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ÖZ 

Chiari malformasyonu, arka fossa yapılarının foramen magnumdan üst servikal spinal kanala doğru değişen derecelerde yer değiştirmesi ile 
birlikte olan, kranyovertebral bileşkenin ve art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir. Siringomiyeli de, tek başına bir hastalık değil, 
spinal kord içinde uzunlamasına kistik boşlukların gelişmesi ve bu nedenle omurilik kompresyonu sonucu nörolojik bulguların ortaya çıktığı 
kronik bir tablodur. Siringomiyeli ve Chiari malformasyonları çok yakın ilişkili durumlardır ve Chiari malformasyonları ile birlikte görülen 
siringomiyelinin gelişimi hakkında pek çok teori vardır. Çağdaş tedavi seçenekleri bu teorilere dayandırılmaktadır. Bu nedenle iki patoloji 
genellikle birlikte anlatılmaktadır. Bu derlemede pediatrik nöroşirürji pratiğinde bu iki patolojiye yaklaşım aktarılacaktır.       

ANAHTAR SÖZCÜKLER: Chiari malformasyonları, Çocuk, 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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chiari Malformasyonları ve Siringomiyeli 
Chiary Malformation and Syringomyelia

A. CHİARİ MALFORMASYONLARI

Chiari malformasyonları (CM), arka fossa yapılarının foramen 
magnumdan üst servikal spinal kanala doğru değişen derece-
lerde yer değiştirmesi ile birlikte olan, kranyovertebral bileş-
kenin ve art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir ve 
sıklıkla serebrospinal aksisin diğer anormallikleri ile ilişkilidir 
(9,15,18,19,54). Bu malformasyon ilk kez 1883’de Cleland 
tarafından tanımlanmıştır (16). Daha sonra 1891 ve 1896’da 
Avusturyalı patolog Hans von Chiari ilk serisini yayınlayarak, 
herniasyonun derecesine göre sınıflandırmıştır (18,19). Chiari, 
tanımladığı üç tip malformasyona sonradan arka fossa yapı-
larında herniasyonun olmadığı dördüncü bir tip eklemişse 
de, bu tipin CM grubunda yer alması tartışmalıdır. Böylece 
Chiari malformasyonlarının klasik olarak 4 tipi tanımlanmıştır 
(18,19). 1894’de, Julius A. Arnold (1835-1915) ardbeyin her-
niasyonu olan miyelodisplastik bir hasta tanımlamıştır. 1907 
yılında Schwalbe bu malformasyona Arnold’un adını eklemiş 
böylece Arnold-Chiari Malformasyonu (ACM) tanımı doğmuş-
tur, bu tanım genellikle Chiari Malformasyonu Tip II (CM 2) için 
kullanılmaktadır. Bazı yazarlar da Chiari Malformasyonu Tip I 
(CM 1) i erişkin formu,  spinal disrafizmin eşlik ettiği Chiari Mal-
formasyonu Tip II (CM 2) ve III (CM 3) ü çocuk formu şeklinde 
sınıflandırmaktadır (7,47). Bunlara sonradan  tedavi farklılığı 
göz önüne alınarak Chiari malformasyonu Tip 0 (CM 0) (Chi-
ari like malformation), Chiari malformasyonu Tip 1.5 (CM 1.5), 

Chiari malformasyonu Tip V (CM V) ve Complex Chiari gibi 
tanımlarda eklenmiştir (14,34,68,70).

FİZYOPATOJENEZ

CM etiyolojisini açıklamak için birçok teori ortaya konma-
sına rağmen nedeni halen kesin olarak bilinememektedir. 
Teoriler arasında hidrodinamik, aşırı büyüme, gerilme trak-
siyon, nöroşizis (disrafik), gelişmenin durması, küçük pos-
terior fossa, primer mezodermal yetmezlik bulunmaktadır 
(7,20,29,42,47,52,55,62,77). Ancak bütün tipleri tanımlayan 
ortak tek bir patojenez yoktur. CM beyin omurilik sıvısının 
dolaşımında ortaya çıkan patolojilere bağlı olabildiği gibi kafa 
içi lezyonlarla ve kalıtsal bağ dokusu hastalıklarıyla da ilişkili 
olabilir (17,50). CM 1 mesodermal, CM 2 ve 3 nöroektodermal 
defektler olarak tanımlanmaktadır (7,47). CM bazen ender 
şekilde edinsel olarak da görülebilir, ancak burada sadece 
tonsil herniasyonu olduğu için malformasyon yerine edinsel 
tonsiller ektopi olarak tanımlamak daha uygundur (49,54,72).

TANI YÖNTEMLERİ

Kranyovertebral birleşimi gösteren MRG tanı için seçilmesi 
gereken ilk yöntemdir ve tek başına yeterlidir (9). CM radyolo-
jik olarak serebellar tonsillerin foramen magnumdan aşağıya 
doğru 5 mm (kimi yazara göre 3mm) veya daha fazla yer 
değiştirmesi şeklinde tanımlanır. MRG de CM deki patolojik 
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bulgular, herniasyonun derecesi, ve multipl beyin patolojileri 
özellikle Tl ağırlıklı sagittal kesitlerde daha iyi saptanır. Ayrıca 
hidrosefali, siringomiyeli ve eşlik eden diğer patolojiler görü-
lebilir (6,10,17,23) (Şekil 1-4). Kranyovertebral bileşke gelişim 
anomalileri düşünülen olgularda kemik yapıyı araştırmak için 
BBT, Direkt kafa grafileri yapılabilir.  Ayrıca skolyoz gibi MRG 
için engel teşkil eden bir durum söz konusu ise metrizamitli 
BT yapılabilir (17,23,49,61). Birlikte siringomiyeli olan olgu-
larda, kraniovertebral bileşke düzeyinde BOS sirkülasyonunu 
değerlendirmek için Cine-MR yapılır. CM olgularında önde 
BOS akımı varken posteriorda akımın az ya da hiç olmadığı 
saptanır (6,9,15,17,23,60). Ultrasonografi bebeklerde tonsil 
herniasyonunun ve siringomiyelinin tanısında kullanılabilir. 
Prenatal USG ve/veya fetal MRG ile erken tanıda mümkündür. 
Per op. USG ise 4.ventrikül-sirinks ilişkisini görmek ve ameliyat 
planlaması açısından önemlidir  (15,17). BAEP, SEP ve MEP gibi 
nörofizyolojik testlerle art beyin basıları ve spinal kord basıları 
incelenir ancak çocuklarda çok işlevsel değildir, ayrıca MEP 
epilepsi atağı riski nedeni ile 15 yaş altındakilere önerilmez 
(13,68).

Chiari Malformasyonu Tip 1 (CM 1)

CM’nin en basit formudur. Genellikle sporadik görülür. Seyrek 
olarak genetik geçişi vardır (11,54). Kadınlarda biraz daha 
sıktır. Adölesan ve adultlarda görülür, 3-4. dekatta sıktır 
(11,15,22,54). Erişkin tipi CM olarak da adlandırılır.

Patojenez: Bunun oluşumu multifaktöryel olup CM 1’in pa-
raksiyal mezodermdeki embriyolojik defektlerden kaynakla-
nan bir rahatsızlık olduğunu ileri süren çalışmalar mevcuttur. 
Bu teze göre kafatasının gelişimi esnasında oluşan posterior 
fossa hacmindeki yetersizlik CM 1 oluşumunda etkin rol oyna-
maktadır (7,17,20,21,29,52,62).

Patoloji: Yalnız serebellum tonsillerinin simetrik olarak fora-
men magnum düzeyinin altına 5 mm’den fazla herniasyonu-
dur. Literatürde herniasyon gösteren tonsilla serebelli uzunlu-
ğunun foramen magnumdan aşağıya doğru 5-29 mm (ortala-
ma 9.63) arasında değiştiği ve cinsler arasında istatistiksel bir 
fark olmadığı bildirilmiştir (6,17,61,62). Sıklıkla C1  düzeyinde 
sıkı extradural bantlar vardır. Genellikle beyin sapı ve tonsil-
lerin çevresinde subaraknoid yapışıklıklar, pial ve araknoid 
fibrozis görülür. Olguların % 30-70 ‘inde siringomiyeli, % 10-15 
inde hidrosefali vardır. Ayrıca kemik yapıya ait omurga ve kafa 
kaidesi anomalileri olguların %25 inde görülür [Skolyoz, kifoz, 
servikal kanalda genişleme, basilar invaginasyon (%25-30), 
anterior ve posterior kemik segmentlerinde füzyon defekti, 
Klippel-Feil sendromu,  platibazi, atlanto oksipital asimilasyon 
(%10-15), C1 in inkomplet ossifikasyonu (%5)]. Ancak beyin 
anomalileri görülmez (10,17,21,50,51,54,61). Çocuk olguların 
büyük kısmı skolyozla başvurur, genellikle siringomiyeliye 
eşlik eder. Siringomiyeli ve CM 1 birlikte olan olguların %50-
70’inde skolyoz görülür. Skolyoz spinal kasların asimetrik 
zayıflığı sonucu oluşur. Genç yaş, skolyoz ile ilişkili atipik, hızlı 
sırt eğriliği, bunun ilerlemesi ve ayrıca sırt ağrısı siringomiyeli 
için bir uyarı olmalıdır. Bu nedenle skolyoz cerrahisinden önce 
MRG ile CM, siringomiyeli, tümör mutlaka ekarte edilmelidir 
(10,51,61) (Şekil1,2).

Klinik: Serebellar tonsil herniasyonu 12 mm den fazla 
ise semptomatiktir. Serebellar tonsilleri 5-10 mm herniye 
olan olguların %30’u, 5 mm altındakilerin ise tamamı 
asernptomatiktir (7,15). CM l de zamanla artan değişik 
derecelerde nörolojik semptom ve bulgular ortaya 3 

Şekil 2: Foramen magnum düzeyinden geçen T1 ağ. Axial  negatif 
MRG kesitte CM 1 deki Kucaklama belirtisi seçiliyor.

Şekil 1: CM1 deki tonsiller herniasyon ve kemik yapılarla ilişkisinin 
negatif kesitte görünümü.
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şekilde çıkmaktadır. Bunlar; I; Beyin sapı, medülla, alt kafa 
çiftleri (%28), 2. Serebellum (%8) ve 3. Spinal kord (%64) 
kompresyonuna bağlı olarak gelişir. Bu bulgular travma, veya 
akut fiziksel aktivite sonucunda ortaya çıkabilir. Olguların 
başvuru yakınmaları genellikle dengesizlik, baş dönmesi, 
çift görme, elde uyuşma veya kuvvetsizlik şeklindedir 
(7,11,15,21,23,26,53). Milhorat ise klinik bulguları 5 ana 
başlıkta toplamıştır (50): 1. Suboksipital Baş ağrısı (%70-81), 
2. Oküler Bozukluk (%78), 3. Oto-nörolojik Bozukluk (%74), 
4. Beyin sapı, Alt kafa çifti, serebellum tutulumu (%52) ve 5. 
Spinal kord Bozuklukları (21,22,50,54). Ayırıcı Tanıda Multiple 
Skleroz (MS), Myastenia Gravis (MG), posterior fossa tümörü 
akla gelmelidir.

Tedavi: CM 1’de hastalığın doğal seyri ile ilgili yayınlanmış 
yeterli yayın ve bilinen tıbbi tedavi yoktur (26,28,53,54). 
Cerrahi tedavi ilerleyen nörolojik defisitler ve ek patolojilerin 
varlığı durumunda ve skolyoz cerrahisi planlanan olgularda 
yapılır. Amaç asgari mevcut nörolojik durumu korumaktır (9,22
,26,28,29,32,42,57,59,60,66,77). Klinik kranyovertebral kavşak 
kornpresyonuna bağlı olduğu için cerrahi tedavi buranın 
dekompresyonunu içerir (50,54). KVD ile siringomiyelisi olan 
olgularda kranyovertebral kavşaktaki alt ve üstteki basınç farkı 
ortadan kaldırılarak BOS fizyolojisinin düzeltilmesi sağlanır, 
ancak bu olgular tedaviye en zor yanıt veren ve tedavisi 
tartışmalı gruptur. Cerrahi tedavi modaliteleri 2 başlık altında 
toplanabilir (11,20,28,34,38,40,42,59,73). 

I - Basınç uygunsuzluğu veya foramen magnum kompresyonu 
yapan nedeni ortadan kaldıran Kranioservikal bölge rekons-
trüksiyonu:

a. Kranyovertebral dekompresyon (KVD); KVD ile yapılan 2,5-
3 cm çaplı suboksipital kranyektomi ile foramen magnum 
arka kenarının rahatlatılması, C1 laminektomi, duranın 

açılması, kalınlaşmış araknoid bantların temizlenmesi, 
duranın primer veya greft ile kapatılarak büyük geniş 
duraplasti ile mega-sisterna-magna oluşturulmasıdır 
(22,40,41,57,59). Son yıllarda dura açılmaksızın yapılan 
kranyotomiler popüler olmuş ama bu erişkinlerden 
daha çok çocuklarda daha iyi sonuç vermektedir (40,41). 
Erişkinlerde dura açılması hala geçerliliğini korumaktadır.

b. Anterior dekompresyon ± Posterior Füzyon: Ventralden 
beyin sapı basısı olan olgularda transoral yaklaşımla 
anterior dekompresyon önerilmektedir. Bunun için PBC2 
nin 12mm üzerinde olması sınır kabul edilmektedir. Bunlara 
ayrıca oksipitoservikal posterior füzyon eklenmeside 
önerilmektedir. Kimi yazarlar bu grubu Kompleks Chiari 
Malformasyonu olarak ayrı tanımlamaktadır (12,14,32,50).

II- BOS drenajı: a. Hidrosefalinin tedavisi [VP Şant, endoskopik 
3 ventrikülostomi], b. Siringomiyelinin siringostomi ve/veya 
şantla drenajı (11,15,28,38).

Hastalar sadece CM olanlar, hidrosefali olanlar, siringomiyeli 
olanlar ve anterior beyin sapı basısı yapan kompleks CM 
olguları olmak üzere gruplara ayrılarak yapılan tedavi 
algoritması Tablo I’de özetlenmiştir.

Seyir: Cerrahi öncesi bulguları hafif olanlarda, ağrı ve skolyoz 
olanlarda cerrahi sonuçlar daha iyidir. Ancak uzun süreli 
yakınması, ağır nörolojik defisiti olan, kas atrofisi ve deformite 
gelişen, arka kordona bağlı duyu kusuru olan ve 40 yaş 
üzerindeki hastalarda sonuçlar daha kötüdür.

Chiari Malformasyonu Tip 2 (CM 2)

Chiari Malformasyonu  tip II (CM 2), CM’nin hemen daima 
spinal disrafizmin eşlik ettiği ve çocuklarda görülen formudur. 
Spinal disrafizmlerin %32 sinde CM 2 vardır. Anormal BOS 

Tablo I: Semptomatik Chiari Malformasyon Tip 1 Olgularında Yaklaşım
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atrezi, çatallanma sıktır.
 
Lateral ventriküllerde genişleme pek 

çok olguda asimetriktir. Atria ve oksipital hornlar hemen her 
zaman frontal hornlardan daha geniştir. Bu durum kolposefali 
olarak tanımlanır. Olgularda septumda anterior aplazi (%28), 
posterior aplazi (%21), total aplazi (%12) görülür. III. ventrikül 
anterior resseslerinde deformasyon mevcuttur. CM 2’de 
hidrosefali görülme oranı %90-95’tir.

E. Parenkimal değişiklikler: Korpus kallozum anomalileri 
%80-90 oranında görülmektedir.

F. Omurga ve Omurilik Patolojileri: Skolyoz, servikal spinal 
kanalda genişleme, anterior veya posterior elemanlarda 
füzyon, basilar invaginasyon, platibasi vardır. CM 2’de 
infantların hepsinde meningomyelosel vardır. Gerilmiş 
omurilik sendromu, ayrık omurilik malformasyonu da tabloya 
eşlik edebilir (10,15,16,17,20,34,45,51,54,63,69) (Şekil 3).

Klinik: Nörolojik bulgular hidrosefali veya eşlik eden 
diğer patolojilere bağlıdır. Bunlar beyin sapı ve alt kraniyal 
sinir (%45), serebellar (%7) ve üst servikal kanal (%48) 
bulgularından oluşmaktadır ve yaşa göre değişiklik gösterir. 
Bebeklerde solunum güçlüğü, alt kranial sinir felçleriyle 
kendisini gösterir. Aspirasyon pnömonisi, apne atakları, 
spina bifida komplikasyonları ölüme yol açabilir. Bebekler 
“Good Baby” olarak adlandırılır. Ağlama ve bağırmaları yoktur 
ya da zor duyulur. İnfantlarda tanı tesadüfen konmaktadır. 
İrritabilite, apne, stridor, opistotonus, asp. pnomönisi, 
ağlayamama, yutma güçlüğü, nistagmus, motor defisit ile 

drenajı, nöraksisi ve onu çevreleyen yapıları içine alan 
anormallikler vardır. Aynı olgularda kranyal ve spinal defektler 
sıklıkla beraber izlenir (34,57,63,69,71) (Şekil 3).

Patojenez: Mclone ve Knepper in 1989’da ileri sürdüğü 
birleşik teori (Primer kapanma defekti ve nöral tüpün sekonder 
rüptürü), etiyolojiyi ve CM 2 deki patolojileri açıklayan en 
uygun teoridir (47). İntrauterin açık spinal disrafizm saptanan 
ve Fetal Cerrahi uygulanan olgularda CM 2 görülme oranının 
anlamlı ölçüde azalması da bu kuramı destekler (48). 
İntrauterin açık spinal disrafizm nedeni ile BOS açık olan 
santral kanaldan amniotik kese içine akmaktadır. Bunun 
sonucu lateral ventrikül içinde hidrodinamik basınç düşer, 
primitif ventriküler sistem boşalır ve kollabe olur. Normalde 
primitif ventrikül sistemin gerginliği, çevresindeki mezenkimal 
ve endokondral kemikleşmeyi indükler. Ventrikül basıncının 
düşmesi ve ventrikül gerilim gücünün azalması veya yokluğu 
mezenkimal ve endokondral kemikleşmeyi sağlayamaz. 
BOS kaçağı yüzünden ufak bir posterior fossa gelişir. Ayrıca 
geniş insural foramen magnum oluşur ve posterior fossa 
elemanlarının geçmesine izin verir. Primitif ventriküler 
yapının kollabe olmasına bağlı olarak 3. ventrikül yeterince 
genişleyemez, her iki talamus birbirine yakın komşuluk 
sergiler ve geniş bir massa intermedia (%82-90) oluşur. 
Ventriküler yapının indüksiyonu ile dışa yol alması gereken 
glial hücreler basıncın düşmesi ve indüksiyonun olmaması 
nedeniyle kortekse yönelemez ve heterotopiler oluşur. 
Kollagen oluşumundaki normal radial gelişimde yetersiz 
indüksiyon nedeni ile gerçekleşemez ve lückenschadel (%80-
90) gelişir (7,9,16,20,47,54,63,69,71) (Şekil 3).

Patoloji:

A. Orta beyin ve serebellar bulgular; Beyin sapı, medülla 
ve serebellum üst servikal kanala herniye olur (genellikle C2 
altına iner), inferior serebellar vermis ve IV. Ventrikül aşağı yer 
değiştirir, dorsal midbrain de medüller katlantı formasyonu, 
medüller kıvrılma, tektal gagalaşma ve serebellum da 
anteromedial genişleme görülür.  Üst servikal sinirlerin kökleri 
horizantal veya yukarı doğru seyir gösterir (7,9).

B. Kafatası Anomalileri; Lückenschadel intrauterin 8. ayda 
saptanabilir. Foramen magnum çapında artma olur. Petroz 
kemik kanatları ve klivus yapısında posterior konkavlaşma 
(%67) vardır. Hidrosefali sonucu KiBAS’a ait kafa grafisinde 
sütürlerin açılması ve dövülmüş bakır görünümü saptanır.

C. Dura Anomalileri: Torkula ve transvers sinüsler alçak yer-
leşimlidir, foramen magnumdan dışarı doğru yer değiştirirler. 
Tentorium serebelli ve falks serebri hipoplastiktir, fenestras-
yonlar ve geniş insisuraya bağlı serebellumun tentoryum 
açıklığından yukarı taşması görülür. C1 arkasında periostu 
taklit eden kalınlaşmış dura bantları vardır.

D. Ventrikül ve sisternal bulgular: IV. ventrikül sagittal 
düzlemde düzleşmiş olarak izlenir, lateral ressesler kaybolmuş 
ve yan duvarlar birbirine paralel bir hal almıştır, kaudale doğru 
yer değiştirir tüp şeklinde ince uzun, dar bir IV. Ventrikül 
görülür (tubelike 4.Ventrikül).

 
Koroid pleksus IV. Ventrikül 

dışında kalabilir (ektopik koroid pleksus). Aquaduct stenozu, 

Şekil 3: CM 2 olan bir olgunun T1 ağ MRG de; 1. Serebellar vermis 
ve tonsilerin aşağıya yer değiştirmesi, 2. Tubelike 4. Ventrikul, 
3. Medüller süpür, 4. Medüller kink, 5. Konkav klivus,  6.  Gaga 
tektum, 7. Büyük massa intermedia, 8. Parsiyel korpus kallosum 
agenezisi, 9. Alçak yerleşimli torkular herofili ve transvers sinüs   
görülüyor.
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fossaya yerleştirilmesi, durayı kapatarak BOS dolaşımını 
sürdürmektir. Kese genellikle ciltle örtülüdür. Acil operasyon 
nadiren gerekir. Literatürde de belirtildiği gibi, birkaç günlük 
gecikme, infantın stabil hale gelmesini ve malformasyonun 
anatomisinin değerlendirilmesini sağlamaktadır. Ameliyatta 
kese içeriğinin fonksiyonel olabileceği unutulmamalıdır. 
Çıkarılan ensefalosel kesesi içindeki beyin dokusu miktarı 
ne kadar artarsa, nörolojik bulgulardaki kötülük o derecede 
artmaktadır, bu nedenle kese içindeki beyin dokusu normal 
beyin dokusunun 2/3’üne ulaşırsa ya da geçerse ameliyat 
önerilmemektedir (16,37,54).

Chiari Malformasyonu Tip 4 (CM 4)

Chiari malformasyonu tip IV (CM 4) ağır serebellar aplazi veya 
hipoplazi ve küçük bir posterior fossa ile karakterlidir. Fakat 
diğer Chiari malformasyonlarından farklı olarak ardbeyin 
herniasyonu görülmez. Bu form pek çok yazar tarafından 
Chiari malformasyonları şemasından çıkarılmıştır. Bu hastalar 
çarpıcı radyolojik görüntülerine rağmen şaşırtıcı olarak iyi 
görünürler, hafif veya orta derecede nörolojik defisitleri 
vardır. Arka çukurun küçük olmasıyla, Dandy-Walker 
malformasyonundan ayrılabilir. Olgularda önemli bir bulguya 
neden olmaz ve tedavi gerektirmez (19,20). 

DİĞER CM TİPLERİ

CM Tip 0: İskandar ve ark. tedaviye iyi yanıt vermeyen bazı 
siringomiyeli çeşitlerinin tonsil herniasyonu olmamasına 
rağmen diğer sebepler ekarte edildikten sonra yapılan 
posterior fossa dekompresyonundan fayda gördüklerini 
gözlemlemiş ve bu grubu “Chiari zero malformasyon” (CM0) 
olarak adlandırmışlardır (39,67). Bu “tight cisterna magna”, 
“Chiari-like pathophysiology”, veya “borderline Chiari” olarak 
da tanımlanmaktadır (21,26,46). 

gelirler. Çocukluk çağında spastik üst ekstremiteler, ataksi ve 
disatri daha ön plandadır. Adölesan dönemde ensede ağrı, 
C2 dermatomunda disestezi görülür. Gelişen skolyoz da, bu 
olguların sık başvuru nedenlerinden biridir. Genellikle bunlara 
gerilmiş kord sendromu eşlik eder (15,20,22,34,51,57,63). 

Tedavi: CM 2’de cerrahi tedavide amaç klinik tabloda düzel-
me ve eşlik eden patolojilerin düzeltilmesidir (15,22,33,34,69).  
Eşlik eden hidrosefali varlığında V-P şant takılması, yapılması 
gereken ilk işlemdir. Bunun için özellikle Aquaduct stenozu 
olan olgularda endoskopik III. Ventrikül tabanı açılması veya 
aquaduktoplasti de tedavide önerilmektedir. Daha sonra 
Meningomyelosel tamiri yapılıp izleme alınmalıdır. Özellikle 
C3 den fazla herniasyonu olan olgularda hidrosefaliden önce 
keseye müdahale edilmesi ölümle sonuçlanabilir. Bütün ya-
zarlar, tethered kordun birlikte olduğu tüm olgularda, klinik, 
radyolojik ve nörofizyolojik bulgular normal bile olsa filum 
terminale kesilerek (FTK) serbestleştirilmesini önermekte-
dir (10,31,33,36). Çocuklarda siringomiyeli görülmesi daha 
seyrektir ve daha çok distal siringomiyeli şeklindedir. Distal 
siringomiyeli varlığında; yapılması gereken Gardnerin önerdi-
ği gibi terminal ventrikülostomidir (31). Hastaların izleminde 
fonksiyonel şanta rağmen beyin sapı bası bulguları ortaya 
çıkıyor, düzelmiyor, veya artıyorsa tedaviye kranyovertebral 
dekompresyon da eklenmelidir (54,57,71). Cerrahi dekomp-
resyonda amaç foramen magnum arka duvarının alınması ve 
tonsillerin alt hizasına ulaşana kadar servikal laminektomi ya 
da laminoplasti ve dura açılarak bantların temizlenmesidir. An-
cak ekstensif servikal laminektomi özellikle çocuklarda prog-
ressif kifoz nedenidir (33,34,54).

 
 Son yıllarda çocuklarda CM 

1 de sadece durotomi ile de etkin ve iyi sonuçlar bildirilmiştir 
ancak CM 2 olan ve herniasyonu fazla olan olgularda duranın 
açılması daha uygundur (40,41). Özellikle uykuda ortaya çıkan 
apne, bradikardi, solunum ve yutma güçlüğü, inspirasyonda 
ortaya çıkan progressif stridor olan olgularda mutlaka acil 
cerrahi dekompresyon yapılmalıdır. Skolyozu olan tethered 
kord’lu çocuklarda ortopedik girişim öncesi yapılan FTK ve 
CVD ile skolyozun düzeldiği gözlendiğinden, mutlaka FTK ve/
veya CVD yapılıp, çocuklar en az 7 yaşına gelene dek izlenme-
li, düzelme olmazsa skolyoz cerrahisi düşünülmelidir (10,51).

Chiari Malformasyonu Tip 3 (CM 3)

Chiari malformasyonu tip III’de (CM 3) kranyoservikal 
bölgedeki bir kese (alt oksipital veya üst servikal ensefalosel) 
içine arka fossa yapılarının büyük kısmının (serebellum, 
beyin sapı, medülla) herniasyonu vardır. Nadir olarak 
görülen bu malformasyonun klinik bulguları ağırdır, 
cerrahi olarak düzeltilmesi zordur ve gidişi kötüdür. Batı 
toplumlarında daha  sık görülür. Kız erkek oranı 2-3/1’dir 
(16,37,54). 

 
Ensefalosel kesesi dışında, CM 2’e karakteristik 

beyin anomalileri de (korpus kallosum agenezisi, large massa 
intermedia, tektal king, medüllar süpür, giral bozukluk gibi) 
ilave olarak görülmektedir (20) (Şekil 4). CM 3’te hastalar 
tedavi edilmediğinde normal yaşam mümkün değildir. Ancak 
tedavi edilebilenlerde bile seyir CM 1 ve 2’ye göre çok daha 
kötüdür. Operasyonun amacı keseyi ortadan kaldırmak, 
nöral fonksiyonları koruyarak nöral elamanların posterior 

Şekil 4: Yüksek oksipital yerleşimli bir ensefalosel kesesi içine 
cerebellum ve beyin sapı herniasyonu ve CM 2 e ait diğer 
anomalilerle birlikte olan bir CM 3 olgusunun  T1 ağ. sagittal  MR 
görünümü.
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akışı yollarında tıkanıklığa neden olan geri dönüşümlü spiral 
kord ödemidir. O tarihten bu yana, literatürde üçü çocuk 
olmak üzere en az 15 vaka bildirilmiştir (27,43).

Tarihçe: Siringomiyeli 3. yüzyıldan beri bilinmektedir (3). 
İlk kez 1545 de bir anatomist olan Charles Estienne (Carolus 
Stephanus), spinal kordu genişleten bir kist rapor etmiştir 
(25). Sekiz yıl sonrada, Fransız doktor Jean François Fernel 
“Medicina ad Henricum II” adlı çalışmasında omurilik içinde 
kanaldan söz etmiştir. 1688’de Brunner meningomyelosel, 
siringomiyeli ve hidrosefali olan bir çocuğu otopsi bulguları 
ile bildirmiş, 1740’da Morgagni, sonra Sentorini’de benzer 
tablolar tanımlamışlardır (8,21,43,73). Portal, 1804 yılında 
bu hastalığın klinik belirti ve bulgularını tanımlamış olsa 
da, 1824’de Charles Prosper Olivier d’Angers spinal kord 
bozuklukları hakkında bir makalede “Treatise on the Spinal 
Cord and Its Diseases” Latince spinal kord içindeki kavite 
anlamına gelen siringomiyeli tanımını ilk kez kullanmıştır. 
Siringomiyelinin spinal kord gelişmesindeki duraklama 
sonucu olduğunu düşünmüştür (56). 1859 da Benedikt 
Stilling hidromyeliyi santral kanalın persistant dilatasyonu 
olarak tanımlamıştır (64). 1895’de Guy Hinsdale AM literatürde 
bu konuda yayınlanan makaleleri tarayarak bir assey 
yayınlamıştır (online1). İlk tedaviyi Abbe ve Colley uygulamış 
(1), siringomiyeli ile ilgili ilk monografi 1902’de Schlesinger 
yayınlamıştır (21,37). Patojenezi ile ilgili ilk kuramda Gardner 
(1959) tarafından ileri sürülmüştür (30).

Yerleşim yeri: Spinal kord boyunca herhangi bir yerde 
görülebilirse de en sık alt servikal segmentlerde görülür 
(8,26,58). Eğer beyin sapı içine doğru yerleşirse “siringobulbi”, 
kaudalde filum terminale ye doğru gelişirse “distal 
siringomiyeli” adını alır. En sık orta ve alt servikal bölgede 
bulunur (49,58).

Görülme sıklığı, yaş ve cins: Oldukça seyrek görülür. 
İngiltere’de ve ABD de genel popülâsyonda prevalansı 100.000 
de 8 ila 8.4 dır. Literatürde yayınlanan serilerde olguların çoğu 
konjenitaldir, ancak klinik bulguların çıkması geç olduğu 
için, 25-40 yaş arasında sık görülür, çocuklarda ise çok daha 
seyrek görülür ve daha çok distal siringomiyeli şeklindedir.  
Cins ayrımı olmamakla birlikte genelde erkeklerde biraz daha 
fazladır (3,8,15,21,58,73).

Patojenez: Birçok siringomiyeli olgusu ve çeşitleri yayınlanmış 
olmasına karşın patogenezi açıklayacak kesin tek bir neden 
bulunamamış, her biri için farklı bazı kuramlar ortaya atılmıştır 
(3,5,8,9,21,43,58). Şu ana dek ileri sürülen belli başlı kuramlar 
şunlardır: 1. Gardner’in Hidrodinamik kuramı (29,30), 2. Ball ve 
Dayan’ın pulsatil BOS dalgaları kuramı (1972) (4), 3. Williams’ın 
kraniospinal Basınç farkı kuramı (73), 4. Oldfield’in piston 
kuramı (55), 5. Welch’in BOS kaçağı kuramı (72), 6. Aboulker’in 
blok, venöz obstrüksiyon ve buna eşlik eden spinal kord 
ödemi kuramı (2). Parenkimal spinal kord kavitasyonunun 
patogenezi daha açıktır. Bunu Williams iki, diğer araştırmacılar 
tek aşamalı olarak söylemektedir (9,66,73).  Klekamp 2002’de 
tüm patojenez kuramlarını gözden geçirip, siringomiyelinin 
BOS dinamiklerinin bozulması ve tıkanma (CM, tethered kord, 
spinal Tümör) sonucu oluştuğunu söylemiştir.  Spinal kord 

CM Tip 1.5: Herniasyona CM 2’de olduğu gibi, beyin sapının, 
vermisin, IV.ventrikülünde katıldığı, fakat açık nöral tüp 
defektleriyle birlikte olmayan ve ortaya çıkma yaşı daha çok 
CM 1’e uyan olgulardır. Tedavi seçenekleri CM 1 gibidir ancak 
SM olan olgularda rekürrens oranı daha fazladır, kimi yazarlar 
Kompleks Chiari grubunda saymaktadır (44,68).

CM Tip V: Tubb ve ark. tarafından tanımlanan, CM 3 ün daha 
ileri formudur. Serebellum ve medüllanın bir bölümüne ek 
olarak parietooksipital lobda servikooksipital meningosel 
kese içine doğru herniye olmuştur. Seyri CM 3 den de kötüdür 
(70).

Complex Chiari: Brockmeyer (2011) Beyin sapı herniasyonu 
(Chiari 1.5 malformation), Medüller king, retroflexed odontoid, 
baziler invajinasyon, anormal klival-servikal açısı [CXA<125°] 
ve [PBC2 mesafesi 9 mm’den fazla], atlasın oksipitalizasyonu, 
siringomiyeli veya skolyoz gibi radyografik bulgulardan bir 
veya daha fazlası ile birlikte olan CM 1 olguların tedavilerinin 
sadece KVD ile yeterli olmayacağını görmüş, büyük oranda  ilk 
ya da ek tedavi olarak odontoid rezeksiyon ve oksipitoservikal 
füzyonu işlemi gerektiğini saptamış ve bunları “Complex 
Chiari” olarak tanımlamıştır (14). Bunu destekleyen yeni 
yazılarda çıkmıştır (12).

SİRİNGOMYELİ

Chiari malformasyonlarına sık olarak eşlik eden siringomiyeli, 
tek başına bir hastalık değil, spinal kord içinde uzunlamasına 
kistik boşlukların gelişmesi ve bu nedenle omurilik kompres-
yonu sonucu nörolojik bulguların ortaya çıktığı kronik bir 
tablodur. Siringomiyeli erişkinlerin bir hastalığı olmakla 
birlikte çocuklarda da görülebilir ve özellikle omurganın ve 
servikomedullar bileşkenin anomalileri de eşlik eder. Sirinks, 
hidromyeli, siringohidromyeli, intramedullar kist olarak da 
adlandırılır (9,21,26,43,49,58,72,73). Hidromyeli ile santral 
kanalın kendisinin genişlemesi tanımlanır. Hidromyelide kist 
etrafında ependim hücreleri varken, siringomiyelide yoktur. 
Çoğu yazara göre siringomiyeli ile hidromyeli aslında aynı 
patolojilerdir. Hidromyelide BOS pulsasyonu ile ependim 
hücrelerinin döküldüğü böylece siringomiyeli oluştuğu ileri 
sürülmektedir (9). Bu nedenle siringohidromyeli tanımının 
daha uygun olduğunu ileri süren yazarlar vardır. Bazı yazarlar 
ise intramedullar kisti önermektedir (49,54,59). Bunların 
dışında siringomiyelide kullanılan başka bazı tanımlarda 
vardır;

Atrofik spinal kord; Disk veya spondiloza bağlı dar servikal 
kanalda, vertebra kırıklarına sekonder, intramedüller tümörde 
cerrahi eksizyona bağlı, spinal kord infarktına sekonder veya 
idyopatik görülebilir. Spinal kord atrofiktir ve santral kanal 
göreceli geniştir (44).

Residual central canal: (artık santral kanal) Bu yapı, 
muhtemelen embriyodaki normal merkezi kanalın kalması 
ile olan normal bir varyasyondur. Hastalar nörolojik olarak 
normaldir ve tesadüfen tanı konur. Diğer ağrı yapan nedenler 
araştırılmalıdır (35,43).

Presirinks durum: İlk olarak 1999 yılında tanımlanan 
presirinks durum, genellikle servikal bölgedeki, normal BOS 
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çekim intramedüller tümörleri ekarte etmek için gereklidir. 
Sirinks kontrast tutmaz. Tümörle ilişkili ödem T1WI de düşük 
sinyal yoğunluğu alanlar olarak görülür, T2w de yüksel sinyal 
tutan bölgeler olarak izlenir (17,24). 

Tedavi: Kendi halinde bırakılan siringomiyeli olgularının 
ancak %25’inin çalışabilir halde kaldığı, opere edilenlerde 
de düzelme oranının % 70 olduğu göz önüne alınırsa ilerde 
progresyon gösterecek olan bu hastalığın tedavisi gereklidir 
(3,40). Spontan gerileme son derece nadirdir. Bilinen tıbbi 
tedavi yoktur, cerrahidir. Siringomiyeli için çeşitli cerrahi 
tedaviler ileri sürülmüştür. Serebrospinal dinamiklerin 
restore edilmesi yapılması gereken ilk işlemdir. Sirinksin 
yerleşim yeri, tipi, nedeni tedavi yönemi için yol gösterir 
(3,4,8,9,15,21,26,30,58).

içinde hücre dışı aralıkta sıvı birikmesi (santral kanal ya da 
omurilik kendisinde) ile sirinksin geliştiğini belirtmiştir (43). 

Sınıflama: Siringomiyeli için günümüze değin farklı 
sınıflamalar kullanılmıştır, ama hala ortak bir sınıflama dili 
ortaya konamamıştır (8,21,49). Barnett’in sınıflaması en çok 
kullanılanlardan birisidir, patojeneze uymadığı için bugün terk 
edilmeye başlanmıştır (8). Milhorat 2000 yılında son sınıflama 
önerisini yayınlamıştır (49) (Tablo II). Bizde bu sınıflamayı 
tercih ediyoruz. 2002’de Klekamp siringomiyeli olguları 
dikkatli incelendiğinde mutlaka eşlik eden bir başka patoloji 
olduğunu gözlemlemiş, bunlara göre 1. Kranyovertebral 
junction anomalisi ile birlikte ve, 2. Spinal kanal hastalıkları 
ile birlikte olmak üzere iki ana grupta olan bir sınıflama 
yapmıştır (43). 2009 da İspanyadan bir grup ise 4 grup altında 
toplamıştır (26). 

Posttravmatik siringomiyeli: Siringomiyeli olgularının 
%10’un dan daha az olan bu tür, spinal kord travmalı hastalarda 
travmadan sonraki 4 ay ile 20 yıl sonrası gibi geniş bir zaman 
periyodunda görülebilir. Ancak posttravmatik siringomiyeli 
çocuklarda, özellikle yaşamın ilk yılında oldukça nadir görülen 
bir durumdur, çünkü spinal travma yaşamın ilk yılında nadirdir. 
Bununla birlikte, büyük bir travma sonrası parapleji varlığında 
siringomiyeliden şüphe edilmelidir (9,12,36,41).

Klinik: Siringomiyeli CM’e en sık eşlik eden patolojik durum-
dur. CM 1’de %40-76, CM 2’de %48-88 oranında görüldüğü bil-
dirilmiştir. CM eşlik eden SM, tüm olgularda servikal bölgeden 
başlar. Tek boşluk veya septumlarla ayrılmış boşluklar halinde, 
bir ya da birkaç segmentten filum terminale ye kadar tüm 
omurilik boyunca değişen uzunluklarda olabilir. Septumlar 
santral kanalı ayrı boşluklara ayıran tam septumlar şeklinde 
olabileceği gibi, boşluğu daraltan fakat tam bölmeyen ha-
ustralar şeklinde de olabilirler. Septumların patolojik ve klinik 
önemi iyi bilinmese de, SM içindeki basıncın yüksek olduğu-
nun göstergesi olarak kabul edilmişlerdir. Siringomiyelide 
yavaş ilerleyen progresif, değişken bulgular vardır (8,9,21,73). 
Erişkinlerde siringomiyelinin klasik özgün bulguları varken, 
çocuklarda omurga anomalileri, skolyoz en önemli bulgudur 
(3,10,20,26,48,60,72). Ağrı ve güçsüzlük erişkinlerde en sık 
rastlanılan semptomken (%75-80), çocuklarda ön planda 
değildir (4,56,71,78). Klasik klinik tabloda uyumsuz duyu 
kusuru [o tarafta anterior kommissurda çaprazlanan liflerin 
kesilmesi ile ağrı, ısı duyusu kaybı ve dokunma, vibrasyon ile 
pozisyon duyusunun korunması] görülür (%70-80) ve tipiktir, 
ancak MRG bulguları ile bunun daha geç dönemde çıktığını 
biliyoruz (73).

Tanı yöntemleri: MRG tanı için seçilmesi gereken ilk yöntem-
dir ve tek başına yeterlidir. T1 ağırlıklı görüntüler kordun için-
de BOS’a benzer bir hipointens alan gösterecektir. Sagital ke-
sit sirinksin boyutlarının belirlenmesine yardımcı olur. Aksiyel 
kesitler sirinksin simetrik, santral (asemptomatik), parasantral 
(genellikle segmental bulgu ile), santral dışı (travmayı takiben 
segmental ve uzun trakt bulguları kombinasyonu ile) yayılımı-
nı gösterir (Şekil 5). T2 ağırlıklı görüntülerde, kavite içindeki 
sinyal BOS’a uygun hiperintens olmalıdır. MRG ile T2 ağırlıklı 
serilerde BOS akımı da izlenebilir (9,15,17,24,73). Kontrastlı 

Tablo II: Milhorat’a Göre Siringomiyeli Çeşitleri

I. Komunike Siringomiyeli: (IV. Ventrikül ile ilişkili 
siringomiyeli) 

•	 [Santral Kanal Genişlemeleri]

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

2) Hindbrain’in (Artbeyin) kompleks malformasyonları 
(Chiari malformayonu tip II, Chiari malformayonu 
tip III, ensefalosel)

3) Dandy-Walker Kisti

II.  Nonkomunike Siringomiyeli:          
santral kanal/parasantral sirinksleri

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

2. Basilar invagination, impression

3. Basal ve spinal araknoiditler (menenjit veya 
kanama sonrası) 

4. Ekstrameduller yerleşimli korda bası yapan 
patolojiler (spondilozis, tümör, araknoid kist, 
rheumatoid arthritis pannus).

5. Tethered kord: 

6. Edinsel tonsil herniasyonları 

Primer parenkimal Kaviteler

1. Spinal kord travması (Posttravmatik Siringomiyeli): 

2. İskemi/İnfarktus

3. İntramedüllar kanama

III. Atrofik Kaviteler (syringomyelia ex vacuo):
IV. Tümöral Kaviteler
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