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Chiari Tip | malformasyonu (CM1), gerek tanimi, gerek dogal seyri, tedavi endikasyonlari ve yontemleri, gerekse de eslik eden diger anomali ve

hastaliklar agisindan, halen norosirlrji pratiginin Gizerinde en tartisilan konularindan birisidir. Tani icin genel goris olarak, tonsillerin foramen
magnumun en az bes milimetre asagisina inmis olmasi gerektigi kabul edilir.

Klinik belirti ve bulgular, arka cukurdaki hacim kaybi ve tonsillerin sarkmasiyla birlikte basiya ugrayan ve islev kaybi gelisen yapilar ile de
ilgilidir. Bulgular, kabaca bes ana grupta siniflandirilabilir. Bunlar; Suboksipital bas agrisi, okiiler bozukluklar, nérootolojik bozukluklar, beyin
sapi ile ilgili klinik bulgular ve omurilik bozukluklaridir.

Cocukluk ¢agindaki CM1 hastalarindaki klinik tablo eriskinlerden, 6zellikle diger dogumsal kas-iskelet anomalileri, siringomiyeli(SM)'ye eslik
eden skolyoz ve nazofaringeal kontrol kusurlarinin varhgi agisindan farkllik gosterir.

CM1 ile ilgili bir baska tartisma konusu da belirtisiz olan ve rastlantisal olarak tani konulan hastalardir. Rastlantisal tespit edilen pediatrik
belirtisiz hastalarin takiplerinde bu hastalarin genellikle belirti verir hale gelmedikleri, pediatrik nérosirirjiyenlerin yaklasik %80'inin belirtisiz
hastalari norolojik bulgu gelismedikce ameliyat etmeyerek takibe aldiklarini bildirmistir. Belirtisiz hastalar ile ilgili en iyi uygulamanin hastalarin
belirli araliklarla muayenesi ve MRG ile SM gelisimi agisindan takibi olacagi diisintlmektedir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari, Tonsiller herniasyon, Siringomiyeli

ABSTRACT

Chiari Type | Malformation (CM1) is still one of the most discussed topics in neurosurgical practice with its definition, natural course, treatment
indications and methods as well as with the associated anomalies and diseases. As a general opinion, the diagnosis is made if the cerebellar
tonsils protrude at least 5 mm below the foramen magnum level.

The clinical findings and symptoms are associated with the volume loss of the posterior fossa along with the compressed and dysfunctioning
structures as a result of the impending tonsils. The findings can be classified in five main groups as suboccipital headache, ocular disturbance,
auditory disturbance, clinical symptoms related to the brain stem, and spinal disturbances. Pediatric CM1 patients differ from adults especially
with other congenital musculoskeletal anomalies, scoliosis concomitant to syringomyelia and the existence of nasopharyngeal control
disturbances.

Other discussion points about CM1 are patients without any symptoms and incidentally diagnosed patients. Approximately 80% of pediatric
neurosurgeons report that incidentally diagnosed pediatric patients that have no symptoms, generally do not become symptomatic during
their follow-up. Neurosurgeons have chosen to monitor these patients instead of operating on them until the emergence of neurological
findings.

The best approach for the patients without any symptoms is thought to be periodic neurological examinations and MR imaging to check
possible syringomyelia formation.

KEYWORDS: Chiari, Tonsillar herniation, Syringomyelia

GiRiS rak, tonsillerin foramen magnumun en az bes milimetre asa-
gisina inmis olmasi gerektigi kabul edilirken, bazi durumlarda
sifir ya da iki milimetreyi bile patolojik kabul edenler vardir
(8). Diger tartisma nedenlerinden birisi, bas agrisi ile baslayan
bitkinlik ve halsizlik gibi neredeyse kronik yorgunluk sendro-

Chiari malformasyonu, gerek tanimi, gerek dogal seyri, teda-
vi endikasyonlari ve yontemleri, gerekse de eslik eden diger
anomali ve hastaliklar agisindan, halen norosirtrji pratiginin

Uzerinde en tartisilan konularindan birisidir. Bu durumun bas-
lica nedenlerinden birisi serebellar tonsillerde fitiklagmanin
toplumda sik rastlanan insidental bir bulgu olmasidir. Hatta
bazi taramalarda, % 0,75 ile %3 oraninda saptanmasi Chiari
anomalisi olarak adlandirilmasina bile neden olmustur (21,
36, 45). Aslinda Chiari tip 1 malformasyonunun (CM1) tani-
minda bile anlasma saglanabilmis degildir. Genel goris ola-
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munun belirtileri ile karisabilecek genis bir yelpazede belirti
ve bulgu verebilmesidir. Hatta buna bagli olarak, bir donem,
Chiari malformasyonu ile kronik yorgunluk sendromu iligki-
lendirilerek kronik yorgunluk sendromunun tedavisinde de
arka cukur dekompresyonunun uygulanmaya baslanmasi,
2000 yilinda AANS’in (Amerika Norosirtirji Dernedi) bir uyari
yayinlamasina neden olmustur. Aslinda bu oldukca seyrek
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gorilen bir durumdur. Bu da, Chiari malformasyonuna, semp-
tomatik oldugundan emin olmadan miidahale edilmemesi
gerektigini gostermektedir. Diger tartisma konularindan biri-
si de, Chiari malformasyonunun belirtisiz hastalardaki dogal
seyrinin halen acikliga kavusmamis olmasidir. Son yillarda ya-
pilan calismalar, prognozun beklenenden daha iyi oldugunu
gostermektedir (5, 24, 36). Son olarak, tedaviye karar verildigi
zaman uygulanacak cerrahi ydontem hakkinda da halen uzlas-
maya varilamamistir; sadece kemik dekompresyon mu yapila-
cak, dura acilacak mi, agilirsa nasil agilacak ve hangi yontemle
kapatilacak gibi.

Dogal Seyir

Son yillarda, CM1'li belirtisiz hastalardaki, 6zellikle de ¢ocuk-
lardaki dogal seyri konu alan calismalara 6nem verilmeye
baslanmistir (1,4, 7, 42). Hastalikla uyumlu yakinmasi, belirgin
muayene bulgusu olmayan, radyolojik incelemelerinde sirin-
gomiyeli (SM) ve hidrosefalisi saptanmayan hastalar radyolo-
jik takibe alindiginda, tonsil diizeyinin zaman icerisinde degi-
sebilecedi, hatta seviyenin ylikselebilecedi, ama bunun hasta-
da SM ya da yeni bulgu gelisimi ile iliskili olmadigi, yine uzun
stireli takiplerde, gerek SM, gerekse yeni klinik bulgu gelisme
ihtimalinin ¢cok dusiik oldugu, genellikle hastalar nérolojik
muayene ile takip etmenin yeterli oldugu gosterilmistir (6,50).

Klinik Ozellikler

Chiari tip | malformasyonunda klinik 6zellikler, hastaligin pa-
togenezi ile yakindan iliskilidir. Bu sebeple klinik tablolar da
patogenez teorileri kadar renkli ve cesitlidir; hastalar bas ag-
risi, kolda uyusma gibi basit yakinmalarla doktora basvurabi-
lecekleri gibi, ani solunum durmasi gibi hayati bir durumla da
acil servise getirilebilirler (44). CM1 teshisinin temelini olus-
turan serebellar tonsillerdeki fitiklasma seviyesinin, klinik bul-
gularin da zenginligini ve ciddiyetini belirledigi diisiintlebilir.

Tablo I: Chiari Tip 1 Malformasyonunun Klinik Belirtileri

Nitekim Barry ve ark.nin yayinladigi bir calismada olgular, se-
rebellar tonsil fitikklasmasi 12 mm'den fazla ise belirti verdigini,
5 mm altinda ise belirtisiz kaldigini bulunmustur. Ancak daha
sonra yapilan calismalar ve klinik tecriibeler bunun kesin bir
kural olmadigini gostermistir (22).

Klinik belirti ve bulgular, arka cukurdaki hacim kaybi ve
tonsillerin sarkmasiyla birlikte basiya ugrayan ve islev kaybi
gelisen yaplilar ile de ilgilidir. Bunlar beyin sapi, omuriligin
Ust kisimlar, alt kranyal sinirler ve serebellumdur. En sik
gorulen klinik bulgularin omurilik ile ilgili olmasi (%63) CM1'in
radyolojik olarak siklikla SM’yle beraber olmasi ile (%30-70)
aciklanabilir (2, 10, 12, 23, 27, 47). Milhorat ve ark. ise klinik
bulgularn bes ana grupta toplayarak sistematik bir yaklasim
hedeflemistir: Suboksipital bas agrisi, okller bozukluklar,
norootolojik bozukluklar, beyin sapi ile ilgili klinik bulgular ve
omurilik bozukluklari (32).

Yukarida da belirtildigi gibi, CM1 toplumda sik rastlanan bir
rahatsiziktir; buna karsilik hastalarin sadece lgte birinde
belirti verir hale geldigi distnilmektedir (45). Belirtili olan
hastalarda en sik goérilen yakinma ve bulgular, 6kstirme ile
baglantili bas agrisi, cesitli nérolojik bulgular, SM bulgular ve
skolyozdur. Norolojik belirti ve bulgular arasinda, bas donmesi,
dengesizlik, gérme bozukluklar, diplopi, nistagmus, alt
kranyal sinir bulgulari, halsizlik, bulanti, kusma, paresteziler,
duyu kusurlari ve diisme ataklari en sik gorilir (Tablo 1).

Asagida CM1'de sik gorilen bazi belirti ve bulgular hakkinda
kisaca bilgi verilmektedir.

Agri:

En sik gériilen basvuru yakinmasidir (%60-80). Ozellikle oksi-
pital ve Ust servikal bolgeye yayilan, glilme, hapsirma, oksir-
me gibi valsalva manevralariyla tetiklenen ya da siddetlenen
agri CM1 ile uyumludur (32, 34).

Chiari | Malformsyonunun Klinik Belirtileri

Belirtiler:

e Oksipitoservikal bas agrisi

e Sirtta, omuzda ve kollarda radikiiler olmayan agri
Motor ve Duyusal semptomlar:

e Sakarlik
o Disfaji
e Dizartri
Serebellar Sendrom:
e Trunkal ve apendikiiler ataksi
Beyin Sapi Sendromu:
e Solunum diizensizlikleri
e Nistagmus
e Altkranial sinir disfonksiyonu, otolojik bozukluklar
e Tekrarlayan aspirasyonlar
e Hipertansiyon(nadir olarak)
e Dilde atrofi
e Yizde duyu kaybi
e Trigeminal ya da glossofarengeal nevralji
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Omurilik Sendromu:
¢ Motor ve duyusal kayip
¢ Hipo ve hiperrefleksi
e Babinski pozitifligi

Diger Bulgular:
e Sinis bradikardisi
e Higkirik
¢ O:silopsi(hareketsiz cisimlerin hareketli gibi
algilanmasi)
e Ses kisikhg
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Chiari tip1 malformasyonunda hidrosefali goriilme orani
%30’lara ulagmasina ragmen kafa ici basing artisi bulgular
%7-10'larda kalmaktadir (6, 30, 31). Yine de kafa i¢i basing
artist ile uyumlu bas agrisini da g6z ardi etmemek gerekir.

Serebellar bulgular:

Serebellar bulgular CM1 hastalarinda yaklasik %30-52
oraninda gorilur. Denge bozuklugu, yuriime ve koordinasyon
kusuru, dismetri, disdiadokokinezi, dizartri, ataksi, nistagmus
gibi belirti ve bulgular bildirilmistir (13, 26).

Alt kranyal sinir ve beyin sapi tutulumlari:

Bu bolgenin belirti ve bulgulari yukarida belirtilenlere gore
daha seyrek gorlir (%8-30 oraninda). Ancak daha ciddi
hastaliga isaret eder. Ses tellerinde paraliziye bagl seste
kalinlasma/kabalasma, disfaji, fasyal duyu kusurlari, uyku
apnesi hatta bradikardi ve apne gibi olimcial belirti ve
bulgular ortaya cikabilir (13, 25, 26, 30). Servikomediiller
bileske tutulumunda asagi vuruslu nistagmus gorulebilir.

Bunun disinda CM1'e bagli trigeminal nevralji gibi atipik
belirtilerin oldugu kranial sinir tutulumuna bagli olgular da
bildirilmistir (39).

Siringomiyeli:

Bir diger ana belirti grubu da SM’ye bagli oldugu disinilen
belirti ve bulgulandir. SM'nin CM1 ile birlikteligi %30-80
arasinda bildirilmektedir. CM1 hastalarinda SM gelisimi
hakkinda cesitli teoriler ileri stiriilmis, halen tam bir goris
birligi saglanamamistir. Hastalarda SM’ye skolyoz da eslik
edebilir. Skolyoz 6zellikle gen¢ hastalarda sik karsilasilan
bir patolojidir. SM en sik servikal, sonra da servikodorsal
omurilikte gorilir.

Siringomiyeli hastalari genellikle ikinci ile besinci dekadlar
arasi ortaya ¢ikan parezi, duysal kayip ve kronik agriyakinma ve
bulgulariile bagvurur. SM'nin tipik dogal seyri, yillar icerisinde,
yavas ve adim adim ilerleyen norolojik kotlilesmedir. Yukarida
da belirtildigi gibi, CM1'e eslik eden SM, dncelikle omuriligin
servikal bolimuni tutar ve Ust ekstremitede agri, gu¢ kaybi,
atrofi, agn ve 1si duyusu kayiplarina yol acar. Baslangicta SM
belirti ve bulgular hafif ve viicudun belirli bir bolgesi ile sinirh
olabilir. Ancak SM'nin santral gri maddeyi ittigi ve hasara
ugrattigi oranda, Ust ekstremitelerde gli¢siizlik belirginlesir,
atrofi ve refleks kaybi artar, agri ve 1s1 duyusu kaybi ilerler.
Nitekim, SM’'nin genisligi ile klinik bulgular arasinda iliski
kurmayi hedefleyen calismalar mevcuttur. Godzik ve ark.nin
yaptiklari retrospektif bir calismada SM genisliginin artmasi
ile skolyozun ve klinik bulgularin birlikteliginin yakindan
iliskili oldugu ortaya konmustur. Yazarlar SM genisligi 2 mm'ye
kadar olan olgularin %28’inin, 8 mm’ye kadar olan olgularin
ise %75'inin belirti verdigini ifade etmislerdir (16).

Hafif dokunma duyusu korunmusken agr ve isi duyusunun
kaybi dissosiye duyu kaybi olarak adlandirilir. SM'nin santral
yerlesimli ventral beyaz kommissiirii germesi nedeniyle agri
ve 1si sinyalleri karsi spinotalamik yolaga gecemez. Agri ve isi
duyusu kaybi, sadece SM'nin engelledigi spinotalamik liflerin
bulundugu diizeyde gorilir (pelerin tarzi duyu kaybi).
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Hastalik tedavi edilmezse, Ust ekstremitedeki islev kayiplari,
aylar, yillar icerisinde ilerler ve SM gri maddeden cikip
kortikospinal yollari da etkiledikce alt ekstremitelerde
spastisite goriilmeye baslar (14, 18, 29, 30, 37, 47).

Chiari tip 1 malformasyonu ve SM olan hastalarda nérolojik
kotiulesme baslangicta daha hizlidir ancak SM bulgular
yerlestikce giderek yavaslar. Bu siire¢ taninin hastaligin erken
doneminde kondugu manyetik rezonans goriintileme (MRG)
¢aginda yilda %10-24 oraninda kétillesme bildiren, buna
karsilik taninin ancak hastalik ilerledikten ve belirgin santral
miyelopati yerlestikten sonra kondugu MRG 6ncesi donemde
ise yillik %2-3 oraninda kotlilesme bildiren ¢alismalarla da
uyumludur (25).

Oftalmolojik ve otolojik bulgular:

Bulanik goérme, nistagmus, ekstraokiler kas tutulumlari,
diplopi ve gérme alani kayiplari ile kulak ¢inlamasi, gegici
isitme kayiplari, vertigo ve bulanti da CM1'de zaman zaman
bildirilen belirti ve bulgulardir (6, 30, 32).

Bilissel yakinmalar ve duygulanim bozukluklari:

Chiari tip | malformasyonlu hastalarda bilissel belirtiler ve
duygulanim bozukluklari da bildirilmistir. Dalginlik, depres-
yon, genel bir halsizlik ve isteksizlik hali bu yakinmalardan ba-
zilanidir. Cerrahiden fayda goren bu yakinmalarin patogenezi
tam olarak aciklanamamakla birlikte bir tiir “serebellar nobet”
olabilecekleri ifade edilmistir (38). Patogenezin agiklanama-
masinda muhtemelen bilissel islev Uzerine biyik etkisi olan
serebellum ile ilgili bilgi birikimimizin yeterli olmamasinin et-
kisi blyuktur (43).

Sistemik problemler:

Gogus agnsi, nefes darligi, higkirik, postural hipotansiyon ve
senkop ataklari, gibi sistemik belirtiler de rapor edilmistir.(2,
3,12,27,41)

Tubbs ve ark. tarafindan rapor edilen 16 yasindaki CM1
ve idiopatik hipertansiyonu olan bir hasta, arka cukur
dekompresyonu sonrasi takiplerinde normotansif olmustur.
Bu olay, Chiari pratiginde sik gorilmeyen hipertansiyonla
ilgili bir durumun cerrahi sonrasi ¢céziime kavusmasi acisindan
ilginctir (48).

Chiari tip | malformasyonu ile ilgili en trajik tablo kuskusuz
ani solunum durmasidir. Sik karsilasiimamakla birlikte bu
tablo durumun ciddiyetini anlamayan hastalarin cerrahinin
gerekliligini kavramalarini saglayacak belki de en 6nemli
durumdur (11).

Cocukluk Caginda Chiari tip | malformasyonu

Yakin zamana dek genelde Ui¢lincili ve dérdiincl dekadda tani
aldigi dustintlen CMT1, ileri tani ydntemlerinin yayginlasmasi
ile glinimuzde daha erken yaslarda karsimiza ¢ikmaktadir.
GCocuklarda gorilen klinik tablolar eriskinlere gére farklilik
gosterebilir. Bunun cesitli nedenleri vardir. Birincisi cocuklarin
iskelet ve norolojik sistemleri heniiz gelisim evresindedir
ve bu gelisim bazi anatomik bozukluklarin Ustesinden
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gelmeyi saglayabilir. ikincisi cocuklar eriskinlere gére daha
hareketlidir ve 6zellikle agir kafa ve yumusak omurga goz
onine alindiginda, bu, onlar yaralanmaya daha hassas
hale getirir. Uclinciisii bebek ve cocuklarin éniindeki uzun
yasam beklentisi, onlarin daha fazla degisiklik ve niiks ile
karsilasmasina neden olur. Son olarak, kiicliik cocuklarin,
ozellikle bebeklerin nazik dokularn onlar daha fazla
komplikasyona maruz birakabilir (11, 28, 40).

Cocukluk cagindaki CM1 hastalarindaki klinik tablo eriskinler-
den, ozellikle diger dogumsal kas-iskelet anomalileri, SM’ye
eslik eden skolyoz ve nazofaringeal kontrol kusurlarinin varlig
agisindan farkhhk gosterir (28).

Klippel-Feil anomalisi, atlasin asimilasyonu ve baziler invagi-
nasyon tonsil fitiklasmasi olan pediatrik hastalarin %20'den
fazlasinda gorilir (15). Tedavinin planlanmasinda ozellikle
baziler invaginasyonun da g6z ontline alinmasi gerekir.

Chiari malformasyonu metopik ya da sagittal kranyosinostoz-
larda da goriilebilir; Apert, Crouzon ve Kleeblattschaedel gibi
kranyofasyal sendromlara da eslik edebilir. Bu durum, arka gu-
kur kemik yapisindaki gelisim bozuklugu ile agiklanabilir (9,
30).

Yine ¢ocuklarda SM'ye eslik eden skolyozun eriskinlere gére
daha fazla goruldigu (yaklasik %81 olguda) bildirilmektedir
(28). Ayrica CM1'de SM olmadan da skolyoz gorulebilir (18).

Orofarenkstekiislev kayiplari, cocuklarda, 6zellikle bebeklerde
stk gorilur. Yas ortalamasi 6 iken bu islev kayiplarina %35
oraninda, 3 yasin altindaki ¢ocuklarda ise %69 oraninda
rastlandigi bildirilmistir (17). Yine baska bir calisma, bu
problemlerin 10 ay ile 3 yas arasi ¢cocuklarda, yasin buyimesi
ile ters orantili olarak gorildigini belirtmektedir (33).

Chiari tip | malformasyonu, cocuklarda uyku apnesi sendromu
ile belirti verebilir ve bu yakinmanin ¢ocuk hastalarda yetis-
kinlere gore daha sik oldugunu belirten yayinlar mevcuttur.
Maalesef bu hastalar yeterince tetkik edilmediginden CM1
genellikle erken dénemde saptanmamakta, hastalar uzun
stire sadece uyku apnesine yonelik olarak tedavi edilmektedir
(49). Uyku apnesi varliginda kraniovertebral bileske gériintu-
lemesi yapilmali ve beyin sapinda geri dénissiiz bozukluklar
ortaya ¢cikmadan tedavi saglanmalidir.

Chiari tip | malformasyonu ile ilgili bir bagka tartisma konusu
da belirtisiz olan ve rastlantisal olarak tani konulan hastalardir.
Haroun ve ark.nin yaptigi bir calismada, rastlantisal tespit
edilen pediatrik belirtisiz hastalarin  takiplerinde bu
hastalarin genellikle belirti verir hale gelmedikleri, pediatrik
norosirlrjiyenlerin - yaklasik  %80’'inin  belirtisiz hastalan
norolojik bulgu gelismedikce ameliyat etmeyerek takibe
aldiklarini bildirmistir (20).

Belirtisiz hastalarin takipleriyle ilgili bircok ¢calisma bu kaniy
desteklemektedir. Ornegdin Nishizawa ve ark.nin  tonsil
fitiklasmasi ve SM’si olan belirtisiz 9 hastay! 10 yil boyunca
takip ettikleri bir calismada, takip stiresince sadece bir olguda
norolojik bulgu ortaya ¢ikmis ve hasta ameliyat edilmistir (35).
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Belirtisiz hastalar ile ilgili en iyi uygulama blyuk olasilikla
hastalarin belirli araliklarla muayenesi ve MRG ile SM gelisimi
acisindan takibi olacaktir (16, 19, 46).
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