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Ozet

Chiari tip 1 malformasyonu dogumsal bir anomali olup tonsiller herni-
asyon sonucu gelisir. Siringomyeli ile birlikteligi %40 ile %60 arasinda
bildirilmistir. Siringomyelinin kendiliginden gerilemesi hakkinda ¢esitli
yayinlar varken, chiari malformasyonuna eglik eden ve kendiliginden
gerileyen siringomyeli olgusu literatiirde ¢ok nadir bildirilmistir. Ken-
diliginden gerilemenin tam mekanizmast bilinmemekte ve foramen
magnum diizeyinde tikaniklik olusturan araknoid zarlarin yirtilarak
agilmasi sonucu, beyin omurilik sivist dolagim yollarmin yeniden
saglanmasindan bahsedilmektedir. Bu ¢alismada Chiari Tip I malfor-
masyonu ve eglik eden siringomyeli anomalisiyle poliklinigimize bag-
vuran, takiplerinde sikéyetlerinde ve siringomyelisinde kendiliginden
diizelme olan 26 yaginda bayan olgumuzu sunduk. Norolojik defisiti
ve muayene bulgularinda ilerleme olmayan ya da cerrahiyi kabul et-
meyen ve takibe alinan hasta gruplarinda kendiliginden diizelme ola-
bilecegi i¢in bu hastalarin klinik ve radyolojik olarak takip edilebilecegi
disstintlmistir.

Anahtar kelimeler: Chiari tip 1 malformasyonu, Syringomyeli, Spontan
Gerileme

Abstract

The congenital anomaly of Chiari Type 1 develops as a result of tonsillar
herniation. It has been reported together with syringomyelia at rates of
40%-60%. While there are various reports of spontaneous syringomye-
lia regression, cases of spontaneously recovering syringomyelia accom-
panying Chiari malformation are extremely rare in literature. The full
mechanism of spontaneous regression is not known but is has been sug-
gested that an obstruction formed at the level of the foramen magnum
as a result of rupture of the arachnoid membranes causes spontaneous
rechanneling of the cerebral spinal fluid circulation pathways. In this
paper, the case is presented of a 26-year old female who presented at the
polyclinic with Chiari Type 1 malformation accompanied by syringo-
myelia anomaly, and whose complaints and syringomyelia spontaneous
recovered in follow-up. As there could be spontaneous regression in
patients with no neurological deficit, no progression of symptoms or
those who refuse surgery and are conservatively monitored, it can be
considered that these patient groups could be clinically and radiologi-
cally followed up.
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GIRIS

Chiari tip 1 malformasyonu dogumsal bir anomali olup tonsill-
er herniasyon sonucu gelisir. Siringomyeli ile birlikteligi %40
ile %60 arasinda bildirilmistir (1, 2). Spinal kord igerisinde ka-
vite olarak bilinen siringomyelinin gelisme mekanizmasi tam
anlagilamamakla birlikte travma, tiimére sekonder veya ken-
diliginden olabilecegi diistintlmektedir (3). Hastalar bas, boyun
ve bel agrist ile gelebilecegi gibi gesitli nérolojik bulgularla da
bagvurabilirler. Tonsiller herniasyonu ve siringomyeliyi goster-
mede manyetik rezonans gériintilleme (MRG) altin standarttir
(4). Cerrahi endikasyon koyma ve foramen magnum dekom-
presyonu icin segilecek cerrahi teknik konusunda halen tam
bir fikir birligi yoktur. Hasta se¢iminde klinik durum, nérolojik
ilerleme ¢nem kazanmaktadir. Ancak bazi yazarlar cerrahinin
basarisiz olmasi ve ek problemlere neden olmasindan dolay
cerrahiden uzaklasarak hastalara takip énermektedirler (5). Sir-
ingomyelinin kendiliginden gerilemesi hakkinda gesitli yayinlar
varken, yetigkin hastada chiari malformasyonuna eslik eden ve
kendiliginden gerileyen siringomyeli olgusu literatiirde ¢ok na-
dir bildirilmistir. Kendiliginden gerilemenin tam mekanizmasi
bilinmemekte ve foramen magnum diizeyinde beyin omuri-
lik s1vist (BOS) dolagim yolunun tikaniklik olugturan araknoid
zarlarin yirtilarak agilmasi sonucu, BOS dolagiminin yeniden
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saglanmasi bahsedilmektedir. Biz bu olgu sunumunda nadir
rastlanabilen, chiari tip 1 malformasyonu ile siringomyeli birlik-
teligi olan ve kendiliginden diizelen olgumuzu sunduk.

OLGU SUNUMU

Yirmialt1 yaginda bayan hasta poliklinigimize bas ve boyun
agrisi, kollarinda ve ellerinde yanma hissi ile bagvurdu. Oksiirme
aksirma, tkinma ile boynundan kollarina dogru ani agr1 ve elek-
triklenme hissi oluyormus. Yapilan muayenesinde; lhermitte bul-
gusu pozitif, sag kolunda C5,C6,C7 duyu alanlarinda dokunma,
agr1 ve 1s1 duyularinda azalma oldugu, gii¢ ve kuvvet kaybinin
olmadig1 saptandi. Servikal MRGde Chiari tip 1 malformasyonu
ve C5-C7 arasinda uzanim gosteren siringomyeli tespit edildi
(Resim 1). Hastanin kranial goriintiilemelerinde hidrosefali yok-
tu. Hastaya ameliyat 6nerildi. Ameliyat 6ncesi hazirliklarinda
hastanin psikiyatrik degerlendirmesinde bipolar affektif bozuk-
luk saptanmast nedeniyle, psikiyatri klinigi tarafindan ameliyat
uygun goriilmediginin belirtilmesi izerine hasta takibe alindu.
Takiplerinin 14. ayinda sikayetleri ve muayene bulgulari diizelen
hastanin ¢ekilen kontrol servikal MRG'sinde siringomyelisinin
tamamen diizeldigi, foramen magnum seviyesinde BOS gegisi-
nin oldugu gorildii (Resim 2).
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Resim1. Servikal sagittal T2 agirlikli MRIda Chiari tip 1 ve C5
ile C7 arasinda uzanim gosteren siringomyeli goriilmekte, pons
ile tonsiller yapr arasinda BOS gegisi gériilmemekte (beyaz ok)

TARTISMA

Siringomyeliin dogal seyri tam bilinmemekte ve cerrahiye karar
vermede karigikliklar ortaya ¢itkmaktadir. Literatiirde Chiari type
1 malformasyonu ile ilgili olgu sunumlarinin ¢ogu ¢ocuk has-
ta olup, erigkin hasta nadiren sunulmustur (6). Foramen mag-
numdan asag1 dogru sarkma olan tonsillerin BOS akim yolunu
tikamasi sonucunda, siringomyelinin araknoid dokunun skar-
lagmasina neden olabilecegi ileri siirtilmiistiir (7). Yapilan birgok
¢alismada Chiari type 1 malformasyonuna bagli %40- 60 oranin-
da siringomyeli gelisebilecegi bildirilmistir (6-8). Moriwaka ve
ark’1 1243 siringomyeli olgu serili bir ¢alismalarinda 648 (%51.2)
olgunun Chiari type 1 malformasyonu ile iliskili oldugu ancak
tim olgularin %2.3’inin semptomlarinda kendiliginden gerileme
oldugunu bildirmislerdir (9). Heiss ve ark’nin cerrahi uyguladig:
20 olgu serili bir ¢aligmada, Chiari type 1 malformasyonu ile bir-
likte olan siringomyeli olgularinda basit dekompresyonla tonsil
yapilarimuin ve siringomyelinin dizeldigi, bunlarin dogumsal ol-
madig1 sonradan gelistigi belirtilmistir (10).

Sringomyelinin kendiliginden gerilemesi ile ilgili bazi teoril-
er ortaya atilmistir. Hidrosefali gibi supratentorial lezyonlarin
¢oziilmesi, siringomyeli i¢indeki basinci artirarak drene olmasin
saglayacak giiclii valsalva manevralari, ¢ocuklarda biiyiiyen kra-
nium sonucu tonsillerin regrese olmasi veya eriskinlerde atrofi
sonucu BOS dolagiminin artmasina bagli siringomyelide emilme
oldugu ileri siirtlmiistir (7, 10). Santoro ve arki spinal kord
parankimi ile siringomyelinin fistiile olmasi sonucu kendiligin-
den gerileme olabilecegini diigtinmiislerdir (12). Jack ve arkl ise
foramen magnum diizeyinde tikali BOS akim yollarini tikayan

Resim 2. Servikal sagittal T2 agirlikli MRIda C5 ile C7 arasin-
da uzamm gosteren siringomyelinin rezorbe oldugu goriilmekte,
pons ile tonsller yap1 arasinda BOS gegisi gortilmekte (beyaz ok)

h/

zarlarinin yeniden agilmasi veya spinal subaraknoid mesafede
araknoid zarin delinmesi sonucu siringomyelinin kendiliginden
gerileyebilecegini belirtmisler (11).

Birgok yazar Chiari type 1 malformasyonunda siringomyeli-
nin, BOS akiminin foramen magnum dizeyinde baskiya ugra-
mast sonucu gelismis oldugunu, bu nedenle BOS akim hizinda
iyilesme olursa siringomyelinin diizelecegini belirtmislerdir
(6,7,11). Bizim hastamizda da benzer sekilde kontrol MRGsi ile
ilk MRG’si kiyaslandigi zaman BOS akiminin bagladigi, herhangi
bir cerrahi iglem uygulanmadan takiplerinde hastanin sikéayetler-
inin diizeldigi gérilmistiir.

Chiari type 1 maformasyonu ile iligkili siringomyeli olgularinin
kendiliginden gerilemesinin patogenezi hala tam bilinmemek-
tedir. MRG gorintillemenin artmasi sonucu sikayeti olmayan
siringomyeli olgular1 artacaktir. Siringomyelinin kendiliginden
gerilemesi tedaviye yaklagimi daha karmagik hale getirecektir.
Klekamp ve ark’ sikayeti olan yetigkinlerle, sabit veya ilerleyici
semptomlar1 olan hastalara ameliyat énermislerdir (7). Deniz
ve ark’ ise siringomyeli hastalarinin ameliyattan memnun kal-
mamalar1, bazi hastalarin ameliyatsiz sikayetlerinde ilerleme
olmamalar1 nedeniyle ilerleyici sikayetleri olmayan hastalarda
klinik ve radyolojik agidan takip uygulanabilecegini belirtmisle-
rdir (13). Bizim olgumuzda da takiplerinde sikayet ve muayene
bulgularinda ilerleme olmamasi bu ¢alismay1 desteklemektedir.

Sonug:

Cocuklarda ve genglerde, bityiimeyle orantili olarak tonsiller-
in kendiliginden gerilemesi ve/veya BOS dolasim yollarindaki
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tikanikligin diizelmesiyle cerrahi girisim gerekmeyebilir. Bunun
yaninda, 6zellikle nérolojik defisiti ve sikdyetlerinde ilerleme
olmayan ya da cerrahiyi kabul etmeyen ve takibe alinan hasta
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