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Syringomyelia in Childhood Cases: Differences from Adult Cases
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Siringomiyeli, spinal kord igerisinde kistik bosluklarin gelismesi ve omurilik kompresyonu sonucu nérolojik bulgularin ortaya
cikabildigi klinik bir tablodur. Konjenital bir patolojiye bagh gelistigi dusinullse de semptomatik olmasi genellikle erigkin yaslari
bulmaktadir. Siringomiyelide yavas ilerleyen, progresif bir klinik én plandadir. Cocuklarda omurga anomalileri ve skolyoz en énemli
bulgulardir. Pediatrik grupta spinal disrafizm birlikteligi siktir. Genellikle Tip 1 Chiari malformasyonu, spinal travma ve spina bifida ile
iliskilidir. Siringomiyelinin dogal seyri belirsiz olsa da ilerleyici klinik bulgulari olan hastalarda cerrahi dnerilmektedir. Cerrahide 6ncelik
etiyolojinin diizeltiimesi olsa da tedavi yanitinin yetersiz oldugu ya da idiopatik olgu gruplarinda sirinks kavitesine yonelik girisimler
planlanabilir. Cerrahide amag beyin omurilik sivisi dénglstinin diizenlenmesidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Siringomyeli, Skolyoz, Chiari malformasyonu, Spinal disrafizm

ABSTRACT

Syringomyelia is a clinical picture in which neurological findings may occur as a result of the development of a cystic cavity in the
spinal cord and spinal cord compression. Although it is thought to develop due to a congenital pathology, the symptoms usually
appear in adult ages. Syringomyelia has a slow course, with progressive clinical features in the foreground. Spinal anomalies and
scoliosis are the most important findings in children. Coexistence of spinal dysraphism is common in the pediatric group. It is
often associated with Chiari malformation type 1, spinal trauma, and spina bifida. Although the natural course of syringomyelia is
uncertain, surgery is recommended in patients with progressive clinical findings. Although the priority in surgery is to correct the
etiology, interventions for the syrinx cavity can be planned in cases where the treatment response is inadequate or in idiopathic case
groups. The aim of surgery is to regulate the cerebrospinal fluid cycle.
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H TANIM

iringomiyeli, spinal kord icerisinde kistik bosluklarin gelis-
Smesi ve omurilik kompresyonu sonucu nérolojik bulgula-
rn ortaya ¢ikabildigi klinik bir tablodur (7). Siringomiyeli
siklikla erigkinlerde gorilmekle birlikte gcocukluk caginda da
g6zlenmektedir ve servikomedullar bileskenin anomalileri-

ne eslik edebilir (4). Genellikle Chiari malformasyonu, spinal
travma ve spina bifida ile iligkilidir (10). Siringomiyeli erigskinde
siklikla Chiari malformasyonuna eslik ederken pediatrik grupta
spinal disrafizm birlikteligi siktir (18).

Tum spinal kord boyunca gérilebilse de en sik yerlesim yeri alt
servikal bolgedir (4).
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Olgularin ¢ogu konjenitaldir ancak klinik bulgularin ortaya
clkmasi 3-4. dekadda sik oldugundan ¢ocuklarda ¢ok az sap-
tanabilmektedir. Belirgin cinsiyet ayrimi olmasa da erkeklerde
biraz daha sik gorulir (7).

Patogenez

Cesitli kuramlar olsa da patogenezi aciklayacak kesin bir neden
tariflenmemistir. 2002’de Klekamp tim patogenez kuramlarini
g6zden gegirip siringomiyelinin BOS dinamiklerinin bozulmasi
veya cesitli nedenlerle tikanmasi sonucu gelistigini sdylemistir
9).

Patogenez temelli olarak Ug¢ grup altinda degerlendirilmistir.

1. Beyin omurilik sivisi dinamiklerinin degismesine neden
olan art beyin hastaliklari (Chiari malformasyonlari, Dand-
y-Walker Sendromu, araknoidit, osseoz anomaliler gibi)
iliskili siringomiyeli

2. Hemoraji veya enfarkt sonrasi gelisen intrameduller doku
hasarina bagl siringomiyeli

3. Sekresyona neden olan intramedduller timér iligkili siringo-
miyeli (21).
Siniflama

Siringomiyeli icin patogenezde, altta yatan hastaliklara gore
yapilmis gesitli siniflamalar kullaniimaktadir (Tablo 1) (3).

Klekamp siringomiyeliye eslik eden bir patolojinin hemen her
zaman var oldugunu belirterek ‘kraniovertebral bileske ano-
malileri ile birlikte’ ve ‘spinal kanal hastaliklari ile birlikte’ olmak
Uzere iki grupta degerlendirmistir (9).

Tablo I: ICD Siniflamasi ile Siringomiyeli (3)

Hidrosefali Hidrosefalik
siringomiyeli
Araknoid Kist
Araknoidit
. Chiari malformasyonlari C
‘:;(:i‘j’i'l';ri Kistik 4. ventriki g::n%‘zyr:i;ﬁk"'
Dandy-walker
malformasyonu
Posterior fossa timorleri
Araknoid Kist
Araknoidit
. Dejeneratif spinal hastaliklar Art beyin
Spinal . e
patolojiler Enfeksnypn |I|.§.k|I| oln.way.an
Neoplazi siringomiyeli
Spinal malformasyonlar
Travma
Artbeyin ve spinal
patolojilerin birlikteligi Kompleks
Nedeni kesin N€deniyle sebebi belli siringomiyeli
olmayan olmayan
patolojiler Kanitlanamayan artbeyin ve idiopatik

spinal patolojiler nedeniyle
sebebi belli olmayan

siringomiyeli

(Sekil 1)
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Klinik Bulgular

Siringomiyelide yavas ilerleyen, progresif bir klinik 6n planda-
dir. Zaman zaman vendz basing ylikselmelerine bagli ani kéta-
lesmeler olabilir (15). Cogunlukla konjenital bir patolojiye bagli
gelistigi dustinllse de semptomatik olmasi genellikle erigkin
yaslar bulmaktadir. Pediatrik yas grubunda ise daha ¢ok
goérlntlileme calismalar sirasinda insidental olarak saptanir.
Ozellikle hidrosefali, chiari malformasyonu ve spinal disrafizm
nedeniyle ¢ekilen gortntilemelerde daha sik rastlanir (19).

Eriskinlerdeki en sik gorilen klinik bulgu agn ve guigsizlik
iken (17) cocuklarda omurga anomalileri, skolyoz en 6nemli
bulgudur (1) (Sekil 2). Cocuklarda gorilen agrinin karakter ve
lokalizasyonu sirinks kavitesinin lokalizasyon ve boyutu ile
korele olmayabilir (8). Skolyozun ¢ocukluk ¢caginda baslangi¢
bulgusu olabilecegi akilda tutulmali ve skolyozu olan tim has-
talarda manyetik rezonans goérintileme (MRG) yapiimalidir (5).

Siringomiyeliye Chiari malformasyonu siklikla eglik etse de
pediatrik yas grubunda buna spinal disrafizm de eslik eder. Bu
nedenle klasik siringomiyeli bulgularindan farkl bulgular géru-
lebilmektedir. Kapali spinal disrafizmin eglik ettigi siringomiyeli
olgularinda lipomun rostralinde sirinks kavitesi gérilmektedir
ve genellikle alt torasik ve lomber bdlgelerde izlenmektedir
ancak meningomyeloselin eslik ettigi olgularda Ust torakal ve
servikal bélgelere de uzanabilmektedir (5).

Hidrosefali ve klinik bulgulari %15-30 arasinda gorulur. Sirin-
gomiyeli ve Chiari 1 malformasyonu olan hastalarin %50-
70’inde skolyoz mevcuttur. Ozellikle gelisim déneminde hizli
ilerleyen skolyozda akilda tutulmalidir. Santral kord sendromu
sirinkse bagl klasik bir tablo olup daha ¢ok erigkinlerde goz-
lenir. Duyu kusuru, agri, spastik parezi, beyin sapina uzanan
sirinks kavitesi varliginda beyin sapi fonksiyon bozuklugu,
bagirsak ve mesane islev bozuklugu gorilebilecek diger bul-
gulardandir (7).

Klinik bulgulardaki degiskenlik tani koymada guglige neden
olabilmektedir (8).

Tani

Tanida altin standart manyetik rezonans goérintilemedir (MRG)
(10). T1 agirlikh gorintilerde kord igerisinde hipointens alan,
T2 agirlikli goriintulerde kord igerisinde hiperintens genisleme
mevcuttur. Sirinks kavitesi kontrast tutmaz ancak eslik eden
patolojileri arastirmak amaciyla kontrastli gcekim yapilabilir (6).

Her ne kadar siringomiyeli tanisinda en etkin gorintileme yo6n-
temi MRG olsa da etiyoloji ve ek patoloji arastirmasi icin farkl
tani testleri kullanilabilir. Eslik eden kemik anomalilerini deger-
lendirme amaciyla direkt grafi ve bilgisayarli tomografi yararli
olabilir. MRG’nin kontrendike oldugu durumlarda miyelografi
yapilabilir (12). Lumbosakral bélge yerlesimli spinal disrafizm
olgularinda bile tum spinal MRG ¢ekilmesi 6nerilmektedir (10).

Cine MRG ve MR-Anjiografi patogenezin arastirimasi amaciy-
la kullanilabilir. Cine MRG beyin omurilik sivisi obstriiksiyonu
olup olmadigi amaciyla kullanilabilir.

BAEP, SEP ve MEP gibi norofizyolojik testler ile beyin sapi
fonksiyonlari ve spinal kord etkilenmesi arastirilabilir. Perope-
ratif cekilecek ultrasonografi ile 4. ventrikil ve sirinks kavitesi
iliskisi degerlendirilebilir (7).
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Sekil 1: A-C) 1 yasinda basini tutamama ve tetraparezi sikayeti ile gelen hastanin MRG’sinde gérulen servikal ve st torakal yerlesimli
idiopatik siringomiyeli. D) Siringoperitoneal sant kateter imaji. E) 6. ayda ¢ekilen MRG’sinde sirinks kavitesinin kayboldugu goérilmustdir.
F) 1. yil spinal MRG’sinde sirinksin tamamen geriledigi, spinal kordun Ust torakal bélgede ince oldugu gorilmekte. Hastanin postoperatif
1. yil nérolojik tablosunda belirgin iyilesme oldugu, basini tutabildigi, desteksiz yurtyebildigi gdzlendi.

Tedavi

Arastirma amagcl ¢ekilen MRG’lerinin artmasi ile siringomiyeli
tanisi artmaktadir. Siringomiyelinin dogal seyri belirsiz olsa da
ilerleyici klinik bulgular olan hastalarda cerrahi énerilmektedir.
Ancak 6zellikle gdrtnttlemelerde insidental olarak saptanan
veya cok hafif ya da sirinks iligkili olmayan semptomlari olan
hasta grubunda tedavi net degildir. Bu hasta grubunda takip
Oneren galismalar mevcuttur (16).

Siringomiyelide medikal tedavi segenedi yoktur. Tedavisi
cerrahidir (6). Cerrahi tedavi; supratentorial hidrosefali iligkili
siringomiyelide diversiyon ydntemleri, art beyin hastalikla-
rinda dekompresyon segenekleri ve direkt sirinks kavitesinin
dekompresyonu olarak planlanabilir (3).

Cerrahi endikasyonlar arasinda hidrosefaliye baglh genislemis
sirinks kavitesi, ilerleyici skolyoz, klinik bulgular ve nérofizyo-
lojik testlerde progresyon, 1. motor néron bulgular varhiginda,
servikal bdlgede basinca neden olan sirinks kavitesi, progresif
agr-duyu bozukluklan vardir (7). Ozellikle ilerleyici skolyoz-
da yapilacak cerrahinin skolyoz progresyonunu etkin olarak
engelledigini belirten calismalar mevcuttur (3).

Cerrahi tedavi yéntemleri;

Amagc BOS déngiisiiniin diizenlenmesidir. Oncelik etiyolojinin
duzeltiimesi olsa da tedavi yanitinin yetersiz oldugu ya da
idiopatik olgu gruplarinda sirinks kavitesine yénelik girisimler
planlanabilir (2).

1. Ventriklloperitoneal sant takiimasi; hidrosefali ve Tip |
Chiari malformasyonu olan ve beyin sapi basi bulgular
olmayan grupta ilk segenektir (23).
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. Endoskopik Uglincl ventrikilostomi; supratentorial hidro-
sefali iligkili siringomiyelide bir tedavi se¢enegi olabilir (14).

. Kranyovertebral dekompresyon; hidrosefali olmaksizin Tip
| Chiari malformasyonu varliginda dekompresyon yapiima-
sinin sirinks kavitesinde kiculme saglayabilecegi bildiril-
mektedir (20).

. Endoskopik fenestrasyon veya sant takilmasi; posterior
fossa kistleri veya kistik dérdiinct ventrikilde planlanabilir
(13).

. Obstriiksiyon neden olan timérin cikarilmasi ile diizeltile-
bilir (7).

. Anormalligin dizeltilmesi; acik veya kapall spinal disrafiz-
min duzeltiimesi ile gerileyebilir (22).
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Sekil 2: Hemivertebra ve
skolyuzu olan hastada
gortlen siringomiyeli.

Sirinks drenaji; diger tedavi segenekleri uygulanmasina
ragmen progresyon goésteren veya idiopatik olgularda
yapilabilir (11). Miyelotomi ve tlUpli drenaj ydntemleri
(siringosubaraknoid, siringoperitoneal, siringoplevral sant)
yapilabilir (7).

B SONUG

1.

Konijenital olsa da semptomatik olmasi 3-4. dekadi buldu-
gundan gocukluk ¢aginda daha nadir tani alir. Genellikle
baska patolojilere bagh ¢ekilen gortintilemelerde insiden-
tal saptanir.

Eriskinlerde Chiari malformasyonuna eslik ederken gocuk-
luk caginda daha ¢ok spinal disrafizme eslik eder.

Klinik; erigkinlerde agri ve gligsizlik 6n planda iken cocuk-
larda skolyoz en énemli bulgudur.



Eriskinlerde servikal bdlgede, cocuklarda alt torakal ve
lomber bélgede daha sik gérilmektedir.

Cocuklarda siringomiyelinin asemptomatik veya minimal
semptomatik olma ihtimali eriskinden daha yiiksek oldu-
gundan takip secenegi akilda tutulmalidir.

ilerleyici skolyozda sirinks icin cerrahi planlanmasi akilda
tutulmalidir. Sant veya foramen magnum dekompresyonu,
skolyozun ilerlemesini durdurmada eriskinlerden daha
etkin olabilir.
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