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OZET

CHIARI TiP 1 MALFORMASYONLU HASTALARDA
KRANIYOSERVIKAL BILESKE VE POSTERIOR FOSSADAN YAPILAN
MORFOMETRIK OLCUMLER iLE OBEKS POZiSYONUNUN SiRINGOMIYELI
GELISIMINE ETKISi

Amag: Bu ¢alismanin amaci Chiari Tip 1 malformasyonlu (CM-1) hastalarda kraniyoservikal
bileske ve posterior fossadan yapilan morfometrik 6lgiimler ile obeks pozisyonunun siringomiyeli
gelisimine etkisinin arastirilmasidir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza Eyliil 2012 ve Temmuz 2021 tarihleri arasinda, beyin ve
servikal MRG incelesi bulunan Chiari Tip 1 malformasyonu tanili, 158 hasta (107’si kadm 51’1 erkek;
yas araligi, 1-76 yas; ortalama yas 30,6) dahil edildi. Her hasta i¢in; siringomiyeli var olup;olmamasi,
serebellar tonsiller herniasyon derecesi, sirinks en genis ¢api, obeks pozisyonu, intrakranial hacim
(IKH), posterior fossa hacmi (PFH), PFH/ IKH orani, baziller invajinasyon, welcher bazal acis1,
odontoid retrofleksiyon ve retroversiyon acilari, BOS akim MRG incelemeleri ayri ayri olarak
degerlendirildi. CM-I hastalarinda grup ortalamalar1 Student-t testi kullanilarak, grup sira ortalamalar
Mann-Whitney U testi kullanilarak karsilastirildi.  Kategorik  degiskenlerin  sikliklarinin
karsilagtiritlmasinda Ki-kare testi kullanildi. Obeks pozisyonu ve herniasyonu derecesi ile sirinks ¢ap1
arasindaki iliski Spearman testi ile analiz edildi. Siringomiyeli pozitifligi 6ngérmek i¢in, dnceki
analizlerde belirlenen olasi faktorler lojistik regresyon analizi ile incelendi. Model uyumu i¢in Hosmer-
Lemeshow testi kullanildi. istatistik anlamlilik sinir degeri olarak p<0,05 kabul edildi.

Bulgular: CM-I’li hastalarda platibazi olan grupta siringomiyeli siklig1 anlamli olarak daha
diistiktii (p=0,042). Eriskin (=18 yas) grup hastalarda siringomiyeli siklig1 anlamli olarak daha yiiksekti
(p=0.007). CM-I"li siringomiyeli olan ve olmayan hastalarda; serebellar tonsiller herniasyon derecesi,
sirinks en genis capi, obeks pozisyonu, PFH/ IKH oran1, baziller invajinasyon, odontoid retrofleksiyon
ve retroversiyon agilari ve BOS akim MRG incelemeleri agisindan ise istatistiksel olarak anlamli
farklilik saptanmadi.

Sonug: Chiari Tip 1 malformasyonlu (CM-I) hastalarda welcher bazal a¢1 6l¢iimii sonucunda
platibazi olanlarda daha az siklikta siringomiyeli goriilmesi, siringomiyeli gelismesini 6ngermede bazal
ac1 Olglimiiniin bir radyolojik degerlendirme olarak kullanilabilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Chiari Tip 1 malformasyonu (CM-I), siringomiyeli, obeks

pozisyonu, platibazi, welcher bazal agisi, Manyetik Rezonans

Goriintilleme (MRG).



SUMMARY

THE EFFECT OF OBEX POSITION ON THE DEVELOPMENT OF
SYRINGOMYELIA WITH MORPHOMETRIC MEASUREMENTS MADE FROM
THE CRANIOCERVICAL JUNCTION AND POSTERIOR FOSSA IN PATIENTS

WITH CHIARI TYPE 1 MALFORMATION

Purpose: The aim of this study is to investigate the effect of morphometric measurements
made from the craniocervical junction and posterior fossa and the effect of obex position on the
development of syringomyelia in patients with Chiari Type 1 malformation (CM-I).

Materials and Methods: Between September 2012 and July 2021, 158 patients (107 female,
51 male; age range, 1-76 years; mean age 30,6 years) diagnosed with Chiari Type 1 malformation with
brain and cervical MRI examination were included in our study. For each patient; have syringomyelia
or not, absence, cerebellar tonsillar herniation degree, syrinx largest diameter, obex position, intracranial
volume (ICV), posterior fossa volume (PFV), PFV/ICV ratio, basilar invagination, welcher basal angle,
odontoid retroflexion and retroversion angles, CSF flow MRI examinations evaluated separately. In
CM-I patients, group means were compared using the Student-t test, and group mean rank was compared
using the Mann-Whitney U test. Chi-square test was used to compare the frequencies of categorical
variables. The relationship between obex position and herniation degree and syrinx diameter was
analyzed by Spearman's test. To predict positivity with syringomyelia, possible factors identified in
previous analyzes were analyzed by logistic regression analysis. The Hosmer-Lemeshow test was used
for model fit. P<0.05 was accepted as the cut-off value of statistical significance.

Findings: In patients with CM-I, the frequency of syringomyelia was significantly lower in
the group with platibase (p=0.042). The frequency of syringomyelia was significantly higher in adult
(>18 years) patients (p=0.007). In patients with or without syringomyelia with CM-I; no statistically
significant difference was found in terms of the degree of cerebellar tonsillar herniation, the largest
diameter of the syrinx, obex position, PFV/ICV ratio, basilar invagination, odontoid retroflexion and
retroversion angles, and CSF flow MRI examinations.

Results: We think that basal angle measurement can be used as a radiological evaluation in
patients with Chiari Type 1 malformation (CM-I), as a result of welcher basal angle measurement,
syringomyelia is seen less frequently in patients with platibase, and in pre-stretching the development
of syringomyelia.

Key Words: Chiari Type 1 malformation (CM-I1), syringomyelia, obex position, platybasia,

welcher basal angle, Magnetic Resonance Imaging (MRI).
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1. GIRIS VE AMAC

Chiari malformasyonlart (CM), ilk kez 1883'te John Cleland tarafindan
tanimlanmis olup, Chiari tarafindan 1891 ve 1896°da 4 alt tipe ayrilmistir (1). Chiari
tip I, IT ve III’te degisik derecelerde serebellar tonsiller herniasyon olmasina ragmen
Chiari tip IV serebellar hipoplaziyi tanimlayan eski bir terimdir. Alt tipler arasindan
en sik goriileni Chiari tip I malformasyonudur (2).

Hastaligin etyopatogenizi anlamak i¢in bir¢ok teori dne siiriilmiistiir, ancak
higbiri tam olarak a¢iklamamaktadir. Bu tartisma konusu olmaya devam etmektedir.

CM-I’de tipik bir bagvuru sekli olmamakla birlikte baslangic sinsidir.
Genellikle bas, boyun agrisi, suboksipital bolgede agr1, omuzlarda ve ekstremitelerde
agr1 ve uyusma ile bulgu vermeye baslar. Kadinlarda daha siktir ve genellikle 3. ve 4.
dekatta semptomatik hale gelir (3,4). CM-I serebellar tonsillerin foramen magnum
seviyesinin 5 mm veya daha fazla herniasyonu ile karakterizedir. Hastaligin kesin
tanis1 Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG) ile konur. En sik goriilen MRG
bulgular1 degisik seviyelerde serebellar herniasyon ve posterior fossanin normalden
kiicik olmasidir. Bunlar disinda CM-I’de MRG’de obeks pozisyonu, baziller
invajinasyon, Welcher bazal agis1, odontoid retrofleksiyon ve retroversiyon agilari gibi
radyolojik morfometrik Olglimler arasinda farkliliklar olabilir. Siringomiyeli ve
kraniyoservikal bileske anomalileri CM-I’e eslik edebilir. CM-I hastalarinda
siringomiyeli goriilme orami %30-70°dir (3,5). Siringomiyeli Oncelikle servikal
yerlesimlidir ve farkli boyutlarda olabilir. Siringomiyeli ekstremitelerde agri, gii¢
kayb, atrofi ve duyu kayiplarina yol agar. Agr1 ve 1si-duyu kaybi pelerin tarzi duyu
kayb1 seklindedir. Ilerlemesi durumunda tedavi edilmeyen olgularda fiist
ekstremitelerde spastisite goriilir. Klinik ve radyolojik kotiilesme goriilen
siringomiyeli olan hastalarda, %70 oraninda diizelme sagladigi i¢in, cerrahi tedavi
onerilir (6).

En sik tercih edilen cerrahi tedavi posterior fossa dekompresyonudur (PFD).
CM-I"de goriilen semptomlar, kraniyoservikal bileske kompresyonu ve beyin omurilik
stvist (BOS) akim dinamiginin bozulmasi nedeniyle gelistigi i¢in cerrahi tedavinin
amact mevcut kompresyonu ortadan kaldirmak ve BOS akim dinamigini tekrar

diizenlemektir (7). Faz kontrast sine (BOS akim) MRG tetkiki, foramen magnum



diizeyinde BOS akimindaki dinamigi ve bozulmay1 arastirmak i¢in CM-I'li hastalarda
degerlidir (8).

Bu tezin amaci, CM-I’li hastalarda klinik ve radyolojik olarak eslik eden
siringomiyeli varliginda MRG’de, siringomiyeli olan ve olmayan hastalarda,
serebellar tonsiller herniasyon derecesi, obeks pozisyonu, posterior fossa hacmi
(PFH), intrakraniyal hacim (IKH), baziller invajinasyon, Welcher bazal agis1, odontoid
retrofleksiyon ve retroversiyon agilar1 ve faz kontrast sine MRG tetkikinde var olan
farkliliklar1 ortaya koyarak siringomiyeli gelisimine etkisi olabilecek morfometrik

Olctimler ile radyolojik paramatreleri aragtirmaktir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Tarihge

Chiari malformasyonlart (CM), ilk kez 1883'te John Cleland tarafindan
tanimlanmis olup, Chiari tarafindan 1891 ve 1896’da 4 alt tipe ayrilmistir (1). Chiari
tip I, I ve III’te degisik derecelerde serebellar herniasyon olmasina ragmen Chiari tip
IV serebellar hipoplaziyi tanimlayan eski bir terimdir. Alt tipler arasindan en sik
goriileni Chiari tip 1 malformasyonudur (2). 1894'te Arnold ise, serebellar herniasyonu
olan spina bifidali hastay1 tanimlamuistir.

2.2. Tammm

Chiari malformasyonlar1 serebellum, beyin sap1 ve kraniyoservikal bileskenin
anatomik anomalileri ile serebellumun tek basina veya medulla ile birlikte, spinal
kanaldan asag1 dogru yer degistirmesi ile tanimlanan heterojen bir grup bozukluktur
(2).

2.3. Siiflama ve Anatomik Ozellikler

2.3.1. Simiflama

Chiari Tip | Malformasyonu (CM-I), serebellar tonsillerin foramen magnum
seviyesinden herniasyonu ile karakterizedir.

Arnold-Chiari malformasyonu olarak da bilinen Chiari Tip Il malformasyonu
(CM-I1), serebellar vermis ve tonsillerin asagi dogru yer degistirmesi, beyin sapinda
gaglasma ve spinal miyelomeningosel ile karakterizedir.

Chiari Tip 1l malformasyonu (CM-III) nadirdir; kiigiik posterior fossa,
servikal veya oksipital ensefalosel, genellikle serebellar yapilarin ensefalosel igine
herniasyonu ve siklikla beyin sapinin spinal kanaldan asagi yer degistirmesi ile
karakterizedir.

Chiari Tip IV malformasyonu (CM-1V), artik diger CM’ler ilgisi olmayan
serebellar hipoplaziyi tanimlayan eski bir terim olarak kabul edilmektedir.

Chiari malformasyonlarinin klasik tiplerine ek olarak, yaygin olarak
kullanilmayan bagka alt tipler de tanimlanmistir (1). Bunlardan ilki, beyin sapinin
anatomik aberasyonu (posterior pontin tilt, medullanin asagi dogru yer degistirmesi,
diisiik yerlesimli obeks) ile karakterize edilen ancak normal yerlesimli serebellar

tonsiller izlenen Chiari 0 malformasyonudur (9). ikincisi ise spina bifida olmaksizin



CM-II benzeri bir malformasyon olan Chiari 1.5 malformasyonudur (10). Bu alt
tiplerin her ikisinde de foramen magnum normalden kalabalik gortiinlimdedir.

2.3.2. Anatomik Ozellikler

Chiari malformasyonlarmin radyolojik goriintiiler ile tanisim1 koymak ig¢in
belirli anatomik belirtegler ve bunlara bagl varsayimsal kafatabani ¢izgilerini bilmek
gerekir. Tariflenen cizgiler lateral kafatasi radyografilerinde veya sagital planda MRG
goriintiileriyle belirlenmistir.

Chamberlain ¢izgisi, sert damaktan baglayarak foramen magnumun arka
kenarmin orta noktasi olan opistiona kadar uzanir (Resim 1a). Cronin ve ark.
tarafindan yapilan bir arastirmaya gore, odontoid ¢ikintinin ucu erkeklerde 1.8 mm ve
kadinlarda ortalama 1 mm bu ¢izginin altinda yer alir (11). Ancak odontoid ¢ikintinin
ucunun bu ¢izgiyi 2,5 mm'den fazla gegmemesi genellikle normal kabul edilir.
Odontoid u¢ Chamberlain hattin1 5 mm'den fazla gegerse baziler invajinasyon
diistiniilir (Resim 1a) (12,13).

McRae ¢izgisi, baziondan (foramen magnumun 6n kenarmin orta noktasi)
opistiona kadar olan ¢izgi ile tanimlanir ve temel olarak orta hatta 6l¢iilen foramen
magnumun On-arka ¢apidir (Resim 1b) (13).

Welcher-bazal agis1 diger bir adiyla “kafa tabani agis1” olarak da bilinir. Bu agi,
nasion’dan tuberkulum sella'ya ve bazion'dan tuberkulum'a ¢izilen ¢izgilerin kesistigi

noktada olusur (Resim 1b). Ortalama 132°'dir ve 140°'den diisiikk oldugunda normal

Resim 1. Beyin MRG Sagital T2A Goriintiilerde Chamberlain Cizgisi, McRae
Cizgisi, Baziler invajinasyon ve Welcher-Bazal Acis1 Olciimii. (a)
Chamberlain ¢izgisi (kesikli kirmiz1 ok uclar1) ve baziler invajinasyon
(devaml beyaz ok uclari). (b) McRae ¢izgisi (kesikli kirmizi ok uclar) ve
Welcher-bazal agisi (devamh kirmizi ok uglari).



kabul edilir. Platibazi, 140°'den biiyiik bir Welcher bazal agisi ile tanimlanir ve kafa
taban1 diizlesmesidir (14).

Obeks (Latince; bariyer), insanda medulla kaudalinde, dordiincti ventrikiiliin
tabaninin omurilik santral kanali olarak devam ederek daraldigi ve BOS akisinin
saglandig1 hafif ¢ikintili ve kabarik anatomik bdlgedir. Duyusal liflerin ¢aprazlanmasi
burada gergeklesir. Obeks foramen magnum diizeyinin yaklasik 10-12 mm tizerindedir
(15). Obeks, servikomediiller bileskenin giivenilir ve tutarli bir gostergesidir. Bu
nedenle ayn1 zamanda intrakraniyal medulla ve ekstrakraniyal omuriligi ayiran

seviyeyi de temsil eder (Resim 2).

Resim 2. Beyin MRG Sagital T2A Goriintiilerde
Obeks. Obeks ve ona ait cikint1 (beyaz ok
ucu).

2.4. Etyoloji ve patogenez

Konjenital Chiari malformasyonlarinin patogenezi tartisma konusu olmaya
devam etmektedir. Birden fazla teori One siiriilmiistiir, ancak higbiri tam olarak
agiklamamaktadir.

Molekiiler genetik teori, Chiari malformasyonlarinin arka beyin
segmentasyonunun genetik programlanmasindaki iligkili kemik ve kraniyal yapilarin

biiytimesindeki primer kusurlardan kaynaklandigini varsaymaktadir (16). Baska bir



bliyiime anormalligi teorisi ise, CM-I'de altta yatan anormalligin kaudal kraniyal
biiyiime ile rostral servikal biliylime arasindaki ¢arpisma oldugunu 6ne siirer (17,18).
Chiari malformasyonlarinin ¢ogu sporadiktir ve kalitsal degildir. Spontan mutasyon,
delesyon ve ekzojen teratojen tarafindan indiiklenen mutasyon Chiari
malformasyonlarina neden olabilir.

Crowding (kalabalik) teorisi, posterior fossada gelisen biiyiime geriliginin
noral dokunun sikismasina neden oldugunu ve daha sonra foramen magnum
aracihi@iyla sikistirildigini  varsaymaktadir (19,20). Chiari malformasyonu olan
hastalarda posterior fossanin normalden kiiciik olmasi ve torkulanin asagi dogru yer
degistirmesi bu teoriyi destekler (21).

Hidrodinamik pulsiyon teorisi, fetal ilerleyici hidrosefalinin beyin sap1 ve
serebellum tizerine bas1 yaptigini 6ne siirer (22).

Oligo-beyin omurilik sivist (BOS) teorisi, erken fetal gelisimde noral tiip
kapanma kusurunun BOS sizintisi ile sonuglandigini ve bu nedenle embriyonik
ventrikiiler sistemi genisletmek i¢in yetersiz BOS hacminin kiiciik bir posterior fossa
ve serebral disorganizasyona yol agtigini 6ne siirer (23).

Ilk teori, serebellumun asag1 dogru yer degistirmesinin, bagl (tethered) kord
tarafindan traksiyona neden oldugunu one siirer (24). Bununla birlikte birkag ¢alisma,
bagl kord lizerindeki kaudal traksiyonun sadece rostral olarak en kaudal dentat
ligaman ciftine kadar iletildigini gostermistir. Boylece traksiyonun beyin sap1 ve
serebelluma iletildigi fikrine karst ¢ikmaktadir (25-27). Ayrica tim Chiari
malformasyonlarinda gergin kord yoktur.

CM-I néroektodermal veya mezodermal anomalilere bagli olabilir. Izole CM-
I'in mezodermal kokenli oldugu diisiiniilmektedir. Buna karsilik sendromik veya
sendromik olmayan kraniyosinostoz, mental retardasyon ve epilepsi gibi diger
norolojik bozukluklarla iligkili olan CM-I'in noroektodermal kokenli oldugu
diistiniilmektedir (1). Bazen CM-I, gizli spinal disrafizm (spina bifida okiilta) ile
iliskili olabilir (28).

2.5. Chiari Tip 1 Malformasyonu

2.5.1. Tam

Chiari malformasyonlarinin teshisi néroanatomiye dayanir. Taniy1 dogrulamak

icin kan, BOS veya doku biyobelirtegi yoktur (29).



Hastaligin kesin tanist MRG ile konur. Beyin sagital, koronal ve aksiyal; spinal
kord (servikal, torakal ve lomber) sagital ve aksiyel T1 ve T2 agirlikli MRG sekanslar1
kullanilarak goriintiilenmelidir. Boylece serebellar tonsiller ve beyin sap1 yer
degistirmesi, iligkili kraniyoservikal bileske anomalileri ve siringomiyeli kolaylikla
saptanabilir. Faz kontrast sine MRG, BOS akim dinamigini en iyi sekilde gosterdigi
i¢in sik¢a bagvurulan bir goriintiileme yontemidir (8,30,31).

Normal serebellar tonsiller eriskinlerde foramen magnumun 3 mm altina kadar
yer degistirebilir. CM-1 tanisi MRG’de serebellar tonsillerin foramen magnum
seviyesinin 5 mm veya daha fazla herniasyonu ile karakterizedir (Resim 3). Ancak
infantlarda foramen magnumun 6 mm kadar altina yer degistiren serebellar tonsiller
normaldir. Serebellar tonsillerin sinirda yer degistirmesi (foramen magnumun >3 ile
<5 mm altinda), diger kranioservikal bileske anomalileri veya siringomiyeli gibi CM-
I'in ek ozellikleri ile iliskiliyse patolojik olarak kabul edilir (32).

Ozellikle ince kesit multi-planar BT, iliskili kemik anormalliklerinin
degerlendirilmesinde 6nemini korumaktadir (28).

MRG yapilamayan hastalarda, Chiari malformasyonunun tanisini koymak i¢in
sagital rekonstriiksiyonlu yiiksek ¢oziintirliiklii BT kullanilabilir (33).

Bazi fetal ventrikiillomegali vakalarinda, fetal ultrason kullanilarak intra-uterin

Chiari malformasyonu teshis edilebilir (34).



Yukarida da belirtildigi gibi radyolojik goriintiiler ile tan1 koymak igin belirli
anatomik belirtegler ve bunlara bagli varsayimsal kafatabani ¢izgilerini bilmek

degerlidir.

Resim 3.  Beyin MRG Sagital T2A
Goriintiilerde CM-1I Hastasinda
Serebellar Tonsiller Herniasyon.
CM-1 hastasinda McRae cizgisi
(kesikli kirmmizi c¢izgi) diizeyinden
itibaren serebellar tonsiller
herniasyon (beyaz ok ucu).

2.5.2. Epidemiyoloji

CM prevalansinin %0,1 ile %0,5 arasinda oldugu tahmin edilmektedir, MRG
kullaniminin artmasiyla daha yiiksek oranlarin saptanmasi olasidir (35). Alt tipler
arasindan en sik gorileni Chiari tip 1 malformasyonudur (2). CM-I'in gercek
prevalansi bilinmemekte olup sporadik olarak goriilmektedir. Yapilan bir ¢calismada
prevelanst 1/5000 olarak bulunmustur (36). Kadinlarda erkeklere oranla 3:1.7 daha
fazla goriilmektedir (5,37). Genellikle 3. ve 4. dekatta semptomatik hale gelir (3,4).

CM-TI’in bir zamanlar addlesan ve yetiskin hastaligi olduguna inanilmasina
ragmen daha kii¢iik ¢ocuklarda da tanimlanmaktadir (1). CM-I, goriintiilemenin ortaya
cikmasindan Once yalnizca hastalar semptomlarla basvurdugunda teshis edilmistir.
Daha onceki hasta serilerinin ¢ogunda 12 yasindan kii¢iik hasta yoktur ve CM-1'in

sadece addlesan ve yetiskinlerde meydana geldigi varsayilmistir (38). Ancak MRG'nin



yayginlagsmasi ile asemptomatik veya minimal semptomatik hastalara daha erken
yaslarda tan1 konulmaktadir.

Chiari malformasyonunun ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen tipi CM-I1'dir (29).

2.5.3. Semptom ve Bulgular

Chiari malformasyonlariyla iliskili genis klinik semptom yelpazesi vardir.
Hastalarin 1/3’i semptomatik hale gelir. Ayrica radyolojik olarak CM-I tanisinin
tesadiifen saptandigi asemptomatik olgular da vardir (39). Baslica semptomlar
norolojik defisitler nedeniyle meydana gelir (29).

Norolojik defisitler hastaligin dogasiyla iliskili beyin sapi, servikal spinal kord,
alt kranial sinirler ve serebelluma uygulanan basi nedeniyle meydana gelmektedir.

CM-I'in manifestasyonlar1 esas olarak; artmis kafa i¢i basinci, kranial
noropatileri, beyin sap1 kompresyonu, miyelopati, serebellar disfonksiyon, agri (esas
olarak boyun agrisi ve oksipital bas agrist), siringomiyeli (siklikla presirinksin eslik
ettigi skolyoz) ve uykuyla iliskili solunum bozukluklarindan kaynaklanir.

Agr1 meningeal irritasyona bagli en sik goriilen belirtidir. Genellikle oksipital
veya ense bolgesindedir. Agr tipik olarak paroksismaldir. Ancak sikistirict ve
persistan olabilir (38). Hem agr1 hem de bas donmesi, fiziksel aktivite veya oksiirme,
giilme veya hapsirma gibi valsalva manevralari ile siddetlenir (1,38). CM-I'li hastalar
oksiiriik bas agrisi ile bagvurabilir ve CM-I sekonder oksiiriik bas agrisinda potansiyel
etiyoloji olarak diisiiniilmelidir. Valsalva manevralarinin serebellar tonsillerin
foramen magnumda impaksiyona neden olarak agrinin siddetlenmesine yol agtigi
varsayllmaktadir (38).

Denge bozuklugu, yiirime ve koordinasyon kusuru, dismetri,
disdiadokokinezi, dizartri, ataksi, nistagmus gibi belirti ve bulgular bildirilmistir
(32,40). Bulanik gorme, diplopi ve gorme alani kayiplar goriilebilmektedir.

Alt kranial sinir ve beyin sap1 tutulumlar1 gériilmekte olup uzun trakt bulgular
olabilirler. Uyku apnesi, apne, bradikardi gibi 6liimciil sonuglara yol agabilir. VVokal
kord paralizisi, disfaji, gag refleksi yoklugu, fasial duyu kusurlar1 gorilebilir.
Servikomediiller bileske tutulumunda asag1 vuruslu nistagmus goriilebilir (32,40).

Medulla spinalise bagli semptom veya bulgular biiyiik oranda siringomiyeliye
bagli gelisir. Parestezi, dizestezi, kas zayifligi, non-radikiiler segmental agri,

hiperestezi, analjezi, pozisyon hissinde azalma, sfinkter kusurlar1 goriilebilir. Beyin



sapt kompresyonunun diger belirtileri; spastisite, hiperrefleksi ve babinski
pozitifligidir.

Hastalarda dalginlik, depresyon, genel bir halsizlik ve isteksizlik hali
goriilebilmektedir. Cerrahiden fayda gormeleri, bu sikayetlerin bir tiir serebellar nobet
olabilecegini diisiindiirmiistiir.

Nadir de olsa gogiis agrisi, nefes darligi, hickirik, postural hipotansiyon ve
senkop ataklari, gibi sistemik belirtiler de rapor edilmistir.

CM-I'li kiiciik ¢ocuklar genellikle asemptomatiktir. Iki yasma kadar en sik
orofaringeal disfonksiyon ile bagvururken, {i¢ ila bes yas arasindaki ¢ocuklar tipik
olarak siringomiyeliye bagli klinik bulgular, skolyoz veya bas agris1 ile
basvurmaktadir (41).

2.5.4.Chiari Tip 1 Malformasyonu’na Eslik Eden Patolojiler

Chiari Tip | Malformasyonu’na eslik eden siringomiyeli (Resim 4), skolyoz,
hidrosefali, vertebra anomalileri basta olmak Tlizere diger birgok patoloji

bulunmaktadir (Tablo 1).

Resim 4. Servikal MRG Sagital T2A Goriintiilerde
Siringomiyeli. Servikal spinal kord boyunca
torakal diizeye kadar devam eden
siringomiyeli (beyaz ok ug¢lari).
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Siringomiyeli: Ilk kez 1824 yilinda Ollivier tarafindan tanimlanmustir. 1859’
da Stilling santral kanalin persistan dilatasyonu olarak tanimlamistir (42). Chiari Tip |
Malformasyonu ile siringomiyeli %30-%70 oraninda birlikte goriilmektedir.
Siringomiyeli eslik eden patolojinin olmasmin yaninda, hastaliga eslik eden bir
bulgudur (43). Degisik iilkelerdeki yapilan ¢alismalarda siringomiyelinin prevelansi
yiiz binde 2-13 arasinda degismektedir. Kadin/ erkek orani ise 0,5 ile 1 arasindadir.

Siringomiyeli patogenezini agiklamaya yonelik ilk teori Gardner tarafindan
ortaya atilmistir. Gardner’a gore koroid pleksusun arterial pulsasyonlar1t BOS’u
obeksten santral kanalin i¢ine dogru itmekte ve suyun yaptig1 basincin ¢ekic etkisi ile
santral kanal genislemektedir (44). Williams ise foramen magnumdaki sikigiklik
sonucu kafa i¢i ve spinal subaraknoid mesafeler arasinda ortaya ¢ikan basing farkiyla
(cranio-spinal pressure dissociation) santral kanal igine dordiincii ventrikiilden
“emilerek” giren beyin omurilik sivisinin siringomiyeliye neden oldugunu One

stirmiistiir (45,46).
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Tablo 1. CM-I’e Eslik Eden Patolojiler

Chiari Tip I Malformasyonuna Eslik Eden Patolojiler

I. Siringomiyeli
I1. Skolyoz
III. Diger Durumlar
A- Kafa i¢i yer kaplayan ve kafa i¢i basincini artiran durumlar
1- Hidrosefali
2- Kafa i¢i yer kaplayan lezyonlar: araknoid kistler
3- Transvers siniis stenozu
B- Posterior fossa hacmini azaltan patolojiler
1- Kraniyosinostoz (Paget Hastalig1, osteopetroz, kemik mineral eksikligi, kemik
displazileri)
2- Hiperostoz
3- Endokrinopatiler (Bilyiime hormonu yetersizligi, akromegali, akondroplazi,
hipogonadotropik hipogonadizm)
C- Kraniyoservikal bileske anomalileri (Baziler invajinasyon, atlantoaksiyal dislokasyon,
atlasin oksipitalizasyonu, Klippel Feil sendromu)
D- Norokutandz sendromlar
E- Kalitsal bag doku hastaliklar1
F- Spina Bifida
G- Kafa ici hipotansiyon ve edinsel CM-I
H- Diger patolojiler (Morning glory disk anomalisi, semisirkiiler kanal a¢iklig1, Rubinstein-

Taybi sendromu, kafa tabaninin Gorham Hastalig1)

Oldfield ise glinlimiizde hala gecerli olan en iddial1 hipotezin sahibi olmaktadir.
Beyin omurilik sivist akim incelemeleri ve operasyon esnasindaki doppler
ultrasonografi uygulamalariyla destekledigi hipotezinde, serebellar tonsillerin her kalp
atistyla birlikte tekrarladigi “piston” benzeri hareketin spinal subaraknoid mesafede
ani artmis bir basing dalgasi olarak servikalden distale dogru ilerlerken beyin omurilik
stvisint perivaskiiler alanlardan medulla spinalis i¢ine sizmaya zorladigini iddia
etmektedir (47). Biitiin bu teorilere ragmen siringomiyeli patogenezini tiim yanlari ile
kapsayacak, kanitlanmis bir teori yoktur.

Chiari Tip | Malformasyonu olan siringomiyelili hastalar genellikle ikinci ve
besinci dekadlar arasi ortaya c¢ikan parezi, duysal kayip ve kronik agr1 yakinma ve
bulgular ile bagvurur. Siringomiyelinin tipik dogal seyri, yillar icerisinde, yavas ve

adim adim ilerleyen norolojik kotilesmedir. CM-I’e eslik eden siringomiyeli,
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oncelikle servikal yerlesimlidir. Ust ekstremitede agr1, giic kayb, atrofi, agr1 ve 1s1
duyusu kayiplarina yol agar. Baslangigta Siringomiyeli belirti ve bulgulart viicudun
belirli bir bolgesi ile sinirli olabilir. Ancak siringomiyelinin spinal kord santralini
hasara ugrattig1 oranda, iist ekstremitelerde giigsiizliik belirginlesir. Atrofi ve refleks
kaybi artar, agr1 ve 1s1 duyusu kaybi ilerler (48). Hafif dokunma duyusu korunmusken,
agr1 ve 1s1 duyusunun kaybi dissosiye duyu kaybi olarak adlandirilir. Siringomiyelinin
santral yerlesimli ventral beyaz kommissiirii germesi nedeniyle agr1 ve 1s1 sinyalleri
kars1 spinotalamik yolaga gecemez. Agr1 ve 1s1 duyusu kaybi, sadece siringomiyelinin
engelledigi spinotalamik liflerin bulundugu diizeyde pelerin tarzi duyu kaybi seklinde
goriiliir. Hastalik tedavi edilmezse, iist ekstremitedeki islev kayiplari, aylar, yillar
icerisinde ilerler ve kortikospinal yollar1 da etkiledikge alt ekstremitelerde spastisite
goriilmeye basglar (40,49,50).

Unutulmamalidir ki, sirinks medullaya uzanirsa (siringobulbi) hastalarda beyin
sap1 disfonksiyonunun belirti ve semptomlar1 olabilir.

Presirinks, BOS akiminin obstriiksiyonu nedeniyle spinal kord 6demi ile
karakterize potansiyel olarak geri diiniisiimlii bir durumdur (51,52). En sik olarak
servikal bolgede olusur ve MRG ile saptanir. T2 agirlikli goriintiilerde gercek sirinkse
benzer goriiniir ancak T1 agirlikli goriitiilerde kavitasyon yoktur.

Siringomiyeli tanisinda MRG o6nemlidir. Klinik ve radyolojik koétiilesme
goriilen olgularda, %70 oraninda diizelme sagladigi i¢in, cerrahi tedavi onerilir (6).

Skolyoz: Skolyoz genellikle hemikordlarin ve vertebral kolonun farkli
biiylimesine yol agan asimetrik spinal siringomiyeliye baglidir (28). Siringomiyeli
genellikle klasik pelerin tarzi duyu kaybi gelismeden once teshis edilir. Bu nedenle
skolyoz, spinal sirinksin en sik goriilen semptomudur.

Hidrosefali: Chiari tip | malformasyonlu hastalarda tan1 kondugunda %4-18
oraninda hidrosefali goriiliir (53). Hidrosefalinin belirgin olan olgularda operasyon
oncesinde sant prosediirleri ve/ veya endoskopik tigiincii ventrikiilostomi uygulamasi
ile hidrosefaliye yonelik tedaviye oncelik verilmelidir.

Kraniyoservikal bileske anomalileri: Embriyolojik donemde {iist servikal bolge
ve kraniyoservikal bileske mezodermal dokudan gelismektedir. CM-I’li hastalarda
kraniyoservikal bileske anomalilerinin de sik olmasi bu baglamda sasirtict degildir
(20).
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Chiari tiplerinde agagidakiler dahil olmak iizere diger kemik anormallikleri de
gortilebilir (29). Atlas asimilasyonu, atlantoaksiyel dislokasyon, Klippel-Feil
anomalisi (servikal vertebralardan herhangi ikisinin segmentasyon anomalisi),
Luckenschadel (lakiiner kafatasi olarak da bilinir), platibazi ve baziler invajinasyon bu
tip anomaliler i¢inde daha sik goriilenleridir.

Baziler invajinasyon Chiari tip | malformasyonu’na eslik eden en sik kemik
anomalisidir. Yapilan ¢alismalarda %12 -14 oraninda eslik ettigi goriilmiistiir (54).

Genellikle Klippel-Feil anomalisi ile iliskili olan Atlas asimilasyonu CM-I'de
yaygindir (55). Klippel-Feil anomalisinde fiizyon bolgesi erken yasta hala kikirdakli
olabileceginden bebeklerde ve kii¢lik cocuklarda belirgin olmayabilir.

Chiari malformasyonlarinin ¢ogunda posterior fossa normalden kiiciiktiir.

Ayrica CM-I’de bunlar disinda kafa i¢i yer kaplayici lezyonlar, transvers siniis
stenozu, kraniyosinoztos, hiperostoz, endokrinopatiler, nérokutanéz sendromlar,
kalitsal bag doku hastaliklar1 ve spina bifida eslik edebilir.

2.5.5. Tedavi

Chiari malformasyonlarinda tedavi malformasyonun dogasina ve iligkili
norolojik bozukluklarin derecesine baglidir. Tedavide amag ilerleyici ndrolojik
defisitlere engel olmak, foramen magnum seviyesindeki basing farkini ve beyin sap1
tizerindeki basiy1 ortadan kaldirmaktir.

Tesadiifi CM-I tanis1 konan siringomiyeli olmayan asemptomatik hastalar
MRG ile takip edilebilir. Bu hastalarda MRG, sadece CM-I ile ilgili semptomlarin
gelistigini diigiindiigiimiizde klinik endikasyonlar varsa tekrarlanir (56,57).

Norolojik olarak intakt olan ancak siringomiyeli olan asemptomatik veya
oligosemptomatik hastalar igin tedavi tartismalidir (58). Asemptomatik veya
oligosemptomatik CM-I'li, norolojik olarak intakt olan ancak MRG'de siringomiyeli
olan hastalarda faz kontrast sine MRG onerilmektedir (Resim 5). Foramen magnum
cerrahi dekompresyonu i¢in hastalar1 segmekte kullanilabilir. Tam BOS akim
obstriiksiyonu varsa hastalar cerrahiye yonlendirilir. Faz kontrast sine MRG’de, BOS
akim obstriiksiyonu yoksa, kismi BOS akim obstriiksiyonu varsa veya sirinks kavite
genigligi <2 mm ise; hastalar klinik ve MRG takibi (hem konvansiyonel hem de faz
kontrastli sine MRG) ile yillik izleme devam edilir. Ancak klinik bozulmanin ilk

belirtisinde hastalar posterior fossa dekompresyonu i¢in yonlendirilir. MRG'de
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ilerleme olursa faz kontrast sine MRG tekrarlanir. CM-1’de tonsiller herniasyon veya
siringomiyelinin spontan rezoliisyonuna iligkin baz1 yaymlar vardir. Bu nedenle

asemptomatik ¢ocuklarda dikkatli bir gézlemin énemli oldugu 6ne stiriilmiistiir.

Resim 5.  Faz Kontrast Sine (BOS akim) MRG Sagital ve Aksiyal Goriintii Ornekleri. (a,
b, ¢ ve d)’de foramen magnum diizeyinde anterior ve posterior subaraknoid
mesafelerde (beyaz ok u¢larr) BOS akim incelemeleri.

Semptomatik CM-I tedavisinde genellikle etkin tedavi yontemi cerrahidir.
Tedavi secenekleri tizerine fikir birligi olmamasina ragmen, literatiirde kabul goren,
yaygin kullanilan posterior fossa dekompresyondur. Bu yontem, suboksipital
kraniyektomi ve C1 total laminektomiyi igerir. Yaygin olarak tercih edilen yontem
duraplasti yapilmasi olsa da son zamanlarda duray1 agmadan yapilan teknikler ile de
iyi klinik sonuglar alindigin1 bildiren yayinlar mevcuttur (59).

Anterior foramen magnum dekompresyonu, foramen magnumun tipik olarak
transoral odontoidektomi  yoluyla  anterior  dekompresyonu, Chiari
malformasyonlarinin tedavisi i¢in alternatif bir cerrahi yaklagimdir. En sik olarak
posterior dekompresyonda basarisiz olan kraniovertebral bileske malformasyonlari
(6rn., baziler invajinasyon) olan hastalarda kullanilir (60).

Sant prosediirleriden sirinks sant yerlestirme prosediirii ise esas olarak
ilerleyici semptomlar veya sirinkste genisleme nedeniyle posterior dekompresyon
basarisiz olan CM-I hastalarinda kullanilmigtir (61,62).

Dural kesenin agilmasi sonucu potansiyel komplikasyonlar; psédomeningosel
olusumu, BOS kagagi, akut postoperatif hidrosefali ve menenjiti igerir (63).

Dural keseyi agmadan posterior fossa kemik dekompresyonunda ise potansiyel
avantajlar, BOS kagagi, psodomeningosel ve aseptik menenjit gibi BOS ile ilgili
komplikasyonlardan kaginilmasidir. CM-I hastalarinda takip ve tedavi semas1 Sekil

1’de verilmistir.
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Sekil 1. CM-1 Hastalarinda Takip ve Tedavi Semasi (64)

2.5.6. Prognoz

CM-I'in klinik seyri net olarak tahmin edilememekle birlikte, bazi hastalar
asemptomatik kalir ve serebellar tonsiller herniasyon veya siringomiyeli kendiliginden
diizelir (58,65,66). Uzun siire devam eden hastalik 6zellikle sirinks ii¢ yildan uzun
siiredir mevcutsa, cerrahiden sinirh fayda goriir (67).

Minimal semptomu olan veya hi¢ semptomu olmayan hastalarin ¢ogu stabil
seyir gostermektedir.

CM-I i¢in cerrahi sonu¢ degiskenlik gosterir. Ancak duraplasti yapilan veya
yapilmayan posterior fossa dekompresyonu yapilan hastalarin ¢ogunda postoperatif
lyilesme veya stabilizasyon mevcuttur.

Kotli sonugla iliskili faktorler, ileri yas ve uzun siireli defisit varhigidir.
Ameliyattan Once sirinksin boyutu ve serebellar tonsillerin herniasyon derecesi kotii
sonugla iligkili degildir. Ancak ameliyat sonrast MRG'deki sirinks boyutu kotii

sonucun bir gostergesidir.
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Hasta Grubu

Calismamizda, Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesinde
Eyliil 2012 ve Temmuz 2021 arasinda Chiari Tip | malformasyonu tanisi alan yaklasik
300 hastanin, hastanenin Radyoloji Anabilim dalinda PACS (Picture Archiving
Communicating Systems) sistemindeki Beyin, Servikal ve faz kontrast sine MRG
goriintiileri retrospektif olarak tarandi. Calismaya Beyin ve Servikal MRG
tetkiklerinden her ikisi de bulunan; yeni tani veya bilinen 158 CM-I hastasinin
operasyon Oncesi tetkikleri olanlar dahil edildi. Siringomiyeli olan ve siringomiyeli
olmayan CM-I hastalar1 gruplandirildi. Calismaya dahil edilen CM-I hastalarindan faz
kontrast sine MRG tetkiki olan 72’si ayrica not edildi. Yalnizca Beyin MRG, Servikal
MRG veya faz kontrast sine MRG tetkiki olan ve operasyon sonrasi goriintiilemeleri
olan 142 CM-I hastasi ¢alismaya dahil edilmedi. Hastalara ait yas ve cinsiyet verileri
mevcuttu.

Bu retrospektif ¢alismada Karadeniz Teknik Universitesi Etik Kurulundan
onay alimmuistir (etik kurul no: 2021/ 27).

Arsiv boliimiinden ve radyolojik goriintiileme ve arsivleme sisteminden
dosyalarin ve hasta bilgilerinin almabilmesi igin Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakiiltesi Farabi Hastanesi Bashekimliginden izin alinmistir.

3.2. MRG’de Morfometrik Olgiimler ve Obeks Pozisyonu

Calismaya dahil edilen tim CM-I hastalarinin MRG goériintiileri PACS
kullanilarak degerlendirildi. Beyin ve Servikal MRG tetkiklerinde T1 ve T2 agirlikli
goriintiilerde; aksiyal, sagital ve koronal reformatlarda lineer ve anguler dlgiimler
yapildi. Calismada kullanilan beyin ve servikal vertebra MR incelemeleri 20 kanalli
kafa sarmali kullanilarak 3 Tesla MR cihazi Magnetom Skyra ve 6 kanalli kafa sarmali
kullanilarak 1.5 Tesla MR cihazi Magnetom Symphony (Siemens Healthcare,
Erlangen, Germany) ile elde olundu. Degerlendirmede 1.5 Tesla beyin MR incelemede
aksiyal ve koronal planda T2 agirlikli goriintiiler (TR/TE, 3.500/99; NEX, 1; bant
genisligi, 130 Hz; matriks, 252x384; kesit kalinlig1, 4 mm; siire, 2:29 dakika; ve FOV,
230 mm), sagital planda T2 agirlikli goriintiiler (TR/TE, 5.880/99; NEX, 1; bant
genisligi, 130 Hz; matriks, 216x384; kesit kalinlig1, 4 mm; siire, 1:47 dakika; ve FOV,
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280 mm) , 1.5 Tesla servikal vertebra MR incelemede ise; aksiyal planda T2 agirlikli
goriintiiler (TR/TE, 809/24; NEX, 1; bant genisligi, 181 Hz; matriks, 125x256; kesit
kalinligi, 3 mm; siire, 1:43 dakika; ve FOV, 200 mm), sagittal planda T2 agirlikli
goriintiiler (TR/TE, 2.870/77; NEX, 2; bant genisligi, 184 Hz; matriks, 250x384; kesit
kalinligi, 3 mm; siire, 2:16 dakika; ve FOV, 260 mm) kullanildi. 3 Tesla beyin MR
incelemede aksiyal ve koronal planda T2 agirlikli goriintiler (TR/TE, 3.500/103;
NEX, 1; bant genisligi, 223 Hz; matriks, 305x448; kesit kalinlig1, 4 mm; stire, 1:19
dakika; ve FOV, 240 mm), sagital planda T2 agirlikli goriintiiler (TR/TE, 3.230/76;
NEX, 1; bant genisligi, 260 Hz; matriks, 307x384; kesit kalinligi, 4 mm; stire, 1:0
dakika; ve FOV, 240 mm), 3 Tesla servikal vertebra MR incelemede ise; aksiyal
planda T2 agirlikli goriintiiler (TR/TE, 3.500/102; NEX, 1; bant genisligi, 256 Hz;
matriks, 240x320; kesit kalinlig1, 5 mm; siire, 1:54 dakika; ve FOV, 200 mm), sagittal
planda T2 agirlikli gorintiiler (TR/TE, 3.040/104; NEX, 1; bant genisligi, 260 Hz;
matriks, 288x384; kesit kalinligi, 3,5 mm; siire, 1:39 dakika; ve FOV, 240 mm)
kullanild1. Uzunluk 6l¢timleri i¢in milimetre (mm), a¢1 6l¢timleri i¢in derece birimi ve
hacim 6l¢iimleri igin santimetrekiip (cm®) kullamildi. Asagidaki 6lgiimler her hasta igin
ayr1 ayrt yapilmistir.

Foramen magnum diizeyinden serebellar tonsil herniasyon derecesi ve ayrica

siringomiyeli olan hastalarda en genis sirinks ¢ap1 6lgiildii (Resim 6).

Resim 6. Beyin ve Servikal MRG Sagital ve Aksiyal T2A Goriintiilerde Serebellar
Tonsiller Herniasyon Derecesi ve Siringomiyeli En Genis Cap Olgiim
Ornekleri. (a) Serebellar tonsiller herniasyon derecesi él¢iimii (kirmiz1 ¢izgi).
(b) Siringomiyeli (beyaz ok ucu) ve (c)’de en genis ¢ap ol¢iimii (kirmzi ¢izgi).

Obeks pozisyonu i¢in foramen magnum diizeyine obeksin uzakligi alinarak
Olctim yapildi. Foramen magnumun iizerinde yer alan dl¢limler pozitif (+), altinda yer

alan dlgtimler ise negatif (-) olarak degerlendirildi (Resim 7) (68).
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Resim 7.  Servikal MRG Sagital T2A Goériintiilerde Foramen Magnum Diizeyine Gore
Obeks Pozisyon Olciim Ornekleri. (a) Negatif (-) yerlesimli obeks pozisyonu
(beyaz ok ucu). (b) Pozitif (+) yerlesimli obeks pozisyonu (beyaz ok ucu)
olciimleri.

Intrakraniyal hacim (IKH) Dekaban formiilii kullanilarak hesaplandi (Resim 8)
(69). IKH (cm® = 0,523 x (uzunluk — 2t) x (genislik — 2t) x (yiikseklik — t). (t=
kalvaryum kalinligi ve kafa derisi kalinligi).

Resim 8. Beyin MRG Sagital, Aksiyal ve Koronal T2A Gériintiilerde IKH Hesabina Ait
Olciim Ornekleri. IKH hesaplama. (a) Uzunluk, (b) genislik ve (c) yiikseklik
olciimleri (beyaz oklar). (¢)’de kafa derisi kalinh@ (kirmizi kesikli ¢izgi).

Posterior fossa hacmi (PFH) basit sferoid formiil kullanilarak hesaplandi (70).
PFV=4/3 x I1 x (x/2 x y/2 x z/2) (Resim 9).

Ayrica PFH/ IKH oran1 yapilarak hesaplandh.
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Resim 9. Beyin MRG Sagital ve Aksiyal T2A Goriintiilerde PFH Hesabina Ait Olciim
Ornekleri. PFH hesaplama. (a) x: klinoid ¢ikinti arka-orta kesiminden
torkulaya olan uzaklik, y: tentoriyum serebelli’nin tavanindan posterior fossa
tabanina olgiilen yiikseklik (beyaz oklar). (b) z: posterior fossanin maksimum
genisligi (beyaz ok).

Baziler invajinasyon olan hastalarda odontoid ¢ikintinin Chamberlain ¢izgisini
geeme miktari Slgtildii.

Welcher bazal agis1 dl¢iildii ve 140°'den biiyiik olan hastalar platibazi olarak
degerlendirildi (Resim 10) (14).

Resim 10. Beyin MRG Sagital T2A Goriintiide
Platibazi. 152° dl¢iilen artmis bazal ac1.
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Odontoid retrofleksiyon ve odontoid retroversiyon acilart olgiildi (71).
Odontoid retrofleksiyon agisi, C-2'nin dentosantral sinkondrozunun orta noktasindan
gecen yatay ¢izgi ile odontoid ¢ikintinin tepesinden gegen dikey ¢izgi arasinda olusan
bir agidir. Odontoid retroversiyon acisi, C-2 vertebra govdesinin tabani boyunca
uzanan ¢izgi ile odontoid ¢ikintinin tepesinden gegen dikey bir ¢izgi arasinda olusan

acidir (Resim 11).

Resim 11. Servikal MRG Sagital T2A Goriintiilerde Odontoid Retroversiyon ve
Odontoid Retrofleksiyon A¢1 Ol¢iim Ornekleri. (a) Odontoid retroversiyon ve
(b) odontoid retrofleksiyon acilari.

Faz kontrast sine MRG tetkiki olan hastalar i¢in; foramen magnum 6n ve arka
tarafindaki subaraknoid mesafelerde BOS akimi “var” veya “yok” olarak
degerlendirildi. Hastalar BOS akim durumuna gére dort grup altinda toplandi (6n-arka

var, 6n-arka yok, on yok-arka var, 6n var-arka yok).
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3.3. Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler SPSS (versiyon 23.0, IBM, Armonk, NY, USA) yazilim1
kullanilarak yapildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gorsel (histogram ve
olasilik grafikleri) ve analitik yoOntemlerle (Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilk
testleri) incelendi. Tanimlayici analizler sayisal degiskenler i¢in ortalama + standart
sapma, ortanca, minimum ve maksimum degerler, kategorik degiskenler i¢in say1 ve
ylzdelik seklinde ifade edildi. Grup ortalamalar1 Student-t testi kullanilarak, grup sira
ortalamalari Mann-Whitney U testi kullanilarak karsilastirildi.  Kategorik
degiskenlerin goriilme sikliklar1 ¢apraz tablolar ile sunuldu ve degiskenlerin
sikliklarinin - karsilastirilmasinda Ki-kare testi kullanildi. Obeks pozisyonu ve
herniasyonu derecesi ile sirinks ¢ap1 arasindaki iliski Spearman testi ile analiz edildi.
Siringomiyeli pozitifligi dngérmek i¢in, 6nceki analizlerde belirlenen olasi faktorler
lojistik regresyon analizi ile incelendi. Model uyumu i¢in Hosmer-Lemeshow testi
kullanild:. Istatistiksel analizler sonucunda elde edilen p degerleri, a= 0,05 anlamlilik
diizeyinde ve %95 giiven araliginda degerlendirildi. P degerleri 0,05’ten kiiciik

bulundugunda karsilagtirmalar istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR

4.1. Hastalarin Demografik Ozellikleri ve Tammlayicr Istatistiksel
Analizler

Calismaya 107’si kadin (%67,7), 51’1 erkek (%32,3) toplam 158 hasta dahil
edildi. Hastalarin yas ortalamasi 30,6+16,7°di. Ortancas1 32,5 ve minimum yas 1,
maksimum yas 76’ydi. Kadin hastalarin yas ortalamasi 33,7+£16,1 ortancasi 36,
minimum yas 1 ve maksimum yas 76’ydi. Erkek hastalarin yas ortalamasi 24+16,1
ortancasi 24, minimum yas 1, maksimum yag 55°ti. Hastalarin %24,1°1(38 hasta) 0-17
yas araliginda, %75,9’u(120 hasta) 18 yas ve lizerindeydi.

Calismaya dahil edilen 67 hastada (%42,4) siringomiyeli mevcutken 91
hastada(%57.6) siringomiyeli saptanmadi. Siringomiyeli saptanan hastalarin yas

gruplari ve cinsiyete gore dagilimi tablo 2’de verilmistir.

Tablo 2. Siringomiyeli Pozitif Hastalarin Yas Gruplar: ve Cinsiyete Gére Dagilimi

Say1 Yiizde (%)
0-17 9 13.4
Yas Gruplar 18 58 86.6
o Kadin 45 67.2
Cinsiyet Erkek 22 32.8

0-17 yas grubundaki 9 hastada (%23,7), 18 yas lstii 58 hastada (%48,3)
siringomiyeli vardi. >18 yas grupta siringomiyeli siklig1 anlamli olarak daha yiiksekti
(p=0.007). Platibazi pozitif grupta 13 hastada (%29,5), negatif grupta 54 hastada
(%47,4) siringomiyeli vard1 (Sekil 2). Platibazi pozitif grupta siringomiyeli sikligi
anlamli olarak daha diistiktii (p=0.04). Kadin ve erkek cinsiyette, BOS akimi ve baziler
invajinasyon gruplarinda siringomiyeli siklig1 acisindan fark bulunmadi (sirasiyla p=

“0,898”, “0,47”, “0,852") (Tablo 3 ve 4).
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Sekil 2. Siringomiyeli Pozitif ve Negatif Hasta Gruplarinda Bazal A¢1 Olgiimlerinin
Dagilimi ve Ortalamalar

Tablo 3. Yas, Cinsiyet, Platibazi ve Baziler invajinasyon Gruplarinda Siringomiyeli Sikhg

Siringomiyeli
p
Pozitif Negatif

0-17 9 (23,7%) 29 (%76,3)

Yas 0.007
>18 58 (%48,3) 62 (%51,7)
Kadin 45 (%42,1) 62 (%57,9)

Cinsiyet 0.898
Erkek 22 (%43,1) 29 (%56,9)
Pozitif 13 (%29,5) 31 (%70,5)

Platibazi 0.042
Negatif 54 (%47,4) 60 (%52,6)

Baziller Pozitif 8 (%44,4) 10 (%55,6) -
Invajinasyon Negatif 59 (%42,1) 81 (%57,9)
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Tablo 4. BOS Akim MRG Tetkiki Bulunan Hasta Gruplarinda Siringomiyeli Sikhgi

Siringomiyeli p
Pozitif Negatif
. 12 16
On ve arka pozitif
(%42,9)  (%57,1)
. 17 14 0.47
BOS akimi On ve arka negatif
(%54,8)  (%45,2)
On veya arka 8 5
negatif (%61,5) (%38,5)

Obeks pozisyonu, herniasyon derecesi, odontoid retrofleksiyon ve
retroversiyon acilari, PFH, PFH/ IKH oram1 agisindan siringomiyeli pozitif ve negatif

gruplar arasinda anlamli farklilik saptanmadi (Tablo 5).

Tablo5.  Siringomiyeli Pozitif ve Negatif Gruplarda Obeks Pozisyonu, Odontoid
Retrofleksiyon Acisi, Adontoid Retroversiyon Agisi, Herniasyon Derecesi, PFH
ve PFH/IKH Oranlar

Ortalama £ Ortanca Standart
standart sapma hata P
Obeks Sirinks (+) -7,1+6,3 -6,5 0,7 007
pozisyonu Sirinks (-) 47+81 -5.0 0,8
Herniasyon Sirinks (+) 9,2+4,3 7.0 0,5
0.86
Derecesi Sirinks (-) 8,8+35 7.0 0,4
Odontoid Sirinks (+) 74,7+42 75 0,5
retrofleksiyon 0.50
acisl Sirinks (-) 749+54 75 0,5
Odontoid Sirinks (+) 73,5+35 73 0,4
retroversiyon 0.74
acis1 Sirinks (') 729+4,4 73 0,4
Sirinks (+) 247 + 37 241 4,6
PFH 0.30
Sirinks (-) 240 + 43 246 4,5
) Sirinks (+) 0,23 +0,03 0,23 0,004
PFH/ IKH 0.81
Sirinks (-) 0,23 £ 0,03 0,23 0,003
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Siringomiyeli pozitif grupta tonsiller herniasyon derecesi ve obeks pozisyonu
ile sirinks ¢ap1 arasinda korelasyon saptanmamustir (sirast ile, p=0,63 ve p=0,60).

Ayrica obeks pozisyon dagilimlar1 Sekil 3’te verilmistir.

10

3,25
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X
-15 15
. "
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-20 —L.:o
-25

Siringomiveli (+) Siringomiyeli (-)

Sekil 3. Siringomiyeli Pozitif ve Negatif Hasta Gruplarinda Obeks Pozisyonunun
Dagilimi ve Ortalamalari

Siringomiyeli lizerinde obeks pozisyonu, yas ve platibazi etkilerini belirlemeye
yonelik uygulanan ikili (binomiyal) lojistik regresyon analizi sonucunda ortaya ¢ikan
regresyon modeli istatistiksel olarak anlamli bulundu(p=0.02). Arastirmanin bagimsiz
degiskenlerinin, siringomiyeli tanisinda varyansin %12’sini yordadigi goriildi.
Modelin dogruluk degeri 0,65 sensitivitesi 0,57 ve spesifitesi 0,71°di.

Obeks pozisyonu, siringomiyeli pozitifligini yordamada etkisiz bulundu (OR:
0,958, 95% CI: 0,913-1,006, p=0,084). Bagimsiz degiskenlerin ikisi (yas ve platibazi),
istatistiksel olarak anlamli yordayicilardi. 18 yas ve lizeri olan hastalarda siringomiyeli
pozitifligi olasilig1 %73 (p= 2,638/ (1+2,638) =0,725) olup yas1 kiigiik olan hastalardan
(%27) daha fazlaydi. 18 yas ve lizeri olan hastalarda siringomiyeli pozitifligi olasiligi,
18 yas alt1 hastalara gore 2,638 kat daha fazlayd: (95% CI: 1,110-6,267, p=0,028).
Platibazi olan ve olmayan hastalarin siringomiyeli olma olasiliklar1 incelendiginde,

platibazi olan hastalarin siringomiyeli olma olasilig1 %28 (0,393/ (1+0,393) =0,282)
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olup platibazi olmayan hastalardan (%72) daha azdi. Platibazi olmayan hastalarda

siringomiyeli pozitifligi olasiligi, olan gruba gore 2,545 kat daha fazlayd: (Tablo 6).

Sonug olarak, siringomiyeli olasiligi, 18 yas ve iizeri olan ve platibazi olmayan

hastalarda daha yiiksektir.

Tablo 6.  Siringomiyeli Pozitifligini Yordayan Faktorlerin Belirlenmesine Yonelik
Yapilan IKili Lojistik Regresyon Analizi “Nagelkerke R2= 0,124, Omnibus Chi-
square= 15,276, p=0,02, Hosmer ve Lemeshow= 0,10”
Ex icin %95 Giiven
Standart Serbestlik P() iein %
B Wald . p Exp(B) Arah@
Hata Derecesi
Diisiik Yiiksek
Obeks
) -.043 .025 2.988 1 .084 .958 913 1.006
pozisyonu
Yas .970 441 4.828 1 .028 2.638 1.110 6.267
Platibazi -.934 401 5.435 1 .020 .393 179 862
13.85
Constant -1.060 .285 , 1 .000 .346
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5. TARTISMA

Calismamizda radyolojik olarak siringomiyeli eslik eden CM-I hastalarinda
MRG’de var olan farkliliklar ortaya koyulmustur. Litaratiirde CM-I ve gelismesi olasi
siringomiyelinin etyopatogenezine ait farkli arastirmalara ait goriigler mevcuttur.
Bunlar1; gelisimsel teoriler, patofizyolojik sliregler, yapisal kraniyoservikal bileske
anormallikler ve genetik iliskiler, sekonder nedenler ve eslik eden komorbid durumlar
olusturmaktadir. Siringomiyeli CM-I’e eslik eden klinik takip ve tedavi
yonlendirmesinde 6nemli bir durumdur. MRG’deki farkliliklara ait bu yaklasim
siringomiyeli gelisimine etkisi olabilecek morfometrik o6l¢iimler ile radyolojik
paramatreleri arastirarak siringomiyeli gelisimini aydinlatmaya yonelik calismalardan
biridir. Bu tiir bir ¢alisma CM-I ile kraniyoservikal bileske iliskisini, diger radyolojik
parametrelerin anlagilmasini gelistirecek ve hastalarda siringomiyeli tedavisine
yardimc1 olacaktir.

CM-I tanist MRG’de serebellar tonsillerin foramen magnum seviyesinin 5 mm
veya daha fazla herniasyonu ile karakterizedir. Bu yalnizca radyolojik bir
tanimlamadir. Siringomiyeli, CM-I vakalarinin %30-70'inde rapor edilmistir ve
omurilikte geri doniisii olmayan hasara ve ardindan ndrolojik defisitlere neden olabilir
(72). Litaratirde CM-I hastalarinda siringomiyeli patofizyolojisini detayli sekilde
inceleyen bir¢cok yayin mevcut olup yayinlarin ¢ogu kraniyoservikal bileske diizeyinde
BOS dolasiminda bir blok oldugunu gostermislerdir. Bu blok ardindan BOS birikimine
ve siringomiyeli olusumuna neden olmaktadir. Siringomiyeli olusturan BOS,
dordiincii  ventrikiilden, subaraknoid bosluktan veya hiicre dist bir nedenden
kaynaklanabilir (47,73). 1950'lerden 1970'lere kadar siringomiyelinin, dordiincii
ventrikiil ile merkezi spinal kanalin BOS basincindaki farkliliktan kaynaklandigina
inaniliyordu (74). Bu mekanizmay1 agiklamaya yonelik teoriler arasinda; James
Gardner'in ‘su-tokmag1’ teorisi, Bernard Williams'in kranyo-omurilik basing ayrigsma
teorisi ve Ball ve Dayan'in BOS yolaginda serebellar tonsiller obstriiksiyon teorisi yer
almaktaydi (45,75,76). 1990'larda Oldfield, siringomiyeli gelisim mekanizmasini
foramen magnum diizeyindeki anormal BOS akimina baglamistir (74,77). Her kalp

dongiisii ile serebellar tonsillerin herniasyonu, spinal subaraknoid boslukta bir basing
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dalgas1 tiretir ve bdylece omuriligi disaridan sikistirir bu da bir sirinks olusturur
demistir (47,73,74).

CM-I'in patofizyolojisinde birka¢ intradural ve ekstradural faktor rol
oynamaktadir. Ameliyat sirasinda tanimlanan intradural faktorler arasinda, magendie
foramenlerini tikayan bir araknoid membranin varligi (yani, bir araknoid oOrtii)
siringomyeli olan hastalarda anlamli olarak daha sik bulunmustur (77). Diger
caligmalar, CM-I hastalarinda serebellar tonsiller herniasyon derecesinin siringomiyeli
gelisimine katkida bulunan bir faktér olup olmadigmi incelemistir; ancak etkisi
tartismalidir (21,47,77). Doruk ve ark. (78) tarafindan yapilan bir ¢alismada, serebellar
tonsillerin kapladigi alanin foramen magnum alanina orani olarak tanimlanan
servikomediiller kompresyon orani, siringomiyeli gelisimi ile onemli Olciide iliskili
bulunmustur. Bu oran kraniovertebral bileskede spinal subaraknoid bosluk blokajinin
siddetini yansitabilir ve ayrica daha once tarif edilen siringomiyeli gelisim
mekanizmalarini destekler (47).

Kraniyoservikal bileskedeki ekstradural anormallikler CM-I ile iliskilidir (78).
Bu anormallikler: kisa klivus, azalmis posterior fossa hacmi, baziler invaginasyon,
platibazi, atlas asimilasyonu ve odontoid retrofleksiyondur (21,79-83) . Siringomiyeli
olan ve olmayan CM- I hastalarinda kraniyoservikal bileske anormalliklerini inceleyen
caligmalar vardir (21,79,84-88), ancak kraniyoservikal bileske anormallikleri olan ve
olmayan CM-I hastalarinda iligkili siringomiyeli varlig1 yeterince vurgulanmamistir.
Bu tiir kraniyoservikal bileske anormallikleri siringomiyeli olan ve olmayan CM-I
hastalarinda bulunabilir; bununla birlikte siringomiyeli ile korelasyonlar1 belirsizdir
(89,90). Bir kraniyoservikal bileske anormalligini incelemek yeterli olmayabilir. Bu
nedenle bir¢ok Ol¢limii birlikte degerlendirmek 6nemlidir. Bu ¢alismada literatiirde
mevcut c¢alismalarda siringomiyeli olusumuna o6zellikle radyolojik olarak katki
saglayabilecek 0l¢lim ve morfometrik analizler genisletilerek degerlendirilmistir.

Siringomiyeli en sik olarak CM-I"de olmak iizere Chiari malformasyonlart ile
iligkilidir. Kadin cinsiyet, eriskin yas, sabit (yuvarlak yerine) serebeller tonsiller,
baziler invajinasyon ve serebellar tonsiller herniasyon derecesi daha yiiksek
siringomiyeli prevalansi ile iliskilidir (91,92). Ancak serebellar tonsiller herniasyon
derecesi bazi ¢alismalarda siringomiyeli varligi, yoklugu veya sirinks capr ile iligkili

degildir (93). Yakin zamanl bir ¢alismada, serebellar tolsiller herniasyon derecesinin
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klinik tablo ile mutlaka korele olmadig1 anlagilmistir. CM-I hastalarinda siringomiyeli
insidansinin erigkinlerde %69, ¢ocuklarda %40 oldugu tahmin edilmektedir (94).
Calismamizda litaratiirdekine benzer sekilde erigkin grupta siringomiyeli sikligi
anlamli olarak daha yiiksektir. Ancak kadin ve erkekler arasinda, baziler invajinasyon
olan ve olmayan hastalarda siringomiyeli siklig1 agisindan anlamli farlilik yoktur.
Ayrica siringomiyeli var olan grupta tonsiller herniasyon derecesi ile sirinks ¢api
arasinda korelasyon saptanmamustir.

Obeks’in normalde daima foromen magnum diizeyinin iizerinde yerlestigi
bilinmektedir. Chiari malformasyonu ciddiyetini belirlemek icin kraniyoservikal
bileskeyi dogru bir sekilde belirlemek 6nemlidir. Obeks servikomediiller bileskeyi
dogru bir sekilde belirleyen en onemli anatomik yapidir. Mediiller piramitlerin
caprazlanmasi, medulla oblongata ve omurilik arasindaki anatomik sinir olarak kabul
edilmektedir. MR goriintiileme piramidal caprazlamanin ayrimini yapmada kesin
sonuclar vermemekle birlikte, ayrimda obeks pozisyonu isaret olarak kullanmistir
(10,15). Normal kisilerde obeks piramidal ¢aprazlamanin 5-6 mm fiizerinde(15) ve
foramen magnumun 10—12 mm {izerinde yerlesim gosterir. CM-I hastalarinda rutinde
sererbellar tonsiller herniasyon mevcuttur ancak obeks foramen magnumun altina yer
degistirmez. Baz1 kompleks Chiari malformasyonlu hastalarda asagi yerlesimli obeks
goriildiigi bilinmekle birlikte, obeks pozisyonu ve kranioservikal agi Olglimleri
kompleks Chiari malformasyonlu popiilasyon ile CM-I’li popiilasyon arasinda
farkliliklar gosterebilmektedir (95). Ventral servikomediiller kompresyon ile
sonuclanan daha siddetli serebeller tonsiller herniasyon, kafa taban1 malformasyonlari
ve kraniyoservikal bileskedeki anatomik farkliliklar daha asagi yerlesimli obeks
seviyeleri ile iligkilidir. Muhtemelen hastalarda gozlenen daha siddetli ve direncli
klinik semptomlar1 bu agiklamaktadir. Bu nedenle belki de cerrahi prosediirler
gerektiren hastalar1 belirlemek icin en faydali anatomik belirtectir. Chiari Tip I
malformasyonu hastalarda obeks bazen foramen magnum seviyesinde ve degisik
seviyelerde bulunabilmektedir, ancak klinik semptomlar olusturmak i¢in gerekli
minimum obeks seviyesi bildirilmemistir (95).

CM-TI’li hastalarda serebellar tonsiller konumunun aksine obeksin normal
dagilimi hakkinda veri yoktur ve klinik etkisi tam olarak bilinmemektedir (96). CM-I

muhtemelen tahmin edilenden daha heterojen bir hastaliktir ve diger degiskenleri de
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degerlendirmeye ihtiya¢ vardir. Bu nedenle; CM-I'li hasta grubunda obeks
pozisyonunun siringomiyeli ile iligkisi, diger anatomik belirtecler ve kraniyoservikal
bileske anomalilerinin anlasilmasi cerrahi prosediirlerin uygulanmasi, takip ve tedavi
acisindan Onemlidir. Haller ve ark. siringomiyeli, klinik semptomlar1 ve PFD
kullanim1 dahil olmak iizere CM-I patolojisi ile iligkili hem klinik hem de radyolojik
degiskenleri belirlemek i¢in genis bir CM-I hasta kohortunu degerlendirmistir (97).
Mevcut literatiir (4,10,48,96,98-100), obeks pozisyonunun CM-I hastalarinda klinik
hastaligin anahtar belirleyicisi olabilecegini ve Onemli bir unsur olarak hizmet
edebilecegini gostermektedir. Haller ve ark. CM-I semptomlar ile serebellar tonsil
pozisyonunu, sirinks varlig1 ve klinik hastalik ile daha giiclii sekilde iliskili oldugunu
ilk bildiren ve obeks pozisyonu arasindaki iliskiyi ayrintili olarak tanimlayan ilk
kisilerdir. Ayrica Haller ve ark. serebellar tonsil pozisyonu ve obeks pozisyonu
arasinda korelasyon ve obeks pozisyonunun tonsil pozisyonundan bagimsiz olarak
siringomiyeli ile iliskili oldugunu bulmustur. Bizim ¢alismamizda ise siringomiyeli
olan ve olmayan CM-I’li hastalarda obeks pozisyonlari arasinda anlamli farklilik
saptanmamugtir. Ayrica siringomiyeli pozitif CM-I’li hastalarda tonsiller herniasyon
derecesi ve obeks pozisyonu arasinda korelasyon yoktur.

CM-I’1i hastalarda sirinks patofizyolojisine bagli birgok goriis bildirilmis olsa
da normalden kiiciik PFH’nin, CM-I ile iliskili sirinks etyolojisine birincil katki
sagladig: diigiiniilmektedir (101). PFD sonrasinda umut verici klinik sonuglar bunu
desteklemektedir. Serebellar tonsillerin basiya isaret eden sivri sekli, tonsilleri
cevreleyen BOS mesefalerinin oblitere olup olmamasi foramen magnum seviyesindeki
aksiyal goriintiilerde beyin sapt kompresyonunun kaniti, serebellar tonsiller
herniasyon 6l¢iimii kadar onemlidir (93). Bu tiir ¢alismalar, patofizyolojinin bazi
yonlerini anlamamiza énemli 6l¢iide katkida bulunacaktir (102).

CM-I hastalarinda posterior fossanin boyutlar1 ve morfolojik 6zellikleri
kapsamli arastirmalara konu olmustur. Bu calismalar, CM-I’li hastalar ile normal
poplilasyondaki hastalar1 ayirmada nispeten basarili olmuslardir, ancak sirinks
olusumunun nedenlerine yeterince deginmemislerdir. Ciinkii bu morfometrik
calismalarin cogunda sirinksi olan ve olmayanlar tek bir grup olarak degerlendirmistir
(103-106). Birgok ¢alismada CM-1 ve siringomiyelisi olan CM-I"1i hastalar arasindaki
kraniyoservikal bileske diizeyindeki BOS akim paternlerindeki farkliliklara
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deginilmistir (107-112). Ayrica PFH, IKH, PFH/ iKH, odontoid retrofleksiyon ve
odontoid retroversiyon gibi Ol¢limleri CM-I’li hastalar ile normal popiilasyonla
karsilastiran ve referans degerler sonuglayan bir¢ok c¢alisma mevcuttur (113-118).
CM-TI'li, siringomiyelisi olan ve olmayan hastalardaki literatiirde bir¢ok arastirmaya
konu olan bu farkli morfometrik 6l¢iimler ve radyolojik parametreler, siringomiyeli
etyolojisini aydinlatmamiz i¢in bu farkliliklar1 radyolojik olarak arastirmamizda bize
oncii olmaktadir. Bilindigi kadariyla Yan H. ve arkadaslarinin yaptigi ¢alisma(101),
CM-I hastalarinda posterior fossanin morfometrik 6zelliklerinin ilk kapsamli kantitatif
analizidir ve siringomiyeli ile ilgili farkliliklara 6zellikle deginilmistir. Yan H. ve ark.
kemiklesme merkezlerinin ge¢ flizyonunun, kraniyoservikal bileske diizeyinde (6n
paramedial subaraknoid bosluk) foramen magnum 6niindeki akis1 kisitlayabilecegi ve
bdylece sirinks olusumuna yol agabilecegine diistinmiislerdir (107-109,111,119,120).
Ayrica ilk kez klivus gradyantinin, sirinksli ve sirinkssiz CM-I hastalarinda posterior
fossanin tek morfolojik fark oldugunu ve sirenksin siddeti ile korele oldugunu
gostermislerdir.

Biz calismamizda standart MRG c¢ekim protokolleriyle ilk bakista
degerlendirilebilecek basit hacimsel hesaplamalar ve odontoid a¢i Ol¢limlerini
inceledik. Bunlari; PFH, IKH, PFH/ IKH, odontoid retrofleksiyon ve odontoid
retroversiyon’du. Yapisal olarak daha kii¢iik kafa hacmini sahip olabilecek hastalar
nedeniyle aslinda PFH/ IKH ve PFH &l¢iimlerini CM’li, sirinksli ve sirinkssiz
hastalarda karsilastirmanin daha onemli olabilecegini diisiindiik. Ayrica operasyon
oncesi hemen her CM-I hastasinda elde olunan faz kontrast sine MRG tetkikindeki
BOS akim farkhiliklarimi degerlendirdik. Literatiirdeki arastirmalara ek olarak bunu
CM-I hasta popiilasyonundaki hastalar arasinda siringomiyeli olan ve olmayan
hastalarda ayrintili olarak inceledik. Literatiirdekine benzer sekilde hasta grubumuzda
foromen magnum diizeyindeki BOS akim paternleri hastalar arasinda farkliliklar
gostermekteydi. CM-I’li hastalarda posterior fossa hacminin kii¢iik oldugu zaten
bilinmekteydi. Calismamizda siringomiyelisi olan ve olmayan hasta gurubunda PFH,
hacim orani ve odontoid agilanmalar1 agisindan anlamli farkliliklar yoktu.

Platibazi, Welcher bazal agisindaki artisla kendini gosteren, kafa tabaninin
diizlesmesini ifade eden antropometrik bir terimdir. Welcher bazal agisinin, anterior

ve posterior kafatabani eksenleri arasinda olustugu bilinmektedir (121). Kafatabani
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fetal donemde gelisimi sirasinda retrofleksiyon yaparak bazal agiy1 arttirir (122,123).
Posteriorda kafatabani retrofleksiyon mekanizmasini agiklamaya yonelik iki hipotez
vardir: birincisi intrakraniyal fossanin genislemesiyken; ikincisi ve daha da 6nemlisi,
kafa tabaninin diizlesmesine neden olan iist hava yollarinin gelisirken yukaridan
asagiya hareket edebilmesi ve genislemesidir (122,123). Bu retrofleksiyon, basiyonu
dorsal ve superiora hareket ettirir, kafa tabanini diizlestirir (123) ve posterior kraniyal
fossanin ventral derinligini azaltir. Ozellikle posteriorda kafa tabaninda olusan asir1
retrofleksiyon platibaziye neden olmaktadir (121). Platibazi izole bir radyolojik bulgu
olabilir (124). izole ve hafif platibazi asemptomatiktir ve posterior fossa hacmini
onemsiz derecede etkiler. Orta ila siddetli platibazi genellikle baziler invajinasyon ile
iliskilidir (125). Chiari I malformasyonlu hastalarda welcher bazal agisinin normal
poplilasyona gore daha genis oldugu bilinmektedir. Artan bazal aci, beyin sapinin
ventral kompresyonu ile iligkilendirilmistir. Bazal a¢1, kafa tabaninin fleksiyonunun
Olgiisii olmustur (126). Platibazili hastalarda, beyin sapinin ventral dekompresyonu
icin odontoidektomi transnazal yaklasim tercih edilen cerrahi teknigi olusturmaktadir
(127). Platibazi litaratiirde, CM-I ile iligkili kraniyoservikal bileske anormalliklerinden
biri olarak degerlendirilmistir ve baziler invajinasyonla iligkisi ortaya konmustur
(128). Literatiirde siringomiyeli etyopatogenezine yonelik yalnizca platibaziyi
degerlendiren smirl sayida ¢alisma mevcuttur. Ornegin Al-Habib ve ark. yaptiklari
calismada CM-I’li hastalarda siringomiyeli olan ve olmayanlar arasinda platibazi
agisindan anlamli farklilik yoktur, ancak siringomiyeli olan hastalarda genel olarak
kraniyovertebral bileske anormalliklerinin daha ¢ok oldugunu bulmuslardir (129).
Siklikla platibaziye baziler invajinasyonun eslik ettigi bilinmektedir. Bu baglamda;
ornek baska bir ¢calismada ise baziler invajinasyonu olan ve olmayan hastalarda (130),
baziler invajinasyonu olan hastalarda siringomiyeli olma olasiliginin énemli dlgiide
diisiik oldugunu gosterilmistir. Biz ise ¢calismamizda izole olarak degerlendirildiginde
platibazi olan CM-I'li hastalarda siringomiyelinin anlamli olarak daha az siklikta
oldugunu bulduk. Bunun muhtemelen nedeni ise; platibazi, muhtemelen obeksin
normal yerlesimini etkileyerek daha yukari ya da asag1 yonde degistirmektedir. Bu
yer degistirme CM-I’li hastalarda foramen magnum diizeyinde, obeksin normal
pozisyonda bulundugu duruma gore subaraknoid mesafelerde daha az sikisikliga ve

kompresif bulgulara yol agmaktadir. Platibazi bulunan CM-I’li hastalarda daha az
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siringomiyeli goriilmesinin nedeni bu ve embriyolojik donemde platibaziye neden olan
degisikliklerin, siringomiyeli patogenezini agiklamaya calisan mekanizmalara halen
aydinlatilamamis negatif etki olusturmasi olabilir. Ayrica CM-I’li hastalarda platibazi
varliginin belirtilmesi hastalarin takip ve tadavi siireclerini yonlendirmede, agresif
cerrahi prosediirlerden kaginilmasinda 6nemli ve yol gosterici olabilir.

Calismamizin bazi kisitliliklar bulunmaktadir. Bunlardan birincisi ¢alismanin
tek merkezli ve retrospektif olmasidir. ikincisi dl¢iimler ve degerlendirmeler tek
radyolog tarafindan gergeklestirilmis olup gozlemciler arasi degiskenlik
hesaplanmamustir. Ugiinciisii calismamizda kadin, erkek ve gocuk hastalarin sayisal
dagilim1 homojen degildir. Dordiinciisii ise ¢alismanin retrospektif olmasi nedeniyle
calismaya almman her hasta i¢in faz kontrast sine (BOS akim) MRG taramasi
yapilmamisti. Ancak bu calismada elde edilen sonuglar gelecekte yapilacak olan
calismalara 151k tutmakla birlikte daha genis 6lgekli, cok merkezli ve ¢oklu gdzlemciler

ile yapilacak caligmalara ihtiya¢ vardir.
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6. SONUC

CM-I’li  hastalar ve siringomiyeli hakkindaki mevcut radyolojik
degerlendirmelere ek giincel yaklagimlar gereklidir. Rutin MRG’de kraniyoservikal
bileske ve posterior fossadan yapilan morfometrik olgiimler ile platibazi varhigi ve
obeks pozisyonuna dikkat edilmesi olasi siringomiyeli gelismesini anlamamizda ve
hasta yonetiminde 6nemlidir.

Calismamizda mevcut CM-I’li eriskin hastalarda siringomiyeli siklig1 daha
fazla olup, platibazi olanlarda siringomiyeli sikligi anlamli olarak daha az
bulunmustur. CM-T’li hastalarda platibazi varliginin belirtmesinin hastalarin takip ve
tedavi yonetiminde, agresif olmayan cerrahi prosediirlerin uygulanmasinda yararl bir
radyolojik 6l¢iim olabilecegini diisiinmekteyiz.

Bu tir daha ileri radyolojik teknikler ve degerlendirmeler, CM-I
etyopatogenezi hakkinda ek bilgiler saglamakla birlikte daha biiyiik 6rneklem
biiytlikliigiine sahip gelecekteki calismalar hastaligi daha iyi anlamamiza yardimci

olacaktir ve bir¢ok seyi izah edecektir.
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