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Servisimizde Yatan Chiari 1 Malformasyonu Ile
Birlikte Syringomiyeli Olgusu: Bir Olgu Sunumu*
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OZET

Syringomiyeli, brakiyal amiyotrofi ve disosiyatif tipte seg-
mental duyu kusuru ile karakterize spinal kordun progre-
sif dejeneratif bir hastaligidir. Tek basina olabilecegi gibi
Chiari tip 1 malformasyonu ile birlikte de olabilir.
Olgu: A. A, 37 yasinda kadin hasta, kollarinda ve bacak-
larinda kuvvetsizlik sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Yapilan norolojik muayenesinde; dilde fibrilasyon, cilt
altinda fasikiilasyon, il kaslarinda atrofi, her iki kolda
abduksiyon zaafi, derin tendon reflekslerinde canlilik ve
taban cildi refleksi ekstansor olarak saptanan hasta ami-
yotrofik lateral skleroz (ALS) on tanisvyla servise yatirild.
Yapilan EMG’si normal olarak degerlendirildi. Servikal
magnetik rezonans goriintiilemesi (MRG)'nde servikal
bilgede syringomiyeli ve Chiari 1 malformasyonu sap-
tandi. Hasta, nérosiriirji klinigince konsiilte edilerek sub-
oksipital kraniyektomi, C1 total, C2 parsiyel laminektomi
sonrast dura ti¢gen seklinde eksize edilerek sentetik greft
ile duraplasti yapildi. Hastanin postoperatif sikayet-
lerinde belirgin bir azalma goriilerek taburcu edildi.
Syringomiyeli ile birlikte Chiari 1 malformasyonlu olgu-
muzu ALS’ye klinik olarak benzemesinden dolayr sun-
mayt uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: Chiari 1 malformasyonu, syringo-
miyeli, ALS

SUMMARY

Chiari 1 Malformation with Syringomyelia with the
clinical course of amyotrophic lateral sclerosis
Syringomyelia is a progressive degenerative disease of
spinal cord that is characterized with brachial amyotro-
phy and dissociative segmental sensorial deficit. It can
occour only itself or occur with Chiari type 1 malforma-
tion.

Case: A. A., 37 year-old, female, presented with weaness of
arms and legs. In her neurologic examination; we obtained
fibrillation of tongue, fasciculation under skin, atrophy at
hand muscles, abdution deficiency at both arms, hyperac-
tivity in tendon reflexes and extansor plantar reflex. The
patient was hospitalized with the suspicion of amyotrop-
hic lateral sclerosis. Her electromyography was normal. In
her cervical magnetic resonance imaging; there was
Chiari 1 malformation and syringomyelia in cervical
region. The patient was conslutated with neurosurgeons.
After suboccipital craniectomy; CI1 total, C2 partial
laminectomy was made with synthetic graft. There was a
certain decrease in patient’s complaints postoperatively.
We wanted to present this Chiari 1 malformation case
with syringomyelia because of its similarity with amy-
otrophic lateral sclerosis (ALS) clinical course.
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arka beyin anomalisini kapsamaktadir. Chiari 1 mal-
formasyonu bilindigi gibi primer serebellar ektopi,
tonsiller herniasyon ve birlikte serebellum kaudal
kisminin ve/veya medulla oblangatanin kaudale dogru
yer degistirmesi ve spinal kanal icerisine girmesi ile
olusmaktadir (1, 2, 4).

Syringomyelinin olugsmasinda degisik mekaniz-
malar o6ne suriulmigtir. Serebrospinal sivinin
akiminin foramen magnumda intrakraniyal ve
intraspinal subaraknoid bosluk arasinda ge¢isinin
olmayis1 syringomiyeli olugsma sebepleri arasinda
sayillmaktadir (1). Chiari 1 malformasyonunda en sik
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goriillen belirtiler; suboksipital agri, kuvvetsizlik,
duyu kusuru, 1s1 duyusu kaybi, dengesizlik ve diplo-
pidir (3).

Klinigimizde yatan, dilde fibrilyon, cilt altinda
fasikiilasyon ve el kaslarinda atrofi gibi ALS bulgular1
olan Chiari 1 malformasyonlu olgumuzu nadir
gorilmesi nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.

OLGU

A.A. 37 yasinda kadin hasta, kollarinda ve bacak-
larinda kuvvetsizlik ve dengesizlik gikayetleri ile
klinigimize bagvurdu. Ozgecmisinde herhangi bir
hastaligr olmayan olgunun bir yil 6énce kollarinda
glcsiizlik gikayeti baglamig ve bu sikayeti giderek
artms. Iki ay once giicsiizliik bacaklarina yayilmis ve
yurirken  dengesizlikleri olmaya  baslamis.
Algkanliklarinda 6zellik olmayan hastanin yapilan
fizik muayenesinde kan basinc1 120/80 mmHg, nabiz
68/dk. ekstremitelerde yamik izlerine rastlandi. Cilt
altinda fasikilasyonlar vardi. Nérolojik muayenede
suur acik, koopere, oryente idi. Kraniyal sinir
muayenesinde dilde fibrilasyon gézlendi. Motor sis-
tem muayenesinde tetraparezi iistte 4/5 altta 4/5 dis-
tallerde hakim olarak gorildi. Tonus azalmais,
Romberg pozitifti. Bacaklardaki pareziden dolay:
hasta, bilateral ataksik yiiriiyordu. Derin tendon
refleksleri canli, asil klonusu bilateral alinmiyordu.
Taban cildi refleksi bilateral ekstansordii. Hoffmann
refleksi bilateral alimiyordu. T4 diizeyinde seviye
veren his kusuru tespit edildi. Serebellar testler bilat-
eral becerikliydi. Idrar inkontrinansi yoktu. Yapilan
rutin biyokimya incelemesinde o6zellik saptanmadi.
Elektromyelografi (EMG)’de sinir iletisi ve igne EMG
bulgular1 normaldi. Servikal magnetik rezonans
goruntilemesi (MRG)nde  servikal Dbolgede
syringomiyeli ve Chiari 1 malformasyonu saptandi.
(Sekil 1). Hasta, norosirirji klinigince konstilte edile-

Resim 1: Chiari 1 ve syringomiyeli kraniyo-servikal MR goriiniimii

rek suboksipital kraniyektomi, C1 total, C2 parsiyel
laminektomi sonras1 dura ticgen seklinde eksize edile-
rek sentetik greft ile duraplasti yapildi. Hastanin
postoperatif sikayetlerinde belirgin bir azalma
goriilerek taburcu edildi.

TARTISMA

Chiairi malformasyonu ile syringomiyeli birlik-
teligi %20-70 oraninda degisik siklikla bildirilmekte-
dir (1). Chiari malformasyonunda syringomiyelinin
olusumunu aciklamak i¢in birkac teori 6ne siiriilmek-
tedir. Gardnerg’e gore tonsil herniasyonu veya yari
gecirgen bir zar ile 4’inci ventrikil ¢ikiginin tikan-
masi ile santral kanaldan iletilen beyin omurilik sivisi
pulsasyonlar: (su-ceki¢ teorisi) santral kanalda
syrinkslerin gelismesine neden olabilecegi ileri
sturilmustir. Hayvanlarda kaolin ile arakniodit
olusturularak syringomiyeli olusturulabilmesi bunu
desteklemektedir. Fakat Gardnerin teorisi 4’inci
ventrikiil ile iligkili ve membran gorilmeyen
syringomiyeli olgularim1 agiklayamamaktadir. Ayrica
bir¢ok syringomiyeli hastasinda ventrikiiller normal
boyutlardadir. Williams’a gore beyin omurilik
sivisinin  dolagiminin  bozulmasi syringomiyeli
olugsmasini basglatabilmektedir (5, 6). Valsalva,
oksiirme, hapsirma gibi basing artiglar1 koriod pul-
sasyondan daha siddetlidir. Intra-abdominal basing
artiglar1 epidural venéz pleksus yolu ile basincin
spinal kanala iletimine ve beyin omirilik sivisimin
once rostrale sonra kaudale hareketine neden olarak
syrinkslerin olugsmasimi baglatabilir. Ball ve Dayan
kraniospinal beyin omirilik sivis1 gecisi olmadig:
durumlarda ani basin¢ artiginin valve mekanizmas:
olusturabilecegini bunu sonucu olusan basing
artiglarinin Wirchow-Robin mesafesinde disseksiyona
neden olarak subaraknoid bosluga transparankimal
akimin syrinks gelisimine neden oldugunu ileri
stirmektedir (1). Syringomiyeli en ¢ok servikal 2 ve 3
diizeyinde goriilmektedir ve kaudale dogru genisleme
gostermektedir. Izole torakal ve lomber syrinks
goriilmemesi Gardner ve Williams tarafindan oner-
ilen teorileri desteklemektedir. MRG syringomiyeli ve
Chiari malformasyonunun tanisinda ve takibinde
olduk¢a 6nemlidir. MRG ile syringomiyeli ve chiari
malformasyonlar: i¢in birgok noéroradyolojik sinifla-
malar yapilmigtir (7). Bunun yanisira MRG bu patolo-
jilerle Dbirlikte olan morfolojik anamolilerin
anlagilmasinda oldukc¢a biiytik onem tagimaktadir.
Syringomiyeli de klasik olarak bas agrisi, kas atrofisi
ve duyu kaybi ilk semptomlar olarak kargimiza
cikmaktadir. Sensorial kusur yaklagik %50 hastada
gorilmektedir. Olgumuzda klinik ALS’yi disiindiire-
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cek tarzda iist ekstremite distal kaslarinda atrofi,
dilde fibrilasyon ve cilt altinda fasikiilasyonlar vardi.
T4’de seviye veren hipoestezi ve st ekstremitelerde
disosiyatif tarzda duyu kusuru tespit edildi. Chiari 1
malformasyonu ile iligkili syringomiyeli tedavisinde
cok farkh cerrahi teknikler kullanilmigtir. Bunlar pos-
terior fossa dekompresyonu, duraplasti, serebellar
tonsil rezeksiyonu, filum kesilmesi, sant uygula-
malaridir. Olgumuza hastanemiz nérosirirji
klinigince, suboksipital kraniyektomi, C1 total, C2
parsiyel laminektomi ve sonrasinda sentetik greft ile
duraplasti yapildi. Hastanin postoperatif sikayet-
lerinde belirgn bir azalma gorildi.

Olgumuzu nadir goériilmesi nedeniyle sunmaya
uygun bulduk.
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