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Chiari malformasyonun ¢ocuklarda gorilen tipleri olan Chiari malformasyonu tip 2 spinal disrafizmli bebeklerde biylk oranda goriliirken
tip 3 ¢ok daha seyrek gorilmektedir. Bu tipler ¢ok sayida santral sinir sistemi anomalilerinin eslik etmesi ile Chiari malformasyonu tip
1'den aynilirlar. Klinik belirti ve bulgular yasa bagl degismekle birlikte en sik beyin sapi basi bulgulari ile kendilerini gosterirler. Tedavide
varsa oncelikle hidrosefalinin tedavisi ve mevcut kesenin tamiri, buna ragmen beyin sapi basi bulgulari devam eder ya da artarsa foramen
magnum dekompresyonu Onerilir. Ancak tim bu tedavilere ragmen bu ¢ocuklarda morbiditenin yiiksek oldugu g6z ardi edilmemelidir. Chiari
malformasyonu tip 3'te ek olarak ciddi kognitif fonksiyon bozuklugu da gorilebilmektedir.
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ABSTRACT

Chiari malformations type 2 and type 3 are seen in children. Chiari malformation type 2 is often encountered in patients with spinal dysraphism
whereas type 3 is a very rare condition. Both of these malformations are associated with multiple craniospinal anomalies. The most commonly
encountered symptoms and signs are related to brainstem compression. Management should start with repair of the sac and treatment of the
hydrocephalus if present. Foramen magnum decompression should be performed if brainstem compression symptoms occur despite these
procedures. However, one must remember that these children have a high morbidity rate. Severe cognitive dysfunction can also be seen in

children with Chiari malformation type 3.

KEYWORDS: Chiari malformation, Child, Hydrocephalus, Spinal dysraphism

GiRis
Chiari malformasyonlari kranyovertebral bileske ve arkabey-
nin (hindbrain) dogumsal bir anomalisidir ve arka ¢ukur yapi-
larinin foramen magnumdan spinal kanala degisen dereceler-
de yer degistirmesi ile karakterizedir. Bunlara siklikla merkezi
sinir sisteminin diger anomalileri de eslik eder (3, 6, 12,13, 28,
33).

ilk olarak 1883'de Cleland tarafindan spina bifida ve
hidrosefalili bir pediatrik olguda tanimlanan bu sendrom (9),
1891 ve 1896 yillarinda yayinladid iki seride farkli derecelerini
betimleyen Avusturyali Patolog Hans Chiari'nin adiyla
anilmaktadir (12, 13). Chiari serilerinde tip 1, tip 2 ve tip 3'U
tanimlamistir. Alman patolog Julius Arnold’'un &grencileri
Schwalbe ve Gredig 4 olguluk bir seri ile bu sendroma
Arnold adini eklemis ve “Arnold-Chiari malformasyonu
tanimi dogmustur, ki bu isim glinimuzde daha ¢ok tip 2 igin
kullanilmaktadir (22). Ginimiizde tip 1 genellikle eriskin
form, tip 2 ve 3 ise pediatrik formlar olarak tanimlanabilir (2,
27). Bu tiplere sonradan tip 0 ve 1,5 da eklenmistir (Tablo I)
(5, 20, 37, 38). Bu yazida 6zellikle Chiari malformasyonu tip 2
(CM2) ve tip 3'den (CM3) bahsedilecektir.

Chiari Malformasyonu Tip 2

Chiari malformasyonunun hemen hemen istisnasiz spinal
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disrafizmin eglik ettigi ve ¢cocuklarda gorilen formudur (Sekil
1). TUm spinal disrafizmlerin %32'sinde CM2 mevcuttur (22).
Spinal disrafizme ek olarak kiicik arka ¢ukur, serebellum ve
beyin sapinin genislemis foramen magnumdan asagi yer
degisikligi ile karakterizedir fakat daha sonra bahsedilecek
olan bir cok dogumsal anomali de eslik edebilir (20, 34, 36, 39,
40). Bu malformasyonun etiyolojisi ve patogenezi tam olarak
anlasilamamistir ve en iyi takip ve tedavi kilavuzu heniiz
olusturulamamistir (28).

Patogenez

Mclone ve Knepperin 1989da ileri surdigli embriyonik
ventrikiler sistemin genisleme eksikligi teorisi etiyolojiyi ve
CM2'deki patolojileri aciklayan en uygun teoridir (27). int-
rauterin acik spinal disrafizm nedeni ile BOS acik olan sant-
ral kanaldan amniotik kese icine aktidi icin lateral ventrikl
icinde hidrodinamik basing diser, primitif ventrikiler sistem
bosalir ve kollabe olur. Normalde primitif ventrikil sisteminin
gerginligi, normal beyin gelisimi icin elzemdir, cevresindeki
mezenkimal ve endokondral kemiklesmeyi indlkler. Ventri-
kil basincinin diismesi ve ventrikiil gerilim gucliniin azalma-
si veya yoklugu mezenkimal ve endokondral kemiklesmeyi
saglayamaz, ufak bir arka cukur gelisir. Arka cukur elemanlari
olusan genis insisural foramenden asagi dogru yer degisti-
rir. Primitif ventrikiler yapinin kollabe olmasina baglh olarak
3. ventrikil yeterince genisleyemez, her iki talamus birbirine
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Tablo I: Chiari Malformasyonu Subtipleri

Serebellar tonsillerin foramen magnumdan asagi 5mm’‘den fazla herniye olmasi
Tip | Genellikle beyin sapi sarkmasi eslik etmez

Hidrosefali nadirdir

Serebellar vermis, beyin sapi, dérdiincii ventrikiliin caudale dogru yer degistirmesi
Tio Il Diger intrakranyal anomaliler eslik eder

P Hemen hemen hepsinde myelomeningosel ve hidrosefali vardir

Gogunda siringomyeli vardir
Tip Il Tip 2 de gorilen intrakranyal anomalilerle beraber oksipital ensefalosel birlikteligi
Tip 1.5 | Chiaril + uzamis beyin sapi ve doérdiinci ventrikdl
Tip 0 Arkabeyin sarkmasi olmaksizin siringomyeli goriilmesi

Sekil 1: CM2 olgusunda T-2 agirlikl kraniospinal MRG sagittal ke-
sitte meningomiyelosel kesesine eslik eden tonsiller herniasyon
varligi izlenmektedir.

yakin komsuluk sergiler ve genis bir massa intermedia (%82-
90) olusur. Ventrikiler yapinin indiiksiyonu ile disa yol almasi
gereken glial hiicreler basincin diismesi ve indiiksiyonun ol-
mamasi nedeniyle kortekse yonelemez ve heterotopiler olu-
sur. Kollajen olusumundaki normal radyal gelisim de yetersiz
indiiksiyon nedeni ile gerceklesemez ve Liickenschadel (%80-
90) gelisir (27, 30). intrauterin acik spinal disrafizm saptanan
ve fetal cerrahi uygulanan olgularda CM2 goriilme oraninin
anlamli 6l¢lide azalmasi da bu kurami desteklemektedir (29).

Patoloji ve Eslik Eden Diger Anomaliler

Beyin sapi, medulla ve serebellum st servikal kanala herniye
olur (genellikle C2'nin altina iner), inferior serebellar vermis ve
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4.ventrikil asagi yer degistirir, dorsal ortabeyinde mediiller
katlanti formasyonu, mediller kivrilma (otopside en az %70
oraninda), tektal gagalasma (her iki superior ve inferior folikdl
birleserek gaga benzeri bir yapi olusturur) ve serebellumda
anteromedial genisleme gériiliir. Ust servikal sinirlerin kékleri
horizontal veya yukari dogru seyir gosterir (16, 30). Dural
yapilardan torkula ve transvers sinisler alcak yerlesimlidir,
foramen magnumdan disari dogru yer degistirirler. Tentorium
serebelli ve falks serebri hipoplastiktir, fenestrasyonlar ve
genis insisuraya bagli serebellumun tentoryum acikhgindan
yukari tagmasi gorilir. C1 arkasinda periostu taklit eden
kalinlagmis dura bantlari vardir.

Dordinct  ventrikiil sagittal dizlemde diizlesmis olarak
izlenir, lateral ressesler kaybolmus ve yan duvarlar birbirine
paralel bir hal almistir, kaudale dogru yer degistirir ve tip
seklinde ince uzun, dar (tubelike) bir 4.ventrikil gorulir.
Koroid pleksus 4.ventrikiil disinda kalabilir (ektopik koroid
pleksus). Akuaduct stenozu, atrezi, catallanma siktir. Lateral
ventrikillerde genisleme pek ¢ok olguda asimetriktir. Atria ve
oksipital hornlar hemen her zaman frontal hornlardan daha
genistir. Bu durum kolposefali olarak tanimlanir. Olgularda
septumda anterior aplazi (%28), posterior aplazi (%21),
total aplazi (%12) gorilur. 3.ventrikil anterior reseslerinde
deformasyon mevcuttur. Korpus kallozumda parsiyel agenezi,
hipoplazi ya da tam agenezi gibi patolojiler %80-90 oraninda
goriulmektedir. Liickenschadel intrauterin 8. ayda saptanabilir.
Foramen magnum ¢apinda artma olur. Petréz kemik kanatlari
ve klivus yapisinda posterior konkavlasma (%67) vardir.
Hidrosefali sonucu kafa i¢i basing artisi nedeniyle ait kafa
grafisinde sitirlerin acilmasi ve dévilmus bakir gérinimi
saptanir. Skolyoz, servikal spinal kanalda genisleme, anterior
veya posterior elemanlarda flizyon, baziler invaginasyon,
platibazi vardir. Gergin omurilik sendromu, ayrik omurilik
malformasyonu da tabloya eslik edebilir (10, 14, 20, 26, 32, 33,
36).

Geerdink ve ark!nin yaptigi bir calismada 3 farkli gézlemci
CM2 hastalarinda MR goriintilerinin gozlemciler arasindaki
farkh degerlendirme oranlarini incelemis ve yukarida
bahsedilen patolojilerin  ¢cogunun gozlemciler arasinda
farkhlklar gosterdigini dolayisiyla guvenilir  olmadigini,
sadece serebellum, medulla, pons ve 4.ventrikilin asagi
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yer degistirmesi, mediller kink, anormal sekilli 4.ventrikil
hipoplastik tentorium ve mediller katlanti formasyonunun
tim gozlemciler tarafindan saptanmasi sebebiyle guvenilir
oldugunu savunmuglardir (16). Yine ayni grubun morfometrik
Olclimler Uzerine yaptigi calismada en givenilir 6l¢im olarak
mamillopontin uzaklik ve serebellar genislik saptanmistir (17).

ilging olarak her iki calismada da vermis ve tonsil diizeyi
go6zlemciler arasinda en farkh saptanan bulgular ya da
Olclimler olmustur, bu da manyetik rezonans goriintilemede
(MRG) o bolgenin net olmamasina baglanmistir (16, 17).
Klinik

Norolojik bulgular hidrosefali veya eslik eden diger patoloji-
lere baghdir. Bunlar beyin sapi ve alt kraniyal sinir (%45), se-
rebellar (%7) ve Ust servikal kanal (%48) bulgularindan olus-
maktadir ve yasa gore degisiklik gosterir. Bebeklerde solunum
glicligq, alt kranial sinir felcleriyle kendisini gosterir. Aspiras-
yon pndmonisi, apne ataklari, spina bifida komplikasyonlari
olime yol acabilir. Bu bebekler “good baby” olarak adlandi-
nhr, ¢clinki aglamaz ve bagirmazlar ya da sesleri zor duyulur.
irritabilite, apne, stridor, opistotonus, aspirasyon pnémonisi,
aglayamama, yutma giicliig i, nistagmus, motor defisit ile ge-
lirler. Bu yas grubunun yaklasik olarak lcte birinde beyin sapi
basisi belirti ve bulgulari gorilir. Bu grupta mortalite %15 ile
35 arasindadir (36). Olgularin bir kisminda ise hig belirti yoktur
ve tani tesadlifen konmaktadir.

Gocukluk caginda spastik Ust ekstremiteler, ataksi ve dizatri
daha o6n plandadir. Adolesan donemde ensede agr, C2
dermatomunda disestezi gorullr. Gelisen skolyoz da, bu
olgularin sik bagvuru nedenlerinden biridir. Genellikle bunlara
gergin omurilik sendromu eslik eder (6, 14, 15, 20, 22, 32, 34,
36).

Tedavi

Literatlirde CM2 ve spinal disrafizm tedavisinde erken postna-
tal donemde ilk 48 saatteki defekt kapatilmasinin enfeksiyon
ve kontrolstiz BOS akiginin énlenmesini engelledigine yone-
lik bir cok veri mevcuttur (18, 20, 39). Ancak ilk yayinlarda er-
ken dénem spinal defekt kapatilmasinin spesifik olarak CM2
Uzerindeki etkisinden bahsedilmemistir (28). Morota ve ark.
postnatal MMC dzeltilmesinin arkabeyin sarkmasini kismen
geri dondirdigini veya iyilestirdigini gostermislerdir. Fakat
dogumda beyin sapi basisi bulgulari olan bebeklerde mevcut
bulgularda diizelme gorilmemistir (31). 1980’lerden beri de-
neysel ve klinik calismalarda intrauterin fetal cerrahi lizerinde
durulmaktadir. Bu calismalar 2 ana hipoteze dayanmaktadir.
Birincisi kesekin intrauterin yasamda kapatilmasi omurilik-
te amniyotik sivinin olusturdugu sekonder toksik etkileri ve
norolojik islevlerin bozulmasini énleyebilir. ikincisi ise BOS
akiminin durdurulmasiyla hidrosefali ve arkabeyin sarkma-
si engellenebilir. Intrauterin meningomiyelosel operasyonu
yapilan bebeklerde CM2'de tonsillerin ve beyin sapinin asagdi
sarkmasinin belirgin olarak azaldigi gosterilmistir (1).

Hidrosefali tedavisi CM2 tedavisinin en énemli bolimiina
olusturur. CM2 olgularinin %80'inde hidrosefali mevcuttur
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(28). Eslik eden hidrosefali varliginda ventrikiloperitoneal
(VP) sant takilmasi, yapilmasi gereken ilk islemdir. Bunun
icin Ozellikle akuadukt stenozu olan olgularda endoskopik
3.ventrikilstomi (ETV) veya akuaduktoplasti de tedavide
onerilmektedir. Daha sonra meningomiyelosel tamiri yapilip
hasta izleme alinmalidir. Ozellikle tonsil fitiklasmasi C3'den
fazla herniasyonu daha asagida olan olgularda hidrosefaliden
once keseye midahale edilmesi 6liimle sonuglanabilir.

Eslik eden gergin omurilik sendromu varliginda, bitin ya-
zarlar, klinik, radyolojik ve nérofizyolojik bulgular normal bile
olsa filum terminalenin kesilerek (FTK) serbestlestirilmesini
onermektedir (4, 18, 21).

Hastalarin izleminde calisan bir santa ragmen beyin sapi
basi bulgulari ortaya cikiyor, diizelmiyor, veya artiyorsa
tedaviye FMD de eklenmelidir (33, 34, 40). Takip beyin sapi
fonksiyonlarina gore yapilmalidir. Stridor, yutma gucligd,
boguk ve alcak ses, opistotonik postiir CM2 bulgularidir.
Cerrahi dekompresyonda amag¢ foramen magnum arka
duvarinin alinmasi, tonsillerin alt hizasina ulasana kadar
servikal laminektomi ya da laminoplasti yapilmasi ve dura
acllarak bantlarin  temizlenmesidir. Ancak genis servikal
laminektomi ozellikle cocuklarda ilerleyici kifoz nedenidir
(18, 20, 33). Son yillarda ¢ocuklarda CM1'de sadece durotomi
ile de etkin ve iyi sonuglar bildirilmistir ancak CM2 olan ve
herniasyonu fazla olan olgularda duranin acilmasi daha
uygundur (24, 25). Ozellikle uykuda ortaya cikan apne,
bradikardi, solunum ve yutma gii¢liig, inspirasyonda ortaya
¢ikan ilerleyici stridor olan olgularda mutlaka acil cerrahi
dekompresyon yapilmalidir.

Chiari malformasyonu tip 2'li cocuklarin %80'inde kifoskolyoz
saptanir (28). Skolyozu olan gergin omurilik sendromlu
cocuklarda ortopedik girisim dncesi yapilan FTK ve FMD ile
skolyozun diizeldigi gozlendiginden, mutlaka FTK ve/veya
FMD yapilip, cocuklar en az 7 yasina gelene dek izlenmeli,
skolyozda diizelme olmazsa skolyoz cerrahisi distinilmelidir
(4, 32). Bu olgularin skolyoz ve kifoz cerrahisinde, gergin
omurilik ile birlikte belirgin arkabeyin sarkmasi ve foramen
magnum diizeyinde sikisiklik eslik ediyorsa omurgayi fazla
dizeltmenin omurilik ve beyin sapi islevlerini bozabilecegi
unutulmamalidir.

Cocuklarda siringomiyeli gorilmesi daha seyrektir ve daha
cok distal siringomiyeli seklindedir. Distal siringomiyeli
varliginda yapilmasi gereken Gardner'in 6nerdigi gibi terminal
ventrikiilostomidir (22). Az da olsa CM1'de oldugu gibi servikal
bolgeden baslayan siringomiyeli de gorilebilir. Bu durumda
siringomiyelinin foramen magnum dizeyinde sikisikliga
bagh gelistigi disiinilebilir. Bu olgularda FMD'ye ragmen
diizelmeyen belirtili siringomiyeli icin sirinoperitoneal ya da
siringoplevral santlar uygulanabilir (18).

Chiari malformasyonu tip 2 hastalarinda yasamin ilerleyen
donemlerinde norolojik ve miuskiloskeletal kotilesme
izlenebilir. Dolayisiyla bu hastalarin yasam siireleri boyunca
multidisipliner takipleri gereklidir.
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Sekil 2: CM3 olgusunda T-2 agirlikli sagittal MRG kesitinde alt
oksipital yerlesimli ensefalosel kesesi icine serebellar doku gegisi
ve eslik eden digerbeyin anomalileri (genis massa intermedia,
tentorium diizlesmesi) izlenmektedir.

Chiari Malformasyonu Tip 3

Chiari malformasyonuTip 3 ¢ok nadir gorilen biranomali olup
serebellum, beyin sapive 4.ventrikil gibi arka cukur yapilarinin
alt oksipital veya yiksek servikal kemik defektlerinden
herniasyonu olarak tanimlanir (Sekil 2). Bu malformasyonda
CM2'ye ek olarak bir ensefalosel varhigi gereklidir. Genellikle
hidrosefali, siringomiyeli ve gergin omurilik sendromu da eslik
etmektedir (12, 14, 23). Literatiirde kigcik seriler bildirilmistir
ve gercek sikligi tam olarak bilinmemektedir. Literatiirde
belirtilen olgular genellikle tek tek olgu sunumlari seklindedir.
En biiyuk iki seri, 8 ve 9 hastadan olusmaktadir (11, 23).

Chiari 1891'deki ilk yayininda servikal ensefalosel ile birlikte
serebellar ve beyin sapi anomalilerinin eslik ettigi hidrosefali
ve konvergens sasilik gorilen 5 yasindaki bir erkek ¢cocugu
CM3 olarak tanimlamistir (12). CM 3 genellikle yenidogan
doneminde yutma ve nefes alma glicligl ile belirti verir.
Bu bulgular beyin sapi ¢ekirdeklerinin dizorganizasyonuna,
ndbete ve gelisme geriligine bagh olarak ortaya ¢ikabilir (23).

Bu malformasyonun gériintiilenmesinde en yararli yontem
MRG'dir. CM1 ve CM2'nin goriintileme bulgulari yaygin olarak
tanimlanmis olmasina ragmen CM3'lin dékiimantasyonu ¢ok
iyi degildir.

Chiari malformasyonu tip 3'Uin tedavisi cerrahidir. Cerrahinin
amaci norolojik kotilesmeye sebep olmadan ensefalosel
kesesini eksize etmek ve tekrar yapismayi énlemek ve BOS
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dolanimini diizeltmek icin dura ve kemik defekti tamir etmek
olmalidir. Kese genellikle ciltle ortiilidir. Acil operasyon
nadiren gerekir. Literatiirde de belirtildigi gibi, birka¢ gtinlik
gecikme, infantin stabil hale gelmesini ve malformasyonun
anatomisinin degerlendirilmesini saglamaktadir (11, 19,
23). Ensefalosel kesesi degisen miktarlarda beyin dokusu
icermektedir, ancak bu dokunun genellikle nekroz, gliozis ve
fibrotik formasyon ve heterotopi yiliziinden islevsiz ve anormal
oldugu disinulmektedir. Bu nedenle bircok yazar kese
icerisindeki dokunun buytk kisminin cikarilmasi gerektigini
savunmaktadir (8, 11). Ciddi norolojik defisitli mikrosefalik
olgularda cerrahi tedavi endikasyonu konmayabilir. Kese
icerisindeki beyin dokusu kranium icinde kalan dokudan
fazlaysa operasyon 6nerilmemektedir (9, 23, 33).

Bu olgulardaki bir diger problem hidrosefalidir. VP sant
uygulanmasinin  zamanlamasi tartismahdir. Bircok yazar
santin arka cukur icerigini azaltacagini ve erken konmasinin
daha iyi sonuglar saglayacagini savunmaktadir (7, 19, 35).
Genis ensefalosel keseli olgularda, santin uygulanmasiyla
kese icindeki sinir dokusunun bir kisminin arka cukura ve
servikal spinal kanala geri donecedi iddia edilmistir (7, 19).

Chiari malformasyonu tip 3'Un dogal seyri ve sonucu
hakkinda bilgiler yetersiz olmasina ragmen CM1 ve CM2'nin
sonuclarindan daha kotu oldugu asikardir. Genellikle erken
donemde yiiksek oranda mortalite ve yasayan hastalarda da
ciddi norolojik defisitler ve kognitif bozukluklar saptanir (23).

Sonug olarak CM3'te hastalar tedavi edilmediginde normal
yasam mimkin degildir. Acil operasyon nadiren gerekir.
Literatlirde de belirtildigi gibi, birkag gtinliik gecikme, infantin
stabil hale gelmesini ve malformasyonun anatomisinin
degerlendirilmesini saglamaktadir.
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