BOLUM 20

CHIARI MALFORMASYONLARI VE
SIRINGOMIYELIYE CERRAHI YAKLASIM VE iZLEM

CHIiARI MALFORMASYONLARI

Giris

Chiari malformasyonlari, serebellar tonsillerin
foramen magnumdan servikal kanala dogru
herniasyonundan, serebellar ageneziye kadar
uzanan genis bir klinik yelpazeyi kapsayan kra-
niovertebral bileskenin ve arka beynin konjeni-
tal anomalileridir. Sinir sisteminin diger ano-
malileri (hidrosefali, sirinks, ensefalosel, spinal
disrafizm) CM’larina siklikla eslik eder.'? Tk
olarak Cleland tarafindan 1883 yilinda hid-
rosefali ve spina bifidali pediatrik bir olguda
tanimlanmigtir.’ Avusturyali Hans Von Chiari
1891 ve 1896da yaptig1 otopsi ¢alismalari ile ilk
serisini yayinlamistir. Chiari bu serisinde her-
niasyonu derecesine gore ii¢ tip olarak tanim-
lamistir.*> Alman Julius Arnold 1894 yilinda
arka beyin herniasyonu olan myelodisplastik
bir hasta tanimlamistir. Arnold’un 6grencileri
tarafindan 1907 yayinlanan 4 olguluk seride
sendroma hocalarinin adini eklemeleriyle Ar-
nold-Chiari malformasyonu tanimi dogmus-
tur. Bu tanim daha ¢ok CM’nu Tip 2 i¢in kulla-
nilmaktadir.*” CM’larinda klinik ve radyolojik
korelasyon uyumsuzluk gésterdiginden klinis-
yenler arasinda kabul gérmiis ortak bir tanim
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yoktur.® CM’lar1 omurilik kanalindaki herni-
asyon tipine ve beyin ile omurganin gelisim
anomalilerinin ozelliklerine gore siniflandi-
rilir. CM’lar1 baziler invajinasyonlarla birlikte
eriskinlerde en yaygin goriilen kranioservikal
bileske anomalileridir. Klinik olarak CM’nu tip
I asemptomatik veya ge¢ ¢ocuklukta, yetiskin-
likte tussif bas agrilar1 ve fokal norolojik belir-
tilerle goriilebilir. Tip IL, IIL, IV, V ise dogustan
itibaren goériilmekle beraber klinik olarak daha
onemlidir.’

Tani Yontemleri

MRG tant i¢in segilmesi gereken ilk yontem-
dir ve tek basina yeterlidir. Kranyoservikal bir-
leskenin anatomisinin iyi bir tasvirini saglar.'
Hastaya MRG ¢ekilemedigi durumlarda tanida
yardimci olabilecek diger yontemler arasinda
BT miyelografi, kontrastsiz BT ve bas boyun
radyografileri bulunur."’ Kranyovertebral bi-
leske gelisim anomalileri diistiniilen olgularda
kemik yapiy1 aragtirmak i¢in BT, ve direkt kafa
grafileri tercih edilir. CM’nu radyolojik olarak
serebellar tonsillerin foramen magnumdan ser-
vikal kanala dogru 5 mm veya ustii yer degis-
tirmesi olarak tanimlanir."? Tonsil herniasyonu
izlenen hastalarda kafa i¢i basing artig1 yapacak
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n1 bozan timoér (hemanjioblastoma, epandi-
moma) cerrahi olarak cikarilmalidir. Mevcut
obstriiksiyonun kaldirilmasi ile BOS dolasimi
normale doner ve sirinks kiigiilebilir.** Hidro-
sefalisi olan hastalarda tedavi sonrasi beyin ve
omurilik basinci azalir ve ¢ogunlukla siringo-
miyeli kiigiiliir."* Idiopatik siringomiyelide ve
tedaviya cevap vermeyen hastalarda siringo
subaraknoid sant cerrahisi yapilir. Bu cerra-
hinin basarisizligi durumunda siringo perito-
neal veya siringoplevral sant cerrahisi yapilir.
Ancak, sant cerrahilerinin komplikasyon orani
yiiksektir. Ayrica, basar1 oraninin diisiik olma-
s1 nedeniyle, tedavi algoritmasinda en son ¢are
olarak tercih edilir.**
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