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Chiari malformasyonlarinin klasik tiplerinin tanimi Hans Chiari tarafindan 19.yizyilin sonlarinda siniflandigindan beri fazla degisiklik gdstermese
de yeni goriintiileme teknikleri gelistikge tarihsel siireg icinde siniflamaya yeni tipler eklenmistir. Hem Chiari malformasyonlarinin hem de
sik olarak eslik eden siringomiyelinin etiyolojisinin ve patofizyolojisinin agiklanmasi icin ¢cok sayida teori ortaya atilmistir. Ancak ¢alismalar

arttik¢a aslinda Chiari malformasyonlarinin homojen bir grup olmadig, farkli nedenlerin farkli mekanizmalarla ayni morfolojik goriiniime
neden olabilecegi ortaya ¢cikmaktadir.

Bu derlemede, Chiari malformasyonlarinin ve siringomiyelinin tanimlanmasina, patofizyolojilerinin agiklanmasina ve tedavi yontemlerinin
gelistirilmesine katkida bulunan énct bilim insanlarinin calismalarina deginilecektir.
ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari malformasyonlari, Siringomiyeli, Tarihce

ABSTRACT

Although the description of the classical types of Chiari malformations have not changed since their classification by Hans Chiari at the end
of the 19th century, new types have been added to the classification scheme with new imaging techniques. Many theories have been put
forward to explain the etiology and pathophysiology of Chiari malformations and associated syringomyelia. However, it is now thought that
Chiari malformations are not a homogeneous group and that various reasons might cause similar morphological pathologies with different
mechanisms as the number of studies on the topic have increased.

In this review, we discuss the studies of pioneer scientists who contributed to describing Chiari malformations and associated syringomyelia,
explaining their pathophysiology and developing new treatment methods.
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GiRis yayinlanan ilk makale “Serebellumda serebral hidrosefaliden
kaynaklanan degisiklikler Gstline” adini tasir. Chiari bu
makalede, serebellum ve beyin sapinin foramen magnumdan
degisen derecelerde servikal kanala fitiklastigi olgular

Ustiinden 3 tip malformasyon tanimlar ve bunlarin konjenital

Chiari malformasyonlari arkabeyin yapilarinin bir kisminin
foramen magnumdan servikal spinal kanala sarkmasiyla
karakterize bir grup hastaliktir. Bu malformasyonlar, 19.yilzyilin

sonlarinda tanimlanmis olmasina ragmen patogenezlerinin
ve dogal gidislerinin tam agiklanmamis olmasi, belirtisiz
olgularin giderek daha fazla saptanmasi ve eslik eden
siringomiyelinin ayri bir sorun teskil etmesi nedeniyle
halen cok ilgi cekmekte ve ¢ok sayida arastirmanin konusu
olmaktadir (18). Adlandirmada Chiari ve bazen Arnold’'un
adi kullaniimis olsa da aslinda Chiari malformasyonlarinin
tarihcesi daha eskiye dayanir ve tanimlanmalarinda ve tedavi
yontemlerinin gelistirilmesinde Chiari ve Arnold disinda
bircok bilim insaninin katkisi vardir.

CHiARi MALFORMASYONLARI

Avusturyal bir patolog olan Hans Chiari (1851-1916) arkabeyin
yapilarinin fitiklasmasiyla ilgili iki makale yayinlar (4, 22, 27,3
9) (Sekil 1). Deutsche Medizinische Wochenscriff'de 1891'de
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hidrosefali nedeniyle gelistigini ileri sirer.

Tip 1'de Chiari'nin kendi ifadesiyle, “serebellumun alt loblari-
nin medial kisimlari konik sekilde uzayarak spinal kanal icinde
mediilla oblongataya eslik ediyordu. Olgularin cogunda se-
rebellumun kendisi normal goriiniimdeydi, ancak bazi olgu-
larda yumusama ve skleroz vardi. Dérdincti ventrikil normal
veya hafifce uzamisti ve medulla yassilasmis goriinimdeydi.”
Chiari bu degisikliklerin belirtiye neden olup olmadigindan
emin degildir ama bulbar belirtilere neden olabilecegine

inanmaktadir (27).

Tip 2 degisiklikleri pndmoni nedeniyle dlen ve parapleji
ve sfinkter kusuru olan 6 aylik bir bebekte saptar. Bebekte
diastematomiyeli ve meningomiyelosel vardir ve konus
sakrum dizeyindedir. Pons 6 mm kadar servikal kanala
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fitklasmis ve bulbus 3.servikal omur dizeyine inmistir.
Bebekte hidrosefali ve ayrica omurilik icinde torakal 1-7.
segmentler arasinda, arka kisma yakin, berrak serumla dolu
6 mm genislikte silindirik bir bosluk vardir. Birka¢ segment
asagida hidromiyeli seklinde ikinci bir bosluk izlenir.

Chiari, tip 3 olarak tanimladigi degisikleri bir olguda saptar. Bu
olguda, tentoryum serebellinin bir kismi gelismemistir, sere-
bellum ve 4. ventrikil servikal kanala inmistir ve ventrikille
baglantili hidromiyeli vardir. Chiari bu degisikliklerin gelisme-
sini kronik hidrosefaliye baglar.

Chiari'nin bu konudaki ikinci yayini ilkinden 5 yil sonra,
1896'da dogumsal hidrosefalili 63 olgunun bildirildigi bir ma-
kaledir. Bu olgularin 14’tinde 1. ve ¢ogu yenidogan olan 7'sin-
de 2.tip malformasyon saptanir. Bu yayinda ayrica serebellum
hipoplazisi olan ve Chiari'nin diger tipler gibi hidrosefaliye
bagl olarak gelistigini diislindligu ve tip 4 olarak adlandirdigi
2 olgu daha vardir (2). Chiari bu makalede daha 6nceki g6-
ruslerini kismen degistirir ve tonsillerin asagi sarkma derece-
sinin sadece hidrosefalinin derecesiyle degil, bulunma siresi
ve hastanin yasiyla da ilgili olabilecegini, olasilikla 2.tip mal-
formasyonda 1.tipe gore hidrosefalinin daha erken donemde
ortaya ciktigini ve belirtilerin daha agir oldugunu dasinar
(18,32). Ayrica gelismesinde baska mekanizmalarin- 6rnegin
yetersiz kemik gelismesinin neden oldugu kafaici basing art-
masinin- rol oynayabilecegini ileri stirer (18).

Bugiin Chiari'nin tanimladidi ilk 3 tip malformasyonu halen
hemen hemen ayni sekilde tanimlayip kullaniyoruz. Ancak
serebellar hipoplazi olan 4.tip artik Chiari malformasyonlari
icinde kabul edilmemektedir.

Chiariile aynitarihlerde Cleland ve Arnold tarafindan Chiari'nin
2.tipine uyan olgular bildirilir. Edinburgh'dan John Cleland
(1835-1825) 1883'te ensefalosel ve spina bifida hakkindaki bir
makalesinde hidrosefalisi de olan spina bifidal bir bebekte
uzamis 4.ventrikil ve yer degistirmis serebellar nodulus
oldugunu bildirir. Alman bir anatomist olan Julius Arnold
(1835-1915) (Sekil 2) 1894'te yine spinal disrafizm hakkindaki
bir yazisinda, hidrosefalisi olmayan ama Chiari'nin tanimladig
tip 2'ye uyan bulgulari olan bir bebekten bahseder (4).

Chiari ilk yayininda ingilizce yazmis olan Cleland'in, ikinci
yayininda hem Clelandin, hem de kendisi gibi Almanca
yazan Arnold'un makalelerine atifta bulunmustur (4, 27, 33).
Ancak kendisinden yaklasik 50 yil 6nce 1829'da tip 2'ye uyan
bir olguyu tanimlamis olan Cruveilhier'den bahsetmemistir.
Arnold ise ne Chiari'ye, ne de Cleland’a atifta bulunmustur
(27, 33). Solt, ikisinin de Almanca yazmasi ve cagdas olmalari
nedeniyle Arnold'un, Chiari'nin ilk yayinindan haberdar
olmamasinin ¢ok akla yatkin olmadigini bildirmistir (33).

Fransiz bir anatomist olan Jean Cruveilhier (1791-1874) (Sekil
3) iki ciltlik atlasinda spina bifidasi ve hidrosefalisi olan ¢ok
sayida o6rnegi tanimlayip cizer. Olgulardan biri Chiari'nin tip
2 malformasyonuyla uyumludur (27). Ondan da 6nce, daha
1600’'lerde Hollandali anatomist Nicholas Tulp'un (1593-
1674) “Observationes Medicae” adli eserinde spina bifidall bir
olguda arkabeyin fitiklasmasi (Chiari'nin 2.tipi) tanimladig
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Sekil 1: Hans Chiari (1851-1916).

Sekil 2: Julius
Arnold (1835-1915).
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bildirilmistir (18, 23). Rembrandt'in cagdasi olan Nicolaes Tulp
zamaninin dnemli hekimlerindendir ve Rembrandt tarafindan
1632'de yapilmis olan “Dr.Nicolaes Tulp’'un Anatomi Dersi” adli
eseriyle sanat diinyasinda da taninmistir (Sekil 4).

Mortazavi ve ark. (23) Chiari'nin tanimladigi tip 1 ile uyumlu
ilk olgunun 1881'de literatiirde adi bu konuda ¢ok gegmeyen
Alman patolog Theodor Langhans (1839-1915) tarafindan
yayinlandigini bildirmistir. Daha ¢ok tiiberkiiloz lezyonlarinda
tanimladidi “Langhans hcreleri” ile taninan Langhans, von
Recklinghausen’in asistanidir ve uzun siire Bern'de Patolojik
Anatomikurstsiniin bagskanhginiyapmistir.Langhans 1881'de
yayinladigi “Kan akiminin tikanmasi sonucu omurilikte kavite
gelismesi Uzerine” adli makalesinde hidrosefalisi olmayan
erigskin Chiari tip 1 malformasyonu ile uyumlu olarak tonsiller
ektopisi ve siringomiyelisi olan 4 olgu bildirir ve Ustelik
biyuk bir ileri gorislilikle foramen magnum diizeyindeki
tikanikligin siringomiyeli gelismesinde rol oynayabilecegini
ileri suirer (23).

Arnold’'un Heidelbergdeki laboratuvarindan Schwalbe ve
Gredig 1907'de miyelomeningoseli olan 4 olguyu sunarken
Chiari ile birlikte kendi profesorleri Arnold’'un da adini anar
ve tip 2 malformasyonu Arnold-Chiari malformasyonu olarak
adlandirir, hatta serebellumdaki deformiteye Arnold deformi-
tesi, medulladaki deformiteye Chiari deformitesi adini verir
(4, 33). O zamandan beri Chiari tip 2 malformasyonu 6zellikle
Almanca literatiirde Arnold-Chiari malformasyonu olarak geg-
mektedir. Hatta zamanla tiim Chiari malformasyonlari bu adla
anilmaya baslanmis, ancak 20. ylzyilin sonlarina dogru gruba
Chiari malformasyonlari adinin verilmesinin gerektigi, sadece
tip 2'nin Arnold-Chiari olarak adlandirilabilecegi belirtilmistir.
Buna ragmen, Solt'un (33) 2011'deki arastirmasina gore Chi-
ari malformasyonlari halen ingilizce literatiirdeki yayinlarin
%28,2'sinde, Almanca literaturdekilerin %89,5'inde ve diger
dillerdeki yayinlarin %51'inde Arnold-Chiari malformasyonu
olarak ge¢mektedir. Hastaliklarin kodlanmasinda kullanilan
ICD sisteminde de son versiyon da dahil olmak (izere halen Ar-
nold-Chiari malformasyonu terimi vardir. Oysa Arnold'un yani
sira bu malformasyonlarin farkli tipleriyle ilgili tek tek olgular
bildiren ¢ok sayida bilim insani daha vardir. Tulp, Cruveilhier
ve Cleland malformasyonun 2. tipine, Langhans 1. tipine uyan
olgular bildirmislerdir. Ama hastalik grubunun tanimlanmasi,
siniflanmasi ve patogenezine yonelik aciklamalarda bulunul-
masi ilk kez Chiari tarafindan yapilmistir, bu nedenle Chiari
malformasyonlari adinin kullaniimasi daha uygundur (4, 23,
27, 33).

Kraniovertebral bileskedeki kemik anomalilerin 06zellikle
baziler invaginasyonun neden oldugu nérolojik tablo ilk
kez 1901'de Homén tarafindan tanimlanir (18, 32). Chiari
malformasyonuna yonelik ilk cerrahi dekompresyon girisimi
1930'da Hollandalh C. J. Van Houweninge Graftdijk (1888-
1956) tarafindan bildirilir (24). Cerrah, “Hidrosefali Uzerine”adli
doktora tezinde deformite diizeyinde BOS akimini diizeltmek
icin kalintt dokularin ¢ikariimasini veya malformasyonun
arkasindaki kemigin alinip duranin insizyonunu 6nerir. Ayrica
arkabeyin fitiklasmalarinin patofizyolojini ve kafai¢i basing
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artistyla iliskisini agiklamaya calisir (24). Ne yazik ki olgularinin
tim komplikasyonlar nedeniyle kaybedilir.

Cruveilhier ve Cleland disinda bu konudaki erken ¢alismalarin
hemen tiimii Almanca literatiirdedir ve ingilizce literatiirde
bu malformasyonlara ilgi ancak 1935'te Russell ve Donald'in
Chiari tip 2 malformasyonlu 10 olguyu bildirmesiyle ortaya
¢ikar (4, 30). Bu yazarlarin dnemli bir katkisi da hidrosefalinin
kranioservikal deformiteye bagli gelisiyor olabilecegi ve
dekompresyonla tedavi edilebilecedi diistincesidir (18).
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Sekil 3: Jean Cruveilhier (1791-1874).

Sekil 4: Rembrandt'in “Dr. Nicolaes Tulp’'un Anatomi Dersi” adli
eseri (1632).
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Chiari tip 2 malformasyonu olan bir olguda isitme kaybi
olmasi nedeniyle akustik timor 6n tanisiyla arka cukur
eksplorasyonu uygulayan ve sonra hastanin postmortem
incelemesinde Chiari tip 2 malformasyonu saptayan Penfield
ve Coburn (28), 1938'de yayinlanan bir yazilarinda, gelecekte
Chiari malformasyonun tedavisinde foramen magnum arka
kenarinin ve C1-2 laminalarinin alinmasinin yeterli olacagini
ve tonsillerin saglam birakilacagini 6ngorir (24).

Hidrosefalisi olmayan ve norolojik belirtileri olan eriskin Chi-
ari tip 1 malformasyonu olgular Langhans'tan sonra ilk kez
1938te McConnell ve Parker (19) tarafindan bildirilir ve bu
olgularda fitiklasan serebellum bolimi icin “tonsil” adi yine
ilk kez bu yazarlar tarafindan kullanilir (4). Bu yazarlarin ame-
liyat ettigi 5 olgunun ikisinde iyi sonug alinir (24). Daha son-
ra 1945'de Bucy ve Lichtenstein (6) ve 1948'de Chorobski ve
Stepien (7) Chiari tip 1 malformasyonlu olgularda dekompres-
yonla basarili sonuclar bildirirler.

Chiari tip 1 malformasyonunda miyelografi kullanildigi ve bu
sayede foramen magnum diizeyindeki tikanikligin gosterildi-
gi ilk kez 1941'de List (16) ve yine ayni tarihte Adams, Schatz-
ki ve Scoville (1) tarafindan yayinlanir. Bu ydontem Chiari tip 1
malformasyonu tedavisinde bir doniim noktasi olarak kabul
edilebilir, ciinkl belirti veren olgularda patolojinin saptana-
bilmesini ve cerrahi dekompresyon icin uygun adaylarin se-
cilebilmesini saglar. Bunu 6nce kiigiik, 1960’lardan sonra da
blyik tedavi serilerinin yayinlanmasi izler.

Chiari malformasyonlarinin gelismesiyle ilgili daha 19. yiiz-
yildan itibaren farkl teoriler ortaya atilmistir. Cleland 1883'te
otopsi ve civciv embriyon calismalarina dayanarak, bitin
bu anomalilerin nedeninin, embriyolojik donemde sinir sis-
temi gelismeden 6nce noéral plakta olan asiri biyime oldu-
gunu ileri strer (34). Daha sonra 1938'de Penfield ve Coburn
(34), 1957'de Barry (3), 1973'te Emery ve McKenzie (11) gibi
pek ¢ok bilim insani bu malformasyonlarin ortaya ¢ikmasiyla
ilgili gizemi ¢6zmek icin ugrasirlar. McLone ve Knepper (20)
1989'da butiin bu farkh teorileri tek cati altinda toplayip mi-
yelodisplaziler ve Chiari malformasyonlarinin gelismesini
birden agiklamaya calisan “birlestirici” teoriyi ortaya atar. Bu
teoriye gore birincil bozukluk embriyonal dénemde ortaya
¢ikan spinal alandaki aciklik ve BOS kaybidir. Miyelodisplazili
olgularda gorilen diger butin serebral bozukluklar arkabe-
yin fitiklasmalari da dahil olmak tzere buna ikincil gelisir. Bu
yazarlarin ortaya attigi patofizyolojik teoriler bu derlemenin
konusu disindadir, bu nedenle ele alinmayacaktir. Ancak bu
teorilerin timU miyelodisplaziyle birlikte gorilen Chiari tip 2
malformasyonunu agiklamaya yoneliktir. Chiari tip 1 malfor-
masyonunun gelismesini aciklamada Marin-Padillalarin (17)
1981'de ortaya attigI primer paraaksiyal mezodermal yetersiz-
lik teorisi dGnemlidir. Clinkl sonraki ¢alismalari blyiik oranda
etkilemis ve yénlendirmistir. ispanyol kdkenli Amerikali cift
Miguel ve Teresa Marin-Padilla hamsterlerde yaptiklari deney-
sel calismalarin sonuglarina gére Chiari malformasyonlarinin
intrauterin donemde primer paraaksiyal mezodermde ortaya
¢ikan bir yetersizlige bagh gelistigini ve bunun ortaya ciktig
embriyonal déneme gore farkli tipte Chiari malformasyonu ve
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eslik eden kranyal ve spinal anomalilerin gelistigini ileri strer-
ler. Bu teoriden dnce ve sonra yapilan pek ¢ok klinik ¢alisma-
da 1978'de Nyland ve Krogness (26), 1993'te Stovner ve ark.
(35), 1995'te Badie ve ark. (2), 1997'de Nishikawa ve ark. (25)
ve 1999'da Milhorat ve ark. (21) ve daha bircok yazar, teori-
yi destekleyecek sekilde bu hastalarda arka ¢ukurun kontrol
gruplarindan kii¢lik oldugunu bildirmistir.

Manyetik rezonans goériintilemenin (MRG) klinik uygulamaya
sokulmasi Chiari malformasyonlarinin tanisinda miyelografi-
den sonra ikinci 5nemli doniim noktasidir. Clinkl artik invaziv
olmayan bir yontemle tani konulabilir hale gelmesi belirtisiz
ve hafif belirtili olgularin da saptanmasini saglamis ve Chiari
tip 1 malformasyonunun aslinda toplumda sanildigi kadar az
gériilmedigini ortaya koymustur. Onceleri belirtisiz olgularin
tedavi gerektirip gerektirmedigi konusunda bir karmasa ya-
sanmistir, ama uzun sureli izlemlerinde dogal seyirleri orta-
ya ciktikca klinik tablonun gériintiileme bulgularindan daha
onemli oldugu goriist agirhk kazanmistir.

Chiaritip 1 malformasyonunun tanisinda tonsil fitiklasmasinin
derecesiyleilgilifarkli kriterler ortaya atilir. Ancak 6nce 1998'de
Iskandar ve ark. (15) ve daha sonra ayni klinikten Tubbs ve
ark. (36) tarafindan tonsil fitiklasmasi olmadan da Chiari tip 1
malformasyonunda oldudu gibi siringomiyeli gelisebilecegi
ve bu olgularin da arka ¢ukur dekompresyonundan yarar
gorebilecegdi bildirilir. Tubbs ve ark. bu tabloya Chiari tip 0
adini verir ve bu olgularda da Chiari tip 1 malformasyonunda
oldugu gibi arka cukurun kiiclik oldugunu ve foramen
magnum diizeyinde sikisiklik bulundugunu saptarlar (36).

Yine Tubbs ve ark. (37) 2004'te atipik gorinimli 22 Chiari tip
1 malformasyonu olgusu bildirir. Bu olgularda daha agir ar-
kabeyin fitiklasmasi s6z konusudur ve tonsillerle birlikte me-
dulla oblongata da foramen magnumun alina inmistir. Baziler
invaginasyon, densin arkaya acilanmasi gibi kraniovertebral
bileskedeki kemik anomalileri daha belirgindir. Yazarlar bu
farkli gruba Chiari tip 2 malformasyonunda oldugu gibi beyin
sap1 asadi fitiklastigl, ama ondan farkl olarak acik spina bifida
bulunmadigi icin Chiari tip 1,5 malformasyonu adini verir. Bu
adlandirma genel kabul gérmis ve daha kotu gidisli olan bu
alt grup icin yaygin olarak kullanilmaya baslanmistir.

Chiari tip 3 malformasyonu olgularinin bazilarinda serebellum
ve beyin sapinin bir béliimiine ek olarak parietooksipital lobun
da servikooksipital meningosel kesesi icine fitiklagtigini ve bu
olgularin daha kot gidisli oldugunu bildiren Tubbs ve ark.
(40) bu durumu Chiari tip 5 malformasyonu olarak adlandirir.

GlUnidmize gelindiginde Chiari malformasyonlari ile ilgili
calismalarin buylk kisminin genetik 6zellikleri arastirmaya
ve yeni MRG yontemleri ile Chiari tip 1 malformasyonundaki
BOS akim bozukluklarini ve eslik eden siringomiyelinin
patofizyolojisini  degerlendirmeye  yonelik  oldugunu
gormekteyiz.

Siringomiyeli

Siringomiyeli kelimesi Yunanca kokenli “Syrinx'ten gelir.
Demerdash ve ark. (9) bir yazilarinda Syrinx'in &ykisina
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anlatmiglardir. Syrinx mitolojide Arkadyal bir su perisidir.
Syrinx ona hayran kalan kegi ayakl kir tanrisi Pan'dan kagarken
bir nehrin kiyisina gelir. Burada Pan’a yakalanacagini anlayinca
kiz kardesleri olan diger su perilerinden yardim ister ve periler
onu kiyida bir sira saza gevirirler. Syrinx’i sonsuza kadar elinden
kacirdigini anlayan Pan sazlar keser ve onlardan bir daha
elinden hi¢ disiirmeyecedi flutini yapar (Sekil 5). Syrinx'in
trajedisi ne yazik ki tedavisi gercekten gti¢ olan siringomiyeli
hastalarina da sirayet etmis gibidir.

Fransiz bir anatomist olan Charles Estienne (diger adiyla
Carolus Stephanus) (1504-1564) ilk kez omurilik icinde santral
kanalin varligini tanimlayan kisidir (16, 38). Estienne'den
sonra 1688'de Brunner'in ve 1761'de Morgagni’'nin omurilik
icindeki kistik dilatasyonlarla ilgili yazilari cikar. isvicreli bir
anatomist olan Johan Conrad Brunner (1653-1727) (Sekil
6) yine Isvicreli bir hekim olan Boneti'nin farkli hekimlerin
yaptigi postmortem calismalari ve cizimleri topladigi bir
koleksiyonunda miyelodisplazi, hidrosefali ve siringomiyelisi
olan bir olguyu anlatir. Ayrica yine olasilikla miyelodisplazi
ve siringomiyeli olan baska bir olgunun klinik bulgularini
belirtir, ama hastanin annesinin engellemesiyle postmortem
incelemesini tamamlayamadigini bildirir (5).

Siringomiyelinin klinik tanimlamasiyla ilgili ilk yayin 1803'te
Antoine Portal'in (1742-1832) bir eseridir. Ancak Portal bu
eserde klasik segmenter disosiye duyu kusurundan soz
etmemistir (8). Siringomiyelinin klasik klinik tablosunu ilk
tanimlayan 1862'de William Gull (1816-1890) olur (10).

Siringomiyeli terimini ilk kez kullanan bilim insani ise Char-
les Prosper Ollivier d’Angers'dir (1796-1845) (22). Fransiz bir
hekim olan D’Angers 1827'de bir olguda omurilikte 4.ventri-
kille devamliligi olan bir kistik genisleme bildirir ve bunu si-
ringomiyeli olarak adlandirir (10). Omurilik patolojileri ile ilgili
kitabinin 2. baskisinda daha 6nceki anatomistlerin (Charles
Estienne, Colombo, Piccolhomini, Bauhin, ve Malpighi) adini
anip onlarin omurilik icinde bir santral kanal bulundugunu
bildirdiklerini, ama kendisinin bdyle bir bulgu saptamadigini
ve omurilik icindeki butlin kistik bosluklarin patolojik oldugu-
nu yazar (27, 38).

Siringomiyelisi olan 38 yasinda bir kadinin klinik ve otopsi
bulgularini 1867'de sunan (29) ingiliz anatomist ve nérolog
Jacob Lockhard Clarke (1817-1880) (omurilikteki Clarke
kolonunu tanimlamistir) ve nérolog John Highlings Jackson
(1835-1911) (Jacksonian tipte epilepsiyi tanimlayan kisi)
siringomiyeli teriminin ingilizce literatiire girmesini saglar
(27).

Stilling 1856'da bir eserinde eriskinlerde santral kanalin varh-
gini1 gosterir. Bu calisma“siringomiyeli” teriminin yerine “hidro-
miyeli” teriminin kullaniimaya baslamasini saglar (8).1856'da
Charcot ve Joffroy ve 1870'te Hallopeau omurilikteki bazi
kistik bosluklarin santral kanalla baglantili olmadigini bildi-
rir, bunun Uzerine Simon 1875te siringomiyeli ve hidromiyeli
terimlerini ayirir, hidromiyelinin sadece santral kanalla iligkili
bosluklar icin kullanilmasini 6nerir (8). Literatiirdeki bu isim-
lendirme tartismasi uzun siire devam etmis ve iki patolojinin
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Sekil 5: Luigi Ademello'nun Ovid'in Metamorfozlari adli illistras-
yonundan “Sazliktaki Syrinx” (Floransa, 1832).
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Sekil 6: Johann Conrad Brunner (1653-1727).

birbirinden ayriminin gli¢ olmasi nedeniyle 6nce Balantine ve
ark. ve sonra Hoffmann btiin kistik lezyonlar icin “hidrosirin-
gomiyeli” teriminin kullanilmasini énermistir (8, 14).

Siringomiyeliye yonelik ilk cerrahi girisim Amerika Birlesik
Devletlerinden Robert Abbe (1851-1928) ve William Bradley
Coley (1862-1936) tarafindan 1892'de gerceklestirilir. Yazarlar
omuriligi eksplore ederek icinden sivi bosalttiklarini bildirirler
(31). Frazier ve Rowe 1936'da daha 6nce miyelotomi yaptiklari
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olgular tekrar ameliyat ettiklerinde miyelotomi alaninin ka-
panmis oldugunu izledikleri icin miyelotomi alanina emilme-
yen bir yabanci madde konmasiyla sadece miyolotomiye gore
daha iyi sonug saglandigini yayinlarlar (12).

Chiari malformasyonlari, 6zellikle tip 1 ile siringomiyeli iligkisi
19. ylizyilda bildirilen olgularda da gézlenmisse de, 1950’ler-
den sonra genis klinik serilerin yayinlanmasiyla daha fazla
dikkat ceker. Pek ¢ok arastirmaci bu iliskinin patofizyolojik
mekanizmasini agiklamaya calisir. Burada 6zellikle Gardner ve
Williams'tan s6z etmek gerekir (13, 41). Her ne kadar bu iki bi-
lim insaninin ileri stirdigu patofizyolojik teoriler glinimizde
gecerliligini yitirmisse de, kendileri bu konuda 6ncilik yap-
mis ve One sirdikleri teoriler kendilerinden sonra gelenlere
1sik tutmustur. W. James Gardner'den onceki siringomiyeli
gelisme teorilerini edinsel ve konjenital teoriler olarak iki bu-
yuk grupta toplamak mimkinddir. Siringomiyelinin edinsel
gelistigi teorisini destekleyen yazarlar arasinda Tamaki ve
Lubin, Simon, Langhans, Batimler, Schultze, Dimitroff, Oppen-
heim, Harris, Bullard, Jonesco-Sisesti, Lichtenstein ve Zeitlin,
Wyburn-Mason, Poser, Feigin, Hallopeau, Joffroy ve Achard,
Camus ve Roussy gibi pek cok isim sayilabilir (14). Konjeni-
tal kdkeni savunanlar icinde Gull, Ollivier, Leyden, Gerlach,
Schlesinger, Bielchowsky ve Unger, Hennenberg ve Koch
bulunur (14). Gardner bu teorileri gelistirip 1965'te “su cekici
(water hammer)” olarak adlandirilan teoriyi ileri stirer ve bu
teoriye uygun olarak Chiari tip 1 malformasyonu ve siringo-
miyeli birlikteligi olan olgularda obeksin tikanmasini da ice-
ren bir dekompresyon sekli tanimlar (13). Williams ve Turner
(41) Gardner'in teorisine bazi yonlerden karsi ¢cikar ve 1971'de
kranyospinal ayrisma teorisini ortaya atar.

Buguin hala ileri teknolojik yontemlere ve hemen her yil farkh
bir teori ortaya atilmasina ragmen Chiari malformasyonlarinda
siringomiyelinin nasil gelistigini tam olarak aciklayabilmis
degiliz. Uyguladigimiz tedavi yontemleri bazi hastalarda etkili
olurken bazilarinda hem de hi¢ azimsanmayacak oranlarda
basarisiz kalmaktadir. Bu nedenle bu hastalik grubu hala
onemli bir arastirma konusudur ve yukarida siraladigimiz
onci bilim insanlarinin izinden gidecek ¢ok sayida gondilliye
ihtiyac vardir.
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