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Amag: Arnold-Chiari sendromu oksipital agri, tinnitus, Ust ekstremitede agri gibi sik rastlanan non-spesifik
semptomlara ve tek tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord paralizisi, hemifasiyal spazm, nistagmus, trigeminal ve
glossofaringeal nevralji ve her iki kulakta isitme kaybi gibi spesifik semptomlara neden olmaktadir. Bu ¢alismada
2 olgu ve literatir esliginde Arnold-Chiari sendromunu tartistik. Olgu sunumu: Bu ¢alismada CM tip 1 ile direkt
iliskili olmayan non spesifik semptomlarla Beyin ve Sinir Cerrahi poliklinigine bagvuran 2 olguyu literatiir esliginde
sunduk. Sonug: Arnold-Chiari olgulari, nérolojik anomaliler olmaksizin bagka nedenle agiklanamayan senkop ve
drop ataklar gegirebilmekte ve daha da 6nemlisi ani kardiyorespiratuar arrest sonucu 6lim gorilebilmektedir.
Arnold-Chiari sendromu ayirici tani olarak bu tip hastalarda distndlmelidir.

Anahter kelimeler: Chiari malformasyonu, kraniovertebral dekompresyon, siringomyeli

Arnold-chiari malformation: Case discussion with literature

Objective: Arnold-Chiari syndrome cause non-specific symptoms such as occipital pain, tinnitus, upper extremity
pain and specific symptoms such as unilateral hypoglossal nerve and vocal cord paralysis, hemifacial spasm,
nystagmus, trigeminal and glossofaringeal neuralgia and loss of hearing in both ears. In this study, Arnold-Chiari
syndrome in two cases and review of the literature is discussed. Case report: In this study, two cases with review
of the literature is discussed Conclusion: Arnold-Chiari patients without neurological abnormalities may have
unexplained syncope and dropped attack and more importantly sudden death due to cardiorespiratory arrest can
be seen. Arnold-Chiari syndrome should consider as a differential diagnosis in this patients.
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Chiari Malformasyonu (CM) 1891 yilinda Hans
Chiari tarafindan posterior kranial fossa yapilarmin
spinal kanal igerisine dogru yer degistirmesi olarak
tanimlanmis ve yayinlamigtir. Arnold tarafindan
meningomyelosel ile birlikte hindbrain sarkmasi olan
bir c¢cocuk bildirilmesi “Arnold-Chiari
malformasyonu” olarak tekrar tanimlanmistir (1).
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CM etyolojisini acgiklamak igin bir ¢ok teori ortaya
konmasma ragmen nedeni halen tam olarak
bilinmemektedir. Konjenital bir anomali olup edinsel
nedenlerden dolay1 da goriilebilmektedir (1).

CM’nu klasik olarak dort alt tipe ayrilir; Tip 1°de,
serebellar tonsiller foramen magnumdan asagiya
dogru yer degistirir. 3. ve 4. dekatta siklikla bulgu
verir ve ‘eriskin tip’ olarak isimlendirilir (2).
Kadmlarda erkeklere gore biraz daha sik
gorilmektedir (1). Otozomal dominant gegis
bildirilmigtir ~ (3).  Olgularm %  30-70’inde
siringomyeli goriilmekle birlikte hidrosefalide % 10-
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15 olguda goriilmektedir. Daha nadir olarak skolyoz,
basiller Klippel-Feil  sendromu,
platibasi ve kemik segmentlerinde fiizyon defekti ile
birlikte de goriilebilmektedir (1). Tip 2’de ise Tip
1’den farkli olarak medulla ve 4. ventrikiil kaudale
dogru yer degistirmistir. Siklikla spinal ve serebral
anomalilerde bu tabloya eslik eder. Tip 3’de serviko-
oksipital bir meningomyelosel kesesi iginde
serebellum ve medullanin bir pargas: bulunur. Tip
4’de ise serebellum ve beyin sap1 hipoplazisine
kiigiik posterior fossa eslik edebilmektedir. Bu
malformasyonlar iskelet anomalileri ve noérolojik
disfonksiyonlar ile birlikte goriilebilmektedir.

invaginasyon,

CM Tip I’li hastalar Noroloji ve Norosirurji
polikliniklerine  ¢ok  degisik  sikdyetler ile
bagvurmaktadirlar. Bu sikayetler; bas ve boyun
agrisi, bas donmesi, halsizlik, ekstremitelerde
uyusma, tinnitus gibi non spesifik semptomlar
olabilecegi gibi trigeminal nevralji (4), isitme kaybi
(5), glossofaringeal nevralji (6) ve otonomik sinir
sistemi bulgular1 (7) gibi bazi hastaliklara spesifik
semptomlarda  olabilmekte ve  yanlis  tam
alabilmektedirler.

Bizde bu calismada CM tip 1 ile direkt iliskili
olmayan non spesifik semptomlarla Beyin ve Sinir
Cerrahi poliklinigine basvuran 2 olguyu literatiir
esliginde tartismay1 amagladik.

Olgu sunumu 1

Otuz {i¢ yasinda bayan hasta boyunda agr1 ve her 2
kolda uyusma ve giicstizliik sikéyetiyle bagvurdu. 5
yil once servikal lordozda diizlesme tanisi almis ve
medikal tedavi verilmis. Medikal tedaviden fayda
gormeyen hastanin sikayetleri artarak devam etmis
ve son 1 yildir da bas dénmesi, kulak ¢inlamasi ve
yiiritken  dengesizlik  sikdyetleri  baslamuis.
Ozgecmisinde o6zellik yoktu. Yapilan nérolojik
muayenesi normaldi. Hastaya c¢ekilen Kranial
MRI’da ‘serebellar tonsilin 6-7 mm herniasyonu’
olarak rapor edilmesi {izerine hastaya prone
pozisyonunda suboksipital kraniyektomi yapildi. C1
vertebra arkusu alimmadi. Yaygin dural yapisikliklar
acildi ama dura agilmadi. Ameliyat sonrasi herhangi
bir komplikasyon olmadi ve ek norolojik defisit
goriilmedi Ameliyat sonrast birinci ayda hastanin
sikayetlerinde diizelme goriildii.

Olgu sunumu 2
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Elli bes yasinda bayan hasta ii¢ yildir boyunda ve
basin arkasinda agr1 sikayeti ile bagvurdu. Daha 6nce
bu sikayetlerle bagvurdugu polikliniklerde servikal
lordoz diizlesmesi tanisi almig ve medikal tedaviyle
birlikte servikal yakalik kullanmasi dnerilmis (Sekil
1). Bu tedavilerden hasta kismi fayda gormiis. Ayni
zamanda sol kulak agris1 ve bas donmesi de varmus.
Son zamanlarda sol kulakta isitme azlig1 sikayeti de
baglamis. Bulanti, kusma, biling kaybi olmamus.
Ozgegmisinde astim vardi. Norolojik
muayenesinde hoffman +/+ di. Cekilen servikal
MRI’da ‘serebellar tonsillerin foramen magnumdan
inferiora dogru yaklasik 1.5 cm gectigi dikkati
¢ekmektedir (Chiari malformasyonu)’ olarak rapor
edildi (Sekil 2). Hastaya suboksipital kraniyektomi
yapildi ve C1 vertebra arkusu alindi. Dural
yapisikliklar acildi. Dura Y seklinde agildi ve Beyin
ve omurilik sivismin (BOS) geldigi goriildii. Periost
ile hastaya genis duraplasti yapildi. Ameliyat sonrasi
herhangi bir komplikasyon olmadi ve ek norolojik
defisit goriilmedi. Ameliyat sonrasi birinci ayda
hastanin sikayetlerinde belirgin bir azalma oldugu
gozlendi.

oykdisii

Sekil 1.
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Sekil 2.

Tartisma

CM ilk olarak 1883°’de Cleland tarafindan
tanimlanmig fakat 1891 yilinda Hans von Chiari
tarafindan smiflandirilmis ve yaymlanmistir (1).
Penfield 1938 yilinda CM’da ilk dekompresyon
cerrahisini yapmustir. Etyolojisinde en sik kabul
goren goriis kraniovertebral bileskedeki mezodermal
defekttir. Bu defekte siringomyeli ve hidrosefalide
eslik edebilmektedir (8). CM’da klinik bulgular
genellikle 25-45 yas arasinda goriilmektedir.
Siringomyelininde eslik ettigi olgularda bulgular
daha erken yaslarda goriilebilir. Bizim olgularimizin
da yaslar1 33 ve 55°dir.

CM Tip 1°de semptom ve bulgular ¢ok genis bir
spektrumda yer almaktadir. Olgularda asemptomatik
veya non spesifik klinik bulgular olabilmekle birlikte,
ilerleyici  ve  ciddi  norolojik  defisitlerde
goriilebilmektedir. Olgularin % 30°u
asemptomatiktir. En sik goriilen bulgu olan agn
oksipital ve servikal bolgede dermatomal olmayan
tarzdadir. Valsalva manevrasiyla artmakta, devamli
ve yanici tarzda, enseye, gogiise ve list ekstremiteye
yayllmaktadir. Bag donmesi pozisyonel veya bas
hareketiyle meydana gelmekte, tinnitus ve kulakta
dolgunluk eslik etmektedir. Ilimli igitme azlig1 da
goriilebilmektedir.  Retroorbital — agri,  diplopi,
fotofobi, bulanik gérme okiiler non spesifik klinik
semptomlardir. Solunum ve uyku bozukluklari,
ozellikle infantlar da, CM ile iligkili olabilmektedir.
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Bazi1 yazarlar uyku bozuklugunun ilerleyici beyin
disfonksiyonunun  erken  bulgusu  oldugunu
belirtmiglerdir (9). Bizim olgularimizda da esas

sikayet boyun agrisiydi. Diger non spesifik
semptomlar1 ise bas donmesi ve kollarda
giicstizlikdii.

CM’da esas klinik bulgular beyin sap1, medulla, alt
kranial sinir, serebellum ve spinal kord basisina bagh
gelismektedir. Buna bagl olarak fizik muayenede %
25 hastada kisa, boga benzeri boyun goriilebilir.
Spinal kord basis1 veya siringomiyeliye bagl olarak
1. motor noron bulgular1 (Hiperrefleksi, spastisite,
babinski refleksi) alt ekstremitelerde goriilebilir.
Atrofi, giicstizliik, arefleksi, fasikiilasyonlar ise {ist
ekstremitede 2. motor néron bulgusu olarak tespit
edilebilir. CM’da goriilen serebellar bulgular
nistagmus, ataksi ve dismetri olarak siralanabilir.
Olgularin % 15-25 ‘inde vokal kord paralizisi,
yumusak damak gligsiizliigii, dil atrofisi, fasiyal
hipoestezi ve krikofarangeal akalazia alt kranial sinir
tutulumuna bagh goriilebilmektedir. Alt kranial sinir
bulgularindan en ¢ok gag refleksi yoklugu goriiliir.
Bizim ikinci olgumuzda ise ndrolojik muayenede
hoffman mevcuttu.

Milhorat ve ark. (10) CM tip 1 tamisi almis 364
hastay1 klinik ve radyolojik bulgulariyla incelemis ve
olgularin en sik bas agrisi, bag donmesi, dengesizlik,
cift gorme, elde uyusma ve kuvvetsizlik sikayetiyle
bagvurdugunu bildirmistir. Bunlardan en sik goriileni
suboksipital bas agrisidir. Bu calismada olgularin
klinik bulgular1 5 ana baslikta toplanmuistir.

Suboksipital bagagrisi: Basin arkasinda baslayan,
vertekse,gdzlin arkasma, boyna ve omuza yayilan
agir, ezici ve basing hissi seklinde bir agridir.

Okiiler bozukluk: Retroorbital basing veya agri,
visuel fenomen, bulanik goérme, fotofobi, diplopi,
gorme alani defekti seklindedir. Geng bayanlarda bu
semptomlar Multiple Skleroz ile karistirilabilir.

Oto norolojik bozukluk: Bas donmesi, dengesizlik,
kulakta basi¢ hissi, tinnitus, isitme azlig1 veya hiper
akuzi, osilopsi.

Alt kranial sinir, beyin sapi, serebellar bozukluk:
Yutma giigliigii, uyku apnesi, disartri, tremor, zayif
koordinasyon, palpitasyon.

Spinal kord bozukluklari: Siringomyeliye baglidir.
Kas giigsiizliigii, parestezi veya hiperestezi, non
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radikiiler segmental agri, analjezi veya anestezi,
spastisite, trofik fenomen, yanici dizestezi, pozisyon
hissinde azalma.

Bu bulgulardan daha nadir olarak da oksiiriik bag
agrisi (11), tek tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord
paralizisi (12), esotropya (13), hemifasiyal spazm
(14,15), nistagmus (16), trigeminal nevralji (4),
glossofaringeal nevralji (6), her iki kulakta isitme
kayb1 (5), otonomik sinir sistemi (7) bulgularia da
sebep olabilmektedir.

CM’da kesin tami kraniovertebral bileske MRI ile
konur. MRI’da serebellar herniasyon uzunlugu
Olciilebilmekte ve siringomyeli eslik edip etmedigi
goriilebilmektedir. Kraniovertebral bileske MRI’da 3
mm’ye kadar herniasyon fizyolojik  kabul
edilmektedir (1). Genellikle 5 mm’nin altindaki
herniasyonlarmm  tamami, 5-10 mm arasindaki
herniasyonlarm ise % 30’u asemptomatiktir. 12 mm
herniasyonlar  ise  siklikla
semptomatiktir  (1). olgularimizda da
serebellar tonsil herniasyonu birinci olguda 6-7 mm,
ikinci olguda 1.5 cm’den fazla olarak Oolgiildii.
Siringomyeli eslik eden olgularda BOS akimini
degerlendirmek icin Cine MRI yapilabilmektedir.
Eslik eden kemik patolojilere yonelik ise direkt
servikal grafi ve kraniovertebral bileske BT
yapilabilir.

ve tizerindeki
Bizim

CM’da spinal kord anomalilerinden en sik
syringomyeli (% 40-75) eslik etmektedir. En cok
servikal bolgede goriilmekte olup, beyin sap1 ve
torako-lomber  bolgeye de  yayilabilmektedir.
Kranioservikal bolgede kemik anomalileri % 50
oraninda goriilebilir. Yapilan caligmalarda posterior
fossa hacminde genel popiilasyona gére azalma tespit
edilmistir (10). Bos sella, baziller invaginasyon,
platibazi, 3. oksipital kondil kafatasi anomalileri
olarak CM’na eslik edebilir (8). Spinal bozukluk
olarak’ta Klippel-Feil sendromu, dens
retrofleksiyonu, atlantooksipital fiizyon ve skolyoz
gorilebilir (8). CM tip 1'de % 10 oraninda
hidrosefali eslik eder. Foramen magnum seviyesinde
meninkslerde kalinlasma ve servikal bandlar
goriilmektedir. Beyin anomalileri CM tip 1’e eslik
etmemekle birlikte medulla oblangatada kalinlagma
ve herniye serebellumda foliya kaybi goriilebilir (8).
Her iki olgumuzda eslik eden herhangi bir anomali
yoktu.
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Asemptomatik olan ve siringomyeli eslik etmeyen
hastalarin cerrahi endikasyonu yoktur. Asemptomatik
olup siringomyeli eslik eden olgularda ise cerrahi
endikasyon tartigmalidir. Cerrahi genellikle ilerleyici
norolojik bulgulari olan hastalara yapilmaktadir.
Amerikan norolojik cerrahi derneginin pediyatri
birimi 1988 yilinda cerrahi dekompresyonun sadece
beyin sap1 veya kranial sinir disfonksiyonun da
endike oldugunu bunun disinda asemptomatik
hastalarda profilaktik dekompresyon endikasyonunun
olmadigini agiklamigtir (17).

Cerrahi yontemler tartigmali olup tiim yazarlarca
kabul  géren islem  foramen  magnumun
dekompresyonudur. Buradaki tartigmali olan konuda
kraniektominin  biiyilk mi yoksa kiicik mi
yapilacagidir. Klekamp ve arkadaglarmn yaptigi bir
calismada, (dura ve araknoid acilmis ve duraplasti
yapilmig) kiicik kemik dekompresyonu yapilan
hastalarda daha iyi sonu¢ almmustir (18).
Dekompresyona ek olarak siklikla C1 ve daha az
olarak da C2 laminektomi eklenmektedir (19). Bu
islemlerin yetersiz kaldigi olgularda ise posterior
fossa durasmin genisletilmesi islemi yapilir. Bu
islemde 2 tiirli yapilabilmektedir. Birincisinde
duranin sadece dis yapragi acilmakta i¢ yapragi
actlmamaktadir (20). ikincisinde ise duranin her 2
yapragt Y seklinde veya vertikal agilmakta ve
duraplasti yapilmaktadir (21). Bu islemlere serebellar
tonsil  rezeksiyonunu  veya  koagiilasyonunu
eklenmesini Oneren yazarlarda vardir (22). Bizim ilk
olgumuzda serebellar tonsilin C1 seviyesine kadar
inmemesi nedeniyle sadece kiiciik suboksipital
kraniektomi yapildi ve C1’in arkusu alinmadi.
Yaygin dural yapigikliklar agildi ama dura agilmadi.
Ikinci olguda ise serebellar tonsilin C2 seviyesine
kadar inmesi nedeniyle C1 arkusuda alindi ve dura Y
seklinde acilip genis duraplasti yapildi.

Sindou ve ark. 2002’de CM’de yeni bir cerrahi
yaklagim oOnerdikleri ve gegmis 10 yilda cerrahi
tekniklerini ve uzun donem sonuglarini bildiren 119
makaleyi inceledikleri bir yazi yayimlamiglardir.
Cerrahi tekniklerine gore bu serileri birlestirip
siringomyeli eslik eden ve etmeyen diye iki ana
gruba ayirmiglardir.  Siringomyeli eslik etmeyen
CM’de yapilan cerrahi islemleri; dura agilmadan
yapilan dekompresyon (4 olgu, % 75 olguda
diizelme), dekompresyon ve araknoid korunarak
duranin agilmasi ve duraplasti yapilan (38 olgu, % 87
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diizelme), dekompresyon ve sistematik olarak
araknoidin agilmasi (78 olgu, % 81 diizelme) olarak
gruplandirmiglardir. Olgu azligi nedeniyle birinci
grubu (4 olgu) degerlendirme dis1 tutmusglar ve
yapilan istatiksel calismada ikinci ve dglincli grup
arasinda istatiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir. Fakat ikinci grupta komplikasyon
daha az goriilmiis ve ameliyat sonrasi hi¢bir olguda
kotiilesme olmamustir. Ugiincii grupta ise % 2 olguda
ameliyat sonrasi siddetlenme olmustur.

Siringomyeli eslik eden grupta ise sonuglar;
dekompresyonla birlikte duranin dis yapragina
insizyon yapilan grup veya komplet dura acilmasi
sonras1 duraplasti yapilan grupta, basit kemik
dekompresyonu yapilan veya sant yerlestirilen
gruplardan daha iyidir. En kotii sonug ise duraplasti
yapilmadan durayla Dbirlikte araknoid acilan
gruptadir. Siringomyali eslik eden CM tip 1
olgularinda sant yerlestirilmesi dekompresyona
duraplasti eklenmesiyle yapilan cerrahiye gore daha
kotii sonuglar vermistir.

Sindou ve ark. Sonug olarak; siringomyeli eslik etsin
veya etmesin CM tip 1°de kiigiik kraniektominin
daha etkili oldugunu, duranin tam katlarmin
acilmasimin sadece dis yapragmin agilmasindan daha
iyi sonuglart oldugunu, herhangi bir obstriiksiyon
bulgusu yoksa araknoid membranin korunmasi
gerektigini, tonsiller rezeksiyonun ek  katki
saglamadiginii, BOS  sirkiilasyonunun  serviko
oksipital bolgede bozuk olan hastalarda araknoidin
genis agilarak Foramen Magendi eksplorasyonu ve
tonsillerin subpial rezeksiyonunun cerrahi alternatif
olarak akilda kalmasini, obeksin tikanmasinin ek
yarar saglamadigini fakat anlamli bir risk tagidigini,
siringomyeli i¢in sant takilmasinin tedavi i¢in yarar
saglamadigini bildirmislerdir.

Sonu¢

CM tip 1, bas agrist, bag donmesi gibi non spesifik
bulgulardan, hemifasiyal trigeminal
nevralji gibi spesifik bulgulara kadar semptom
olusturabilmektedir. Cm tip 1’li olgular bir¢ok
bransin polikliniklerine basvurmakta ve bazen yanlis
tan1 alabilmekle Dbirlikte bazen de hi¢ tam
alamamaktadir.

spazm ve

CM tip 1 olgulart norolojik anomaliler olmaksizin
bagka nedenle agiklanamayan senkop ataklari, drop
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ataklar gecirebilmekte ve daha da Onemlisi ani
kardiyorespiratuar arrest sonucu olim
goriilebilmektedir (24).

Bu nedenle bu gibi 6zellikli bulgularla poliklinige
gelen hastalarda ayirict tani olarak CM ihtimalini
diistinmeliyiz.
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