Tip 1 Chiari Malformasyonunda Tan1 Yontemleri

Diagnostic Methods in Chiari Type I Malformation
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Serebellar tonsillerin fitiklasmasi sonucu kraniovertebral bileskede beyin omurilik sivisi (BOS) gegisinin bozulmasi ve néral yapilara olan basi
etkisi oksipitonukal bas agrisidan, kas gulgsiizligine kadar ¢ok cesitli semptomlara sebep olur. Semptomatik Chiari tip | malformasyonu
hastasinin teshisi icin tek bir objektif test ya da tani ydntemi yoktur. Burada daha ¢ok klinisyenin kendi tecriibesi ile verecedi karar belirleyici
olmaktadir. Manyetik rezonans goritiilemelerinin (MRG) sagittal kesitlerinde izlenecek tonsillerin kompresyonu anahtar anatomik bulgudur.
BOS akim dinamiklerinin oldukca kompleks olmasi sine MRG'nin rutin tetkikler arasinda kullanimi kisitlamaktadir. Uyariimis potansiyeller gibi
elektrodiyagnostik testler ise ileri bir ndrolojik inceleme yéntemi olarak kullanilmaktadir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Serebellar tonsil, Chiari tip |, Sine-Manyetik rezonans gériintilleme, BOS akim dinamigi, Uyarilmis potansiyel

ABSTRACT

Herniations of the cerebellar tonsils through the foramen magnum causes a variety of symptoms from occipitonuchal headache to muscle
weakness as a result of obstruction of cerebrospinal fluid (CSF) outflow and compression of neural tissue. There is no single objective test or
diagnostic method to diagnose symptomatic Chiari type | malformation. The decision of the physician is determined by his/her own experience
and judgment. Tonsillar compression is the key anatomic imaging finding on sagittal magnetic resonance imaging (MRI). Using Cine-MRI is
restricted by the complexity of the CSF flow pattern. Electrodiagnostic tests such as evoked potentials are used as an advanced neurological
evaluation method.
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GiRIS i. Norolojik muayene
Serebellar tonsillerin en az 5 mm kadar foramen magnumun .
altina inmesi “Chiari tip 1 malformasyonu” (CM1) olarak
tanimlanir (2). En ¢ok kabul edilen etiyopatolojik teori,
embiriyolojik gelisimin erken evrelerinde posterior kranial -
fossanin volimetrik kapasitesindeki anormal azalmadir (18).

Nororadyolojik goriintiileme calismalari:
- Direkt rontgenografi (X-Ray)
Bilgisayarl Tomografi (BT)

- BT-miyelografi/sisternografi
Serebellar tonsillerin fitiklasmasi sonucu kranyovertebral

bileskede (KVB) beyin omurilik sivisi (BOS) gegisinin bozulmasi

ve noral yapilara olan basi etkisi cok ¢esitli semptomlara sebep

olur. Boyun ekstansiyonu veya valsalva manevrasi ile artan  j;
oksipitonukal basagrisi, cocuk ya da eriskin hastalarda en sik
gorilen semptomdur. Diger semptomlar siklik sirasina gore,
bir ya da daha fazla ekstremitede gli¢siizlik veya uyusukluk, .
dengesizlik ya da ¢ocuklarda yuriime gugligu, boyun agrisi,
1si duyusunun kaybi, cift gérme, yutkunma guicliiga, disfoni,

- Manyetik rezonans goriintiileme (MRG)
- Sine-MRG (Faz-kontrast MRG)

. Elektrodiyagnostik testler

iv. Odiyovestibiiler testler

Ultrasonografi (USG).

I. Norolojik Muayene:

kulakta ¢inlama; yazi yazmak ya da makasla kagit kesmek gibi
ince motor yetenek gerektiren hareketleri yaparken guglik
cekilmesi ve uyku problemleridir (12).

Semptomatik CM1 hastasinin teshisi icin tek bir objektif
test ya da tani yontemi yoktur. Burada daha ¢ok klinisyenin
kendi tecriibesi ile verecegdi karar belirleyici olmaktadir. Klinik
pratikte kullanilan ydontemler sirasiyla:

248

Eksiksiz bir nérolojik muayenenin en 6nemli pargasi, hastanin
oykustnin alinmasidir. Hastanin daha 6nce gecirdigi
lumboperitoneal sant ameliyati ya da intrakranial bir lezyon,
serebellar tonsillerin fitiklasma sebebi olabilir (23).

Kranial sinirler: CM1 hastalarinda daha c¢ok alt kranial
sinirlerin fonksiyon bozuklugu gorilir. Bu nedenle hastanin
dili hipertrofi, fasikiilasyon veya deviyasyon varligi agisindan
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kontrol edilir. Ayrica dilin direng karsisinda guici test edilir;
kelime tekrari yaptirihr. Uvulanin orta hatta olup olmadigina
bakilir. Farenks duvarina dokunularak gag refleksi kontrol
edilir. Hastadan bir bardak su icmesi istenirken, yutkunma
problemi sorgulanabilir. Hasta konusurken kelimelerin ¢ikis
sekli, patlayici tarzda olup olmadigi dinlenir.

Motor fonksiyon: Kaslarin boyutu, tonusu ve gicl iki
yanh olarak degerlendirilir. Ust veya alt ekstremitelerde kas
glicslizligu tespit edilebildigi gibi, hastalarin ellerinde atrofi
de izlenebilir.

Duyusal fonksiyon: Hastanin gozleri kapali halde yiizeysel
dokunma, vibrasyon ve agri duyusu muayene edilir. Ozellik-
le siringomiyeliye (SM) ikincil olarak gelisen santral omurilik
sendromunda agri ve isi duyusunun kayboldugu, ancak do-
kunma ve eklem pozisyon duyusunun korundugu disosiyatif
duyu bozuklugunun varhgi arastirilr.

Refleksler: CM1 bulunan hastalarda 6zellikle alt ekstremitede
derin tendon refleksleri artmistir. Karin derisi refleksleri
azalmistir. Ayrica Babinski isareti de miispet olabilir.

Koordinasyon ve denge: Hastalarin bircogunda denge
bozuklugu olmasi nedeni ile ylrimeleri istenmelidir. Bu
esnada kol ve bacak hareketleri gozlenir. Parmak-burun testi,
diz-topuk testi, ardisira hizli tekrar hareketler yaptirilarak
veya hastadan kollarini kullanmadan yattigi yerden kalkmasi
istenerek koordinasyonu test edilebilir. Hastalardan 6nce
ayaklari birlesik, sonra gozleri kapali yaklasik 10 saniye ayakta
durmasi istenerek Romberg testi yapilir.

Il. Nororadyolojik Goriintiileme Calismalari

Direkt Rontgenografi (X-Ray): Glinimuz klinik pratiginde
artik direkt grafiler Gizerinden CM1 lehine bir taniya gidilme-
mektedir. Fakat simdi tarihi denilebilecek ydontemlerden olan
miyelografi ve pndmoensefalografi ile spinal kord ve sisterna-
lar Gizerindeki baski ve SM gériintilemeleri yapilmistir (23).

Direkt rontgenografiler ile CM1 ile iliskili olan KVB kemik
anormallikleri ve birtakim sendromlar (Klippel-Feil, Crouzon,
Hajdu-Cheney sendromlar) ayirt edilebilir (6,13). Ayrica
fleksiyon ve ekstansiyon pozisyonunda vyapilacak direkt
servikal grafilerde KVB'de instabilitenin varligi arastinlabilir.
CM1 bulunan hastalarda skolyozinsidansinin %15-50 arasinda
oldugu bildirilmesi nedeni ile skolyoz grafisi de istenebilir (5,
28).

Bilgisayarli Tomografi (BT): Her ne kadar kemik artefakt
nedeniile degerlendirilmesi zor olsa da, foramen magnumdan
gegen aksiyal kesitlere bakilarak yorum yapilabilir. Bu noktada
foramen magnum icerisinden gecen anatomik yapilari
bilmemiz gerekir. Bunlar sirasiyla; medulla oblongata,
meninksler, aksesuar spinal sinirin kokleri, dural sinusler,
vertebral, posterior ve anterior spinal arterler, tektorial
membran ve alar ligamentlerdir (3). Foramen magnum diizeyi
veya asagisinda tonsiller tarafindan sarilmis bir medulla ve
yok denecek kadar az BOS izlenmesi, CM1 tanisini diistindirar
(Sekil 1). Bu goriinti “kalabalik ya da sikisik foramen magnum”
olarak adlandiriimaktadir (15). Ayrica CM1 tanisi almis yetiskin
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hastalarda %4-18 oraninda, c¢ocuklarda %9,8 oraninda
hidrosefali izlenmesi nedeniyle BT kesitlerine bu agidan da
bakmamiz gerekir (28).

BT-Myelografi/Sisternografi: Ozellikle MRG temin edileme-
yen istisnai olgularda ya da goriintilemek istedigimiz alanda
spinal enstrimanlara ait artefaktlar izledigimiz durumlarda
uygun bir tercihtir (14,16). Ayrica intrakranial hipotansiyon-
dan sliphe edilen CM1 hastalarinda spinal BOS sizintisinin tes-
hisinde kullanilabilir (25).

Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG): MRG inceleme-
sinde aksiyal ve sagital planda alinacak T1 ve T2 agirlikli kesit-
lerin 3 mm'den kalin olmamasi gerekir. Ayrica goriintiler tim
beyin ve servikal (C1-7) omurgayida icermelidir. Serebellar
tonsillerin, Mc Rae cizgisi olarak bilinen bazionu, yani klivus
alt ucu ve opistionu birlestiren hatti 5 mm’'den fazla gegmesi
CM1 olarak tanimlanmaktadir (Sekil 2, 3). Ancak MRG'de anah-
tar anatomik bulgu serebellar tonsillerin kompresyonudur.
Sagital MRG kesitlerinde normalde silindir seklinde izlenen bu
yapilar sivrilesmis olarak izlenir. Bu goriintii “agac civisi” olarak
adlandiriimaktadir. Tonsiller kortekste yer alan folia ve sulkus-
lar da vertikal yonelimdedir. Bu goriiniim de “erbas riitbe isa-
reti” olarak adlandirilir. MRG ile CM1 tanisiyla beraber hidrose-
fali ve SM birlikteligi de etkin bir sekilde saptanabilmektedir.

Hastalarin %70’inde tonsillerin inisi C1 seviyesine, %28'inde
C2 seviyesine kadar uzanir. Genel olarak SM gelisiminde iki
grup arasinda fark gorilmemektedir. Hatta bazi yazarlar
15 mm'den fazla herniasyon gosteren hastalardan daha az
herniasyonu olan hastalarda SM goériilme oraninin ¢ok daha
yuksek oldugunu bildirmislerdir (19, 26). Ameliyat 6ncesinde
hidrosefalinin izlenmesi, cerrahi ciddi araknoid patolojinin
varligi yéniinden uyarmalidir. Bu sayede yeterli bir cerrahi
tedavi plani yapilabilecektir (27).

Sine-MRG (Faz-kontrast MRG): Kraniospinal kavite icerisin-
deki BOS, ventrikdller ve subaraknoid aralikta strekli hareket
halindedir. Faz-kontrast teknigi ile yapilan sine-MRG, bu hare-
ketin dinamikleri (BOS akiminin yon, hizi ve debisi) hakkin-

Sekil 1:
Aksiyal BT
gorintisiinde
foramen
magnum
seviyesinde
omuriligin,
sarkmis olan
tonsiller
tarafindan
arkadan baski
altinda oldugu
izlenmektedir.
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da bilgi verir (4, 21). Ancak saglikli yetiskinlerde bile foramen
magnum cevresinde BOS akim dinamiklerinin olduk¢a komp-
leks olmasi, CM1 hastalarinda rutin sine-MRG kullaniimasini
kisitlamaktadir. Arteryel sistemdeki her genisleme (Monro-
Kellie doktrini), yaklasik 1,5 ml BOS'un foramen magnumdan
spinal kanala hareketine neden olur (9). Diger bir ifade ile sis-
tolik nabiz dalgasinin beyne ulasmasi sonucu BOS akimi kau-
dale, diyastolde ise kraniale yonelir.

BOS akimi tizerinde ikinci major etken ise solunumdur. Nefes
almak BOS akiminin spinal kanal icerisine ydnelmesine yardim
eder iken nefes vermek tersi etki yapar. Kalp ile senkronize
(Cardiac-gated) faz kontrast MRG kesitlerinde sistolde BOS
akimi beyaz renkte bir hat seklinde, diastolde ise siyah renkte
izlenir.

CM1 hastalarinda sistolik akim hizinin, diastolik akim hizindan
daha fazla arttigr gorilmastir (10, 24). Ancak akim hizinda

azalma veya hem kranial hem de kaudal akim hizinda artista
izlenebilir (1). Foramen magnum diizeyinde hi¢ akimin
olmadigi hidrosefali bulunan olgular da rapor edilmistir (17).
Normal bir BOS akim degeri, tonsiller fitiklasmanin derecesine
bakilmaksizin cerrahi tedavinin basarisiz olmasi icin bagimsiz
bir risk faktorl olarak kabul edilmektedir (7). Bu nedenle BOS
akim calismalarindan elde edilen veriler, cerrahi i¢in uygun
hasta seciminde faydali olabilir (Sekil 4, 5).

lll: Elektrodiyagnostik Testler

Duysal bir stimulusa karsi sinir sistemi tarafindan dretilen
elektrik potansiyellerine “uyarilmis potansiyeller” adi verilir.
Klinik uygulamada stipheli veya belirgin olmayan nérolojik
belirti veya bulgularin ortaya cikariimasinda siklikla kullanil-
dig1 gibi norolojik lezyonun lokalizasyonunun tespiti icin ileri
bir norolojik inceleme yéntemi olarak kullaniimaktadir. Chiari
tip 1 malformasyonunda uyarilmis potansiyellerde, yani beyin

Sekil 2: T1 ve T2 agirlikh sagital MRG
kesitlerinde C1 duizeyi altina dek uzanan
ve omurilige basi olusturan tonsiller
fitiklasma izlenmektedir.

Sekil 3: T1 ve T2 agirlikh aksiyal MRG
kesitlerinde tonsiller fitiklasmanin
omurilige basi olusturdugu ve BOS
gecisine izin vermedigi izlenmektedir.
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Sekil 4: Sagital T2 agirhklh MRG kesitlerinde foramen magnum
seviyesindeki sikisiklik nedeniyle BOS akiminin bu seviyede bloke
oldugu izlenmektedir.

sap1 uyarilmis potansiyeli (BAUP/BAEP), somatosensoryal uya-
rilmis potansiyel (SUP/SSEP) ve vestibiler uyariimis miyojenik
potansiyellerde (VUMP/VEMP) degisiklikler olabilir (20, 29). Bu
nedenle belirtileri hafif olan ya da hi¢ olmayan hastalarda uya-
rilmis potansiyel degisikliklerine bakilabilir.

IV: Odiyovestibiiler Testler

CM1 hastalarinda en sik goriilen odiyovestibiiler belirti,
“boslukta yuriyorum” seklinde ifade ettikleri sallanti hissidir.
Diger belirtiler dengesizlik, nistagmus ve isitme kaybidir (8).
Bu nedenle hastalar odiyovestibiler testlerin yapilmasi icin
norootolojistle konsiilte edilebilir. Bu testlerden poliklinik
sartlarinda yapabilecegimiz ve en objektif olani nistagmus
muayenesidir. Horizontal ve asagi vuran nistagmusun CM1
hastalarinda izlenmesi hi¢ de nadir degildir.

V: Ultrasonografi (USG)

Gebeligin ikinci trimesterinde yapilan USG ile fetal konjenital
anomaliler %70-90 oraninda tespit edilebilmektedir (22).
CMT’in prenatal tanisi icin kullanimi da s6z konusu olabilir
(11). Bunun otesinde pediatrik CM1 hastalarinin tanisinda
USG kullanimt ile ilgili olarak literatiirde herhangi bir calisma
bulunmamaktadir.

SONUC

GUnUmizde en etkin tani araci olarak MRG kullanilirken, elekt-
rodiyagnostik testler genellikle klinik olarak saptanamayan
noral etkilenmenin ortaya konmasi amaciyla kullaniimaktadir.
USG'nin ozellikle intrauterin tani amacli kullaniminin giderek
artacagi 6ngorilmektedir.
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Sekil 5: Sagittal BOS Akim MRG kesitlerinde foramen magnum
diizeyinde baski nedeniyle, BOS akiminin arkada olmadigdi
izlenmektedir.
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