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Chiari malformasyonu, arka fossa yapilarinin foramen magnumdan st servikal spinal kanala dogru degisen derecelerde yer degistirmesi ile
birlikte olan, kranyovertebral bileskenin ve art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir. Siringomiyeli de, tek basina bir hastalik degil,
spinal kord icinde uzunlamasina kistik bosluklarin gelismesi ve bu nedenle omurilik kompresyonu sonucu noérolojik bulgularin ortaya ciktig
kronik bir tablodur. Siringomiyeli ve Chiari malformasyonlari ¢ok yakin iliskili durumlardir ve Chiari malformasyonlari ile birlikte gorilen
siringomiyelinin gelisimi hakkinda pek c¢ok teori vardir. Cagdas tedavi secenekleri bu teorilere dayandirilmaktadir. Bu nedenle iki patoloji
genellikle birlikte anlatilmaktadir. Bu derlemede pediatrik nérosiriirji pratiginde bu iki patolojiye yaklasim aktarilacaktir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari malformasyonlari, Cocuk, Siringomiyeli

ABSTRACT

The chiari malformation is a congenital anomaly of the craniovertebral junction and hindbrain. It is characterised by the herniation of posterior
fossa structures through the foramen magnum into the cervical spinal canal. Syringomyelia is also alone, is not a disease, a chronic neurological
disorder in which a longitudinal cystic cavities forms within the spinal cord. Therefore, neurological findings emerged from the compression of
the spinal cord. Syringomyelia and Chiari malformations closely associated conditions and There are a lot of theories about the development
syringomyelia associated with Chiari malformation. Current treatment options based on these theories. Therefore two pathology often is

described together. In this review, approaches of these two pathology will be discussed in the practice of pediatric neurosurgery
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A. CHIARi MALFORMASYONLARI

Chiari malformasyonlari (CM), arka fossa yapilarinin foramen
magnumdan Ust servikal spinal kanala dogru degisen derece-
lerde yer degistirmesi ile birlikte olan, kranyovertebral biles-
kenin ve art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir ve
siklikla serebrospinal aksisin diger anormallikleri ile iliskilidir
(9,15,18,19,54). Bu malformasyon ilk kez 1883'de Cleland
tarafindan tanimlanmistir (16). Daha sonra 1891 ve 1896'da
Avusturyal patolog Hans von Chiari ilk serisini yayinlayarak,
herniasyonun derecesine gore siniflandirmistir (18,19). Chiari,
tanimladigi Gg¢ tip malformasyona sonradan arka fossa yapi-
larinda herniasyonun olmadigi doérdiinci bir tip eklemisse
de, bu tipin CM grubunda yer almasi tartismalidir. Béylece
Chiari malformasyonlarinin klasik olarak 4 tipi tanimlanmistir
(18,19). 1894'de, Julius A. Arnold (1835-1915) ardbeyin her-
niasyonu olan miyelodisplastik bir hasta tanimlamistir. 1907
yilinda Schwalbe bu malformasyona Arnold’un adini eklemis
boylece Arnold-Chiari Malformasyonu (ACM) tanimi dogmus-
tur, bu tanim genellikle Chiari Malformasyonu Tip Il (CM 2) igin
kullanilmaktadir. Bazi yazarlar da Chiari Malformasyonu Tip |
(CM 1) i eriskin formu, spinal disrafizmin eslik ettigi Chiari Mal-
formasyonu Tip Il (CM 2) ve lll (CM 3) U ¢ocuk formu seklinde
siniflandirmaktadir (7,47). Bunlara sonradan tedavi farklihg
g0z 6nline alinarak Chiari malformasyonu Tip 0 (CM 0) (Chi-
ari like malformation), Chiari malformasyonu Tip 1.5 (CM 1.5),
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Chiari malformasyonu Tip V (CM V) ve Complex Chiari gibi
tanimlarda eklenmistir (14,34,68,70).

FiZYOPATOJENEZ

CM etiyolojisini agiklamak icin bircok teori ortaya konma-
sina ragmen nedeni halen kesin olarak bilinememektedir.
Teoriler arasinda hidrodinamik, asiri biyime, gerilme trak-
siyon, norosizis (disrafik), gelismenin durmasi, kiiciik pos-
terior fossa, primer mezodermal yetmezlik bulunmaktadir
(7,20,29,42,47,52,55,62,77). Ancak butiin tipleri tanimlayan
ortak tek bir patojenez yoktur. CM beyin omurilik sivisinin
dolasiminda ortaya ¢ikan patolojilere baglh olabildigi gibi kafa
ici lezyonlarla ve kalitsal bag dokusu hastaliklariyla da iliskili
olabilir (17,50). CM 1 mesodermal, CM 2 ve 3 néroektodermal
defektler olarak tanimlanmaktadir (7,47). CM bazen ender
sekilde edinsel olarak da gorilebilir, ancak burada sadece
tonsil herniasyonu oldugu icin malformasyon yerine edinsel
tonsiller ektopi olarak tanimlamak daha uygundur (49,54,72).

TANI YONTEMLERI

Kranyovertebral birlesimi gosteren MRG tani icin secilmesi
gereken ilk yontemdir ve tek basina yeterlidir (9). CM radyolo-
jik olarak serebellar tonsillerin foramen magnumdan asagiya
dogru 5 mm (kimi yazara gére 3mm) veya daha fazla yer
degistirmesi seklinde tanimlanir. MRG de CM deki patolojik
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bulgular, herniasyonun derecesi, ve multipl beyin patolojileri
ozellikle Tl agirlikl sagittal kesitlerde daha iyi saptanir. Ayrica
hidrosefali, siringomiyeli ve eslik eden diger patolojiler gora-
lebilir (6,10,17,23) (Sekil 1-4). Kranyovertebral bileske gelisim
anomalileri diistintlen olgularda kemik yapiyr arastirmak icin
BBT, Direkt kafa grafileri yapilabilir. Ayrica skolyoz gibi MRG
icin engel teskil eden bir durum s6z konusu ise metrizamitli
BT yapilabilir (17,23,49,61). Birlikte siringomiyeli olan olgu-
larda, kraniovertebral bileske dlizeyinde BOS sirkiilasyonunu
degerlendirmek icin Cine-MR yapilir. CM olgularinda 6nde
BOS akimi varken posteriorda akimin az ya da hi¢ olmadigi
saptanir (6,9,15,17,23,60). Ultrasonografi bebeklerde tonsil
herniasyonunun ve siringomiyelinin tanisinda kullanilabilir.
Prenatal USG ve/veya fetal MRG ile erken tanida mimk{ndir.
Per op. USG ise 4.ventrikiil-sirinks iliskisini gormek ve ameliyat
planlamasi agisindan dnemlidir (15,17). BAEP, SEP ve MEP gibi
norofizyolojik testlerle art beyin basilari ve spinal kord basilari
incelenir ancak cocuklarda cok islevsel degildir, ayrica MEP
epilepsi atadi riski nedeni ile 15 yas altindakilere 6nerilmez
(13,68).

Chiari Malformasyonu Tip 1 (CM 1)

CM'nin en basit formudur. Genellikle sporadik gorilir. Seyrek
olarak genetik gecisi vardir (11,54). Kadinlarda biraz daha
siktir. Adolesan ve adultlarda gorilir, 3-4. dekatta siktir
(11,15,22,54). Eriskin tipi CM olarak da adlandirilr.

Patojenez: Bunun olusumu multifaktoryel olup CM 1'in pa-
raksiyal mezodermdeki embriyolojik defektlerden kaynakla-
nan bir rahatsizlik oldugunu ileri siiren ¢alismalar mevcuttur.
Bu teze gore kafatasinin gelisimi esnasinda olusan posterior
fossa hacmindeki yetersizlik CM 1 olusumunda etkin rol oyna-
maktadir (7,17,20,21,29,52,62).

Patoloji: Yalniz serebellum tonsillerinin simetrik olarak fora-
men magnum diizeyinin altina 5 mm'den fazla herniasyonu-
dur. Literatiirde herniasyon gosteren tonsilla serebelli uzunlu-
gunun foramen magnumdan asagiya dogru 5-29 mm (ortala-
ma 9.63) arasinda degistigi ve cinsler arasinda istatistiksel bir
fark olmadigi bildirilmistir (6,17,61,62). Siklikla C; dlzeyinde
siki extradural bantlar vardir. Genellikle beyin sapi ve tonsil-
lerin cevresinde subaraknoid yapisikliklar, pial ve araknoid
fibrozis gorilur. Olgularin % 30-70‘inde siringomiyeli, % 10-15
inde hidrosefali vardir. Ayrica kemik yapiya ait omurga ve kafa
kaidesi anomalileri olgularin %25 inde gorilir [Skolyoz, kifoz,
servikal kanalda genisleme, basilar invaginasyon (%25-30),
anterior ve posterior kemik segmentlerinde flizyon defekti,
Klippel-Feil sendromu, platibazi, atlanto oksipital asimilasyon
(%10-15), Cq in inkomplet ossifikasyonu (%5)]. Ancak beyin
anomalileri goriilmez (10,17,21,50,51,54,61). Cocuk olgularin
biyik kismi skolyozla basvurur, genellikle siringomiyeliye
eslik eder. Siringomiyeli ve CM 1 birlikte olan olgularin %50-
70'inde skolyoz gorillr. Skolyoz spinal kaslarin asimetrik
zayifligi sonucu olusur. Geng yas, skolyoz ile iliskili atipik, hizli
sirt egdriligi, bunun ilerlemesi ve ayrica sirt agrisi siringomiyeli
icin bir uyari olmalidir. Bu nedenle skolyoz cerrahisinden énce
MRG ile CM, siringomiyeli, timor mutlaka ekarte edilmelidir
(10,51,61) (Sekil1,2).
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Klinik: Serebellar tonsil herniasyonu 12 mm den fazla
ise semptomatiktir. Serebellar tonsilleri 5-10 mm herniye
olan olgularin %30y, 5 mm altindakilerin ise tamami
asernptomatiktir (7,15). CM | de zamanla artan degisik
derecelerde norolojik semptom ve bulgular ortaya 3

&
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Sekil 1: CM1 deki tonsiller herniasyon ve kemik yapilarla iliskisinin
negatif kesitte gorinimd.

Sekil 2: Foramen magnum diizeyinden gecenT1 ag. Axial negatif
MRG kesitte CM 1 deki Kucaklama belirtisi seciliyor.

Turk Norosirurji Dergisi 2013, Cilt: 23, Sayi: 2, 185-194



Istk N: Chiari Malformasyonu, Siringomiyeli

sekilde ¢ikmaktadir. Bunlar; I; Beyin sapi, mediilla, alt kafa
ciftleri (%28), 2. Serebellum (%8) ve 3. Spinal kord (%64)
kompresyonuna bagli olarak gelisir. Bu bulgular travma, veya
akut fiziksel aktivite sonucunda ortaya cikabilir. Olgularin
basvuru yakinmalari genellikle dengesizlik, bas dénmesi,
cift gorme, elde uyusma veya kuvvetsizlik seklindedir
(7,11,15,21,23,26,53). Milhorat ise klinik bulgulari 5 ana
baslikta toplamistir (50): 1. Suboksipital Bas agrisi (%70-81),
2. Okdler Bozukluk (%78), 3. Oto-norolojik Bozukluk (%74),
4. Beyin sapi, Alt kafa cifti, serebellum tutulumu (%52) ve 5.
Spinal kord Bozukluklari (21,22,50,54). Ayirici Tanida Multiple
Skleroz (MS), Myastenia Gravis (MG), posterior fossa timori
akla gelmelidir.

Tedavi: CM 1'de hastaligin dogal seyri ile ilgili yayinlanmis
yeterli yayin ve bilinen tibbi tedavi yoktur (26,28,53,54).
Cerrahi tedavi ilerleyen norolojik defisitler ve ek patolojilerin
varligi durumunda ve skolyoz cerrahisi planlanan olgularda
yapilir. Amag asgari mevcut norolojik durumu korumaktir (9,22
,26,28,29,32,42,57,59,60,66,77). Klinik kranyovertebral kavsak
kornpresyonuna bagh oldugu icin cerrahi tedavi buranin
dekompresyonunu icerir (50,54). KVD ile siringomiyelisi olan
olgularda kranyovertebral kavsaktaki alt ve Uistteki basing farki
ortadan kaldirilarak BOS fizyolojisinin diizeltiimesi saglanir,
ancak bu olgular tedaviye en zor yanit veren ve tedavisi
tartismali gruptur. Cerrahi tedavi modaliteleri 2 baslik altinda
toplanabilir (11,20,28,34,38,40,42,59,73).

I - Basing uygunsuzlugu veya foramen magnum kompresyonu
yapan nedeni ortadan kaldiran Kranioservikal bélge rekons-
triiksiyonu:

a. Kranyovertebral dekompresyon (KVD); KVD ile yapilan 2,5-
3 c¢m capli suboksipital kranyektomi ile foramen magnum
arka kenarinin rahatlatiimasi, C1 laminektomi, duranin

acllmasi, kalinlasmis araknoid bantlarin temizlenmesi,
duranin primer veya greft ile kapatilarak bilyik genis
duraplasti ile mega-sisterna-magna olusturulmasidir
(22,40,41,57,59). Son yillarda dura agilmaksizin yapilan
kranyotomiler popiler olmus ama bu eriskinlerden
daha ¢ok cocuklarda daha iyi sonug vermektedir (40,41).
Eriskinlerde dura acilmasi hala gecerliligini korumaktadir.

b. Anterior dekompresyon + Posterior Flizyon: Ventralden
beyin sapi basisi olan olgularda transoral yaklasimla
anterior dekompresyon 6nerilmektedir. Bunun icin PBC2
nin 12mm lzerinde olmasisinirkabul edilmektedir.Bunlara
ayrica oksipitoservikal posterior flizyon eklenmeside
onerilmektedir. Kimi yazarlar bu grubu Kompleks Chiari
Malformasyonu olarak ayri tanimlamaktadir (12,14,32,50).

II- BOS drenaji: a. Hidrosefalinin tedavisi [VP Sant, endoskopik
3 ventrikllostomil, b. Siringomiyelinin siringostomi ve/veya
santla drenaji (11,15,28,38).

Hastalar sadece CM olanlar, hidrosefali olanlar, siringomiyeli
olanlar ve anterior beyin sapi basisi yapan kompleks CM
olgular olmak Uzere gruplara ayrilarak yapilan tedavi
algoritmasi Tablo I'de 6zetlenmistir.

Seyir: Cerrahi 6ncesi bulgulari hafif olanlarda, agn ve skolyoz
olanlarda cerrahi sonuglar daha iyidir. Ancak uzun sireli
yakinmasi, agir nérolojik defisiti olan, kas atrofisi ve deformite
gelisen, arka kordona bagh duyu kusuru olan ve 40 yas
Uzerindeki hastalarda sonuclar daha koétuddr.

Chiari Malformasyonu Tip 2 (CM 2)

Chiari Malformasyonu tip Il (CM 2), CM'nin hemen daima
spinal disrafizmin eslik ettigi ve cocuklarda gorilen formudur.
Spinal disrafizmlerin %32 sinde CM 2 vardir. Anormal BOS

Tablo I: Semptomatik Chiari Malformasyon Tip 1 Olgularinda Yaklagim
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drenaji, noraksisi ve onu cevreleyen vyapilari icine alan
anormallikler vardir. Ayni olgularda kranyal ve spinal defektler
siklikla beraber izlenir (34,57,63,69,71) (Sekil 3).

Patojenez: Mclone ve Knepper in 1989da ileri sirdigu
birlesik teori (Primer kapanma defekti ve noral tiipin sekonder
riptdrd), etiyolojiyi ve CM 2 deki patolojileri aciklayan en
uygun teoridir (47). intrauterin acik spinal disrafizm saptanan
ve Fetal Cerrahi uygulanan olgularda CM 2 gériilme oraninin
anlamli Olclide azalmasi da bu kurami destekler (48).
intrauterin acik spinal disrafizm nedeni ile BOS acik olan
santral kanaldan amniotik kese icine akmaktadir. Bunun
sonucu lateral ventrikil icinde hidrodinamik basin¢ duser,
primitif ventrikiler sistem bosalir ve kollabe olur. Normalde
primitif ventrikil sistemin gerginligi, cevresindeki mezenkimal
ve endokondral kemiklesmeyi indikler. Ventrikll basincinin
diismesi ve ventrikil gerilim glictiniin azalmasi veya yoklugu
mezenkimal ve endokondral kemiklesmeyi saglayamaz.
BOS kacagi yiiziinden ufak bir posterior fossa gelisir. Ayrica
genis insural foramen magnum olusur ve posterior fossa
elemanlarinin  ge¢mesine izin verir. Primitif ventrikller
yapinin kollabe olmasina bagh olarak 3. ventrikiil yeterince
genisleyemez, her iki talamus birbirine yakin komsuluk
sergiler ve genis bir massa intermedia (%82-90) olusur.
Ventrikiler yapinin indiiksiyonu ile disa yol almasi gereken
glial hicreler basincin diismesi ve indiiksiyonun olmamasi
nedeniyle kortekse yodnelemez ve heterotopiler olusur.
Kollagen olusumundaki normal radial gelisimde yetersiz
indiiksiyon nedeni ile gerceklesemez ve liickenschadel (%80-
90) gelisir (7,9,16,20,47,54,63,69,71) (Sekil 3).

Patoloji:

A. Orta beyin ve serebellar bulgular; Beyin sapi, mediilla
ve serebellum ust servikal kanala herniye olur (genellikle C2
altina iner), inferior serebellar vermis ve IV. Ventrikul asagi yer
degistirir, dorsal midbrain de mediiller katlanti formasyonu,
meddller kivrilma, tektal gagalasma ve serebellum da
anteromedial genisleme gérilir. Ust servikal sinirlerin kékleri
horizantal veya yukari dogru seyir gosterir (7,9).

B. Kafatasi Anomalileri; Liickenschadel intrauterin 8. ayda
saptanabilir. Foramen magnum capinda artma olur. Petroz
kemik kanatlarn ve klivus yapisinda posterior konkavlasma
(%67) vardir. Hidrosefali sonucu KiBASa ait kafa grafisinde
sutlrlerin acilmasi ve doviilmis bakir gérinimu saptanir.

C. Dura Anomalileri: Torkula ve transvers sinisler alcak yer-
lesimlidir, foramen magnumdan disari dogru yer degistirirler.
Tentorium serebelli ve falks serebri hipoplastiktir, fenestras-
yonlar ve genis insisuraya bagli serebellumun tentoryum
acikhgindan yukarn tasmasi gorilir. C1 arkasinda periostu
taklit eden kalinlasmis dura bantlari vardir.

D. Ventrikiil ve sisternal bulgular: IV. ventrikil sagittal
diizlemde diizlesmis olarak izlenir, lateral ressesler kaybolmus
ve yan duvarlar birbirine paralel bir hal almistir, kaudale dogru
yer degistirir tip seklinde ince uzun, dar bir IV. Ventrikdl
gorulur (tubelike 4.Ventrikil). Koroid pleksus IV. Ventrikdl
disinda kalabilir (ektopik koroid pleksus). Aquaduct stenozu,
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Sekil 3: CM 2 olan bir olgununT1 ag MRG de; 1. Serebellar vermis
ve tonsilerin asagiya yer degistirmesi, 2. Tubelike 4. Ventrikul,
3. Mediiller siipur, 4. Mediiller kink, 5. Konkav klivus, 6. Gaga
tektum, 7. Bliyiik massa intermedia, 8. Parsiyel korpus kallosum
agenezisi, 9. Alcak yerlesimli torkular herofili ve transvers sinis
goriluyor.

atrezi, catallanma siktir. Lateral ventrikullerde genisleme pek
cok 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) gorilir. lIl. ventrikiil
anterior resseslerinde deformasyon mevcuttur. CM 2'de
hidrosefali goriilme orani %90-95'tir.

E. Parenkimal degisiklikler: Korpus kallozum anomalileri
%80-90 oraninda gorilmektedir.

F. Omurga ve Omurilik Patolojileri: Skolyoz, servikal spinal
kanalda genisleme, anterior veya posterior elemanlarda
fuzyon, basilar invaginasyon, platibasi vardir. CM 2'de
infantlarin  hepsinde meningomyelosel vardir. Gerilmis
omurilik sendromu, ayrik omurilik malformasyonu da tabloya
eslik edebilir (10,15,16,17,20,34,45,51,54,63,69) (Sekil 3).

Klinik: Norolojik bulgular hidrosefali veya eslik eden
diger patolojilere baglidir. Bunlar beyin sapi ve alt kraniyal
sinir (%45), serebellar (%7) ve Ust servikal kanal (%48)
bulgularindan olusmaktadir ve yasa gore degisiklik gosterir.
Bebeklerde solunum glicligu, alt kranial sinir felcleriyle
kendisini gOsterir. Aspirasyon pndmonisi, apne ataklari,
spina bifida komplikasyonlari 6liime yol acabilir. Bebekler
“Good Baby” olarak adlandirilir. Aglama ve bagirmalar yoktur
ya da zor duyulur. infantlarda tani tesadiifen konmaktadir.
irritabilite, apne, stridor, opistotonus, asp. pnoménisi,
aglayamama, yutma gigcligu, nistagmus, motor defisit ile

Turk Norosirurji Dergisi 2013, Cilt: 23, Sayi: 2, 185-194



Istk N: Chiari Malformasyonu, Siringomiyeli

gelirler. Cocukluk caginda spastik Uist ekstremiteler, ataksi ve
disatri daha 6n plandadir. Addlesan donemde ensede agri,
C2 dermatomunda disestezi gorilir. Gelisen skolyoz da, bu
olgularin sik bagvuru nedenlerinden biridir. Genellikle bunlara
gerilmis kord sendromu eslik eder (15,20,22,34,51,57,63).

Tedavi: CM 2'de cerrahi tedavide amac klinik tabloda diizel-
me ve eslik eden patolojilerin diizeltilmesidir (15,22,33,34,69).
Eslik eden hidrosefali varliginda V-P sant takilmasi, yapilmasi
gereken ilk islemdir. Bunun icin 6zellikle Aquaduct stenozu
olan olgularda endoskopik lll. Ventrikiil tabani aciimasi veya
aquaduktoplasti de tedavide Onerilmektedir. Daha sonra
Meningomyelosel tamiri yapilip izleme alinmalidir. Ozellikle
C3 den fazla herniasyonu olan olgularda hidrosefaliden 6nce
keseye midahale edilmesi 6limle sonuglanabilir. Butilin ya-
zarlar, tethered kordun birlikte oldugu tiim olgularda, klinik,
radyolojik ve norofizyolojik bulgular normal bile olsa filum
terminale kesilerek (FTK) serbestlestirilmesini onermekte-
dir (10,31,33,36). Cocuklarda siringomiyeli gorilmesi daha
seyrektir ve daha ¢ok distal siringomiyeli seklindedir. Distal
siringomiyeli varliginda; yapilmasi gereken Gardnerin énerdi-
gi gibi terminal ventrikllostomidir (31). Hastalarin izleminde
fonksiyonel santa ragmen beyin sapi basi bulgular ortaya
cikiyor, diizelmiyor, veya artiyorsa tedaviye kranyovertebral
dekompresyon da eklenmelidir (54,57,71). Cerrahi dekomp-
resyonda amag foramen magnum arka duvarinin alinmasi ve
tonsillerin alt hizasina ulasana kadar servikal laminektomi ya
dalaminoplasti ve dura agilarak bantlarin temizlenmesidir. An-
cak ekstensif servikal laminektomi 6zellikle cocuklarda prog-
ressif kifoz nedenidir (33,34,54). Son yillarda ¢ocuklarda CM
1 de sadece durotomi ile de etkin ve iyi sonuglar bildirilmistir
ancak CM 2 olan ve herniasyonu fazla olan olgularda duranin
acllmasi daha uygundur (40,41). Ozellikle uykuda ortaya cikan
apne, bradikardi, solunum ve yutma gug¢ligu, inspirasyonda
ortaya cikan progressif stridor olan olgularda mutlaka acil
cerrahi dekompresyon yapilmalidir. Skolyozu olan tethered
kord’lu ¢ocuklarda ortopedik girisim oncesi yapilan FTK ve
CVD ile skolyozun duizeldigi gézlendiginden, mutlaka FTK ve/
veya CVD yapilip, cocuklar en az 7 yasina gelene dek izlenme-
li, dizelme olmazsa skolyoz cerrahisi dustintlmelidir (10,51).

Chiari Malformasyonu Tip 3 (CM 3)

Chiari malformasyonu tip llI'de (CM 3) kranyoservikal
bolgedeki bir kese (alt oksipital veya Ust servikal ensefalosel)
icine arka fossa yapilarinin blyldk kisminin (serebellum,
beyin sapi, medilla) herniasyonu vardir. Nadir olarak
gorilen bu malformasyonun klinik bulgulart agirdir,
cerrahi olarak dizeltilmesi zordur ve gidisi kotldir. Bati
toplumlarinda daha sik goralir. Kiz erkek orani 2-3/1'dir
(16,37,54). Ensefalosel kesesi disinda, CM 2'e karakteristik
beyin anomalileri de (korpus kallosum agenezisi, large massa
intermedia, tektal king, mediillar stipir, giral bozukluk gibi)
ilave olarak gorilmektedir (20) (Sekil 4). CM 3’te hastalar
tedavi edilmediginde normal yasam miimkun degildir. Ancak
tedavi edilebilenlerde bile seyir CM 1 ve 2'ye gore ¢ok daha
kotudir. Operasyonun amaci keseyi ortadan kaldirmak,
noral fonksiyonlari koruyarak néral elamanlarin posterior
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fossaya vyerlestirilmesi, durayr kapatarak BOS dolasimini
strdirmektir. Kese genellikle ciltle értultdir. Acil operasyon
nadiren gerekir. Literatiirde de belirtildigi gibi, birka¢ gtinliik
gecikme, infantin stabil hale gelmesini ve malformasyonun
anatomisinin dederlendirilmesini saglamaktadir. Ameliyatta
kese iceriginin fonksiyonel olabilecegi unutulmamalidir.
Gikarilan ensefalosel kesesi icindeki beyin dokusu miktari
ne kadar artarsa, norolojik bulgulardaki kotuliik o derecede
artmaktadir, bu nedenle kese icindeki beyin dokusu normal
beyin dokusunun 2/3’Gine ulasirsa ya da gecerse ameliyat
Onerilmemektedir (16,37,54).

Chiari Malformasyonu Tip 4 (CM 4)

Chiari malformasyonu tip IV (CM 4) agir serebellar aplazi veya
hipoplazi ve kilguk bir posterior fossa ile karakterlidir. Fakat
diger Chiari malformasyonlarindan farkli olarak ardbeyin
herniasyonu gorilmez. Bu form pek ¢ok yazar tarafindan
Chiari malformasyonlari semasindan ¢ikariimistir. Bu hastalar
carpicl radyolojik goriintilerine ragmen sasirtict olarak iyi
gorundrler, hafif veya orta derecede norolojik defisitleri
vardir. Arka c¢ukurun kiglk olmasiyla, Dandy-Walker
malformasyonundan ayrilabilir. Olgularda 6nemli bir bulguya
neden olmaz ve tedavi gerektirmez (19,20).

DIGER CM TiPLERI

CM Tip 0: iskandar ve ark. tedaviye iyi yanit vermeyen bazi
siringomiyeli cesitlerinin tonsil herniasyonu olmamasina
ragmen diger sebepler ekarte edildikten sonra yapilan
posterior fossa dekompresyonundan fayda gordiklerini
g6zlemlemis ve bu grubu “Chiari zero malformasyon” (CMO0)
olarak adlandirmiglardir (39,67). Bu “tight cisterna magna’,
“Chiari-like pathophysiology’, veya “borderline Chiari” olarak
da tanimlanmaktadir (21,26,46).

Sekil 4: Yuksek oksipital yerlesimli bir ensefalosel kesesi icine
cerebellum ve beyin sapi herniasyonu ve CM 2 e ait diger
anomalilerle birlikte olan bir CM 3 olgusunun T1 ag. sagittal MR
gorunum.
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CM Tip 1.5: Herniasyona CM 2'de oldugu gibi, beyin sapinin,
vermisin, IV.ventrikiliinde katildigi, fakat acik noral tiip
defektleriyle birlikte olmayan ve ortaya ¢ikma yasi daha ¢ok
CM 1’e uyan olgulardir. Tedavi secenekleri CM 1 gibidir ancak
SM olan olgularda rekiirrens orani daha fazladir, kimi yazarlar
Kompleks Chiari grubunda saymaktadir (44,68).

CM Tip V: Tubb ve ark. tarafindan tanimlanan, CM 3 Uin daha
ileri formudur. Serebellum ve medillanin bir bolimiine ek
olarak parietooksipital lobda servikooksipital meningosel
kese icine dogru herniye olmustur. Seyri CM 3 den de kotuduir
(70).

Complex Chiari: Brockmeyer (2011) Beyin sapi herniasyonu
(Chiari 1.5 malformation), Medyiller king, retroflexed odontoid,
baziler invajinasyon, anormal klival-servikal agisi [CXA<125°]
ve [PBC2 mesafesi 9 mm'den fazla], atlasin oksipitalizasyonu,
siringomiyeli veya skolyoz gibi radyografik bulgulardan bir
veya daha fazlasi ile birlikte olan CM 1 olgularin tedavilerinin
sadece KVD ile yeterli olmayacagini gérms, biiyiik oranda ilk
ya da ek tedavi olarak odontoid rezeksiyon ve oksipitoservikal
fuzyonu islemi gerektigini saptamis ve bunlari “Complex
Chiari” olarak tanimlamistir (14). Bunu destekleyen yeni
yazilarda ¢ikmistir (12).

SiRINGOMYELI

Chiari malformasyonlarina sik olarak eslik eden siringomiyeli,
tek basina bir hastalik degil, spinal kord icinde uzunlamasina
kistik bosluklarin gelismesi ve bu nedenle omurilik kompres-
yonu sonucu norolojik bulgularin ortaya ¢iktigi kronik bir
tablodur. Siringomiyeli erigkinlerin bir hastaligi olmakla
birlikte cocuklarda da gorilebilir ve 6zellikle omurganin ve
servikomedullar bileskenin anomalileri de eslik eder. Sirinks,
hidromyeli, siringohidromyeli, intramedullar kist olarak da
adlandirilir (9,21,26,43,49,58,72,73). Hidromyeli ile santral
kanalin kendisinin genislemesi tanimlanir. Hidromyelide kist
etrafinda ependim hcreleri varken, siringomiyelide yoktur.
Cogu yazara gore siringomiyeli ile hidromyeli aslinda ayni
patolojilerdir. Hidromyelide BOS pulsasyonu ile ependim
hicrelerinin dokildigi boylece siringomiyeli olustugu ileri
strtlmektedir (9). Bu nedenle siringohidromyeli taniminin
daha uygun oldugunu ileri siiren yazarlar vardir. Bazi yazarlar
ise intramedullar kisti ©nermektedir (49,54,59). Bunlarin
disinda siringomiyelide kullanilan baska bazi tanimlarda
vardir;

Atrofik spinal kord; Disk veya spondiloza bagli dar servikal
kanalda, vertebra kiriklarina sekonder, intramediiller timd&rde
cerrahi eksizyona bagli, spinal kord infarktina sekonder veya
idyopatik gorilebilir. Spinal kord atrofiktir ve santral kanal
goreceli genistir (44).

Residual central canal: (artik santral kanal) Bu yapi,
muhtemelen embriyodaki normal merkezi kanalin kalmasi
ile olan normal bir varyasyondur. Hastalar norolojik olarak
normaldir ve tesadiifen tani konur. Diger agri yapan nedenler
arastirilmalidir (35,43).

Presirinks durum: ilk olarak 1999 yilinda tanimlanan
presirinks durum, genellikle servikal bolgedeki, normal BOS
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akisi yollarinda tikanikhiga neden olan geri dénusumlu spiral
kord 6demidir. O tarihten bu yana, literatirde Uc¢l ¢ocuk
olmak Uzere en az 15 vaka bildirilmistir (27,43).

Tarihge: Siringomiyeli 3. ylzyildan beri bilinmektedir (3).
ilk kez 1545 de bir anatomist olan Charles Estienne (Carolus
Stephanus), spinal kordu genisleten bir kist rapor etmistir
(25). Sekiz yil sonrada, Fransiz doktor Jean Francois Fernel
“Medicina ad Henricum 1I” adli calismasinda omurilik icinde
kanaldan s6z etmistir. 1688'de Brunner meningomyelosel,
siringomiyeli ve hidrosefali olan bir cocugu otopsi bulgulari
ile bildirmis, 1740'da Morgagni, sonra Sentorini'de benzer
tablolar tanimlamislardir (8,21,43,73). Portal, 1804 yilinda
bu hastaligin klinik belirti ve bulgularini tanimlamis olsa
da, 1824'de Charles Prosper Olivier d’Angers spinal kord
bozukluklari hakkinda bir makalede “Treatise on the Spinal
Cord and Its Diseases” Latince spinal kord icindeki kavite
anlamina gelen siringomiyeli tanimini ilk kez kullanmistir.
Siringomiyelinin spinal kord gelismesindeki duraklama
sonucu oldugunu distiinmustir (56). 1859 da Benedikt
Stilling hidromyeliyi santral kanalin persistant dilatasyonu
olarak tanimlamistir (64). 1895'de Guy Hinsdale AM literatiirde
bu konuda yayinlanan makaleleri tarayarak bir assey
yayinlamistir (online1). ilk tedaviyi Abbe ve Colley uygulamis
(1), siringomiyeli ile ilgili ik monografi 1902'de Schlesinger
yayinlamistir (21,37). Patojenezi ile ilgili ilk kuramda Gardner
(1959) tarafindan ileri strtlmustar (30).

Yerlesim yeri: Spinal kord boyunca herhangi bir yerde
gorulebilirse de en sik alt servikal segmentlerde gorilir
(8,26,58). Eger beyin sapi icine dogru yerlesirse “siringobulbi’,
kaudalde filum terminale ye dogru gelisirse “distal
siringomiyeli” adini alir. En sik orta ve alt servikal bolgede
bulunur (49,58).

Gorilme sikhgi, yas ve cins: Oldukca seyrek gorillr.
ingiltere’de ve ABD de genel popiilasyonda prevalansi 100.000
de 8ila 8.4 dir. Literatiirde yayinlanan serilerde olgularin cogu
konjenitaldir, ancak klinik bulgularin ¢ikmasi ge¢ oldugu
icin, 25-40 yas arasinda sik gorulir, cocuklarda ise ¢cok daha
seyrek gorulir ve daha ¢ok distal siringomiyeli seklindedir.
Cins ayrimi olmamakla birlikte genelde erkeklerde biraz daha
fazladir (3,8,15,21,58,73).

Patojenez: Bircok siringomiyeli olgusu ve cesitleri yayinlanmis
olmasina karsin patogenezi aciklayacak kesin tek bir neden
bulunamamis, her biri icin farkli bazi kuramlar ortaya atiimistir
(3,5,8,9,21,43,58). Su ana dek ileri suriilen belli bash kuramlar
sunlardir: 1. Gardner'in Hidrodinamik kurami (29,30), 2. Ball ve
Dayan’in pulsatil BOS dalgalari kurami (1972) (4), 3. Williams'in
kraniospinal Basing farki kurami (73), 4. Oldfield'in piston
kurami (55), 5. Welch'in BOS kacagi kurami (72), 6. Aboulker’in
blok, vendz obstriiksiyon ve buna eslik eden spinal kord
6demi kurami (2). Parenkimal spinal kord kavitasyonunun
patogenezi daha agiktir. Bunu Williams iki, diger arastirmacilar
tek asamali olarak sdylemektedir (9,66,73). Klekamp 2002'de
tlim patojenez kuramlarini gézden gegirip, siringomiyelinin
BOS dinamiklerinin bozulmasi ve tikanma (CM, tethered kord,
spinal Timor) sonucu olustugunu sdéylemistir. Spinal kord
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icinde hiicre digi aralikta sivi birikmesi (santral kanal ya da
omurilik kendisinde) ile sirinksin gelistigini belirtmistir (43).

Siniflama: Siringomiyeli icin ginimize degin farkli
siniflamalar kullanilmistir, ama hala ortak bir siniflama dili
ortaya konamamistir (8,21,49). Barnett'in siniflamasi en ¢ok
kullanilanlardan birisidir, patojeneze uymadidi icin bugiin terk
edilmeye baslanmistir (8). Milhorat 2000 yilinda son siniflama
Onerisini yayinlamistir (49) (Tablo Il). Bizde bu siniflamayi
tercih ediyoruz. 2002'de Klekamp siringomiyeli olgulari
dikkatli incelendiginde mutlaka eslik eden bir baska patoloji
oldugunu go6zlemlemis, bunlara gére 1. Kranyovertebral
junction anomalisi ile birlikte ve, 2. Spinal kanal hastaliklari
ile birlikte olmak Uzere iki ana grupta olan bir siniflama
yapmustir (43). 2009 da ispanyadan bir grup ise 4 grup altinda
toplamistir (26).

Posttravmatik siringomiyeli: Siringomiyeli olgularinin
%10'un dan dahaazolan butiir, spinal kord travmali hastalarda
travmadan sonraki 4 ay ile 20 yil sonrasi gibi genis bir zaman
periyodunda gorilebilir. Ancak posttravmatik siringomiyeli
cocuklarda, 6zellikle yasamin ilk yilinda oldukga nadir goriilen
bir durumdur, ¢linkii spinal travma yasamin ilk yihnda nadirdir.
Bununla birlikte, blyiik bir travma sonrasi parapleji varliginda
siringomiyeliden siiphe edilmelidir (9,12,36,41).

Klinik: Siringomiyeli CM'e en sik eslik eden patolojik durum-
dur. CM 1'de %40-76, CM 2'de %48-88 oraninda gorildugi bil-
dirilmistir. CM eslik eden SM, tiim olgularda servikal bélgeden
baslar. Tek bosluk veya septumlarla ayrilmis bosluklar halinde,
bir ya da birka¢ segmentten filum terminale ye kadar tim
omurilik boyunca degisen uzunluklarda olabilir. Septumlar
santral kanali ayri bosluklara ayiran tam septumlar seklinde
olabilecegi gibi, boslugu daraltan fakat tam bdlmeyen ha-
ustralar seklinde de olabilirler. Septumlarin patolojik ve klinik
onemi iyi bilinmese de, SM icindeki basincin yiiksek oldugu-
nun gostergesi olarak kabul edilmislerdir. Siringomiyelide
yavas ilerleyen progresif, degisken bulgular vardir (8,9,21,73).
Eriskinlerde siringomiyelinin klasik 6zgin bulgulari varken,
¢ocuklarda omurga anomalileri, skolyoz en énemli bulgudur
(3,10,20,26,48,60,72). Agn ve gii¢siizlik eriskinlerde en sik
rastlanilan semptomken (%75-80), cocuklarda 6n planda
degildir (4,56,71,78). Klasik klinik tabloda uyumsuz duyu
kusuru [o tarafta anterior kommissurda caprazlanan liflerin
kesilmesi ile agri, 1s1 duyusu kaybi ve dokunma, vibrasyon ile
pozisyon duyusunun korunmasi] goriliir (%70-80) ve tipiktir,
ancak MRG bulgulari ile bunun daha ge¢ donemde c¢iktigini
biliyoruz (73).

Tani yontemleri: MRG tani icin secilmesi gereken ilk yontem-
dir ve tek basina yeterlidir. T1 agirlikli gortintiler kordun igin-
de BOS'a benzer bir hipointens alan gdsterecektir. Sagital ke-
sit sirinksin boyutlarinin belirlenmesine yardimci olur. Aksiyel
kesitler sirinksin simetrik, santral (asemptomatik), parasantral
(genellikle segmental bulgu ile), santral disi (travmayi takiben
segmental ve uzun trakt bulgular kombinasyonuile) yayilimi-
ni gosterir (Sekil 5). T2 agirlikli gorintilerde, kavite icindeki
sinyal BOS'a uygun hiperintens olmalidir. MRG ile T2 agirlikli
serilerde BOS akimi da izlenebilir (9,15,17,24,73). Kontrastli
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cekim intrameddller tiimorleri ekarte etmek icin gereklidir.
Sirinks kontrast tutmaz. Timorle iliskili 6dem T1WI de diisik
sinyal yogunlugu alanlar olarak gorulir, T2w de ytiksel sinyal
tutan bolgeler olarak izlenir (17,24).

Tedavi: Kendi halinde birakilan siringomiyeli olgularinin
ancak %25'inin calisabilir halde kaldigi, opere edilenlerde
de diizelme oraninin % 70 oldugu g&z 6niine alinirsa ilerde
progresyon gosterecek olan bu hastaligin tedavisi gereklidir
(3,40). Spontan gerileme son derece nadirdir. Bilinen tibbi
tedavi yoktur, cerrahidir. Siringomiyeli icin cesitli cerrahi
tedaviler ileri strlGlmustiir. Serebrospinal dinamiklerin
restore edilmesi yapilmasi gereken ilk islemdir. Sirinksin
yerlesim yeri, tipi, nedeni tedavi yénemi icin yol gosterir
(3,4,8,9,15,21,26,30,58).

Tablo II: Milhorat'a Gore Siringomiyeli Cesitleri

Komunike Siringomiyeli: (IV. Ventrikiil ile iligkili

siringomiyeli)

¢ [Santral Kanal Genislemeleri]

1) Komunikan hidrosefali (menenjit veya kanama
sonrasl, hidrosefali ile birlikte CM 1)

2) Hindbrain'in (Artbeyin) kompleks malformasyonlari
(Chiari malformayonu tip Il, Chiari malformayonu
tip lll, ensefalosel)

3) Dandy-Walker Kisti

Il. Nonkomunike Siringomiyeli:

santral kanal/parasantral sirinksleri

1. Chiari malformasyonlari [1. Chiari malformasyonu
tip 1, 2. Chiari 0 malformasyonu (Chiari zero
malformation), 3. Chiari 1.5 malformasyonul]

2. Basilar invagination, impression

3. Basal ve spinal araknoiditler (menenijit veya
kanama sonrasi)

4. Ekstrameduller yerlesimli korda basi yapan
patolojiler (spondilozis, tiimdr, araknoid kist,
rheumatoid arthritis pannus).

5. Tethered kord:

6. Edinsel tonsil herniasyonlar

Primer parenkimal Kaviteler

1. Spinal kord travmasi (Posttravmatik Siringomiyeli):
2. lIskemi/infarktus

3. intrameddillar kanama

ik Kaviteler (syringomyelia ex vacuo):

IV. Timoral Kaviteler
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Sekil 5:T1 ag. Sagittal MRG'de Hidrosefali, Chiari malformasyonu
ile birlikte olan kom{nike siringomiyeli (septali) olgusu goriliyor.

1. Hidrosefalinin tedavisi (Vp Shunt/endoskopik third
ventrikiilostomi): Bu cerrahi ile beyin ve omurilik basinci
azaltilabilir, beyin-omurilik sivisi normal akisi saglanir, cogu
durumda da, siringomiyeli kii¢iiltir ya da kaybolur.

2. Anormalligin diizeltilmesi: Normal BOS akimina
engel olan bir dogumsal anomalinin varliginda, bunun
dizeltilmesi (meningomyelosel eksizyonu ve/veya gergin
omurilik sendromunun gevsetilmesi gibi) ile normal akimi
saglaylp sirinksin  kiiclilmesi  saglanabilir. Cocuklardaki
distal siringomiyeli varliginda; yapilmasi gereken Gardnerin
1977'de Onerdigi gibi tethered kord serbestlestiriimesi ve
terminal ventrikllostomidir (31). Bu profilaktik bir tedavidir ve
erken tani kondugunda sonuglari yliz giildirici ve yeterlidir
(9,15,36,58). Bunlara cogunlukla skolyoz eslik eder bunlardaki
yaklasim CM 2'deki gibi olmahdir (10,36,51,58,59).

2.CMvarsabunun tedavisi: Siringomiyelide eslik eden Chiari
malformasyonu varsa tedavi 6ncelikle Chiari malformasyonu
protokoliine gore yapilmalidir (26,28,60).

3. Tikanmanin tedavisi: Omurilik icinde beyin omurilik
sivisinin normal akigini engelleyen bir timoér (epandimoma,
hemanjioblastoma, vb.) ya da kemik blylme varsa, cerrahi
olarak obstriiksiyonun kaldirilmasi normal BOS akisi saglar ve
sirinksin kiiclmesine yol acabilir (21,59).

4. Sirinks drenaiji: Sirinks drenaji, sirinksin ortadan kaldiril-
masina yonelik bir metottur. Laminektomi ya da laminoplasti
ile myelotomi, siringostomi ve sant (siringoperitoneal, sirin-
gosubaraknoid, siringopleural sant) yerlestirilmesi yapilan
norosirlrjikal ydntemlerdir. Cocuklarda sirinks bilyiik olsa bile
genellikle sirinks santlanmasi énerilmemektedir (5,15,38,59).
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