilerinde uzun zamandan beri degerlendirilen
bir parametredir. Bu parametre klivus alt 2/3 lik kismindan
cekilen ¢izgi ile C2 posterior inferiordan ¢ekilen ¢izgi

Sekil 1: Basion ile C2 inferoposterioruna cekilen ¢izginin

odontoid superiorundaki dural mesafeye olan dik uzakligini élcen
cizgi pB-C2 olarak isimlendirilir.
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arasinda kalan ac1 olarak ifade edilir (Sekil 2). CXA<125° ise
geleneksel suboksipital dekompresyona ek olarak oksipito-
servikal flizyon ve/veya ventral dekompresyon tedavi
stratejisi olarak nerilmistir (4,6,12). Ho ve Brockmeyer'in
calismasinda bu konu ayrinuli olarak degerlendirilmis ve
kompleks Chiarisi olan bir hastanin tedavisi planlanirken
Chiaritip 1.5’ unvarligy, siringomiyeli, mediiller kink, baziller
invajinasyon, Pb-C2 ve CXA parametrelerinin ayrinuli
degerlendirilmesi gerektigi vurgulanmistir (12). Yazarlar bu
parametreler 1s1ginda tedavi algoritmasi hazirlayarak hangi
hastaya sadece dekompresyon ve hangi hastaya ek olarak
oksipito-servikal fiizyon yapilmasi gerektigi belirtilmistir.
Pb-C2 >9 mm, CXA<125° ve baziller invaginasyonu olan

olgulara suboksipital dekompresyon ve oksipito-servikal
fiizyon 6nermislerdir (4).

Sekil 2: Klivus alt 2/3 lik kismindan ¢ekilen cizgi ile C2 posterior
inferiordan ¢ekilen ¢izgi arasinda kalan agt CXA olarak ifade edilir.

Kraniovertebral bileske anomalileri genis spektrumlu bir
hastalik grubu olup kafa tabani anomalilerini, baziller inva-
jinasyonu, chiari malformasyonunu icermekeedir. Genis bir
tedavi yelpazesi iceren Chiari malformasyonunda foramen
magnum dekompresyonu, anterior transoral odontoidekto-
mi, oksiputoservikal fiizyon ve C1-2 fiksasyon gibi yontemler
uygulanmaktadir ve bu stratejilerin tek basina ya da beraber
uygulandigt bir cok makale mevcuttur. Son dénemde atlan-
to-aksiyel instabilitenin Chiari malformasyonunu nedeni
oldugunu bildiren yayinlar meveuttur (5,7,9,10). Goel chi-
ari malformasyonunun nedeninin atlantoaksiyel instabilite
oldugunu 6ne siirmiis ve tonsiller herniasyonun koruyucu
bir mekanizma oldugunu bildirmistir (8). Atlantoaksiyel
eklem instabilitesini 3 tipe ayirmistr. Bu siniflama sagital
kesit BT (hiperfleksiyon ve hiperekstansiyon) goriintiilerde
C1 vertebra ile C2 vertebra arasindaki pozisyona gore yapil-
maktadir. Tip 1 de C1 vertebra C2 iizerinde anteriora (ante-
rolistezis), tip 2 de posteriora (retrolistezis) dogru yer degis-
tirmigtir. Tip 3 instabilitede ise radyolojik olarak anomali
yoktur ancak eklemin direke manipiilasyonu ile ortaya ¢cikan
instabilite mevcuttur. Bu nedenle C1-2 fiksasyonu tedavi
secenegi olarak one sirmiistiir. Tiim chiari malformasyonu
olan hastalarda C1-2 fiksasyonunun gerekliligi tartigmali
olarak degerlendirilmektedir ancak kafa tabani anomalisi,
baziller invajinasyonu olan hasta grubunda anterior girisi-
me gereksinim olmadan kraniovertebral bilegskenin C1-2
fiksasyonu ile yeniden sekillendirilmesi sonug¢ vermektedir
(1,13). C1-2 ekleminin sabitlenmesi sonucunda omuriligin
repetitif travmalardan korundugu béylece BOS sirkiilasyo-
nunu saglandigi one siiriilmektedir (Sekil 3-4). Ayrica C1-2
eklem arasina yerlestirilen kafes sayesinde odontoid geri
cekilerek ventral beyin sapt basist ortadan kaldirilmakta ve
anteriorda BOS dolanimi saglanmakeadir (Sekil 5) (1,13).

Sekil 3: 32 yasinda
Chiari 1.5 tanilt
kadin hastanin
preoperatif MR,
BT ve rontgen
goriintiileri
izlenmektedir.
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Sekil 4: 1 yil sonraki
postoperatif goriintiilerde
MR sagital kesitte

syrinks kavitesinin ileri
derecede kiigtildugi

dikkat ¢ekmektedir. C1-2
fiksasyona ait vida ve kafes
goriintiisi BT ve réntgende
izlenmektedir.

Sekil 5: A-T) 42 yasinda
kompleks chiarili hastanin
preoperatif ve postoperatif
gortntiileri izlenmektedir.
C1-2 fiksasyon sonrast
syrinks kavitesinin 6. ay
sonunda gerilemesi dikkat
cekmektedir.
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Tablo 1: Syringomyelinin Eslik Ettigi Chiari Malformasyonda Tedavi Algoritmasi

Goel Tip I ve

tip II

instabilite

Goel Tip III

instabilite

Cl1-2
rediiksiyon ve

filizyon

Fleksiyon ekstansiyon BT yada grafide belirgin instabilite

Cerrahi esnasinda belirgin instabilite

/N
1

Foramen magnum dekompre-
syonu (duraplastili yada
duraplastisiz)

Rekiirrens
yada

iyilesmeme

Ayni zamanda foramen magnum dekompresyonu yapilan
bazi hastalarda bir siire sonra klinik ve radyolojik kotiiles-
me oldugu bilinmektedir. Bu durumun nedeni olarak da
atlantoaksiyel instabilitenin gosterildigi yayinlar mevcuttur
(10,13). Hangi hastaya sadece dekompresyon, hangi hasta-
ya fiksasyon onerdigimizi bir algoritma halinde tanimladik

ve Tablo 1'de 6zetledik (Tablo 1).

Kompleks chiari malformasyonu igerisinde sadece tonsiller
herniasyon degil beraberinde basgka kemik anomalileri ve
siringomiyeli eglik etmesi nedeniyle detayli analiz edilmeli
ve cerrahi strateji belirlenmelidir. Ozellikle rekiirren
olgularda fasetal instabilite mutlaka sorgulanmali ve C1-2
fiksasyonu degerlendirilmelidir.
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