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ONSOZ

Degerli Meslektaslarim,

Chiari Malformasyonlari, fizyopatolojisi, semptomatolojisi, cerrahi endikasyonlari
ve cerrahi tedavi yontemleri ile Norosirlrji alanindaki tartismali konularin basinda
gelmektedir.

Bu konuda, Turkge literattrde konuyu her yon ile ele alip, degerlendiren kapsamli
guncel bilgi agigi oldugu asikardr.

Chiari Malformasyonlari konusunda genis tecriibeye sahip ve bu malformasyon-
larla ozellikle ilgilenen hocamiz Prof. Dr. Hidayet Akdemir'i bu eksikligi gorip, bu cok
ozel ve glizel kitapla giderdigi icin tebrik ederim.

Kitap yazan, editorltk yapan her meslektasim verilen emek ve 6zveriyi iyi bilir, Prof.
Dr. Hidayet Akdemir'e bilim ve Norosirtrjiye bu cok onemli, degerli katkisi ve birikimi-
ni kendisine saklamak yerine bizlerle comertce paylastid icin tesekkir ederim.

Eminim okuyucular da, bu kitaptaki bilgiler isiginda tedavi edilen hastalar da min-
nettar kalacaklardr.

Saygilarimla

Prof. Dr. Hakan EMMEZ

Tirk Nérosirtirji Dernedi Baskani
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Nérosirtirji AD. Ogr. Uyesi



Onsoz

Degerli okuyucular

19. ylzyilin sonlarindan beridir Chiari malformasyonlarinin tanisi konulup, tedavisi
yapilimaktadir, ilk yillarda Arnold Chiari malformasyonlari seklinde adlandiriimisti, ancak
Arnold'un 3 olgu disinda fazla katkisi olmadigindan dolayr artik “Chiari malformasyonlari”
olarak adlandirimaktadir.

Bilgisayarli Tomografi ve Manyetik Rezonans Gorlntileme yontemlerinin kullanima
girmesi ile tani konulmasi kolaylasmistir, ancak tedavi planlamasindaki algoritmalarda
halen ¢esitli tartismalar mevcuttur.

Bu kitapta Chiari malformasyonlari konusunda tani ve ¢zelliklede tedavi konusunda
cok genis en son literatdr bilgilerini Prof. Dr. Hidayet Akdemir kendi tecrtibeleri ile bir-
lestirerek 6zetlenmis olarak sunmaktadir. Norosirlrji ve Noroloji camiasindaki arastirma
gorevlileri ve uzmanlari icin dnemli bir klavuz olacagi kanaatindeyim.

Boyle genis kapsamli bir eserin hazirlanmasinda emegi gecen Prof. Dr. Hidayet
Akdemir'e ve katki veren tim bolim yazarlarini kutluyorum.

Prof. Dr. I. Suat OKTEM
Beyin Sinir Cerrahisi Uzmani



Onsoz

Chiari malformasyonu baslikli kitabimizda bilimsel yazinin amaci hastaligin tarihgesin-
den glnimuze kadar tim tarihsel ve glincel akademik bilgileri ¢zellikle konuyla yakindan
ilgili meslektaslarimiz (Beyin cerrahisi, néroloji, pediatri, dahiliye, radyoloji, kardioloji, fizik
tedavi rehabilitasyon, kulak burun bogaz, gégus hastaliklar, acil tip, anestezi, tibbi gene-
tik, anatomi, histoloji ve aile hekimleri) ilgilendirmektedir. Chiari malformasyonu hastalar
gerek cocukluk yasi gerekse eriskin yaslarindaki hastalar yukarida ismi gecen bir cok bo-
[Gmlerin hastaliklarina klinik semptomlari benzemesi nedeniyle polikilinik muayeneleri
yapiimaktadir. Bu nedenle Chiari malformasyonu hastalar semptomlari ve bulgulari bir
cok dahili veya cerrahi bolumlerin hastaliklarini taklit etmektedir. Chiari malformasyonla-
r,fizyopatolojisi, etyopatogenezi, cerrahi endikasyonlari, uygulanan cerrahi teknikleri ile
Beyin cerrahisi pratikleri arasinda tartismali konularin basinda gelmektedir. XXI ytzyilin
modern teknolojik gelismeleriyle bu kompleks anomalinin tanisinda ve ayirici tanisinda
ozellikle yeni cerrahi teknikleri gelisimine neden olmustur.

GUNUmMUzUn ileri nérogérinttleme teknolojileri Manyetik Rezonans Goruntileme
(MRG) ve Bilgisayarli Tomografi (BT) test yontemleri bu kompleks anomalinin teshisin-
de altin standart test yontemleridir. Statik veya dinamik MRG ve BT testleri ¢zellikle kra-
niyovertebral kemik anomalilerini ve instabilitelerin tesbitinde oldukga faydali bilgiler
sunmaktadirlar.

Ayrica beyin sapi semptomlari belirgin olan chairi malformasyonlarda elektrofizyolojik
testlerden Beyin Sapi Uyarilma Potansiyeli (BAEP), Somatosensoriel Uyarilma Potansiyel
(SSEP), Motor Uyariima Potansiyel (MEP) ilave faydali bilgiler vermektedir.

Chiari malformasyonu baslikli kitabimizda konjenital veya sonradan olusan alt tiple-
ri gerek cocukluk gerekse eriskin yaslarda gorulenleri kitabin icerisinde degisik bolim-
lerde cok degerli bilim insanlarinin yogun emekleri ve katkilariyla hazirladiklari bilgileri
bulunmaktadr.

Chiari malformasyonu hastalarin; tibbi konservatif tedavi edilenler, sadece takip edi-
lenler, cerrahi tedavi teknikleri ve postoperatif komplikasyonlar yaninda bu hastalarin
ameliyat sonrasi takip protokolleri detaylica anlatiimaktadir. Bu kitabin okuyuculari kitap-
taki bilgileri 1siginda ¢zellikle bu kompleks hastaligi tedavisini yariten konu ile ilgili mes-
lektaslarimin yaninda bu hastaliga muzdarip hastalarda minnettar kalacaklardr.

Ayrica kitapta ¢zellikle tartismali konulara gtincel yaklasimlar bulunmaktadir. Bu bilim-
sel kitabin hazirlanmasinda emegi gecen tUim meslektaslarima cok tesekkir ediyorum.
Ayrica kitabin basimindaki emegi gegen tUm kitapevi calisanlarina tesekkir ediyorum.

Bir tesekklr de bizleri yetistiren bu sanati bizlere 6greten hocalarima hayatta olanlar
Prof Dr. Aydin Pasaoglu, Prof Dr. Mahmut Gazi Yasargil hocalarima saygilarimi hiirmetle-
rimi sunar, ahirete intikal edenlere Allahtan rahmetler diliyorum. Son kez bir tesekkir-
de her zaman en blyUk destegi yanimizda olan kiymetli esime ve cocuklarima tesekkur
ediyorum.

Prof. Dr .Hidayet AKDEMIR
Atlas Universitesi Tip Fakuiltesi
Beyin ve Sinir Cerrahisi AD Baskani
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Chiari Malformasyonu Tarihgesi,

Siniflandirmalari 1

Hidayet AKDEMIR'

|GiRis

Chiari malformasyonu ilk defa 1829 yilinda Fransiz Anatomist Cruveilhier. ta-
rafindan spina bifidali hastalarin bulgularini rapor etmesiyle tanimlanmigtir. Bu
rapordaki vakalarin birinde omurilikte diastometamiyeli ile birlikte genislemis

tist servikal bolgeye medulla oblangatanin ve dordiincii ventrikiiliin uzandigini
belirtmis (1).

Resim 1. Jean Cruveiller (1791-1874)

1883 yilinda Iskogyali Anatomist John Cleland serebellumun herniasyonu ve
hidrosefalisi olan bir miyelodisplastik anomaliyi tanimlamis. John Cleland rapo-

! Prof. Dr., Istanbul Atlas Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cerrahi Tip Bilimleri Béliimii, Beyin ve Sinir

Cerrahisi AD., hidayet.akdemir@atlas.edu.tr, ORCID iD: 0000-0002-9390-7730



CHIAIRI MALFORMASYONLARI

kemiksel anomalilere bagli nden beyin sap1 basis1 mevcut oldugundan anteri-
or endoskopik odontoidektomi cerrahi teknigine ihtiya¢ duyulmaktadir. Bazi-
ler invaginasyonda kraniyovertebral omurga kemiksel instabilitenin tipine gore
birinci ve ikinci omurganin posterior enstriimantasyonu veya oksipito-servikal
fiizyon tekniklerine ihtiyag duyulmaktadir. Kompleks CM’lerin cerrahi tedavi-
sinde anterior endoskopik dekompresyon ile posterior C 1 ila C 2 omurgaya ens-
trumanli fiizyonlu ameliyat teknikleri yapilmaktadir.

Kompleks CM’ler birlikte kraniyovertebral kemiksel anomalilerinin nasil yo6-
netilecegi ve tedavileri konusunda evrensel bir fikir birligi yoktur. Kompleks CM
ile birlikte kemiksel anomalilerin cerrahi tedavisini planlayacak beyin cerrahi
uygulayacag1 dekompresyon cerrahi tekniginin avantajini ve dezavantajini has-
tasina detaylica bilgilendirmelidir (18).

KAYNAKLAR
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yonu tip ITnin cerrahi tedavisi. Childs Sinir Sist. 2020 Agustos; 36 (8):1621-1634.

12



Chiari Malformasyonu Tarihcesi, Siniflandirmalari

12.

13.
14.

15.

16.

17.

18.

Fisahn C., Shoja M.M., Turgut M., Oskouian R.J., Oakes W.]., Tubbs R.S. The Chiari 3.5 mal-
formation: A review of the only reported case. Childs Nerv. Syst. 2016; 32:2317-2319.
Ashwal S. Founders of child neurology. Norman Publishing: San Francisco, 190, 1990.

Tubbs R.S., Muhleman M., Loukas M., Oakes W.J. A new form of herniation: The Chiari V
malformation. Childs Nerv. Syst. 2012; 28:305-307

Raybaud C, Jallo GI (2018) Chiari 1 deformity in children: etiopathogenesis and radiologic
diagnosis. Handb Clin Neurol 155:25-48.

Cook G.M.W,, Lewis K.E., Keynes R.J. Reference Module in Neuroscience and Biobehavio-
ral Psychology. Elsevier; Amsterdam, The Netherlands: 2017. Neural Patterning: Spinal Cord
Segmentation and Somite Patterning.

Bollo R.J., Riva-Cambrin J., Brockmeyer M.M., Brockmeyer D.L. Complex Chiari malfor-
mations in children: An analysis of preoperative risk factors for occipitocervical fusion. J.
Neurosurg. Pediatr. 2012; 10:134-141.

Menezes A.H., VanGilder J.C., Graf C.]., McDonnell D.E. Craniocervical abnormalities. A
comprehensive surgical approach. J. Neurosurg. 1980;53: 444-455.

13



Chiari Malformasyonlari Baglantili Doku ve
Organlarin Embriyonal Gelisim Surecleri 2

Ayhan BILIR'

EMBRIYONUN ANA GERM TABAKALARININ OLUSUMU

Fertilizasyon ve Zigot Olusumu

Olgun bir disi yumurta hiicresi oositin (22X) tuba uterina ampulla bolgesinde,
olgun bir erkek tireme hiicresi 22X veya 22Y kromozomu tasiyan erkek tireme
hiicresi, sperm tarafindan dollenmesinden hemen sonra yeni tek hiicreli 46XX
veya 46XY diploid kromozomlu ve 2n DNA 1 igeren tek hiicreli embriyo olan
zigot olugur (1).

Dollenmenin saglikli kosullarda spontan olarak gerceklesmesi icin sperm ve
oosit plasma membranlarinin fiizyon yapmasi gerekir. Kisaca dollenme olarak
aciklayacagimiz bu birlesme iki 6nemli molekiiler faktore baghdir.

1. Sperm bas bolgesinde IZUMO adini alan bir reseptor proteinin bulunmast,
2. Qosit plazma membraninda da JUNO ve CD-9 adlarini alan reseptor prote-
inlerin bulunmasi gereklidir (1, 2).

Bu proteinlerden birinin mutasyona ugramasi durumunda spontan déllen-
me gerceklesemez ve infertilite gelisir. Polisperminin engellenmesi i¢in déllen-
me sonrasinda oositin verdigi ilk yanit membranin elektrik potasiyel farkinin
-70mV dan sekiz kat artarak +7 mV ‘a kadar yiikselmesidir (3, 4). Ikinci olarak
oosit sitoplazmasinda bulunan kortikal vezikiil igeriginin disar1 perivitellin ara-
liga egzositozla verilmesidir. Bu igerik zona pellusidanin ig yiizeyini igeriden ta-

1

Prof. Dr., Atlas Universitesi, Tip Fakiiltesi, Histoloji ve Embriyoloji AD., ayhan.bilir@atlas.edu.tr,
ORCID iD: 0009-0009-9399-5927
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|sonug

Chiari malformasyonlar1 giinimiizde kabul edildigi tizere serebellum, beyin
sap1, kafa tabani ve servikal kord anomalilerini de igeren bir arka beyin anormal-
likleri spektrumu olarak tanimlanmaktadir. Spinal kanalda yer degistiren beyin
dokusunun herniasyon tipine ve beyin veya omurga gelisimindeki anomalilerin
ozelliklerine gore 4 tip Chiari malformasyonu siniflandirilmistir. Beyin tabani-
nin kompleks doku igerigi, omurgay1 olusturan baslica kemik ve kikirdak olmak
tizere doku ¢esitliligi, chiari malformasyonlarini olusum sebeplerinin tam ve
dogru olarak anlamamizi zorlagtirmaktadir. Ancak giiniimiizde molekiiler emb-
riyolojinin gelisimi, fonkisyonel ve molekiiler gen teknolojilerindeki ilerlemeler
bizi chiarinin gelisimsel molekiiler mekanizmalarini daha iyi anlamamizi sagla-
makla kalmayacak ayni1 zamanda tedavinin tam ve dogru planlanmasinda da yol
gosterici olacaktir. Ozellikle arka beyin bélgelerinin gelisimini ydneten molekii-
ler ve sinyal sistemlerini anladigimiz ve yonetebildigimiz 6l¢iide tedavide basar:
sansimiz daha artacaktir. Bagarinin temeli, arka beyin ve spinal kord bolgeleri
ve bu bolgeler ile yakin yerlesimli kemik ve kikirdak dokularin gelisimsel mo-
lekiiler mekanizmalarini ve etkili sinyal sistemlerini anlamak tizerine itinali ve
ozverili arastirmalara devam etmek gerekliligi kabul edilmelidir.
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Posterior Fossa ve Kraniyovertebral
Anatomi 3

Ahmet KALAYCIOGLU'!
Nureda NALCACI BOZKURT 2

BOYUN

Viicudun bas ile govde arasinda kalan boliimiidiir. Korpus mandibulanin alt ke-
nari, ramus mandibulanin arka kenari, linea nukalis superior ve protuberentia
oksipitalis eksterna boynun st sinirini olustururken, manibrum sterni’nin inci-
sura jugularis’i, klavikula'nin st yiizii, akromiclavikular eklem, vertebra promi-
nens (servikal 7. vertebra)’ten gegen ¢izgi boynun alt sinirini olusturur (1).

Ense (nuka), bas ile sirt arasindaki bolgedir ve 6zellikle vertebra cervicales
(servikal omurlar), kaslar, damarlar ve sinirler icerir. Ust sinirini linea nukalis
superior, alt sinirini vertebra prominens, lateral sinirini ise sterno-cleido-masto-
id kasin arka kenari olusturur (2).

BOYUN FASYALARI

Bu bolgenin fasial katmanlar: karmagik bir yapiya sahiptir. Bu karmagik yap:
cerrahi agisindan 6nemlidir. Ciinkii bu katmanlar dogal klivajlar olusturarak
kanamanin minimumda tutulmasi bakimindan cerraha avantaj saglar. Viicudun
diger yerlerinde oldugu gibi buradaki fasia da yiizeyel ve derin tabakadan olus-
mustur (3).
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(intentional tremor) goriiliir. Uzanilan hedefe yaklasirken tremor artmakta-
dir (10, 14).

Ayrica serebellum hasarlarinda, karmasik motor hareketlerin 6grenilmesi
zorlasir, postiiral dengesizlik (disequilibrium), serebellar ataksi, rebound feno-
meni, disdiadokinezi, dismetri goriiliir. Serebellum lezyonlari ipsilateral viicut
yariminda ortaya ¢ikar (15).

Serebellum’un baslica arterleri sunlardir: superior serebellar arter (basilar
arterin dal1), inferior anterior serebellar arter (basilar arterin dali), inferior pos-
terior serebellar arter (vertebral arterin dali). Serebellum’un baslica venleri ise
sunlardir: superior serebellar ven, inferior serebellar ven, superior vermis ven
ve inferior vermis ven. Bu venler vena cerebri magna superior petrosal siniis,
sigmoid siniis ve transvers siniise agilir (3).
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Chiari Malformasyonlarinda Klinik Semptom
ve Bulgular, Ayirici Tani ve Klinik Testler 4

Ali Osman MUCUOGLU'

|GiRris

Chiari malformasyonlar1 (CM), serebellum, beyin sap1 ve spinal kordu etkileye-
bilen nérolojik bozukluklardir. Bu nedenle, bu anatomik yapilarin ve onlarin ya-
ratt1g1 BOS fizyolojisi degisikliklerinin yarattig1 norolojik semptomlarla kendini
gosterir. Klinik bulgular, malformasyonun tipine, yasa ve eslik eden patolojilere
gore farkli gosterebilir. Yapilan calismalarda serebellar tonsillerin herniasyonu
12 mm den fazla ise ¢ogunlukla semptomatik, 5-10 mm aras1 herniye olan olgu-
larin %30’u semptomatik, 5 mm altindakilerin ise ¢ogunlugu asemptomatiktir.
Chiari malformasyonuna yol agan anatomik varyasyonlarin dogumda olmasa
bile erken ¢ocukluk doneminde mevcut oldugu goz 6ntine alindiginda, semp-
tomlarin genellikle 20’li veya 30’lu yaslardaki yetiskinlerde ortaya ¢ikmasinin
nedenleri tam olarak anlagilamamugtir. Oksiirme ve tkinma gibi normal aktivite-
lerin, tonsillerin ve beyin sapinin kademeli olarak agsag1 dogru kaymasina neden
olabilecegi ve sonunda beyin omurilik sivis1 dolasiminin bozuldugu bir noktaya
ulagilabilecegi mantikli gériinmektedir. Bagin ani sarsilmasi gibi kazara meyda-
na gelen olaylar da bazi yetiskinlerde semptomlari tetikleyebilir (1,2,3).

CHIARITIPOVETIPI

CM Tip 0 ve Tip I, benzer klinik semptomlar gosterebilir. Tip I CM de en stk
goriilen semptom bas agris1 olup, olgularin %60-70'inde baslangi¢ sikayeti ola-

' Dr. Ogr. Uyesi, Atlas Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, aliosmanmucuoglu@hotmail.com,

ORCID iD: 0000-0003-1748-6337
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CHICAGO CHIiARi OUTCOME SKALASI

2011 yilinda, Aliaga ve arkadaglar1 Chicago Chiari Outcome Skalasrni (CCOS)
tanittl. Bu 6l¢ek, Chiari Malformasyonu Tip I hastalari i¢in 6zel olarak tasarlan-
mustir. CCOS, agr1 semptomlari, agr1 dist semptomlar, fonksiyonellik ve kompli-
kasyonlar olmak tizere dort kategorinin nicel degerlendirmesine dayanir ve her
kategori i¢in 0 ile 4 arasinda puan verilir. CM Tip I hastalarinda ameliyat sonrasi
sonuglar1 degerlendirmek i¢in birlesik, basit ve ayrintili bir degerlendirme araci
olarak eksikligi doldurmakta ve boylece klinik degisikliklerin belirlenmesini ve
zaman i¢inde izlenmesini saglamaktadir (33).

o Agn Disi . . .
Agni Semptomlar Fonksiyonellik ~ Komplikasyon TOPLAM SKOR
1 - Daha Katd 1-DahaKoti 1 -Katilamiyor 1 -Kalici 4 PUAN - CiDDI
komplikasyon, kot DERECEDE
kontrol edilen YETERSIZ
SONUC
2 - Degismemis 2 - 2 -Ortadizeyde 2 -Kalic 8 PUAN - KISITLI
ve ilag tedavisine  Degismemis bozulma (<%50  komplikasyon, iyi SONUC
direncli veya iyilesmis  katilim) kontrol edilen
ancak kisith
3 -lyilesmis veya 3 -lyilesmisve 3 -Hafif bozulma 3 - Gegici 12 PUAN -
ilacla kontrol etkilenmemis  (>%50 katilim) komplikasyon FONKSIYONEL
altinda SONUC
4 -Tamamen 4-Tamamen  4-Tam 4 - Komplikasyonsuz 16 PUAN -
duzelmis dizelmis fonksiyonel sUreg MUKEMMEL
SONUC
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Chiari Malformasyonlarinin Radyolojik
Tarihcesi ve Gincel Volumetrik Yaklasimlar 5
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|GiRis
1. Chiari Malformasyonlarinin Tarihgesi ve Siniflandirmasi

Hans Chiari (1851-1916), giiniimiizde Chiari malformasyonlar1 olarak adlan-
dirillan hastaliklari ilk olarak ayrmtili tanimlamigtir. Chiari, 1891'de hidrosefali
nedeniyle beyincigi etkileyen cesitli dogumsal anomalileri tanimlayarak ii¢ fark-
I1 anormallik tiirii listelemistir. Dort yil sonra, 1895’te Chiari iki hastada tip IV
malformasyonu tanimlamstir (1). 1894 yilinda Alman patolog Julius Arnold,
benzer bir vaka tanimlamis ve bu nedenle malformasyon “Arnold-Chiari Mal-
formasyonu” olarak adlandirilmigtir.

Chiari malformasyonlari, serebellum, pons ve medulla oblongata’y: iceren
arka fossa ve arka beynin bir grup deformitesini tanimlar.

Geleneksel olarak, Chiari I, I, IIT ve IV malformasyonlar: olarak siniflandi-
rilmistir. Bununla birlikte, baz1 malformasyonlar bu dort kategoriden herhangi
birine tam olarak uymaz, ¢iinkii bunlarin ¢ogu anatomik veya semptomatik ola-
rak farklilik gosterir (2-4). Bundan dolay: ek alt siniflandirmalar olusturulmus-
tur. Glinimiizde sekiz siniflandirma kullanilmaktadir: Chiari 0, Chiari I, Chiari
1.5, Chiari II, Chiari III, Chiari 3.5, Chiari IV ve Chiari 5 malformasyonlari (5).

' Prof. Dr., Sanko Universitesi, Tip Fakiiltesi, Anatomi AD., acerniyazi@gmail.com,
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hacim, lateral ventrikiil, posterior kranial fossa hacmi, serebellum ve beyin sap1
hacimleri olgiilmiistiir. Bu vakalarin %30unda CM 1I tespit edilmistir. CM II
olan olgularda intrakranial hacim artarken posterior kranial fossa hacmi ve se-
rebellar hacmin azaldig tespit edilmistir. Lateral ventrikiil hacminin, CM II ol-
mayanlar1 CM II olanlardan ayirt etmek igin en iyi belirleyici (egri altindaki alan
=0,91) oldugu da belirtilmistir.

Giinimiizde MRG goriintiileme, Chiari malformasyonunun tanisinda altin
standart olarak kullanilmaktadir. Ozellikle sagital ¢ekilen T1 ve T2 agurlikls se-
kanslar, serebellar tonsillerin pozisyonunu ve herniasyonun asag1 dogru olgiil-
mesi i¢in yaygin olarak kullanilmaktadir. BT ile yiiksek kaliteli sagital reformat-
lar ile foramen magnum ve tonsillerin nispeten iyi gortiniimleri elde edilebilir,
ancak (MRG ile karsilastirildiginda) kontrast eksikligi dogru degerlendirmeyi
zorlastirmaktadir.

|sonug

MRG, beyin arastirmalarinda 6nemli bir tan1 ve aragtirma araci haline gelmis-
tir, ¢iinkii posterior kranial fossa'da bulunan beyin yapilarinin hacimlerinin nicel
olarak tahmin edilmesi i¢in temel bir aractir. Bu niceliksel bilgi, aragtirmacilara
noroanatomik degisiklikler ile bazi nérolojik ve norosirurjik hastaliklar arasinda-
ki potansiyel iliskiyi arastirma sans1 sunmaktadir. Son zamanlarda SPM, VolBra-
in, FreeSurfer gibi farkli otomatik yontemler kullanilarak posterior kranial fossa
i¢indeki yapilarin hacimleri hesaplanabilmektedir. Kii¢iik kranial fossa Chiari igin
onemli bir biyobelirtegtir. O yiizden igerisinde bulunan serebellum gibi yapilarin
hacimlerinin hesaplanmasi da kaginilmazdir. Bunun i¢inde yukarida bahsettigi-
miz teknikler yaygin olarak kullanilmaktadir. Ancak Chiari i¢in bu yéntemlerin
kullanilmasi da gereklidir. Sonugta o bolgede yapilacak cerrahi girisimlerde sere-
bellum lobiil segmentasyon hacimleri cerrahlara yol gosterici olabilir.
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Chiari Malformasyonlari Elektrofizyoloji 6

Demet AYGUN USTEL'

|GiRris

Chiari malformasyonu, ilk kez Hans Chiari tarafindan tanimlanmis olup, sere-
bellar tonsillerin foramen magnum seviyesinin altina dogru yer degistirmesiyle
karakterizedir (1). Chiari malformasyonunun net teshisini saglayan en giivenilir
yontem Manyetik Rezonans Goriintilleme (MRG) teknigidir. Chiari malformas-
yonu, dogru sekilde yapilmis kranial veya servikal MRG tetkikleri ile teshis edi-
lebilir (2). Ayrica, Chiari malformasyonunun ayirici tanisinda beyin tiimorleri,
intrakranial hipotansiyon veya hipertansiyon, beynin demiyelinizasyon veya de-
jeneratif hastaliklarin ayiriminda oldukea yardimei olmaktadir (3) .

Chiari malformasyonunun 6ne ¢ikan 6zelliklerinden biri, serebellar tonsille-
rin foramen magnumun altina dogru gesitli seviyelerde sarkmasidir (4). Chiari
malformasyonu bulunan bireylerin yaklagik %60’ 1nda servikal bolgede sirin-
gomiyeliye rastlanir (5). Bu olgularda, bazen siringomiyelinin eslik edebildigi
hidrosefali de goriilebilir. Cerrahi miidahale 6ncesinde bazi vakalarda degisken
elektrofizyolojik bulgular tespit edilebilir. Elektrofizyolojik degisimlerin yani
sira, hastalarda farkli semptomlar da gozlemlenebilir. Semptomlarin farkli go-
riintiileme teknikleri ile degerlendirilmesi uygun tedavi planlamasi i¢in 6nemli
rol oynamaktadir(6). Siringomiyeli, omurilikteki basing ve beyin-omurilik sivist
(BOS) akis bozukluklariyla iligkili bir durumdur. Bu durumun klinik ve pato-
fizyolojik mekanizmalarini anlamak, hem tani hem de tedavi yaklagimlarinin
gelistirilmesinde biiyiik 6nem tagir.

' Dr. Ogr. Gor., Istanbul Atlas Universitesi, Tip Fakiiltesi, Dahili Tip Bilimleri Boliimii,Néroloji AD.,
demetaygun@yahoo.com, ORCID iD:0000-0002-1828-1811
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Oya AKQA‘
Hilal SAHIN 2
Emre TEPELI®

Chiari Malformasyonu (CM), beyincigin alt kisimlar1 olan serebellar tonsillerin
ve orta beyin sapinin kafatasindan asagiya dogru tist servikal omurilik igerisine
uzanarak hem beyincige hem de omurilik noral elamanlara bask: yapmasi ve
bir¢ok klinik belirtilere yol agmast ile olusan kompleks heterojen bir anomalidir
(1,2,3).

Chiari malformasyonlarinin primer (dogumsal) ve sekonder (sonradan)
olusum nedenlerine gore tanimlanmig farkls alt tipleri bulunmaktadir. Bu farkli
tiplerin igerisinde Tip I CM’ler en sik ve yaygin goriilen eriskin alt tipidir. Tip I
CM’ler, serebellumun, alt kisimlar: olan serebellar tonsiller foramen magnum-
dan asag tist servikal kanala >5mm uzanmasiyla bilinen klasik tipidir. Tip 1
CM’lerde bazen hicbir klinik semptom veya bulgu olmayabilir, ergenlik veya ye-
tiskinlik donemine kadar asemptomatik kalabilirler. Ancak herhangi bir neden-
den dolay1 istenilen Manyetik Rezonans Goriintiilemelerde (MRG) insidental
bulgu elde edilebilir (1,2,3).

Chiari malformasyonlari, serebellumdaki yapisal kusurlardir. Chiari genetik
hastaliklar igerisinde malformasyon olarak isimlendirilen grup igerisinde kabul
edilmektedir. Ayni zamanda Chiari bazi dogumsal sendromlarla birlikte goriile-
bilmektedir (1,2,3).
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lerden varsa hem eglik eden sendromlarinin tanisinin konmasi hem de iliskili
olabilecek genetik degisimlerin gosterilmesi anlaminda baz: testler istenebil-
mektedir. Bunlar daha 6nce boliimde belirtilen Karsilagtirmalt Genomik Analiz
Testi (aCGH) ve Tiim Ekzom Analiz (WES) testidir.

aCGH testi ile mikroskop altinda ayirt edilemeyen daha kiigiik kromozom
yeniden diizenlenmeleri tanimlanabilecektir. WES testi ile de genlerin tamami-
nin ekzonik bolgeleri incelenerek varsa ilgili mutasyonlar saptanmis olacaktir.
[lk bagta bu testler klinik olarak poliklinikte tanisin1 koydugumuz hastalar iize-
rinde yapilmalidir. Bu vakada elde edilecek muhtemel patojenik verilere gore
ailede hastaligin goriildiigii diger bireylerden de bu testler istenerek, hastaligin
genetik gecisi noktasinda kiymetli veriler elde edilecektir.

Hastaligin etiyolojisinin kesin tanimlamalarinin yapilmamasi, fakat kalitim
ozelligi olan vakalarin olmasi nedeni ile bir¢ok klinisyen Tibbi Genetik polik-
liniklerinden goriis istemektedir. Hastaligin altinda yatan kalitimsal faktorlerin
mendeliyen bir kalitim 6zelligi gosterse bile cevresel ve epigenetik faktorlerin,
hastaligin klinik 6zelliklerinde rol oynayacagi unutulmamalidir. $u ana kadar
yayinlamis ¢alismalarda hastaligin olus mekanizmasinda hem genetik faktorle-
rin hem gevresel faktorlerin hem de cografik etkenlerin etkili oldugu bilinmek-
tedir. Fakat multifaktoriyel birgok hastalik gibi Chiari Malformasyonunda da
daha cok calisma ile bu iliskiler arastirilmalidir.
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Nazli CAKICI OKSUZ'

|GiRris

Chiari malformasyonlari ilk kez 19.yy sonunda (1891) Avusturyali patolog Hans
Chiari tarafindan postmortem incelenen 40 vakanin sonuglari ile tariflenmis-
tir. Sonrasinda Alman patolog Julius Arnold’'un da miyelodisplazi ve arka beyin
herniasyonu olan bir vaka tanimlamas1 CM II Arnold-Chiari sendromu ad1 ve-
rilmistir (1-3). Hans Chiari ilk olarak 3 tip tanimlamis ve 4 y1l sonra yayimladig:
yayinda 2 vaka ile birlikte Chiari tip IV’ii tanimlamistir (4,5). Ancak zaman igin-
de bu tanimlamalarin tam olarak klinigi ve radyolojik bulgular1 yansitamamasi
nedeni ile yeni tiplerin tanimlanmasi ihtiyac1 dogmustur (6,7). En son yapilan
tanimlamalar ile birlikte, CM Tip 0, I, 1.5, IL, ITI, 3.5, IV ve 5 olarak yeni alt tip-
leri kullanilmaktadir (6-13).

2000 yillarindaki yeni klinik ve deneysel arastirmalar: ve teknolojik buluglar:
sonrasi 0zellikle hakemli dergilerde tanimlanan CM’lerin tarihsel ve yeni giincel
siniflandirmalar: Tip 0, Tip 0.5, Tip I, Tip 1.5, Tip II, Tip 3.5, Tip 5 ve kompleks
tip gibi yeni alt tipleri kullanilmaktadir (6-14).

EMBRIYOLOJIK SUREG VE PATOLOJi SEBEPLERI

Tip I CM ile iligkili serebellar tonsiller sarkmanin sebebi konusunda pek ¢ok
tahminde bulunulmus, ancak hentiz kesin bir neden belirlenememistir. Hans

1

Dr. Ogr. Uyesi, Istanbul Saglik ve Teknoloji Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cerrahi Tip Bilimleri
Boliimii, nazli.oksuz@istun.edu.tr, ORCID iD: 0000-0003-1480-6235
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Bu nedenle giiniimiizde ¢ogu klinikte, ¢ocukluk yas grubunda birinci cerra-
hi olarak minimal invaziv cerrahi teknik tercih edilmektedir. Pediatrik chiarile-
rin cerrahi tedavisinde birinci cerrahide minimal invaziv cerrahi teknik sonrasi
semptomatik rekiirren Chiariler tesbit edilirse, revizyon cerrahisinde araknoid
alt1 diseksiyonlu duraplastili posterior fossa dekompresyon teknigi tercih edil-
melidir. Rekiirren Chiari vakalarina revizyon cerrahileri planlamadan 6nce bi-
rinci cerrahide uygulanan teknigin olusturacag: yapay sisterna magnanin yeterli
BOS dolanimi saglayip saglamadig1 veya kraniyovertebral insitabilitelerle birlik-
te diger omurga anomalileri ekarte edilmelidir.

Sonug olarak pediatrik chiari malformasyonu alt tiplerine, etyopatogeneze
uygun cerrahi tedavi segenekleri tercih edilirse gerek klinik gerekse radyolojik
bulgularin semptomatik iyilesmeler tespit edilmektedir. Pediatrik Chiari mal-
formasyonu cerrahisinde ¢ocugun yas;, alt tipleri, tonsiller herninin miktari, be-
raberinde siringomiyeli ve instabilitelerin bulunup bulunmadig: birinci cerrahi
tedavinin bagarisinda olduk¢a 6nemlidir.
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Chiari Malformasyonunda Epidemiyoloji,
Konservatif Tedaviler ve Gebelikte
Hasta Yonetimi 9

Meltem CAN iKE

EPIDEMiYOLOJI

Giris

Chiari malformasyonlar1 (CM), serebellumun, beyin sapinin ve kraniyoservi-
kal baglantinin anatomik anomalileriyle tanimlanan, serebellumun tek basina
veya alt medulla ile birlikte spinal kanala dogru asag1 dogru yer degistirmesiyle
tanimlanan heterojen bir bozukluk grubudur (1). Bu hastaliga ek olarak siringo-
miyeli (SM), hidrosefali, ensefalosel veya spinal disrafizm gibi intra ve ekstrak-
raniyal anomaliler eslik edebilir. CM’nin yayginlig1 halen tam olarak bilinmeyen

bu hastalik asemptomatik klinikten siddetli bas agrisi, boyun agrisi, bag donmesi
dengesizlik, motor ve duyu kayiplari genis bir klinik tablo olusturabilir (2).

CM ilk olarak 1883'te John Cleland tarafindan tanimlanmustir (3,4). 1891 ve
1894 yilinda Avusturyali Patolog Hans Chiari tarafindan dort alt tipi tanimla-
mugtir (1,5). 1894'te, Alman Julius Arnold serebellum hernisi ile birlikte hidrose-
fali olan yeni doganda bir miyelodisplastik bebegi rapor etmis. Yenidoganlarda
goriilen hastaliga Arnold Chiari terimi baghk olarak kullanilirken, eriskinlerde
goriilenlere ise Chiari malformasyonu bashig1 tercih edilmektedir (5).

CM ile ilgili yapilmis epidemiyolojik ¢aligmalar incelendiginde literatiirde az
sayida ¢aligma oldugu dikkati ¢ekmistir. Rodriguez-Blanque ve arkadaslarinin
yapmis oldugu ‘Chiari Sendromu: Epidemiyolojik ve Patogenezdeki Gelismeler:
Sistematik Inceleme’ baglikli caligmada Chiari malformasyonlarinin hakkinda

1

Dr. Ogr. Uyesi, Istanbul Atlas Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, Néroloji AD.,
drmeltemcanike@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0002-3991-9474
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Yavas epidural indiiksiyon, hem vajinal hem de sezaryen cerrahi dogum igin
tercih edilen anestezi yontemidir (50).

Beyin omurilik sivisi kaybi, intra kraniyal basing artis1 6ngoriilerek spinal
anestezi dikkatli kullanilmalidir (49, 59).

Lomber dural ponksiyon sonrasi direngli bas agrisinda BOS kagag: diisiiniil-
meli ve gerekli durumlarda epidural kan yamasi uygulanmalidir (49).
Hamilede genel anestezi uygulanacaksa ozellikle omurga anomalileri olan-
larda foramen magnumun daha fazla sikismasina neden olacag1 goz 6niinde
bulundurularak entiibasyon sirasinda boynun hiper-ekstansiyonundan ka-
¢inmak gerekir (42).

Dogum sonras1 hususlar

CM agisindan dikkatli hemsirelik gozlem ve izlem onerilir (60).
Postpartum agr1 yonetiminde parasetomol, nonstreoidal antienflamatuvar ve
nonpioid analjezikler tercih edilmelidir (60).

Sonug Olarak

CM’li gebeler multidisipliner (kadin dogum, noérolog, norosiriirjiyen,anestezist)

konsey karari ile klinik olarak takip edilmelidir. Hamilenin dogum planlari, ka-

din dogum, beyin cerrahisi, noroloji ve anestezi uzmanlari ile birlikte koordineli

bir sekilde yiiriitiilmelidir. Halen uzmanlarin kullanabilecegi kanita dayali bir

klavuz yoktur. Dogum seklinin CM varligina gore degil obstetrik degerlendir-

melere gore belirlenmesi 6nerilmektedir.
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Chiari malformasyonu (CM) tarihinde ilk olarak 1930 yilinda Hollandali Cor-
nelis Joachimus van Houweninge Graftdijk'in hizli bas biiyiimesi ve miyelo-
meningoselli bebegin ameliyat1 gergeklestirmis (Resim 1). Cornelis Joachimus
posterior fossadaki serebellar tonsillerin servikal omurga kanalina dogru uzan-
masinin hidrosefaliye yol agabilecegi ve bu anomalide serebellar tonsillerin bir
kapak gorevi gorebilecegi fikrini ileri stirmistiir (1). Cornelis Joachimus ilk
ameliyatinda bebegin oksipital kemigin alt kismi ve iist servikal iki omurganin
posterior kisimlarini ¢ikarmis. Ancak bebek ameliyatin 2.giinde atesi yiikselmis
ve postoperatif 98. giinde gelisen komplikasyonlar nedeniyle kaybedilmis. Cor-
nelis Joachimus bu ameliyattaki amaci, posterior fossanin hacmini genisleterek
beyin omurilik sivis1 (BOS)un daha iyi dolagimi saglamak oldugunu belirtmis
(1). Ayrica Cornelis Joachimus hidrosefali hastalig1 konusundaki Tip doktora
tezinde yayinlamis (Resim 2).
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5.

40 yas, kadn, Tip I CM birlikte Evre 4 holokord siringomiyeli birinci cerra-
hide baska merkezde duraplastili PFD teknigi uygulanmis. Hastanin posto-
peratif 1.ay kontrol MRG'sinde psédomeningoseli olusmus ve siringomiyeli-
si ilerlemis. Hastaya ikinci revizyon cerrahisinde ADPFD teknigi uygulandu.
Erken postoperatif donemi sorunsuz, 1. ay kontrol MRG’sinde psédomenin-
goselin %50 ve holokord siringomiyelinin %50 kii¢iildiigi, 1.y1l kontroliinde
klnik olarak asemptomatik, KPS %100 ve radyolojik olarak psédomeningosel
ve siringomiyelinin tam iyilestigi goriilmektedir (Resim 12 a,b,c,d).

Resim 12. (a) 1.ameliyat 6ncesi servikal MRG, (b) 1. ameliyat sonrasi servikal MRG, (c) 2. ameliyat
30. glin servikal MRG, (d) 2. ameliyat sonrasi 1.yil servikal MRG.
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Rahmi Kemal KOC'
Halil ULUTABANCA ?

|GiRis

Chiari malformasyonlar1 (CM) ilk olarak 1883 yilinda Cleland tarafindan ta-
nimlanmustir (1,2). 1891 yilinda Hans Chiari malformasyonlar1 dort farkli gruba
ayrrmistir (3,4). Dort farkls tip arasinda Chiari malformasyonu tip I (CMI) en
yaygin olanidir ve serebellar tonsillerin foramen magnumdan servikal spinal ka-
nala dogru 5 mm veya daha fazla asag1 dogru yer degistirmesini icerir (5,6). Bu
durum edinsel veya konjenital olabilir.

CM]I, genis bir klinik goriiniim sergiler ve esas olarak bu anatomik yapilarin
anormal bir sekilde asag1 sarkmasindan kaynaklanir ve beyin sapinin ve omuri-
ligin sikigmasina yol agarak normal beyin omurilik sivis1 (BOS) dolagimini et-
kiler. Bazi hastalarda hi¢bir semptom goriilmeyebilirken, bazilarinda bas agrisi,
parestezi, motor defisitler, kranial sinir defisitler ve ataksi gibi diger belirtiler
goriilebilir (7). Nadiren bagin uzun siireli hiperekstansiyonda kalmasi sonrasi
semptomlar akut baglhyabilir. Siringomiyeli vakalarin %50-76’sinda da goriilebi-
lir (8,9). Artmus kafa i¢i basing bulgular1 goriilebilir (3,4,10,11).

CMT’in yayginligy, tani ile belirlenenden daha yiiksek olmasi muhtemeldir,
¢iinkit CMTI'li hastalarin ¢ogu asemptomatiktir ve ¢esitli nedenler i¢in goriin-

' Erciyes Hastanesi, kocrk@erciyes.edu.tr, ORCID iD: 0000-0001-9928-0468
Dr. Ogr. Uyesi, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cerrahi Tip Bilimleri Béliimii,
ulutabanca@gmail.com, ORCID iD: 0000-0001-5912-3222
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Ebubekir AKPINAR
llhan YILMAZ ?

|GiRis

Serebellum dokusunun foramen magnumdan fitiklagmasinin nérolojik semp-
tomlara neden oldugu 120 yildan uzun siiredir bilinmektedir. Bu durumlari,
dikkatlice incelenen ve raporlanan bir dizi hastanin otopsisinin orijinal tanimina
sayg1 gostermek i¢in Chiari malformasyonlar: terimi altinda gruplandirilmakta-
dir. (27,28,31)

Gardner (43, 44) ve Williamsin (108, 109) o6ngoriilerinin tanitilmasiyla
1970’lere kadar klinik olarak nispeten sessiz bir alan olarak kaldi. Her ikisi de
sorunun, kraniyoservikal bileskeden veya dérdiincii ventrikiilden disar1 dogru
beyin omurilik suyu (BOS) ‘un serbest hareket etmemesi nedeniyle olduguna
inantyordu. BOS pulsasyonunun spinal subaraknoid bosluga dagilmamasi-
nin bir sekilde siringomiyeli (SM) olusumuna neden oldugu diistiniilityordu.
(104,108,109) Tan: ancak MRG'nin kesfiyle basladi. (69)

| TARIHGE

Tip-I Chiari Malformasyonunun (CIM) gelisimiyle ilgili yillar i¢inde gesitli fikir-
ler 6ne siirtilmistiir. Serebellar tonsiller herniasyonu ve SM ile ilgili erken donem
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Tanim: Siringomiyeli (SM) spinal kord igerisinde bir veya daha fazla spinal seg-
ment boyunca uzanan septaly, tiibiiler kist dolu bosluklara verilen isimdir. Sirin-
gomiyeli kavitesi igerisinde epandimal hiicreler bulunmamaktadir. Siringomiyeli
tanimini ilk defa 1827'de Ollivier D’Angers tarafindan omurilik igerindeki kistik
bosluklar i¢in kullanmis (1).R(Resim 1 a,b)

B

Resim 1. (a) Servikal siringomiyeli. (b) Torakal siringomiyeli.
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Chiari malformasyonu cerrahisi sonras1 komplikasyon oranlar literatiirde %1-
%47 olarak bildirilmektedir (1). En sik karsilasilan komplikasyonlar arasinda
aseptik menenjit, beyin omurilik sivis1 (BOS) fistiilii, yara enfeksiyonu, cerrahi
islemin bagarisizlig1 ve psodomeningosel gelisimi bulunmaktadir. Chiari mal-
formasyonu cerrahisinde, ozellikle duraplasti isleminde saglam ve su gegirmez
bir duraplasti olusturmanin 6nemi biiytiktiir. Titizlikle uygulanan bu durap-
lasti islemi, postoperatif erken donemde sik goriilen komplikasyonlardan olan
BOS fistiilii ve psddomeningosel gelisimini énlemede kritik rol oynar. Cerra-
hi bolgeden BOS fistiilii, dura tamirindeki zayiflik ya da yetersizlik nedeniyle
BOSun subaraknoid bosluktan kagarak yara hattina ulagmasiyla meydana ge-
lir ve bu durum menenyjit, cilt kapanma problemleri, nadirende hidrosefali gibi
ciddi komplikasyonlara zemin hazirlayabilir. Ayrica biiyiik bir psédomeningosel
komplikasyonu dekomprese olan serebelluma ve beyin sapina ilave basinca ne-
den olacagindan rekkurens klinik semptomlara ve radyolojik bulgulara neden
olacaktir (2). Chiari malformasyonu cerrahi tedavisi sonrasi goriilen potansiyel
komplikasyonlar Tablo 1'de 6zetlendi.

' Dr. Ogr. Uyesi, Istanbul Atlas Universitesi, Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi AD.,
huseyindogu@gmail.com , ORCID iD: 0000-0002-7754-4984
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lemlerin alinmas: ve titiz hemostaz kontroliiniin saglanmasi, cerrahinin giiveni-
lirligini artiran 6nemli kritik uygulamalardir.

Chiari Malformasyonu Tip I cerrahisi sonrasi goriilen komplikasyonlarin
onlenmesi ve yonetimi multidisipliner bir yaklagimi gerektirmektedir. Minimal
invaziv tekniklerin gelistirilmesi, cerrahi yaklagimlarin daha fazla standardize
edilmesi ve uzun donem takip sonuglarinin analiz edilmesi, bu alandaki klinik
sonuglarin iyilestirilmesine katki saglayacaktir. Gelecekte yapilacak prospektif ve
¢ok merkezli uzun dénem sonuglar1 olan ¢alismalar, cerrahi tekniklerin etkinli-
gini daha net bir sekilde ortaya koyarak, en uygun tedavi stratejilerinin belirlen-
mesine yardimci olacaktir.
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Chiari malformasyonu nedir?

Chiari malformasyonu beyincigin alt kisimlari olan tonsilleri ve/veya orta beyin

sap1 bolgelerini kafatasindan disar1 asagi dogru omurilik kanalina dogru uzan-
masidir (Resim 1).

Serebellar tonsiller

L Siringomiyeli

Resim 1. (a) Tip 1 Chiari+Sirinks, (b) Chiari+ sirinks
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reyleri), hafif sikayeti olanlar, ve ileri sikayetleri olanlar (semptomatik hastalar1)
iyi tanimlamali ve spesifik tedavi protokollerini uygulamalidir.

Giiniimiizde bu kompleks hastaligin teshisini koymak i¢in konuyla ilgili he-
kimlerin detayl klinik norolojik muayeneleri, modern tanisal teshis yontemleri
ozellikle MRG, BT ve Elektrofizyoloji testler (SEP, MEP, BAEP) kullanilarak ke-
sin teshisleri konulmaktadir.

Chiari malformasyonu tanisi tesadiifen herhangi bir nedenden dolay1t MRG
incelemesiyle konanlar arasinda klinik olarak sikayetsiz veya hafif sikayetleri bu-
lunan bireyler sadece takip veya konservatif tibbi tedavi edilmelidir.

Chiari malformasyonu hastalar: arasinda ileri derecede klinik sikayetleri ve
tanisal testler ile kesin teshisleri uyumlu olanlar ise cerrahi tedavi edilmelidir.
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