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Chiari Tip 3 ve tip 4 Malformasyonlar:
Chiari Malformations Type 3 and 4
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Chiari Malformasyonu Tip 3 posterior kranioservikal bolgede i¢inde arkabeyin elemanlarini ihtiva eden bir ensefalosel
kesesiyle goriilen nadir bir gelisimsel bozukluktur. Olduk¢a nadir gdriilmesi ve hastalarin prognozlarinin kétii olmast
sebebiyle uzun siireli takipler ve genis sayida hasta popiilasyonuna sahip calismalar bulunmamaktadir. Kiigiik sayili vaka
raporlari ve ¢alismalarin isiginda cerrahi tedavi sanslari mevcuttur. Chiari Malformasyonu Tip 4 ise kisaca serebellar aplazi
veya hipoplaziyi tanimlamakta olup giincel Chiari malformasyonu tiplerine dahil edilmemektedir.

Anahtar Sézciikler: Chiari tip 3, Chiari tip 4, Tani, Tedavi
ABSTRACT

Chiari Malformation Type 3 is a rare developmental disorder seen in the posterior craniocervical region with an encephalocele
sac containing components of the hindbrain. Because of its rarity and poor prognosis, there are no studies with long-
term follow-up and large patient populations. In the light of small number of case reports and studies, surgical treatment
opportunities are available. Chiari Malformation Type 4, defines cerebellar aplasia or hypoplasia briefly and is not included
in the current Chiari malformation types.
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CHIARI MALFORMASYONU TiP 3 (CM 3)
Chiari (CM  3) Chiari

malformasyonlari arasinda en nadir gériinen formudur (14).
1896'da Hans Chiari tarafindan bir infantta servikal spina
bifida ve agir posterior fossa malformasyonu raporlanmis ve

malformasyonu tip Il

o giinden beri sadece kisitli sayida vaka serileri gosterilmistir
(9). Literatiirde kiigiik seriler bildirildiginden gergek sikligs
tam olarak bilinmemektedir. Literatiirde belirtilen olgular
genellikle tek tek olgu sunumlar seklindedir. En biiyiik iki
seri, 8 ve 9 hastadan olusmaktadir (4).

CM 3’de kranyoservikal bolgede posterior yerlesimli bir
kese (alt oksipital veya tist servikal ensefalosel) ve bu kese
icinde arka fossa yapilarinin bityiik kisminin (serebellum,
beyin sap1, mediilla) herniasyonu vardir. Nadir olarak

gorilen bu malformasyonun klinik bulgulart da ¢ok
agurdir. Cerrahi olarak diizeltilmesi hem teknik hem de
etik agidan problemli ve zordur. Kese i¢inde posterior fossa
elemanlarinin bulunmastyla iist servikal meningosellerinden
ayrilirlar. Yiizeyel olarak bakildiginda benzer olsalar da
icerik ve prognoz olarak oldukea farklidirlar (5). CM 3
hastalarinda ciddi nérolojik, gelisimsel bozukluklar, kranial
sinir paralizileri, ndbetler ve solunum problemleri oldukea
stk goriiliir ve prognozlari kétiidiir. Cerrahi islemler sonrasi
da bu etkiler goriilmeye devam etmektedir.

En sik raporlanan semptomlar hipotoni, hiperrefleksi,
nobet, zekd ve gelisme geriligi, santral apne disfaji ve
distoni olmakla beraber genis yelpazede semptomlar
goriilebilir. Semptomlarin agirligt kese icine herniye olmus
noral dokularla oranulidir (15). Bu bulgular beyin sap:
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cekirdeklerinin  dizorganizasyonuna, nébete ve gelisme
geriligine bagli olarak da ortaya cikabilir. Genellikle
hidrosefali, siringomiyeli ve gergin omurilik sendromu da
beraberinde goriilebilmektedir (7).

CM 3, bau toplumlarinda daha sik goriliir. Kiz erkek
orani 2-3/1dir (3). Ensefalosel kesesi disinda, Chiari
malformasyonu tip 2’de (CM 2) gériilen korpus kallosum
agenezisi, large massa intermedia, tektal king, mediillar
spur, giral bozukluk gibi beyin anomalileri de ayrica
goriilebilmekeedir (8). CM 3’te hastalarinin  tedavisiz
yasama olasiligi disiikeiir. Giintimiiz cerrahi olanaklarina
ragmen tedavi sonrasi prognozlari kotii seyretmektedir.
Operasyonun amact ensefalosellere benzer olarak keseyi
ortadan kaldirmak, néral fonksiyonlart koruyarak néral
elamanlarin  posterior duray1
kapatarak BOS dolagimini siirdiirmekeir. Kese cilt ile ortiili

fossaya yerlestirilmesi,
oldugundan acil operasyon gerekmemektedir. Bu sayede
infantn stabil hale gelmesi beklenir ve malformasyonun
anatomisinin degerlendirilmesi icin ileri tetkikler yapilabilir.

Manyetik rezonans goriintileme (MRG) noninvaziv bir
goriintiileme olup siiphe durumunda gebelik sirasinda CM
3 tanisi agisindan énem tagir. Single shot fast spin echo
(SSESE) sekansli MR ile intrauterin yeterli bilgi saglanarak
dogum 6ncesi hazirlik ve miidahale gerekmesi durumunda
nérosiriirji ekibinin de hazir olmasi saglanabilir.

Tedavi Yonetimi

Kesenin primer olarak kapatilmasi yapilacak ideal islem olup
beraberinde hidrosefali meningomyelosel gibi patolojilerin
olup olmadig1 da tedavi planlamasina alinmalidir. Genellikle
ek patolojilerden 6nce ensefaloselin kapatlmasi 6nerilirken
sinirli sayida  once hidrosefali tedavisi veya lomber
meningomyelosel tedavisi gibi literatiirde vaka raporlar
bulunmaktadir (11).

Kese tamir edilitken kese icerigindeki néral dokularin
Cikarilan

ensefalosel kesesi icindeki beyin dokusu miktari ne

fonksiyonel  olabilecegi  unutulmamalidir.
kadar artarsa, nérolojik bulgulardaki kétiiliik o derecede
artmaktadir, bu nedenle kese i¢indeki beyin dokusu normal
beyin dokusunun 2/3’iine ulasirsa ya da gegerse ameliyat

onerilmemektedir (3, 7).

Bilgisayarli tomografi ile operasyon oncesi kemik defektleri
gozden gegirilebilir. Ozellikle servikal bolgede C1 ve C2
kemiklerinde defektler olabilir. Ayni sekilde kranial defekt
olup olmadig1 da gozden gecirilmelidir.

Cerrahinin zamant hastanin genel durumunun stabil olmast,
ensefaloselin biiytikliigii ve icerigi, nérolojik semptomlarin

agurligy ve kotillesmesine gore karar verilebilir. Solunum
bozukluklar: gibi kotiilesme soz konusu olan durumlar soz
konusu oldugunda erken cerrahi miidahale gerekebilir. Cile
kalinlig1 yeterli olmasa da; beyin omurilik sivisi kacagt ve
enfeksiyon riski s6z konusu ise yine cerrahi erkene alinabilir
(2). Yeterli cilt kalinlig1 oldugunda ise hastanin durumu
stabil ise cerrahi daha ge¢ uygulanabilir. Ventrikiiloperitoneal
sant (VPS) ile 30 aya kadar beklenip opere edilen vakalar
raporlanmusur (11). Posterior fossanin gelismedigi ve kiiciik
kaldig1 vakalarda ise néral dokunun igeri korunarak kesenin
kapanmasi ciddi beyin sap1 basilarina sebep olabileceginden
dolayr operasyon yine ertelenebilir. Boyle durumlarda
beyine yer kazandirmak ve hidrosefaliyi tedavi etmek
amact ile ti¢lincii ventrikiilostomi veya VP$, CM 3 tamiri
oncesinde uygulanabilir (1,10).

Kese tamir edilmedigi siirece normal yapilarin da kese
tarafindan traksiyonu sebebiyle ani respiratuar kotiilesmeler
goriilebilir. Hidrosefali olmasa bile kesenin acilmastyla ani
bir rahatlama sebebiyle normal dokularin vakum etkisine
maruz kalmamasi igin operasyon 6ncesi lateral ventrikiile
drenaj sistemi yerlestirilebilir.

Hidrosefali tedavisinde ve zamanlamasinda kesin sonuglar
olmamakla birlikte VP santin arka cukur icerigini azaltacagini
ve erken konmasinin daha iyi sonuglar saglayacagini
disiintilmekeedir. Genis ensefalosel keseli olgularda, santin
uygulanmastyla kese icindeki sinir dokusunun bir kisminin
arka ¢ukura ve servikal spinal kanala geri donecegi iddia
edilmistir (6).

Kranial defektin boyutlar: yapist ve vaskiiler yapilarla iligkisi
operasyon Oncesinde mutlaka kontrol edilmelidir. MR
inceleme bu konuda ameliyat 6ncesi cerrahi planlama ve

tedavi uygulamalari konusunda oldukea faydalidir (4).

CHIARI MALFORMASYONU TiP 4 (CM 4)

Hans Chiari tarafindan tanimlanan Chari tp 1, 2 ve
3 neredeyse tanimlandigi zamanki gibi kullanisa da
serebellar hipoplazi ile karakeerli tip 4 aruk giiniimiizde
Chiari malformasyonlari arasinda sayilmamaktadir (13).
Tanimlanmus olan Chiari malformasyonu tip IV (CM 4) agir
serebellar aplazi veya hipoplazi ve kiiciik bir posterior fossa
ile karakterlidir. Fakat diger Chiari malformasyonlarindan
farklt olarak foramen magnumdan servikale dogru arka
beyin herniasyonu goriilmez. Nadir goriilen bir durum
olup bu hastalar carpici radyolojik goriintiilerine ragmen
sikayetleri olduk¢a hafiftir. Hafif veya orta derecede
nérolojik defisitleri olabilir. Arka gukurun kiigiik olmastyla,
Dandy-Walker malformasyonundan ayrilabilir. Olgularda
onemli bir bulguya neden olmaz ve tedavi gerektirmez (12).



KAYNAKLAR

1.

Cakirer S: Chiari III malformation: Varieties of MRI
appearances in two patients. Clin Imaging 7(1):1-4, 2003

Cama A, Tortori-Donati P, Piatelli GL, Fondelli MP, Andreussi
L: Chiari complex in children--neuroradiological diagnosis,
neurosurgical treatment and proposal of a new classification
(312 cases). Eur ] Pediatr Surg 1:35-38, 1995

Carmel PW, Markesbery WR: Early descriptions of the
Arnold-Chiari malformation. The contribution of John

Cleland. ] Neurosurg 37(5):543-547, 1972

Castillo M, Quencer RM, Dominguez R: Chiari III
malformation: Imaging features. AJNR Am ] Neuroradiol
107-113, 1992

Curnes JT, Oakes W], Boyko OB: MR imaging of hindbrain
deformity in Chiari II patients with and without symptoms of
brainstem compression. AJNR Am ] Neuroradiol 10(2):293-
302, 1989

Haberle J, Hulskamp G, Harms E, Krasemann T: Cervical
encephalocele in a newborn--Chiari III malformation.

Case report and review of the literature. Childs Nerv Syst
17(6):373-375, 2001

10.

11.

12.

13.

14.

15.

SPINAL

PERIFERIK SINIR CERRAHISI BULTENI

Say1: 92 Temmuz /2021

Isik N, Elmaci I, Silav G, Celik M, Kalelioglu M: Chiari
malformation type III and results of surgery: A clinical study:
Report of eight surgically treated cases and review of the
literature. Pediatr Neurosurg 45(1):19-28, 2009

Isik N: Chiary malformasyonlart ve siringomiyeli. Tiirk
Norosir Derg 23(2):185-194, 2013

Loukas M, Noordeh N, Shoja MM, Pugh J, Oakes W], Tubbs
RS. Hans Chiari (1851-1916). Childs Nerv Syst 24(3):407-
409, 2008

Peter JC, Fieggen G: Congenital malformations of the brain--a
neurosurgical perspective at the close of the twentieth century.
Childs Nerv Syst 15(11-12):635-645, 1999

Snyder WE Jr, Luerssen TG, Boaz JC, Kalsbeck JE: Chiari III
malformation treated with CSF diversion and delayed surgical
closure. Pediatr Neurosurg 29(3):117-120, 1998

Topkoru BS, Istk N: Chiari malformasyonu Tip 2 ve Tip 3.
Tirk Norosir Derg 25(2):281-285, 2015

Tubbs RS, Oakes WJ: The Chiari Malformations. New York:
Springer-Verlag 2013:165-167

Winn HR, Winn HR: Youmans Neurological Surgery. Sixth
ed. Philadelphia: Elsevier Saunders, 2011:1918-1928

Young RM, Shafa JS, Myseros JS: The Chiari 3 malformation

and a systemic review of the literature. Pediatr Neurosurg

50(5):235-242, 2015



