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Chiari malformasyonlar (CM), serebellar tonsillerin foramen magnum’dan basit sekilde herniasyonundan, serebellar ageneziye
uzanan genis bir yelpazedeki arka beyin anomalilerini kapsar. Tim CM tipleri arka beyin yapilari ile iligkili olsa da tiplerin etiyolojisi
ve patofizyolojisi birbirinden farklilik gdsterir. Semptomatik hastalarda tedavinin amaci, posterior fossa dekompresyonu ile
kranyovertebral bileske etrafindaki bozulmus olan beyin omurilik sivisi (BOS) dinamiklerini tekrar diizenlemektir. Klinik prezentasyon,
goruntuleme bulgulari ve cerrahi dekompresyon teknigi her CM tipi icin farkllik arz eder. Calismadaki amacimiz, CM terminolojisini
gbzden gecirmek ve her bir tipi patofizyoloji, klinik prezentasyon, tani ve gériintileme ydntemleri, tedavi stratejileri ve komplikasyonlar
acisindan detayl bir sekilde ele almaktir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari Malformasyonlari, Posterior fossa dekompresyonu, Tonsiller herniasyon

ABSTRACT

The Chiari malformations (CMs) are a spectrum of hindbrain abnormalities ranging from simple tonsillar herniation through the
foramen magnum to complete cerebellar agenesis. Even if all the CM types are associated with the hindbrain structures, their
etiology and pathophysiology are different from each other. The goal of the treatment in symptomatic patients is to restore the
normal cerebrospinal fluid (CSF) dynamics across the craniovertebral junction by decompressing the posterior fossa. The clinical
presentation, imaging findings, and surgical techniques of decompression vary widely for each type of CM. In this study, we aim to
review the terminology of CM, as well as the pathophysiology, clinical presentations, diagnostic methods, treatment strategies, and
complications for each CM type.
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B GIiRIS

hiari malformasyonlari, serebellar tonsillerin foramen
‘ magnumdan basit bir sekilde herniasyonundan, total

serebellar ageneziye kadar uzanan genis bir klinik
yelpazeyi kapsayan arka beyin anomalileridir. Avusturyal
anatomist Hans Chiari, 1890’larin basinda inceledigi otopsi
ornekleri sonrasinda, daha sonradan Chiari malformasyonlari
(tip 1 - 4) ismini alacak dort adet konjenital anomali tariflemistir
(6). Bu dort tip her ne kadar klinik agidan siddeti artarak giden
birbirine bagh durumlar gibi gézikse de patolojik acidan ele
alindiginda gergekte birbirinden farkli durumlardir.

B TERMINOLOJI

Chiari Tip I: Chiari Tip | malformasyonu’nun (CIM) gercek
konjenital bir malformasyon mu oldugu yoksa sonradan
kazaniimis bir deformasyon mu oldugu pediatrik nérosirirjinin
tartisilan konularindan biridir. CIM’in yenidoganlarda nadir
gbrilmesi, serebellum histolojisinin normal olmasi ve néronal
disorganizasyona rastlanmamasi, posterior fossa dekompres-
yonu sonrasi genelde arka beyin ve tonsil morfolojisinin diizel-
mesi ve sekonder CIM’lerde altta yatan nedenin dizeltimesi
sonrasinda tonsiller ektopinin diizelmesi hastaligin konjenital
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degil de kazanilmis olabilecegi yéniindeki en dnemli delillerdir
(24).

CIM’in tanimi da kdkeni kadar tartismall bir konudur. Klasik
ogreti de CIM serebellar tonsillerin foramen magnum
seviyesinden 5 mm ve daha fazla asagiya herniye olmasi
olarak tanimlanmistir (Tablo 1) (5). Bu miktari 0 mm ve 15 mm
olarak tanimlayan yazarlar da vardir. Fakat yeni ve belki de
klinik agidan daha kullanigli olan tanimda herhangi bir dlgiim
degerinin dnemi olmadidi ve bu uygulamanin hekimi yanlis tani
koymaya itebilecegi vurgulanmaktadir (24). Bunun nedenleri
arasinda Ol¢iimlerin standart olmamasi (foramen magnumun
elipsoid yapisi, tonsillerin paramedian vyerlesimli olmasi
vb.), toplumun %14’Gnin tonsiller ektopisi oldugu halde
asemptomatik olusu (5) ve klinik siddet ile tonsiller herniasyon
miktar arasinda korrelasyon olmamasi gdsterilebilir. Yeni
Onerilen tanimlama; “inferior serebellar yapilarin foramen
magnum seviyesinde yaratti§i fonksiyonel obstriiksiyon ve
buna bagli olarak da néral aksin basi altinda kalmasi ve/veya
kraniovertebral bileskede beyin omurilik sivisi (BOS) akiminin
tikanmasi” seklindedir. Bu sekilde bir tanimlama olayr salt
tonsiller herniasyon seviyesinden c¢ikarip, patofizyolojide
o6nemli olan subaraknoid seviyedeki araknoid kalinlasmalar
veya kemik malformasyonlari gibi durumlari da kapsamaktadir.
CIM’e en sik eslik eden bulgular servikal syringomyeli ve
nadiren de hidrosefalidir (<%10).

Chiari Tip II: Chiari tip Il malformasyonu (ClIM), tamaminda
meningomyelosel veya diger acgik spina bifida sekillerinin
eslik ettigi, serebellar vermis, tonsiller, medulla oblongata ve
dérdincl ventrikllin foramen magnumdan herniasyonunun
izlendigi kompleks bir malformasyondur. Bu hastalarda
posterior fossa siklikla ufak olup, foramen magnum normalden
genistir ve hastalarin cogunda syringomyeli eslik eder.

Chiari Tip lll: En nadir gértlen Chiari malformasyonudur.
Serebellum ve beyin sapl, oksipital veya Ust servikal yerlesimli
bir ensefalosel kesesi icine herniye olur. ClIM’de gdrilen
intrakranyel anomaliler bu tipte de izlenir. Prognozu en kéti
olan tiptir. Ayirici tanisinda Ust servikal meningomyeloseller
akilda tutulmalidir.

Tablo I: Chiari Anomalileri

Chiari Tip IV: Chiari, ilk siniflamasina 1896 yilinda yayinladigi
bir devam calismasiyla dérdinct bir grup malformasyon
eklemistir. Tip [V'te bilateral serebellar hipoplazi/aplazi
gortlmekle beraber spinal kanala herniye olan bir yapi
bulunmaz. Bu hastalarda posterior fossa genelde normal
boyuttadir ve herniasyon izlenmez.

Chiari Tip V: Bu tipte serebellar ageneziye oksipital loblarin
foramen magnumdan herniasyonu eslik eder (28).

Chiari Tip 0: Chiari tip 0, tonsiller herniasyon olmaksizin sirin-
gomiyeli varligi ve bu durumun posterior fossa dekompresyo-
nu ile dizelmesi ile karakterizedir. Iskandar ve ark. siringom-
yelisi olan fakat tonsiller herniasyon eglik etmeyen 5 hastada,
posterior fossa dekompresyonu ve duraplasti yaparak sirinks
ve semptomlarda gerileme saglamiglardir (13).

Chiari Tip 1,5: Chiari tip 1,5, spina bifida olmaksizin serebellar
tonsillerle beraber beyin sapi ve dérdlncl ventrikll yapilarinin
bir kisminin foramen magnumdan herniasyonu olarak
tanimlanir.

B PATOFiZYOLOJi
Chiari Tip |
Kranioserebral boyut uygunsuziugu

Bu teori, CIM’de posterior fossa ile serebellum arasindaki
boyut uygunsuzlugu nedeniyle serebellar yapilarin posterior
fossaya sigmayip spinal kanala herniye oldugunu 6ne surer.
Nishikawa ve ark. paraksiyel mezoderm icindeki oksipital
somitlerin yetersiz gelisiminin kli¢clk bir posterior fossa olus-
turdugunu ve buna baglik olarak da CIM’in ortaya c¢iktigini
6ne sturmusglerdir (18). Kraniosinostoz ve CIM iligkisi bu teo-
riye desteklemektedir. Ozellikle multisiitur ve lambdoid stitur
sinostozlarinda (6zellikle Crouzon sendromunda) bu iligki daha
da guclildir. Lambdoid suttrlin erken kapanmasi posterior
fossa hacmini klgllmesine yol acar. Kranyoserebral boyut
uygunsuzlugu nedeniyle intrakranyel basin¢ artisi meydana
gelir ve bu durum posterior fossa elemanlarinin foramen mag-
numdan herniye olmasiyla sonuclanir. Ayrica ailesel D-vitamini

Chiari tipi  Temel Ozellikleri Eslik eden durumlar
Tio 0 Tonsiller herniasyon olmaksizin, posterior fossa dekompresyonuna cevap veren
P siringomiyeli varlig
Tip 1 Serebellar tonsiller foramen magnumdan asagi herniye olmasi -
Tip 1.5 Tip 1’e ek olarak beyin sapi yapilari da herniye olur fakat spina bifida eslik etmez.
Tip 2 Beyln sapl displazisi; cerebellum, medulla, pons ve 4. ventrikilin asagi dogru Myelomeningosel
inmesi
. . L . Oksipital veya
Tip 3 Posterior fossa igeriginin herniasyonu oksipitoservikal ensefalosel
Tip 4 Siddetli se!rebellar .hlpgp_l_azu olusumunu tamamlamamis posterior fossa Oksipital ensefalosel
elementleri ve vendz sinlsler
Tip 5 Serebellar agenezi ve oksipital loblarin foramen magnumdan herniasyonu

58 | Turk Noérosir Derg 31(1):57-63, 2021



direncli rasitizm olgularinda ve blyiime hormonu eksikliginde
de posterior fossa voliminin kiglk oldugu ve buna bagli
Chiari gelistigini gdsteren calismalar mevcuttur (25,26). Kligik
posterior fossa tim CIM olgularinda gdsterilememistir ve
CIM’e neden olan farkli etiyolojiler mevcuttur (4).

Kaudal traksiyon teorisi

Foramen magnum dizeyinde kraniospinal basing farki
olusmasi CIM’e neden olabilir. Basing farki olusmasinda
genellikle BOS akiminin bozulmasi etkilidir. Spinal kanaldaki
negatif BOS basinci tonsillerin asagdi cekilmesine neden
olur. Lumboperitoneal sant, tekrarlayici lomber ponksiyonlar,
lomber drenaj uygulamalari ve kronik spinal BOS kagaklarinda
edinsel CIM gorilmesi, basing farki mekanizmasinin CIM
patogenezinde rol oynayabildigini gdstermektedir.

Artmug kafa ici basinci

Chiari, orijinal monografinda CIM’e neden olan etiyolojinin
hidrosefali oldugunu distinmistir. Ginimuzde CIM olgu-
larinin yalnizca %10’unda hidrosefali eslik ettigi bilindigi icin
bu goérlisin genel gecerliligi yoktur. Hidrosefali disinda artmis
kafa ici basinca sebep olan diger nedenlerde arka beyin herni-
asyonuna neden olabilmektedir. Ornegin Girard ve ark., Galen
veni malformasyonu olan hastalarda, artmis venéz basinca
bagli tonsil herniasyonu gérilebildigini ve bu durumun vas-
kiler anomalinin tedavisiyle dizeldigini gostermislerdir (9).
idiopatik intrakranyel hipertansiyonu olan hastalarda %20
oraninda esglik eden CIM saptanabilmektedir. Bu olgularin
bir kisminda kafa ici basing dizeltiimedikce posterior fossa
dekompresyonundan fayda gdérmedikleri gosterilmistir (2,8).
Yukarida verilen 6rneklerin gosterdigi gibi foramen magnum
dizeyindeki basing farklari serebellar tonsil herniasyonuna yol
acabilmektedir.

Chiari Tip I

CIIM patofizyolojisini agiklamak icin McLone ve Knepper
tarafindan yayinlanan “birlestirilmis teori’'ye” goére, bu
hastalarda 6nce noéral tip defekti gelismis olup, CIIM ve
hidrosefali buna sekonder gelismisti. Meningomyelosel
defektindeki kronik BOS kagagdi doérdinct ventrikdlin
¢Okmesine ve etraf mezenkimdeki basincin disik olmasina
neden olmaktadir. Posterior fossa hacminin gelisimini olumsuz
etkileyen bu durum sonucu posterior fossa hacmi igerigine
gbre kiglk kalir. Buna bagli beyin sapi ve vermisin kaudal
herniasyon gordldr (16). Williams, 2008 yilinda yayinladig bir

Tablo II: Chiari Malformasyonu Tip | Klinik Prezentasyonu
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derleme ile “birlestiriimis teori’yi” genigsletilerek siringomyeli
ve hidrosefali gelisimini aciklamaya calismistir. Yayininda,
klcglk posterior fossa hacminin omurilikten beyine giden BOS
akimini olumsuz yénde etkiledigini vurgulamis ve bu durumun
siringomyeli ve omurilik hasarina neden oldugunu belirtmigtir.
Ayni sekilde beyinden de omurilige BOS gegisinin kigik
posterior fossa hacmi ve yiksek spinal BOS basinci nedeniyle
bozulmus olmasinin hidrosefaliye yol agtigini 6ne strmustir
(30).

B BELIRTi ve BULGULAR
Chiari Tip |

Bas agrisi CIM olgularinin en sik (%60-70) prezentasyon
semptomudaur. Tipik olarak oksipital ve/veya Ust servikal bolge
yerlesimlidir. Agri genelde 6kslrme, hapsirma, gilme, ikinma
gibi Valsalva manevralarini takiben paroksismal ve kisa sureli
olarak gorulir. Kronik devam eden, temporal veya frontal
bolge yerlesimli agrlar Chiari igin tipik degildir.

iletisim kuramayacak yasta olan cocuklarda bu bas agrilari
siklikla aglama ve huzursuzlukla kendini belli eder. Yapilan bir
calismada 3 yas alti hastalarda alt kranyel sinir bulgular ile
prezentasyonun daha sik oldugu gdsterilmistir (3). Tablo 1’'de
CIM’de goérilebilecek bulgular detayll bir sekilde verilmistir.

CIM olgularinda BOS dinamiklerinin bozulmasina bagh
olarak %30-70 oraninda siringomiyeli ve buna bagli olarak
da bazilarinda progresif skolyoz gorilmektedir (Sekil 1A, B).
Sirinks en sik servikal bélgede bulunur. Tubbs ve ark.’in yaptigi
500 pediatrik olguluk bir Chiari serisinde, hastalarin %57’sinde
sirinksin ve %18’inde skolyozun eslik ettigi saptanmistir (27).

Chiari Tip 1l

Meningomiyelosel hastalarinin tamamina yakinina (>%295)
CIIM eslik eder (Sekil 2A, B) ve tedavi edilmis miyelodisplastik
hastalarda en sik 6lUm nedenini olusturur. Bu hastalarn
1/3’Unden fazlasinda ilk 5 yil igerisinde beyin sapi semptomlari
gOrillr ve beyin sapi semptomlari gérilen hastalarin 1/3’Gnden
fazlasi genellikle solunum yetmezliginden dolayi 6lur. Hastanin
yasl ve gorilen semptomlar arasinda siki bir iligki vardir
(Tablo 1ll). Semptomatik CIIM’lerin %20’si ndrolojik bir acil ile
prezente olur. Semptomatik olan infantil CIIM hastalar kritik
dénem olan 3. ay yaslarina ulasabilirlerse iyilesip klinik olarak
stabil hale gelebilirler.

Semptomiar sakarlik; disfaji; dizartri

Oksipitoservikal bas agrisi; dizestezi; sirt, omuz ve ekstremite agrisi; motor ve duyu semptomlari;

Serebellar Sendrom Govde ve ekstremite ataksisi

Beyin sapi Sendromu

Solunum diizensizligi; nistagmus; alt kranyal sinir bulgulari, otolojik bulgular; sik aspirasyon; dil
atrofisi; yiz duyusu kaybi; trigeminal veya glossofaringeal nevralji

Spinal Kord Sendromu

Motor ve duyu kaybi (6zellikle ellerde); hiper/hiporefleksi; Babinski pozitifligi

Diger Bulgular skolyoz

Osilopsi, ezotropya, sinus bradikardisi; ses kisikhigi; higkirik; idrar inkontinansi; bayilma ataklar;
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Tablo llI: Chiari Malformasyonu Tip Il Klinik Prezentasyonu

Yenidoganlar Genelde asemptomatik

Beyin sapi kompresyon bulgulari (stridor [vokal kord paralizisine sekonder]; apne; aspirasyon,

Infantlar pnoémoni ve blylme geriligi [disfaji sonucu]; apneik ataklari; hipotoni ve kuadriparezi; irritabilite

Spinal, serebellar ve oftalmolojik bulgular (oksipitoservikal agri, el kaslarinda kuvvetsizlik ve kas
kaybi; miyelopati; ataksi; strabismus; nystagmus; konverjans defektleri; optokinetik hareket
defektleri; skolyoz; dizarti

Biiyiik ¢cocuklar ve
Geng Yetiskinler

Genelde 2 yasindan kuglklerde, 6zellikle 3 aylik civari (progresif boyun agrisi, apne, disfaji, stridor,

Norolojik Aciller opistotonus, nystagmus, progresif beyin sapi disfonksiyonu

Sekil 1: 13 yasinda, ellerde
uyusma ve ense bolgesinde agri
sikayeti ile bagvuran kiz hastanin
preoperatif MR gortntuleri.

A) Sagital T2 MR gortntisu.
Hastanin serebellar tonsilleri asagi
dogru herniye olmustur (kirmizi
ok). Hastanin servikotorakal
yerlesimli sirinksi beyaz ok ile
gOsterilmistir. Hastanin Ust torakal
vertebralarinin skolyozdan dolayi
orta hatta olmadigi gériilmektedir.
B) Aksiyal T2 MR goriintisu.
Kranioservikal bileskede hem
spinal kord (beyaz ok), hem

de serebellar tonsiller birlikte
gorilmektedir (kirmizi ok).

Sekil 2: Dogdugu giin
meningomyelosel nedeniyle,

2 haftalik iken hidrosefali
nedeniyle ve respiratuar
yetmezliginin gerilememesi
Uzerine 2 aylik iken de CIIM
nedeniyle opere edilen 2 aylik
bebek hastaya ait preoperatif
MR gorintileri. A) Sagital T2
MR gorintisl. Hastanin hem
medullasinin hem serebellumunun
foramen magnumdan asagi
herniye oldugu izlenmektedir
(beyaz ok). B) Aksiyal T2 MR
gdrinttsi. Kranioservikal
bileskede hem medulla (beyaz
ok), hem de serebellar tonsiller
birlikte gorilmektedir (kirmizi ok).
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B TANI YONTEMLERI

CIM dusuniilen pediatrik hastalarda kraniovertebral bileskeye
yo6nelik manyetik rezonans (MR) gériintllemesi tercih edilen
tani yéntemidir. Tonsil herniasyonu varliginda éncelikle intrak-
ranyel basing artisina neden olabilecek sekonder nedenler olan
kafa ici kitleleri, Dandy-Walker malformasyonu ve hidrosefali
dislanmalidir. Normal saglkh populasyonda da serebellar ton-
sillerin foramen magnumun asagisinda yer alabilecegi unutul-
mamalidir. Serebellar tonsillerin foramen magnum dizeyinin 5
mm asagisinda olmasi genellikle patolojik olarak degerlendi-
rilmektedir (1). Hastalarin %30-70’ine sirinks eslik eder (Sekil
1A, B). Siringomyeli ve hidrosefali olasiligi nedeniyle CIM tanisi
alan hastalarin néroaksisi tim spinal ve kranyal MR ile deger-
lendiriimelidir. Sirinks disinda atlanto-oksipital asimilasyon,
baziler invajinasyon ve servikal vertebral flizyon goérilebilir ve
bu durumlarin varligi servikal instabiliteye yol agabilir.

CIIM hastalarinin MR gériintilemelerinde serebellar vermis ve
beyin sapinin herniasyonu ile beraber neredeyse tamaminda
meningomyelosel ve ¢ok blylk bir kisminda hidrosefali gori-
IUr (Sekil 2A, B). Siringomyeli gértilme orani %40-95 arasinda-
dir. Tektal gagalasma (kollikuluslarin flizyonu sonucu), kligik
hacimli posterior fossa (yukari herniye olmus serebellum), me-
dulla kaudal dislokasyonu (kinking), genis foramen magnum,
ekstraventrikiiler koroid pleksus, korpus kallosum ve septum
pellusidum agenesizi, poligri, kolposefali, dar 3. ventrikil ve
genis massa intermedia, kisa ve ice dogru cukurlasmis klivus,
atlasin posterior arkinin olmayisi, hipoplastik ve asagi dogru
sarkan tentoryum, Galen veninde uzama ve kisa sinls rektus
gibi 6zellikler gérulebilir.

Standart MR goruntilemesine ek olarak BOS akis paternindeki
anomalileri géstermek amaciyla sine-MR kullanilabilir. Chiari
ve eslik eden sirinks varligi nedeniyle bozulmus BOS akisi bu
teknik ile gdsterilebilir. Ayrica, postoperatif ddnemde bu teknik
yardimiyla dekompresyonun yeterliligi degerlendirilebilir. Isitsel
uyarilmis beyin sapi yanitlari (BAEP) CIIM hastalarinin tanisi ve
takibinde yararl olabilir.

B TEDAViI
Chiari Tip |

Semptomatik CIM olgularinin tedavisinde cerrahi disinda,
efektif non-invazif bir ydntem yoktur. CIM’in gercek insidans
ve prevalansi bilinmedigi icin hastaligin dogdal seyri ile ilgili bil-
gilerimiz kisithidir. CIM olgulari kabaca sirinksi olan ve sirinksi
olmayan diye ikiye ayrilabilir. Klasik 6gretide, sirinksin eslik
ettigi tim olgular semptomatik veya asemptomatik olmalarin-
dan bagimsiz bir sekilde cerrahi adayidir. Fakat birka¢ calis-
manin ortaya koydugu Uzere sirinksin eslik ettigi asemptoma-
tik olgular cerrahisiz takip edildiginde zaman igerisinde birgok
hastanin sirinks kavitelerinde artis gézlenmedigi gosterilmistir
(22, 23). Bu nedenle asemptomatik olgularda sirinks eslik etse
dahi cerrahi mudahalede bulunmaksizin yakin gézlem ve rad-
yolojik takip yapilabilir. Sirinksin eslik ettidi ve progresif skol-
yoz veya semptomu olan hastalarda, cerrahi tedavi kararinin
alinmasi konusunda gorus birligi mevcuttur (21). Sirinksin eslik
etmedigi olgularda, minimal tonsillar herniasyon ve buna eslik
eden hayati kisitlamayan bas agrilari mevcutsa bu hasta gru-
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bu da cerrahi midahalede bulunmaksizin gézlenebilir. Hayati
kisitlayan bas agrisi, respiratuar disfonksiyon veya kranial sinir
tutulumu gibi objektif ndrolojik semptomlar bulundugunda ise
erken cerrahi tedavi uygulanir.

Dogru sekilde secilmis semptomatik pediatrik hastalarda
foramen magnum dekompresyonu sonrasinda olgularin
%70’inden fazlasinda semptomlarin geriledigi ve sirinksin
azaldigi gézlenmektedir. Foramen magnum dekompresyonu
sirasinda iki segenek mevcuttur. Birisi sadece posterior
fossa kemik dekompresyonu yapilmasi, dideri ise kemik
dekompresyonuna ek olarak duranin agilarak duraplasti ile
genigletiimesidir. Sadece kemik dekompresyonu yapilmasinin
avantajlar cerrahi suresinin ve hastanede kaligin kisalmasi ve
bos fistill, menenjit gibi komplikasyonlarinda daha az siklikla
gorulmesidir. Duraplastinin avantaji ise, duranin agilmasiyla
foramen magnum etrafindaki sisternin hacminin geniglemesi
ve buradaki araknoid yapisiklarinda giderilip daha efektif bir
BOS akigl saglanmasidir. Bu konu ile ilgili meta analizlere
bakarsak duraplasti yapilan CIM olgularinda klinik iyilesme
%78,8 iken, sadece kemik dekompresyon yapilan grupta bu
oranin %64,6 oldugunu gériiyoruz (7,11). Sirinksin gerilemesi
duraplasti yapilan grupta diger gruba kiyasla anlaml sekilde
daha yuUksek oranda (%87’e karsi %56,3) gozlenmigtir.
Tekrar operasyon oranlarina baktigimizda duraplasti yapilan
grupta tekrar operasyon ihtiyaci %2,1 iken diger grupta
%12,6’dir. Beklendigi sekilde BOS iligkili komplikasyonlar
duraplasti grubunda anlamli olarak daha fazla (%18,5’e karsi
%1,8) gorlilmektedir (7,11). Duraplasti tekniginin, duranin
acllip genisletilip araknoidin korundugu modifikasyonlari da
mevcuttur (14).

Hidrosefali veya kafa ici basing artisi gibi durumun eglik ettigi
CIM olgularinda dekompresyon yapilmadan once ilk olarak
bu sorunlarla ilgileniimelidir. Hidrosefali variginda sant veya
ETV operasyonu yapildiktan sonra semptomlarda gerileme
olmazsa veya syrinks kavitesi aylar icerisinde kuculmuyorsa
dekompresyon ikinci bir operasyon olarak dusUndlebilir.
Hidrosefali ¢bzllmeden yapilacak bir dekompresyon nérolojik
kétllesmeye, sirinksin artmasina veya psddomeningosele
neden olabilir.

Kraniosinostoz ve CIM birlikteliginde artmis kafa ici basinci
azaltmak amaciyla 6ncelikle kraniosinostoza yénelik olarak
posterior kalvaryel genisletme ameliyati yapilabilir. Leikola ve
ark.nin yaptidi bir calismada ¢ocuklarda posterior kalvaryel
genisletme sonrasi genigleyen supratentorial kompartman
sayesinde serebellar tonsillerin herniasyonunda iyilesme
oldugu gosterilmistir (15).

Chiari Tip 1l

Asemptomatik seyreden CIIM olgulari cerrahi tedavi yapil-
maksizin takip edilebilir. Asemptomatik takip edilen CIlIM
olgulari semptomatik oldugunda éncelikle semptomlarin sant
disfonksiyonu sonrasi artan intrakranyel basinca bagh olup
olmadigi netlestiriimelidir. Yeni gelisen hidrosefalisi veya sant
disfonksiyonu olan olgular sant gereksinimi/revizyonu agidan
degerlendiriimelidir. Bu hasta grubunda sant disfonksiyonu
bulgulari degiskenlik gdsterebildiginden, sant disfonksiyonu-
nu dislamak zor olabilir. Ayrintili tetkik yapilarak hatta stipheli
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durumlarda cerrahi eksplorasyon ile santin calistigindan emin
olmak, c¢alismiyorsa da sant revizyonu yapmak gereklidir.
Unutulmamasi gereken bir nokta, bu c¢ocuklarda ventrikul
boyutlarinin kétllesme 6ncesindeki géruntilemelerdeki ile
kiyaslandiginda degismemesi sant disfonksiyonu olmadigini
diglamak icin yeterli degildir. Kotllesen CIIM hastalarinin
%20’sinde ventrikll boyutlar ayni kaldigi halde sant disfonk-
siyonu saptanmistir (12).

Messing-Jiinger ve Rohrig’in yaptidi bir galismada takiplerinde
klinik olarak kéttlesme gorilen 50 pediatrik CIIM hastasinin
%76’sinda sant revizyonu, %26’sinda kifoz/skolyoz cerrahisi,
%34’Unde gergin omurilik operasyonu gereksinimi olurken
sadece %28 hastada CIlIM nedeniyle posterior fossa
dekompresyonu gerekmistir (17). Bu nedenle CIIM hastalarinin
takibinde klinik gerileme oldugunda o6ncelikle hidrosefaliye
sekonder intrakranyel basing artigi ve diger durumlar g6z
6ndnde tutulmaldir.

CIlIM hastalaninda klinik koétllesmeyi aciklayacak diger
nedenler diglandiktan sonra medullar basi semptomlarn
varsa veya sirinks eslik etmesi durumunda posterior fossa
dekompresyonu yapllir. Neonatal veya erken infant ddneminde
hidrosefali diglandiktan sonra erken yapilan kraniovertebral
dekompresyonun dahaiyi sonuglar verdigi gorilmustir (19,29).
Vokal kord paralizi gelismeden erken evrede dekompresyon
yapilan pediatrik hastalarda sonuglar vokal kord paralizi
gelisen gruba goére daha iyidir (10).

CIIM olgularinda posterior fossa dekompresyonu disinda
spinal kord dekompresyonu da genellikle gereklidir. Bu hasta
grubunda foramen magnum genigsledigi icin ve oksipital
kemigin skuaméz parcasi ufak oldugundan, serebellum
genellikle servikal kanal hizasina yer degistirmistir. Bu nedenle
sadece posterior fossa dekompresonu yetersiz olacagindan
beraberinde Ust servikal kanalinda posterior dekompresyonu
eklenmelidir (20). C3’e kadar servikal laminektomi yapmak
gerekebilir. Dura genellikle agilarak duraplasti yapilir. Serebellar
tonsillerin dismorfik yapisi nedeniyle tonsillerin koagtilasyonu
genellikle tercih edilmez.

B KOMPLIKASYONLAR

CM nedeniyle opere edilen hastalarda postoperatif ddnemde
vaskdler veya sinir hasarina bagl defisit, pseudomeningosel,
BOS fistull, yara yeri enfeksiyonu veya menenjit gérulebilir.
Daha nadir olarak da oksipitoservikal instabilite, infratentoryel
higromaya bagl akut hidrosefali gorilebilir. Serebellar pitozla
karsilasmamak adina kraniyektomi laterale ve superiora
gereginden fazla genisletiimemelidir.

B SONUC

Chiari malformasyonlari, mekanik ve hidrodinamik fakt&rlere
cevaben olusan arka beyin deformasyonlaridir. Tedavi karari
verilmeden dnce tUim bu faktorler her hasta icin ayr ayn g6z
6nlinde bulundurulmali ve tedavi karar kisiye has degerlen-
dirilmelidir. Unutulmamalidir ki, dogru hasta sec¢imi tedavinin
basarisini etkileyen énemli bir faktérdar.

62 | Tiirk Nérosir Derg 31(1):57-63, 2021

B TESEKKUR

Marmara Universitesi 6gretim gérevlisi Sayin Prof. Dr. Adnan
Dagginar’a, kisisel arsivinden bu yazida kullaniimak Uzere
tarafimiza sagladigi MR goruntileri icin tesekkir ederiz.

B KAYNAKLAR

1. Aboulezz AO, Sartor K, Geyer CA, Gado MH: Position of
cerebellar tonsils in the normal population and in patients
with Chiari malformation: A quantitative approach with MR
imaging. J Comput Assist Tomogr 9:1033-1036, 1985

2. Aiken AH, Hoots JA, Saindane AM, Hudgins PA: Incidence
of cerebellar tonsillar ectopia in idiopathic intracranial
hypertension: A mimic of the Chiari | malformation. AUONR Am
J Neuroradiol 33:1901-1906, 2012

3. Albert GW, Menezes AH, Hansen DR, Greenlee JD, Weinstein
SL: Chiari malformation Type | in children younger than age
6 years: Presentation and surgical outcome. J Neurosurg
Pediatr 5:554-561, 2010

4, Badie B, Mendoza D, Batzdorf U: Posterior fossa volume
and response to suboccipital decompression in patients with
Chiari | malformation. Neurosurgery 37:214-218, 1995

5. Barkovich AJ, Wippold FJ, Sherman JL, Citrin CM: Significance
of cerebellar tonsillar position on MR. AUNR Am J Neuroradiol
7:795-799, 1986

6. Chiari H: Uber Veranderungen des Kleinhirns, des Pons und
der Medulla oblongata infolge von kongenitaler Hydrocephalic
des GroBhirns. Denkschr. kais. Akad. Wiss., matherm.-naturw.
KI 63, 1896

7. Durham SR, Fjeld-Olenec K: Comparison of posterior fossa
decompression with and without duraplasty for the surgical
treatment of Chiari malformation Type | in pediatric patients: A
meta-analysis. J Neurosurg Pediatr 2:42-49, 2008

8. Fagan LH, Ferguson S, Yassari R, Frim DM: The Chiari
pseudotumor cerebri syndrome: Symptom recurrence after
decompressive surgery for Chiari malformation type |. Pediatr
Neurosurg 42:14-19, 2006

9. Girard N, Lasjaunias P, Taylor W: Reversible tonsillar prolapse
in vein of Galen aneurysmal malformations: Report of eight
cases and pathophysiological hypothesis. Childs Nerv Syst
10:141-147, 1994

10. Grabb PA, Mapstone TB, Oakes WJ: Ventral brain stem
compression in pediatric and young adult patients with Chiari
| malformations. Neurosurgery 44:520-527; discussion 527-
528, 1999

11. Hankinson T, Tubbs RS, Wellons JC: Duraplasty or not? An
evidence-based review of the pediatric Chiari | malformation.
Childs Nerv Syst 27(1):35-40, 2011

12. Iskandar BJ, McLaughlin C, Mapstone TB, Grabb PA, Oakes
WJ: Pitfalls in the diagnosis of ventricular shunt dysfunction:
Radiology reports and ventricular size. Pediatrics 101:1031-
1036, 1998

13. Iskandar BJ, Hedlund GL, Grabb PA, Oakes WJ: The
resolution of syringohydromyelia without hindbrain herniation
after posterior fossa decompression. J Neurosurg 89:212-
216, 1998



14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

Lee HS, Lee SH, Kim ES, Kim JS, Lee JI, Shin HJ, Eoh W:
Surgical results of arachnoid-preserving posterior fossa
decompression for Chiari | malformation with associated
syringomyelia. J Clin Neurosci 19:557-560, 2012

Leikola J, Hukki A, Karppinen A, Valanne L, Koljonen V: The
evolution of cerebellar tonsillar herniation after cranial vault
remodeling surgery. Childs Nerv Syst 28:1767-1771, 2012

McLone DG, Knepper PA: The cause of Chiari [l malformation:
A unified theory. Pediatr Neurosci 15:1-12, 1989

Messing-Junger M, Rohrig A: Primary and secondary
management of the Chiari Il malformation in children with
myelomeningocele. Childs Nerv Syst 29:1553-1562, 2013

Nishikawa M, Sakamoto H, Hakuba A, Nakanishi N, Inoue Y:
Pathogenesis of Chiari malformation: A morphometric study
of the posterior cranial fossa. J Neurosurg 86:40-47, 1997

Pollack IF, Kinnunen D, Albright AL: The effect of early
craniocervical decompression on functional outcome in
neonates and young infants with myelodysplasia and
symptomatic Chiari Il malformations: Results from a
prospective series. Neurosurgery 38:703-710; discussion:
710, 1996

Salman MS: Posterior fossa decompression and the
cerebellum in Chiari type Il malformation: A preliminary MRI
study. Childs Nerv Syst 27:457-462, 2011

Schijman E, Steinbok P: International survey on the
management of Chiari | malformation and syringomyelia.
Childs Nerv Syst 20:341-348, 2004

Singhal A, Bowen-Roberts T, Steinbok B, Cochrane D, Byrne
AT, Kerr JM: Natural history of untreated syringomyelia in
pediatric patients. Neurosurg Focus 31:E13, 2011

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30

Erdogan O. ve Sarica C: Chiari Malformasyonlari

Strahle J, Muraszko KM, Kapurch J, Bapuraj JR, Garton
HJ, Maher CO: Natural history of Chiari malformation Type
| following decision for conservative treatment. J Neurosurg
Pediatr 8:214-221, 2011

Thompson DNP: Chiari I-a ‘not so’ congenital malformation?
Childs Nerv Syst 35(10):1653-1664, 2019

Tubbs RS, McGirt MJ, Oakes WJ: Surgical experience in 130
pediatric patients with Chiari | malformations. J Neurosurg
99:291-296, 2003

Tubbs RS, Webb D, Abdullatif H, Conklin M, Doyle S, Oakes
WJ: Posterior cranial fossa volume in patients with rickets:
Insights into the increased occurrence of Chiari | malformation
in metabolic bone disease. Neurosurgery 55:380-383;
discussion: 383-384, 2004

Tubbs RS, Beckman J, Naftel RP, Chern JJ, Wellons JC 3rd,
Rozzelle CJ, Blount JP, Oakes WJ: Institutional experience with
500 cases of surgically treated pediatric Chiari malformation
Type I. J Neurosurg Pediatr 7:248-256, 2011

Tubbs RS, Muhleman M, Loukas M, Oakes WJ: A new form
of herniation: The Chiari V malformation. Childs Nerv Syst
28:305-307, 2012

Vandertop WP, Asai A, Hoffman HJ, Drake JM, Humphreys RP,
Rutka JT, Becker LE: Surgical decompression for symptomatic
Chiari Il malformation in neonates with myelomeningocele. J
Neurosurg 77:541-544, 1992

. Williams H: A unifying hypothesis for hydrocephalus, Chiari

malformation, syringomyelia, anencephaly and spina bifida.
Cerebrospinal Fluid Res 5:7, 2008

Turk Nérosir Derg 31(1):57-63, 2021 | 63



