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OZET

Chiari malformasyonlart 19. yiizythn sonunda Chiari
tarafindan tammlanmis bir dizi anomaliden olugur.
Deformitelerin derecelerine gdore 4 tipe ayrilir. BT ve
MRG gibi modern radyolojik goriintiileme yontemlerinin
kullanimi ile tams: oldukca kolaylagmistir. Bu ¢alismada
bir Arnold Chiari tip Il olgusu nedeniyle Chiari
malformasyonlart irdelendi.

SUMMARY
A Arnold Chiari type II case.
Chiari malformations consist of some abnormalities
together which were described by Chiari in later 19.
century. According to severity of deformities, it has 4
types. By using of some modern radiologic methods such
as CT and MRI, diagnosis of Chiari malformations are
now easier. In this study, Chiari malformations are
reviewed.

OLGU

U.D. 2 aylik erkek cocuk. Anne yasi 25 olup
annenin 2. trimestirde viral enfeksiyon oykiisi
mevcuttu. Evde dogum anamnezi olan olguda ailede
akraba evliligi yoktu. Ailenin ikinci gocugu olup,
ilk gocuk saglikli idi. Ensefalosel operasyonu
geciren hastaya ventrikiiloperitoneal sant konmustu.
Hasta klinige ates, kusma ve konviilziyon
sikayetleri ile bagvurdu.

Laboratuar bulgular; 16kosit: 27700, hematokrit: %
20, CRP: ++++, hastanin idrar kiiltiiriinde
pseudomonas iiredi. BOS bulanik ve basinci
artmigti;, BOS'ta protein 43 mgr. seker 45 mgr,
hiicre sayis1 172 (% 90 PNL) olarak bulundu, BOS
kiiltiirtinde ise koagiilaz (-) stafilokok iiredi.

Radyolojik bulgular; hastaya intrakranial USG ve
kranial BT tetkikleri yapild: ve su bulgular saptandi.

- Ensefalosel operasyonuna sekonder oksipital
kemikte foramen magnuma kadar uzanim gésteren
kemik defekti,

- Genis, foramen magnum,

- Normalden kiigiik posterior fossa, on-arka capta
azalma,
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- Serebellar tonsiller ve vermisin foramen magnuma
protriizyonu,

- Asaf1 lokalizasyonlu, tiip seklinde wve giig
vizualize edilen 4. ventrikiil, ;

- Serebello-pontin ag1 sisteminde ve sisterna
magnada obliterasyon,

- Prepontin ve serebellopontin sisternalarda

genigleme,

- Her iki lateral ve 3. ventrikillerde hidrosefali ile
uyumlu dilatasyon, ventrikiiler asimetri, hidrose-
faliye sekonder periventrikiiler beyaz cevherde tran-
sependimal BOS gecisine bagli hipodens
goriniim,

- Sa§ parietal hemisferden sag lateral ventrikiile
uzanan ve sag frontal horn anteriorunda
parankimde sonlanan gant kanild,

- Hidrosefaliye sekonder sag posterior parietalde daha
belirgin ndral parankimde incelme,
- Genig massa intermedia,

- Korpus kallosum agenezisi 3. ventrikiliin her iki
lateral ventrikiil arasindan yukariya elevasyon,

- Konveksitede ve anterior parietalde falks hipop-
lazisi ve fenestrasyonu, interhemisferik fissiirde ve
korkikal giruslarda interdigitasyon.

Hasta bu bulgularla Arnold-Chiari tip II tanis: alda.
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RESIM 1: Foramen magnumdan gegen aksiyel BT
kesitinde; foramen magnum posteriorunu da igine
alan kemik defekti, normalden genig foramen
magnum, serebellar tonsillerin foramen magnuma
herniasyonu sonucu bu diizeylerde subaraknoid
mesafenin obliterasyonu izlenmektedir.

RESIM 2: Lateral ventrikiillerden gecen aksiyel
BT kesitinde hidrosefali, sant kaniilii kolposefali,
anteriorda interhemisferik fissiirde interdigitasyon
izlenmektedir.

Chiari malformasyonlari, 4 ayr1 grupta incelenir.
Bunlardan en sik goriileni Arnold-Chiari olarak da
bilinen tip IT malformasyonudur.

RESIM 3: Koronal planda USG kesitinde
hidrosefali, korpus kallozum agenezisine sekonder 3.
ventrikiiliin lateral ventrikiiller arasindan superiora
elevasyonu izlenmektedir.

TARTISMA

Chiari 1: Serebellar tonsillerin ve inferior
serebellumun foramen magnumdan st servikal
protriizyonu ve sisterna magnada obliterasyon ile
karakterizedir. Siklikla sirengohidromyeli (% 20-30),
hidrosefali (% 25-44), baziler impresyon (% 25),
Cl'de oksipitalizasyon (% 10) ve Klippel-Feil
anomalisi (% 10) ile birliktedir. Chiari tip I'de
meningomyelosel goériilmez. Genellikle gocukluk
caginda semptom yoktur. 10 yasin iizerindeki
gocuklarda ve geng eriskinlerde basagrisi ve
hidrosefaliye bagli artmis intrakranial basinca ait
bulgular goriiliir (5, 7, 8).

Chiari II: Chiari malformasyonlarinin en sik ve
en ciddi formudur. Yeni doganda klinik semptomlar
respiratuar distres, apne ataklari, bradikardi, iist
ekstremitelerde spastisite ve reflekslerde zayiflik gibi
bulgulardir. Ileri yaslarda ise alt ekstremitelerde
spastisite ve fonksiyon kaybi gozlenir (5,8).
Hastalarin tamamina yakinminda myelomeningosel
vardir fakat % 15 vakada Chiari II malformasyonu
spinal disrafizm ile birlikte olmayabilir (4). % 80-
85'inde korpus kallozum disgenezisi, % 50-98'inde
myelomeningosel operasyonuna sekonder geligen
obstruktif hidrosefali, % 40'inda septum pellisidum
yoklugu ile birliktedir. Bazi olgularda ise
sirengohidromyeli ve asir1 kortikal girasyon
anomalileri gorilir (2, 3, 5, 7, 8).
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Chiari II'de goriilen radyolojik bulgular sunlardar:

- Konvansiyonel grafilerde lakiiner kafa goriiniimii

- Klivusta ve petroz kemigin posterior yiiziinde
skalloping

- Kiigiik posterior fossa

- Foramen magnum ve iist spinal kanalda
genisleme

- Cl'in posterior arkusunun hipoplazisi veya
yoklugu (% 70)

- Kolposefali (lateral ventrikiillerin oksipital
hornlarinda ve atriumlarinda genigleme)

- Korpus kallozum agenezi veya hipoplazisi (% 80-
85)

- Hidrosefali (% 90)

- Koronal kesitlerde lateral ventrikiillerin frontal
hornlarinda yarasa kanadi gériiniimii

- 3. ventrikiilde massa antermedianin genislemesine
sekonder kum saati goriiniimii

- Falks hipoplazisi ve fenestrasyonu ile birlikte
medial kortikal giruslarda interdigitasyon

- Prepontin ve supraserebellar sisternlerde
genigleme

- Vermis ve serebellar tonsillerin foramen
magnuma protriizyonu (%90)

- Hipoplastik serebellum

- 4. ventrikiilde ince tip seklinde gériiniim,
elongasyon, on-arka ¢apinda azalma ve asagi
lokalizasyon (% 40)

- Serebellopontin ag! sisterni ve sisterna magnada
obliterasyon

- Tentoryumda displazi (% 95)

- Kuadrigeminal plate sisterninde genisleme ve "V"
gorinimi

- Serebellumun siiperior béliimiinde diizlesme

- Medulla ve ponsta servikal kanala displasman

- Beyin sapt ve st servikal dizeylerde anterior
subaraknoid alanlarda genisleme (% 40)

- Pons on-arka capinda daralma

- Sirengohidromyeli (4, 5, 7, 8).

Chiari III: Chiari malformasyonlarinin ciddi ve

nadir bir formudur. Burada oksipitoservikal

meningomyeloensefalosel vardir. Inferior oksipital

kemik, foramen magnum ve C1, C2 vertebra korpus

posterior arklarinda kemik defekti mevcut olup, bu

acikliktan herniye olan kese i¢inde meninks, BOS,

serebellum, beyin sapi, 4. ventrikiil ve iist servikal
spinal kord bulunur (4, 5, 7, 8).
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Chiari IV: Serebellar hipoplastik anomaliler
grubunda da simiflandinlan bu malformasyonu
pekcok yazar Chiari malformasyonlar iginde kabul
etmez. Bu malformasyon serebellar agenezi, ponsta
hipoplazi, kiigiik, huni geklinde ve BOS ile dolu
posterior fossa goriiniimii ile karakterizedir (5, 8).

Modern radyolojik goriintiileme yéntemlerinin rutin
kullanma girmesi ile Chiari malformasyonlar1 daha
kolay tanminir hale gelmistir. Ozellikle MRG
multiplanar goriinti alma yetenegi ve yiiksek
yumusak doku rezoliisyonu nedeni ile bu malformas-
yonlarin tanisinda en onemli radyolojik goriintiileme
yontemidir, Aimard G. ve ark.'nin 47 hasta iizerinde
retrospektif olarak yaptiklan ¢alismada MRG'nin
kullanima girmesi ile saptanan Chiari malformas-
yonlarinda 2,5 kata ulasan bir artis oranindan
bahsedilmektedir (1). Chiari malformasyonlar
tanisinda MRG en duyarli yéntem olmasina kargin
BT ile de kolayca tan1 konabilmektedir.

Bizim ¢aligmamizda ensefalosel operasyonu gegirmis
olan ve menenjit Ontanisi ile gelen olguya ilk olarak
kranial USG yapildi. USG'de hidrosefali vard: ve
ventrikiillerde asimetri mevcuttu. 3. ventrikiil lateral
ventrikiillerin arasindan supriora eleve olarak izlendi
ve 4. ventrikiil vizualize edilemedi. Bu bulgulardan
sonra hastaya kranial BT uygulandi. Yapilan BT
tetkikinde Chiari Tip II malformasyonu ile ilgili
bulgular saptandi. Chiari tip II malformasyonunda
olgulanin biiyiik bir kismi myelomeningoselle
birlikte gérilmekte iken % 15 olguda spinal
disrafizm olmadan da bu malformasyonun gériile-
bilecegi bildirilmektedir (4). Bizim olgumuzda ise
myelomeningosel olmamakla birlikte diger bir néral
tiip kapamns defekti olan ensefalosel mevcuttu,

Son yillarda Chiari malformasyonlarr tanisinda
prenatal USG ile ilgili ¢alismalar bildirilmektedir.
Bunlardan birinde Heinrich G. ve ark. 7 yillik bir
zaman diliminde 22 Arnold-Chiari olgusuna prenatal
USG ile tan: koyduklarini bildirmislerdir (6).

Sonug olarak Chiari malformasyonlar tanisinda en
duyarli ve ilk se¢ilmesi gereken goriintiileme yon-
temi MRG olmasina kargin, kolay ulasilabilmesi
bakimindan BT caligmalar1 ile de rahatlikla tam
konabilmektedir.
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