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1. GIRIS
1.1. Chiari Malformasyonu

1.1.1. Tamim ve Tarihcesi

Chiari Malformasyonu (CM); serebellumun alt yiizli, beyin sap1 ve/veya 4.
ventrikiiliin servikal spinal kanala dogru yer degistirmesi ile karakterize olan arka
kafa anomalisidir. Ik kez 1891 yilinda Hans Chiari tarafindan tanimlannmugtir.
Genellikle konjenital sekillenmekle birlikte, ender olarak edinsel de olabilmektedir
(Karagoz ve ark., 2002, Hopkins ve Haines, 2003; Milhorat ve ark., 2010). CM siklikla
oksipital kemik displazisi ile iligkilidir ve CM’li hastalar fossa cranii posterior (FCP)
kiictikliigti ile birlikte siklikla platibazi, baziler invajinasyon ve klivus konkavitesi

gibi patolojilere sahiptir (Schady ve ark., 1987; Karagoz ve ark., 2002).

Hans Chiari ¢ok sayida hekimin de yer aldigi bir ailede, 4 Kasim 1851°de
Viyana’da diinyaya geldi. Babasi Viyana ve Prag’in 6nde gelen Jinekologlarindan
Johann Baptist Chiari; kardesi ise bir rinolarengolog (KBB uzmaniy) olan Ottokar
Chiari’ydi (Loukas ve ark., 2008). Chiari zamanin en saygi duyulan patologlarindan
biri olan Karl Rokitansky’nin asistani olarak Viyana Patoloji Enstitiisiinde tip egitimi
almaya basladi ve 1875°’de egitimini tamamladi. Bu tarihten sonra Karl/
Rokitansky’nin yerine gecen Richard Heschl’inda asistanligin1 yapmaya devam etti.
Richard Heschl’in oliimiinden sonra ise Chiari Viyana’dan ayrildi ve Prag’daki

Alman Universitesi’nde patoloji profesorii oldu (Loukas ve ark., 2008).



Resim 1.1: Hans Chiari (Loukas ve ark., 2008)

Prag’daki profesorliigii esnasinda da koriyokarsinom, Budd-Chiari Sendromu*,
karotis arter plaklari-tromboz iligkisi ve bunun gibi bir¢ok konuda caligsmalar
yapmistir. Daha sonraki 1891-1896 yillar1 arasinda arka beyin malformasyonlari ile

ilgili yapmis oldugu ¢alismalar1 yaymlamstir. (Loukas ve ark., 2008)

*Budd-Chiari Sendromu: Budd-Chiari sendromu (BCS) karacigerde vendz akimin
obstriiksiyonuna bagli fonksiyon bozuklugu ve portal hipertansiyon bulgular ile kendini
gosteren, nadir ve siklikla fatal bir hastaliktir. (Tercan ve ark.,2002)



Giliniimiizde Chiari Malformasyonu olarak bilinen patoloji hakkindaki ilk
yaymim “Uber Verdnderungen des Kleinhirns infolge von Hydrocephalie des

Grosshirns” adiyla 1891 yilinda yapmistir (Loukas ve ark., 2008).

CONGENITALER HYDROCEPHALIE DES GROSSHIRNS

o

DR. H. CHIARI,
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Resim 1.2: Chiari’nin Arkabeyin hernilerini tanimlayan ikinci yayinin baglik sayfasi (1895).
(Loukas ve ark. 2008)

Chiari bu malformasyonu 4 tip’e ayirmis ve su sekilde tanimlamistir

Chiari tip 1 malformasyonu serebellum ile sinirhidir. Serebellar tonsillerin
parmak benzeri sekil alarak foramen magnum’dan asagr dogru uzamasi,
serebellumun inferior loblarinin medial kisimlarinin koni seklinde projeksiyonlar
gostermesi ve bu projeksiyonlarin medulla oblangata ile birlikte spinal kanala

uzanmasidir (Nyland ve Krogness, 1978; Karagoz ve ark., 2002).



Resim 1.3: Chiari’nin ilk tanimladig1 Chiari Tip 1 malformasyonlu olgunun ilustrasyonu
(1896).(Loukas ve ark. 2008)

Chiari, tip 2 malformasyonu baslangicta “serebellumun bazi kisimlarimin yer
degistirmesi, 4. ventrikiiliin uzamast ve bunlarin servikal kanala uzanmasi” seklinde
tanimlamigtir. Daha sonra malformasyon tanimini “inferior vermisin bir kisminin,
pons ve bulbusun servikal kanala dogru yer degistirmesi ve 4. ventrikiiliin servikal
kanala dogru uzamasi” seklinde arka beyin tutulumunu daha ¢ok vurgulayacak
sekilde degistirmistir (Loukas ve ark., 2008). Bu tip bir malformasyon 1883 yilinda
Iskogyali Doktor John Cleland tarafindan farkli sekilde tarif edilmis olup “Baziler
Impresyon” ad1 verilmistir. Fakat Cleland’in ¢alismasi bu malformasyonlarin bilim
cevreleri tarafindan anlagilmasi bakimindan fazla etkili olmamistir. Clealand’a gore
malformasyonun sebebi beyin sapiin primer disgenezisiydi ve hidrosefali, beynin
diger kisimlar1 gelistikten sonra ortaya cikmaktaydi. Fakat Chiari’ye gore ise
herniasyona sebep olan artmig intrakraniyal basingdan dolayr bu malformasyonlar
ortaya ¢ikmaktaydi. Zira biitlin vakalarda hidrosefalinin de bulundugunu
gbzlemlemisti (Loukas ve ark., 2008). 1894°de Julius Arnold (1835-1915) yenidoganda,
4. ventrikiil ve serebellumun foramen magnum’dan herniye oldugu bir malformasyon
(ardbeyin herniasyonu olan miyelodisplastik bir hasta) tarif etmistir. Bu ylizden 1907°de

Chiari tip 2 malformasyonu Arnold’in labratuvarinda ¢alismakta olan Schwalbe ve



Gredig tarafindan Arnold-Chiari malformasyonu olarak yeniden adlandirilmistir

(Loukas ve ark., 2008).

En agir malformasyon tipi olan Chiari tip 3 malformasyonu ise servikal spina
bifida’nin bir 6rnegidir. Bu 6rnekte tentorium cerebelli’nin (7C) kismi yoklugu, 4.
ventrikiil ve serebellumun servikal kanala prolapsusu ve beraberinde 4. ventrikiil ile

baglantili olan hidromiyeli kavitesi vardir (Karagoz, 1997, Loukas ve ark., 2008)

Chiari’nin tanimladig1 tip 4 malformasyonda ise hicbir sekilde arka beyin
herniasyonu yoktu ve sadece hidrosefaliye bagli serebellar hipoplazi vardi (Karagoz,

1997, Loukas ve ark., 2008).

1896°da Chiari 63 konjenital hidrosefali vakasi yaymlamistir. Bu 63 olgunun
14’1 tip 1, 7’sinde ise tip 2 malformasyonu vardi (Loukas ve ark., 2008). Chiari
1906’ya kadar Prag’da Ordinaryus Profesor olarak ve patoloji-anatomi miizesinin
yoneticisi olarak calisti. 1906°da Chiari, Strazburg Universitesinde ¢alismak iizere
Prag’dan ayrildi ve 6 Mayis 1916’da basarili bir kariyerin ardindan bir bogaz
enfeksiyonuna bagl olarak hayatin1 kaybetti (Loukas ve ark., 2008). Chiari’nin yaptigi
arka beyin herniasyonu simiflandirmalar1 hala klinisyenler tarafindan genis kabul
gormeye devam etmektedir ve bu iiretken yazar 1876-1916 yillart arasinda 170’den

fazla yayin yapmustir (Loukas ve ark., 2008).



1.1.2. Etyolojisi

CM etyolojisini agiklamak icin alt1 ana teori ortaya atilmistir. Belli bash

teoriler sunlardir:

1. Traksiyon: Kisa filum terminale gibi Tethered Kord Sendromu olgularinda

omuriligin gergin olmasindan dolay1 tonsiller asag1 yonde ¢ekilebilir.

2. Hidrodinamik: Intrakranial basinci arttiran (hidrosefali, beyin timérleri, a-v

trombozlar vb.) nedenler tonsillerin asag1 yonde itilmesine neden olabilir.

3. Asir1 biiyiime: FCP yapilarinin asir1 bliylimesine bagli olarak tonsiller asagi

dogru itilebilir ve herniasyon sekillenebilir.

4. Norosizis: Lomber spinal kordun gelisim defektine bagl olarak ciltte agik
olarak (meningomiyelosel vb.) bulunmasi ve BOS’un disariya kagisi sonucu lomber
spinal basincin azalmasi ve buna bagli olarak tonsillerin asagi dogru c¢ekilmesi

herniasyona neden olabilir.

5. Gelisme bozukluklar1 ve FCP anomalileri: Ozellikle FCP kemiklerinin
yeterli miktarda gelisememesi sonucu normal gelisimini siirdiiren beyin dokusuna
FCP caplarinin kiiclik gelmesinden dolay1 tonsillerin asagi yonlii herniasyonu

gelisebilir (Nishikawa ve ark., 1997; Milhorat ve ark., 1999; Karagoz ve ark., 2002).

6. Primer mezodermal yetmezlik: Mezodermal yetmezlik nedeniyle,
kraniyum kemiklerinin orta hatta birlesme defekti nedeniyle ensefalosel geliserek

biitiin FCP yapilarinin herniye olmasina neden olabilir (Sarnat, 2008).

Bazi CM olgularinin lumboperitoneal sant implantasyonu veya ¢ogul travmatik
lomber ponksiyon sonrasi da ortaya ¢iktig1 bilinmektedir (Chumas ve ark., 1993; Hida
ve ark., 1995; Osuagwu ve ark., 2006). Glinlimiizde malformasyon {izerinde yapilan
calismalar sonucunda olusumu ile ilgili olarak en ¢ok kabul goéren teori, birlesik
teoridir. Bu teoriye gore, a¢ik orta hat defekti varligi nedeniyle beyin omurilik sivisi
(BOS) kagis1 s6z konusudur. Hastalarda beyin sap1 ile tonsiller ¢evresinde pial ve
araknoid fibrosis olusumu ile medulla spinalis’de hidromyeli ve siyringomiyeli

goriilebilmektedir (Koyanagi ve Houkin, 2010).



CM’de Genetik Yaklasimlar

Onceki yillarda yapilan simiflandirmalar geleneksel morfogeneze ve spesifik
genetik defektlere gore yapilmigsa da son yillarda SSS malformasyonlarinin
simiflandirilmast  genetik  ekspiresyon paternlerine dayandirilmaktadir.  Yeni
siiflandirmalara gore ise CM beyin sapinin genetik programlanmasinda intrinsik bir
bozukluk olarak degerlendirilmektedir. Hala tanimlanamamis bir Homeobox geninin
ozellikle olas1 upregiilasyonu ve ektopik ekspiresyonu ile birlikte olusan

segmentasyon bozuklugu oldugu diisiiniilmektedir.

Gegmisdeki CM patogenez teorilerinin ¢oguna goére bu malformasyon
traksiyon, pulsiyon vb. gibi mekanik sebeplerle aciklanmistir. Bazi yazarlar
tarafindan onerilen molekuler genetik hipotezin mekanik teoriler tarafindan géz ardi
edilen pek ¢ok ozelligi agikladigr belirtilmistir (Sarnaz, 2008). Bu 6zellikler arasinda

sunlar sayilmistir:

1. Basioksipital kemik hipoplazisine bagh kiigiik FCP. Basioksipital kemik
noral krestten ¢ok paraksiyal mezodermden gelisir ve HOX ailesi ve diger homeobox

genler tarafindan programlanmaktadir.

2. Ektopik ekspresyon ve tam olmayan arkabeyin segmentasyonu ile
rhombomere (vertebra embriyosunda gelisen néral tiibiin gegici olarak boliinmiis bir
segmentidir) olusumuna bagli beyin sapt ve serebellumun intrinsik disgenezisi
mevcuttur. Spinal kord tek bir rhombomere’dir (#8) ve segmental hidromyeli ile
kaudal de noral tiip kapanma defekti de molekiiler genetik sebeplerle uyumluluk

gostermektedir.

3. Ozellikle néral displazisi bulunanlarda ventrikiiler sistemin kisith

bolgelerinde epandimal anormallikler olmasi,



4. Hidrosefalinin sekonder etkileri veya chiari tip 3 hari¢ c¢ogu vakada
supratentoryal 6n beyin yapilar1 ¢ok az tutulur ya da hi¢ tutulmaz. Chiari tip 3’de
posterior ensofalosel hem infratentoryal (/7) hemde supratentoryal (S7) néral dokulari

icerir ve hastalarda nadiren korpus kallosum hipoplazisi gozlenir.

1.1.3. Tipleri

Malformasyon klasik olarak Chiari tarafindan 4 tip olarak tanimlanmustir.

Bunlar:

1. Tip I malformasyon (primer serebellar ektopi): En sik goriilen
malformasyon tipidir. Serebellar tonsillerin foramen magnum’un 3 mm ve daha
altinda yer almasi ile karakterizedir. Bazen bulbus’ta buna katilabilir. Sisterna
magna’nin obliterasyonu, hafif veya orta derecede hidrosefali, medulla spinalis’te
siyringomiyeli (%530-40) sekonder bulgulardir. Yine FCP kii¢iikliigii ve klivus kisaligi
goriilebilir. Klinik olarak ¢ogu kez asemptomatik olabildigi gibi, oksipital bas agris1
(%34) veya boyun agrisi, alt kraniyal sinir paralizileri goriilebilir (Karagoz, 1997,
Koyanagi ve Houkin, 2010).

2. Tip II malformasyon: Arka beyin, vertebral kolon ve kafa tabaninin
mezodermal yapilarint ilgilendiren karmasik bir malformasyondur. Chiari I
Ozelliklerine ek olarak, servikomeduller bileske, bulbus, pons ve 4. ventrikiiliin
kaudale yer degistirmesi ile karakterizedir. 4. ventrikiil siklikla medullanin altinda,
servikal spinal kordun arkasinda kistik bir yapi seklinde bulunur. Genellikle
meningomiyelosel ile birliktelik vardir. Hastalarin %70’inde servikomeduller
bileskede karakteristik bir katlanma izlenir. Ayrica etkilenmis olgularda

supratentoryal (ST) anomali insidans1 da yliksektir (Salman ve ark., 2006).

1894°de Julius A. Arnold’in arka beyin herniasyonu olan miyelodisplastik bir

olgu tanimlamasi nedeni ile Arnold’un ismi Chiari II malformasyonunu tanimlarken



siklikla Chiari’nin ismine eklenir ve bu nedenle Arnold-Chiari Malformasyonu veya

Sendromu adi ile de anilmaktadir (Loukas ve ark., 2008).

3. Tip III malformasyon: Serebellumun servikal vertebralara dogru herniye
olmasi ve meningoensefalosel igine uzanmasidir. Infraoksipital bolgede, foramen
magnum’un arkasinda C; ve bazen C, vertebralarin posterior arkuslarinda kemik
defekt izlenir. Serebellum boliimlerinin herniasyonu ile birlikte, 4. ventrikiil, beyin
sap1, Ust servikal medulla spinalis, meninksler ve BOS defektten gegerek spinal
kordun posterioruna herniye olur. Dural vendz siniisler de herniye olabilir. Nadir

goriiliir ve genellikle yasamla bagdasmaz (Karagoz, 1997; Loukas ve ark., 2008).

4. Tip IV malformasyon: Herniasyon olmaksizin serebellar ve beyin sapi
hipoplazisi mevcuttur. Serebellumun hemen tamamen yoklugu olabilir. Bas1 veya
kitle etkisi olmaksizin FCP’de genis BOS mesafesi goriiliir. Ozellikle pons
diizeyinde kii¢iik beyin sap1 s6z konusudur. Dandy-Walker Malformasyonunun* bir

varyanti olarak kabul edenler de vardir (Karagoz, 1997, Loukas ve ark., 2008).

*Dandy-Walker Malformasyonu: Dandy-Walker malformasyonu (DWM) ve
Dandy-Walker varyantt (DWV); embriyolojik dénemin dokuzuncu haftasinda,
rombensefalonda anterior-superior olarak baslayan serebellum ve vermis gelisiminin 16-
17.gebelik haftasina kadar tamamlanamamasi sonucu meydana gelen non-spesifik konjenital

beyin malformasyonudur. (Giiven ve ark, 2004).



10

1.1.4. Semptomlar ve Bulgular

Yapilan calismalarda yas ile herniye olan tonsillerin uzunlugu arasinda ters oranti
oldugu gosterilmistir. 1. dekatta herniye olan tonsil uzunlugu 6 mm iken; 9. dekatta 3
mm olarak gozlenmistir. Hastalarda semptomlar ve tonsillerin herniasyonu arasi
iliski incelendiginde; herniasyonu 5 mm altinda olanlarin tamaminda, 5-10 mm
herniye olan olgularin ise %30'unda semptom bulunmadigi goézlenmistir. Ancak
serebellar tonsillerde 12 mm asag1 bir herniasyon sekillenmisse hastalar kesinlikle

semptomatiktir.

Eriskin CM (Tip I) bes klinik semptom veya bulguda gruplanabilir. Bunlar;

1- Artmug intrakraniyal basin¢a bagli semptom veya bulgular.

2- Kraniyal sinirlerin tutulumuna bagli semptom veya bulgular.

3- Beyin sapina bastya bagli semptom veya bulgular.

4- Medulla spinalis’e bastya baglh semptom veya bulgular.

5- Serebellar basiya baglh semptom veya bulgular.

Tip 1 CM’de; radyolojik bulgularda protruze olmus serebellar tonsil goriiliir.
Beyin ve spinal kordun sagittal MR incelemesinde saptanabilirler. Baz1 vakalar
siyringomiyeli ile birliktelik gosterir (Sasani ve Ozer, 2002; Albert ve ark., 2010;
Koyanagi ve Houkin, 2010). CM’1i hastalarda goriilen bulgulardan biride platibazidir.
Platibazi (plathibasia) kisaca kafa tabaninin anormal yassilagmasi olarak tanimlanir.
Platibazi, konjenital olarak kraniofasiyal anomaliler, osteogenesis imperfecta,
kraniyokleidodizostozis, Arnold-Chiari malformasyonu, edinsel olarak ise Paget
hastaligi, osteomalazi, riketsiya ve travma gibi olgularda goézlenebilir (Hopkins ve

Haines, 2003, Albert ve ark., 2010; Milhorat ve ark., 2010).
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Cahsmamizin amaclari;

1- Eriskin tip CM’si (Tip I CM) bulunan hastalarin manyetik rezonans (MR)
goriintiileri iizerinde total, ST ve IT intrakraniyal hacimlerinin stereolojik olarak

Cavalieri Metodu ile dl¢giilmesi.

2- Tonsiller herniasyon ile birlikte bulunan anomaliler ve dagilimlarinin

incelenmesi.

3- Ayrica foramen magnum genisligi, FCP hacmi ve platibazi
degerlendirdirmesinde kullanilan bazi kraniyal uzunluk ve ag¢1 oOlgiimlerinin

yapilmasidir.

Calismamizda elde edilen bulgular retrospektif olarak olusturulan kontrol
grubu ile karsilagtirilmasiyla Tip 1 CM’de etiyolojik olarak kompartmanlar
arasindaki hacim farki mi1, yoksa konjenital anomalilerin mi (FCP kiigiikliigii, klival
egim diizliigii, foramen magnum genisligi vb.) daha etkili oldugunun ortaya ¢ikarilmasi
hedeflenmistir. Ayrica g¢ekilen grafi ve yapilan Ol¢ltimler sayesinde, Tip 1 CM

etyolojisinin aydinlatilmasinda katkilar saglayacagini diisiinmekteyiz.
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2. GEREC ve YONTEM

2.1. Demografik Bilgiler

Katilimcilarin ad ve soyad, cinsiyet, yas (yz/) gibi bilgileri kayit altina alindi.
Ayrica CM’li hastalarin klinik norolojik muayenesi yapilarak, semptomatik ve
asemptomatik olarak smiflandirildi. Semptomatik olanlarin semptom ve klinik

bulgular1 belirlenerek siniflandirildi (Tablo 2.1).

2.2. Katihmcilar ve Gruplarin Olusturulmasi

Arastirmamz “Afyon Kocatepe Universitesi Tibbi Etik Kurulu” tarafindan
onaylanmis olup ¢alisma siiresince etik kurallara uyulmustur (07.05.2009 / Karar:50).

Calismamiza 20-65 yas grubu arasinda, semptomatik veya asemptomatik
bulgular1 bulunan ve intrakraniyal yer kaplayici herhangi bir lezyonu olmayan 33
Tip I CM’li hasta ile 33 kontrol katilimci dahil edildi. /8 yas alti hastalar ile Tip 1
CM’ye ek olarak intrakraniyal yer kaplayici lezyonu bulunan hastalar ¢alisma disi
tutuldu. Caliymaya alman hastalar Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Norosirurji, Noroloji ve Radyoloji Anabilim Dallar ile Afyonkarahisar Devlet

Hastanesi Radyoloji Boliimiinden temin edildi.

Calismaya katilan hasta ve kontrol gruplarinin demografik olarak homojen
olmasi saglandi. Bu nedenle cinsiyet, yas, boy ve kilolar1 hasta grubuna yakin olan
kisilerden kontrol grubu secildi. Kontrol grubu CM klinigi olmayan, basagrisi,
vertigo vb. gibi nedenler ile Aralik 2009 — Mayis 2010 yillar1 arasinda Fakiiltemiz
Norosirurji, Noroloji ve Radyoloji Anabilim Dallarina basvuran ve serebral MRG

incelemeleri normal kisilerden retrospektif olarak olusturuldu.
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2.3. Manyetik Rezonans Incelemeleri

Universitemiz Radyoloji Anabilim Dalindan temin edilerek yapilan MRG
incelemeleri 1.5 Tesla giiciinde MR cihazi (Philips Intera, Philips Medical Systems, Best,
Netherlands) ile standart kafa sargis1 kullanilarak yapildi. Sagittal TSE T1 (TR: 450
msn, TE: 10 msn) ve aksiyel planlarda TSE T1 (TR: 450 msn, TE: 10 msn), TSE T2
(TR:2500 msn, TE: 90 msn) ve FLAIR T2 (TR: 9000 msn, TE: 125 msn) agirhikh
goriintiiler, kesit kalinlig1 ve kesitlerarasi bosluk sagittal planda 4 mm/1 mm, aksiyel
planda 5 mm/0.5 mm olacak sekilde elde edildi. Olgiimler PACS sistemi (Enli,
Eroglu, Eskigehir) iizerinden sagittal MR kesitleri kullanilarak yapildi.

Afyonkarahisar Devlet Hastanesi Radyoloji Boliimiinden temin edilerek
yapilan MRG incelemeleri 1.5 Tesla giiclinde MR cihaz1 (Siemens MAGNETOM
Symphony, Siemens Medical Systems, Siemens AG, Germany) ile standart kafa sargisi
kullanilarak yapildi. Sagittal TSE T1 (TR: 375 msn, TE: 9 msn) ve aksiyel planlarda
TSE T1 (TR: 510 msn, TE: 10 msn), TSE T2 (TR:6140 msn, TE: 118 msn) ve FLAIR T2
(TR: 9010 msn, TE: 122 msn) agirhikli goriintiiler, kesit kalinlig1 ve kesitlerarasi bosluk
sagittal planda 5 mm/l1 mm, aksiyel planda 4,5 mm/0,5 mm olacak sekilde elde
edildi. Olgiimler PACS sistemi (K-PACS, Kuratorium OFFIS e.V. Healthcare
Information and Communication Systems, Oldenburg/Almanya) lizerinden sagittal

MR kesitleri kullanilarak yapildi.

2.3.1. Tonsiller Herniasyon ve Birlikte Bulunan Anomaliler

Tip 1 CM’li hastalarin foramen magnum’dan asag1 olusan tonsiller herniasyon
uzunlugu mm olarak 6lgiildii. Ayrica tonsil herniasyonu 5-9 mm arasinda (hafif), 10-
14 mm arasinda (orta) ve 14mm’nin istiinde (agwr) olarak derecelendirildi (Stovner ve

ark., 1992; Karagoz ve ark., 2002). (Tablo 2.1).



14

Birlikte bulunan anomaliler ile ilgili olarak; siyringomiyeli, hidrosefali, 4.
ventrikiil ve bulbus herniasyonu, cisterna magna yoklugu, Klippel-Feil anomalisi,
skolyoz ile kraniyovertebral bileske anomalileri (baziler invajinasyon, platibazi, atlasin
oksipitalizasyonu, klivusta konkavite ve defekt, iist servikal bélgede spina bifida vb.)
degerlendirildi ve not edildi (Karagoz ve ark., 2002). (Tablo 2.1).

2.3.2. Hacim Ol¢iimleri

Serebral MRG ile elde edilen T1 agirlikli kesitsel goriintiilerde stereolojik
yontemlerden Cavalieri Metodu kullanilarak supratentoryal (ST) ve infratentoryal (I7)
intrakraniyal total hacimler hesaplandi ve orantisal iliskiler (I7/ST indeks) kuruldu

(Mayhew ve Olsen, 1991; Milhorat ve ark., 1999, Milhorat ve ark., 2010). (Tablo 2.1)

Cavalieri Metodu: 17. yiizyilda yasayan Italyan matematik¢i Bonaventura
Cavalieri’nin gelistirdigi hacim hesaplama yontemidir. Yontem bu giin stereolojide,
degisik sekilli objelerin hacimlerinin hesaplanmasinda kullanilan tarafsiz bir prensip
haline gelmistir. Prensibin temeli, bilinen araliklarla yapidan sistematik rastgele
olarak secilen kalinlig1 belli kesitlerin ylizeylerinden birinin alanini hesaplamak ve
bu alani, kesitin kalinlig1 ile carparak o kesitin hacmini bulduktan sonra, diger
kesitler i¢in benzer sekilde elde edilmis hacim degerlerini toplayip, tim yapinin

hacmini elde etmek seklinde tanimlanabilir (stereoloji.org, 2009).

Yukarida da belirtildigi gibi tarafsiz bir hacim hesabi elde edebilmek i¢in yap1
boyunca elde edilen dilim yada kesitlerin kesit yiizey alanlarinin toplami, kesitlerin
arasindaki mesafe ile yani kesit kalinlig1 ile garpilir. Bu islem asagidaki formiil ile

ifade edilir:

Hesaplama V=t x (al+a2+....... +an) cm

Formiilde, (al+a2+....... +an) kesit alanlarmi cm?® olarak, (¢) ise n sayidaki

ardisik kesitlerin kesit kalinlig1 ortalamasin1 cm olarak gostermektedir. Giiniimiizde
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bazi otomatik aletler veya bilgisayar programlar1 kullanilarak kesit yiizey alaninin
hesaplanmasi1 miimkiindiir, Ancak yapilan caligmalar kesit yiizey alanlarinin elde
edilmesinde, nokta sayim tekniklerinin planimetrik tekniklerden daha giivenilir ve

etkin bir yaklagim oldugunu gostermistir (Odaci ve ark., 2005).

Bu nedenle calismamizda nokta sayim tekniklerinin kullanilmasi tercih
edilmistir. Bu amagla seffaf bir asetat iizerinde belli araliklarla yerlestirilmis
noktalardan olusan bir noktali alan o6l¢iim cetveli, kesitlerin yiizey alanlarinin
hesaplanmasinda kullanilmistir. Kullanilan noktali alan 6lgiim cetveli (NAOC),
diizenli olarak siralanmis (+) seklindeki isaretlerden olusur ve iki ¢izginin kesigsmesi
ile elde edilen sifir boyutlu noktayr tanimlamak igin kullanilir. Dolayistyla , (NAOC)
‘de her iki ¢izginin kesistigi kdse, nokta olarak tanimlanan yerdir. Bu noktalar esit
araliklarla dizilidir ve her biri belli bir alana karsilik gelmektedir. Caligmamizda da
NAOC o6nceden elde ettigimiz beyin MR gériintiisii iizerine rastgele olarak atildi ve
beynin kesit goriintiisii ile kesisen noktalar sayildi. Elde edilen nokta sayisi, her bir
noktanin temsil ettigi alan ve kesit kalinlig1 asagidaki formiilde yerlerine konularak
hasta ve kontrol grubundaki her birey i¢in beyin dokusunun hacmi hesaplanmaya

calisild.

Hesaplama V2=t x a/p x (P1+P2+...... +Pn) cm’

Formiilde (P1+P2+...... +Pn) her bir kesitte sayilan nokta miktarini, (a/p) ise
her bir noktanin gercekte temsil ettigi alan1 gostermektedir. Hesaplama V2 deki 2,
kesit alma ve nokta sayimi olarak iki asamali siireci belirtmekte ve hacmi

hesaplamaktadir (Odaci ve ark., 2005).

FCP gelisimi ve platibazi degerlendirmesinde, T1 agirlikli mid-sagittal MR
goriintiilerde yapilan bazi dlgiimler esas alindi. MR goriintiilerinin midsagittal kesit
degerlendirilmesinde; nasion (N), tuberculum sellae (7S), basion (B), opisthion (O) ve
protuberantia occipitalis interna (POI) yapilarinin goriilmesi esas alind1 (Karagoz ve

ark., 2002; Khanna ve Sato, 2005). (Tablo 2.1)
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FCP gelisimi ve platibazi degerlendirmesinde esas alinan Ol¢limler asagida

belirtilmistir.

2.3.3. Uzunluk Ol¢iimleri

a) McRae c¢izgisi: McRae ¢izgisi (FM)’nin 6n (B) ve arka kenarlarinin (O) i¢
yiizleri arasindaki ¢izgidir. FM’nin genisligini ve alanini degerlendirmede kullanilir
(Krogness, 1978; Nyland ve Krogness, 1978, Karagéz ve ark., 2002, , Milhorat ve ark.,
2010). (Sekil 2.3)

b) Chamberlain c¢izgisi ile dens axis mesafesi: Palatum durum’un dorsal
kismindan, FM’nin posterior kenarina (O) ¢ekilen ¢izgidir. Normalde odontoid tepe
noktasi (dens axis’in u¢ noktasy) bu ¢izginin altinda olup, birka¢ milimetreyi
gecmemesi gerekir. 5 mm’den daha c¢ok asmasi platibazi, baziler impressiyon
invajinasyon ve kondiler hipoplazi gibi bozukluklar1 gdsterir. O’nun agik olarak
goriilmedigi durumlarda McGregor ¢izgisi (palatum durum arka ucu ile os occipitale alt
simirt arasindaki hayali ¢izgi) alternatif olarak kullanilabilir. Dens axis bu ¢izginin ~1.3
mm istiindedir. Bunun 5 mm den biiyiikk olmas1 bazilar kompresyonu gosterir

(Karagéz ve ark., 2002; Khanna ve Sato, 2005). (Sekil 2.3)

¢) Klaus indeksi (K1) ve klivus uzunlugu:

Twining c¢izgisi (TH); (TS)’yi, POI’ya birlestiren ¢izgidir. Bu ¢izgi ayni
zamanda tentoryal hat olarak kabul edilir ve ST-IT alanlar1 birbirinden ayirir
(Krogness, 1978, Nyland ve Krogness, 1978, Nishikawa ve ark., 1997, Karagoz ve ark.,
2002). TH, POI’dan baglayarak 4 esit segmente ayrilir ve bu segmentlerden yukari ve
asag1 dogru 4 esit dikey cizgi cizilir. ilk segmentteki vertikal ¢izgide, TH ile ST
bolgede yer alan kraniyumun i¢ tabakasi arasindaki mesafe (H) ile TH ile IT bolgede
yer alan kraniyumun i¢ tabakasi arasindaki mesefeler (4) ve arasindaki oran (h/H ve
h/TH) FCP kiigtikliigii hakkinda bilgi verir (Krogness, 1978, Nyland ve Krogness, 1978;
Karagéz ve ark., 2002). (Sekil 2.4)



17

Klaus indeksi; midsagittal kesitlerde odontoid ¢ikinti st ucu ile Twining
¢izgisi (TH) arasindaki uzakliktir. Odontoid ¢ikinti net olarak izlenemedigi

durumlarda ise referans olarak McRae ¢izgisi esas alinir.

Klivus uzunlugu ise dorsum sellae apeksi ile basion arast mesafedir. KI,
FCP’nin yiiksekligini gosteren bir indekstir. Aynm1 zamanda her iki uzunluk,
bazioksiput gelisimini gosteren parametrelerdir (Karagoz ve ark., 2002, Milhorat ve ark.

2010). (Sekil 2.4, 2.5)

d) POl-opisthion (POI-O) cizgisi: Bu hat supraoksiput uzunlugunu verir
(Nishikawa ve ark., 1997; Karagéz ve ark., 2002; Milhorat ve ark., 2010). (Sekil 2.5)

2.3.4. A¢1 Olgiimleri

2.3.4.1. Platibazi acgilan

a) Welcher bazal agisi: N-TS ile TS-B arasindaki agidir. Normalde 140°°den
azdir. Platibazi durumunda Wehlcher bazal acisinda artis goriiliir (Karagoz ve ark.,

2002; Khanna ve Sato, 2005). (Sekil 2.6)

b) Wackenheim klivus (klivus-kanal acist veya kraniyovertebral agi) agisi:
Klivustan gecen ¢izgi ile odontoid ¢ikintinin arkasindan servikal kanala uzanan hat
arasindaki acgidir. Fleksiyonda 150°, ekstensiyonda ise 180°’dir. 150°’den daha az
olmas1 medulla spinalis kompresyonu ile iliskilidir (Van Gilder ve ark., 1987; Karagoz

ve ark., 2002; Khanna ve Sato, 2005). (Sekil 2.6)

¢) Bazal aci: Fossa cranii anterior’un tabani, dorsum sellae’nin iist ucu ile
klivusun arka ucu (veya B) arasindaki acidir (Cohen ve Edwards, 1990; Keats, 1996;
Karagoz ve ark., 2002, Koenigsberg ve ark., 2005). (Sekil 2.7)
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d) Boogard acisi: TS, B ve O arasindaki agidir (Karagoz ve ark., 2002). (Sekil
2.7)

e) Nasion-basion- opisthion (N-B-0) acisi: (Karagoz ve ark., 2002). (Sekil 2.8)

2.3.4.2. Tentoryal Acilar

a) TC-TH agisi: Tentorium cerebelli ile Twining ¢izgisi arasindaki acidir

(Atkinson ve ark., 1998; Karagéz ve ark., 2002). (Sekil 2.8)

b) TC’nin egimi: TC, POI ve O arasinda kalan ac¢idir (Milhorat ve ark., 1999;
Karagoz ve ark., 2002). (Sekil 2.6)

Tiim MR goriintiilerine ait 6l¢timler iki ayr1 arastirmaci tarafindan bagimsiz
olarak Olclildii. Arastirmacilarin Slglimleri arasinda anlamli bir fark yoktu. Bu

nedenle arastirmacilarin 6lglimlerinin ortalamasi “6l¢tim degeri” olarak alindi.

2.4. istatistiksel Analiz

Elde edilen siirekli veriler ortalamatstandart sapma (SD) olarak verildi.
Gruplarin dagilimi (homojenitesi) Kolmogorov—Smirnov testi ile degerlendirildi.
Gruplar arasi analiz ise Student T testi (homojen gruplarda) veya Mann-Whitney U
testi (heterojen gruplarda) ile yapildi. Korelasyon testleri Pearson korelasyon testi,
cinsiyet vb. nominal veriler ise Ki-kare testi ile yapildi. Elde edilen “p” degerinin

<0.05 olmasi istatistiksel olarak anlamlilik seviyesi olarak kabul edildi.
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Tablo 2.1: Katilimcilarin demografik ve klinik bilgileri ile kraniyal MRG bulgularinin kayit

edildigi 6rnek tablo.
DEMOGRAFIK BILGILER
Ad, soyadi: Boy-Kilo
Cinsiyet VKI :
Yas Egitim diizeyi (y1l) :
KLINIK Semptomatik () Asemptomatik ()
Semptomlar
Suboksipital bas agrisi Dengesizlik
Servikal agr1 Tinnitus
Sirt agrist Isitme azlig
Retroorbital agr1 Vertigo
Kol ve bacak agrisi Kraniyal sinir tutulumu
Ekstremitede kuvvet azlig1 Yutma giicligii
Ekstremitede parezi/parestezi Konugma bozuklugu
Fotofobi Uyku apnesi
Diplopi Tremor ve ¢arpinti

Bulanik gérme

Traktus tutulumu

Gorme alani defekti

DIGER

BULGULAR

Alt ekstremitede kuvvetsizlik Ellerde atrofi

Alt ekstremitede dizestezi Pelerin tipi duyu kaybi

Hiperaktif alt ekstremite refleksleri

Serebellar bulgular

Babinski bulgusu

Alt kraniyal sinir disfonksiyonlar1

Yiirilyiis bozuklugu

Nistagmus

Ust ekstremitede kuvvet azhig1

Papilla 6demi

Ust ekstremitede dizestezi

DIGER

MRG BULGULARI

Tonsiller herniasyon uzunlugu (mm) Siyringomiyeli
Herniasyon derecesi (<5Smm)(5-9mm)(10-14mm) (>14mm) | Hidrosefali

Kraniyovertebral bileske anomalileri

4. ventrikiil ve bulbus herniasyonu

Baziler invajinasyon

Cisterna magna yoklugu

Platibazi Skolyoz

Atlas oksipitalizasyonu Klippel Feil Anomalisi
klivusta konkavite ve defekt

iist servikal bolgede spina bifida

UZUNLUK OLCUMLERI ACI OLCUMLERI
McRae ¢izgisi Welcher bazal agis1
Chamberlain ¢izgisi ile dens axis mesafesi Wackenheim klivus agis1
Klaus indeksi (K1) Bazal ag1

Klivus uzunlugu Boogard agis1

Twining ¢izgisi (TH)

Nasion-basion- opisthion (N-B-O) agis1

h/H oran1

TC ile TH arasindaki ag1

h/TH orani

TC’nin egimi

POI-opisthion (POI-O) ¢izgisi

ALAN OLCUMU

Foramen magnum alani

HACIM OLCUMLERI

Supratentoryal (total) intrakraniyal hacim

IT/ST hacim (total)

Supratentoryal (parenkimal) intrakraniyal hacim

IT/ST hacim (parenkimal)

Infratentoryal (total) intrakraniyal hacim

Infratentoryal (parenkimal) intrakraniyal hacim
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Sekil 2.1: a) T2 agirlikli midsagittal bir MRG kesit 6rnegi. Nasion (N), tuberculum sellae
(TS), basion (B), opisthion (O) ve protuberantia occipitalis interna (POI) noktalari
gosterilmis. b) Sekil 2.1.a’nin hacim 6l¢iimii i¢in kullanilan grid konulmus hali.
(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.2: Ornek bir midsagittal model ve MR
goriintiisti(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.3: Midsagittal MR goriintiisiinde McRae ¢izgisi (kirmizi noktalar), Chamberlain
¢izgisi ile dens axis tepesi arasi mesafe (yesil ¢izgiler)
(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.4: Midsagittal MR goriintiisiinde Twining ¢izgisi (agik mavi noktalar), Klaus Indeksi
(koyu mavi noktalar) (www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.5: Midsagittal MR goriintiisiinde Klivus Uzunlugu (sart ¢izgiler), POI-Opisthion
¢izgisi (agik kirmizi gizgiler)(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.6: Midsagittal MR goriintiisiinde Welcher bazal agisi (agik mavi noktalar),
Wackenheim klivus agisi (agik sart ¢izgiler), TC nin egimini gosteren agi (koyu sari ¢gizgiler)
(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.7: Midsagittal MR goriintiisiinde Boogard agist (koyu mavi noktalar), Bazal agist
(vesil ¢izgiler)(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)
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Sekil 2.8: Midsagittal MR goriintiisiinde Nasion-Basion-Opisthion agist (kirmizi noktalar),
TC-TH agist (siyah ¢izgiler)(www.phon.ox.ac.uk/jcoleman/phonation.htm, 2010)



3. BULGULAR

3.1. Demografik Bulgular

Tip 1 CM’li hastalara gore retrospektif olarak olusturulan kontrol grubuna ait
demografik ozellikler Tablo 3.1’de gosterilmistir. Bu tabloya gore kontrol grubu 8
erkek ve 25 kadindan olusmaktaydi. Kontrol grubunun yas ortalamasi 39,88+11,30
yil(20-56 yil arasinda degismekteydi) 1di.

Tip 1 CM’li hasta grubuna ait demografik ozellikler de Tablo 3.1°de
gosterilmistir. Bu tabloya gore de CM’li hastalar 8 erkek ve 25 kadindan
olugmaktaydi. Hastalarin yas ortalamast 41,91+10,86 yil(20-65 yil arasinda) idi.
Kontrol ve Tip 1 CM gruplarinin cinsiyet ile yas karsilagtirmalar1 arasinda

istatistiksel bir fark yoktu (p>0.05).

Tablo 3.1: Kontrol ve Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hasta gruplarinin demografik
bilgileri ve degerlerin karsilastirilmasi. Degerler ortalama+standart sapma olarak verilmistir.

Parametreler Kontrol Grubu (n:33) CM’li Hasta Grubu (n:33)  p degeri
Cinsiyet (K-E) 25-8 25-8 A.D.
Yas (yil) 39,88+11,30 41,91£10,86 AD.

A.D.: Anlaml degil.
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3.2. Tonsiller Herniasyon Miktar1 ve Birlikte Bulunan Anomaliler

Foramen magnum’dan asag1 olusan tonsiller herniasyon uzunlugu Tip 1 CM’li hasta
grubunda ortalama 9,091+£3,392 mm (5 ile 18 mm arasinda degismekte idi) olarak

bulundu.

Sekil 3.1: Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hastada MRG’de gozlenen tonsiller

herniasyon(*)

Tonsiller herniasyonun derecelendirilmesi i¢in yapilan gruplamada; 22 hastada
(%66,7) tonsil herniasyonu hafif (5-9 mm arasinda), 8 hastada (%524,2) orta (10-14 mm
arasinda), 3 hastada (%9,1) ise agir (14 mm 'nin iistiinde) olarak saptand1 (Sekil 3.2).
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Sekil 3.2: Tip 1 Chiari Malformasyonlu hasta grubunda tonsiller herniasyonun
derecelendirmesi ve dagilimi (Hafif: 5-9 mm arasinda, Orta: 10-14 mm arasinda, Agir: 14
mm nin tistiinde tonsiller herniasyonu ifade etmektedir).

Dekatlara gore tonsiller herniasyon uzunlugu; 3. dekatta (5 olgu) 8,600+2,881
mm, 4. dekatta (10 olgu) 8,500+2,838 mm, 5. dekatta (10 olgu) 8,100£2,025 mm, 6.
dekatta (7 olgu) 11,71£4,855 mm, 7 dekatta (1 olgu) ise 9.000 mm olarak bulundu.
Korelasyon testlerinde de yas ile tonsiller herniasyon arasinda anlamli bir iligki

bulunamadi.

Tonsiller herniasyon ile birlikte bulunan anomaliler ile ilgili olarak; 10 hastada
(%30,3) st servikal bolgede siyringomiyeli, 9 hastada (%27) klivusta konkavite ve
defekt, 6 hastada (%18,2) 4. ventrikiil ve bulbus herniasyonu, 1 hastada (%3) baziler
invajinasyon, 1 hastada ise (%3) kraniyovertebral bileske anomalileri goriildi (Sekil
3.3, 3.4 ve 3.5). Ust servikal bolgede spina bifida, hidrosefali, Klippel-Feill Sendromu
vb. gibi anomaliler gozlenmedi. Kontrol grubunda ise yukarida belirtilen higbir

anomali bulunmada.
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Sekil 3.3: Tip 1 Chiari malformasyonlu bir hastada MRG’de goriilen degisikliklerden 10 mm

uzunlugunda bir tonsiller herniasyon (*) ve azalmis klival egim (kalin ok) izlenmekte.

Sekil 3.4: Tip 1 Chiari malformasyonlu bir hastada tonsiller herniasyon (*) ile birlikte

servikal medulla spinalis’de siyringomyeli (kalin ok) izlenmekte.
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Servikalbolgede Klivustakonkavite 4. ventrikiilve Baziler krantyovertebral
sIyIingomiy eli vedefekt  bulbushemiasyonu invajinasyon  bileskeanomalileri

Sekil 3.5: Tip 1 Chiari Malformasyonlu hasta grubunda tonsiller herniasyona eslik eden
anomalilerin dagilimi.

Tonsiller herniasyon derecesi ile siyringomiyeli arasindaki iliski incelendi.
Hafif derecede 5 (%50), orta derece 4 (%40), 1ileri derecede ise 1 (%I10)
siyringomiyelinin tonsiller herniasyona eslik ettigi goriildii. Yapilan korelasyon
testlerinde ise herniasyon derecesi ile siyringomiyeli arasinda anlamli bir iliski

goriilmedi.

3.3. Supratentoryal ve infratentoryal Hacim Olgiimleri

Kontrol ve Tip 1 CM’li gruplara ait total, infratentoryal (/T) ve supratentoryal (ST)
intrakraniyal hacim &lgiimleri Tablo 3.2 ile Sekil 3.6’da gosterilmistir. Intrakraniyal
hacim olgiimlerinde; kontrol grubunun tiim MRG’leri degerlendirilmesine karsilik,
Tip 1 CM’li hasta grubunda 28 hastanin MRG’leri degerlendirilebildi. Bu
degerlendirmeler sonucunda; total, IT ve ST intrakraniyal hacimler kontrol grubunda
sirast ile 1358+101,9 ml; 184,3£22,91 ml ve 1174+90,01 ml; buna karsilik Tip 1
CM’li hasta grubunda ise 1272+145,6 ml; 167,4+£23,79 ml ve 1104+125,8 ml olarak

bulundu. Gruplarin karsilastirmasinda Tip 1 CM grubunda her ii¢ parametrenin de



belirgin bir sekilde azalmis oldugu ve bu azalmalarin istatistiksel olarak ta anlaml
oldugu gorildii (p degerleri sirast ile 0,009, 0,007 ve 0,015) (Tablo 3.2, Sekil 3.6). Tip 1
CM’li hasta grubunda o6zellikle infratentoryal ve total intrakraniyal hacim azalmasi
(sirast ile %9,169 ve %6,358 oraminda) belirgindi. Supratentoryal intrakraniyal hacim

ise %5,893 oraninda idi

Tablo 3.2: Kontrol ve Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hasta gruplarinin total, infratenyal
ve supratentoryal intrakraniyal hacimlerinin karsilastirilmasi. Degerler ortalama+standart
sapma olarak verilmistir.

Intrakraniyal hacimler (ml) Kontrol (n:33) Tip 1 CM (n:28) P degeri
Total intrakraniyal hacim 1358,9+101,9 1272,5+£145,6 0,009
Infratentoryal intrakraniyal hacim 184,3+22,91 167,4+£23,79 0,007
Supratentoryal intrakraniyal hacim 1174,1+£90,01 1104,9+125,8 0,015
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Sekil 3.6: Kontrol ve Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hasta gruplarina ait total,
infratentoryal ve supratentoryal intrakraniyal hacim dl¢iimleri ve karsilastirmalari(* p<0,05;
sksk
p<0,01).
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3.4. Uzunluk Ol¢iimleri

Platibazi degerlendirmesinde kullanilan uzunluk 6l¢iimleri ve karsilastirmalar1 Tablo

3.3’de gosterilmigstir. Bu tabloya gore;

a) McRae c¢izgisi: Kontrol grubunda 36,21+£2,607 mm, Tip 1 CM’li hasta
grubunda ise 36,82+1,911 mm olarak bulundu. Gruplar arasinda istatistiksel bir fark

yoktu.

b) Chamberlain ¢izgisi ile dens axis tepesi arast mesafe: Kontrol grubunun
tiimiinde dens axis’in tepe noktasi (odontoid ¢ikinti), Chamberlain ¢izgisinin altinda
olarak goriildii. Iki yapr arasi mesafe 5,151£2,279 mm idi. Tip 1 CM’li hasta
grubunda ise; alt1 hastada (%18) dens axis’in tepesi Chamberlain ¢izgisinin {istiinde
olarak bulundu. iki yap1 arasi mesafe ise 3,030+4,538 mm idi. Gruplar arasinda
belirgin bir fark goriilmesine ve Tip 1 CM’de mesafede azalma (%70 oraninda)
olmasina karsilik, bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunamadi. Bu sonugta Tip 1

CM grubundaki heterojen dagilim etkili idi.

¢) Twining hatti (TH), Klaus indeksi (KI) ve klivus uzunlugu: TH; kontrol
grubunda 95,0643,999 mm, Tip 1 CM’li hasta grubunda ise 96,06+4,479 mm olarak

bulundu. Gruplar arasinda istatistiksel bir fark yok idi.

KI; kontrol grubunda 40,58+3,326 mm, Tip 1 CM’li hasta grubunda ise
38,00+4,287 mm olarak bulundu. Tip 1 CM’li hasta grubunda goriilen bu azalma
(%6,358 oraminda) istatistiksel olarak da anlamli idi (p= 0,026).

Klivus uzunlugu; kontrol grubunda 39,824+2,952 mm, Tip 1 CM grubunda ise
37,4843,134 mm olarak bulundu. Tip 1 CM’li hasta grubunda goriilen bu azalma
(%5,876 oraminda) istatistiksel olarak ta anlamli idi (p= 0,001).
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d) POI-opisthion (POI-0) uzunlugu: Supraoksiput degerini veren bu uzunluk
kontrol grubunda 39,67+2,901 mm, Tip 1 CM’li hasta grubunda ise 36,67+3,739 mm
olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu azalma (%7,562 oraninda) istatistiksel
olarak ta anlamli idi (p= 0.001).

Tablo 3.3: Kontrol ve Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hasta gruplarinda bazi kraniyal
mesafelerin uzunluklarinin karsilagtirilmasi. Degerler ortalama+standart sapma olarak

verilmistir.
Uzunluklar (mm) Kontrol Grubu Tip 1 CM Grubu P degeri
McRae ¢izgisi 36,21+2,607 36,82+1,911 A.D.
Chamberlain ile dens axis aras1 mesafe 5,151+2,279 3,030+4,538 A.D.
Klaus indeksi 40,58+3,326 38,00+4,287 0.026
Klivus uzunlugu 39,82+2,952 37,48+3,134 0.001
POI-opisthion uzunlugu 39,67+2,901 36,67+3,739 0.001

A.D.: Anlamli degil.

3.5. Aq1 Olgiimleri

Platibazi ve tentoryum cerebelli’nin degerlendirmesinde kullanilan a¢1 dl¢iimleri ve

karsilagtirmalar1 Tablo 3.4’te gosterilmistir. Bu tabloya gore;

3.5.1. Platibazi ac¢ilan

a) Welcher bazal agisi: Kontrol grubunda 130,8+4,116; Tip 1 CM’li hasta
grubunda ise 133,445,668 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis
(%1,987 oraminda) istatistiksel olarak ta anlamli idi (p= 0.034).
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b) Wackenheim klivus agisi: Kontrol grubunda 164,2+6,591; Tip 1 CM’li
hasta grubunda ise 160,8+7,535 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu

azalma (%2,071 oraminda) istatistiksel olarak anlamli degildi.

¢) Bazal a¢i: Kontrol grubunda 114,545,130; Tip 1 CM’li hasta grubunda ise
116,5+4,698 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis (%1,747 oraninda)

istatistiksel olarak anlaml degildi.

d) Boogard acisi: Kontrol grubunda 136,9+4,961; Tip 1 CM’li hasta grubunda
ise 141,249,351 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goériilen bu artis (%3,141
oraninda) istatistiksel olarak ta anlamli idi (p= 0.025).

e) Nasion-basion-opisthion agisi: Kontrol grubunda 165,5+5,568; Tip 1 CM’li
hasta grubunda ise 167,5+5,869 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis
(%1,208 oraminda) istatistiksel olarak anlamli degildi.

3.5.2. Tentoryal A¢ilar

a) TC-TH agisi: Kontrol grubunda 137,6+5,562, Tip 1 CM’li hasta grubunda
ise 139,145,241 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis (%1,090

oramnda) istatistiksel olarak anlamli degildi.

b) TC’nin egimi: Kontrol grubunda 94,73+6,166, Tip 1 CM’li hasta grubunda
ise 90,3945,244 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goériilen bu azalma (%4,581
oraminda) istatistiksel olarak ta anlamli idi (p= 0.031).
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Tablo 3.4: Kontrol ve Tip 1 Chiari Malformasyonlu (CM) hasta gruplarinda bazi kraniyal
agilarin karsilastirilmasi. Degerler ortalama+standart sapma olarak verilmistir
(TC:Tentorium cerebelli, TH:Twining hatt1).

Agilar Kontrol Grubu Tip 1 CM Grubu P degeri
Welcher bazal agisi 130,844,116 133,4+5,668 0.034
Wackenheim klivus agist 164,2+6,591 160.8+7,535 A.D.
Bazal ag1 114,545,130 116,5+4,698 A.D.
Boogard agis1 136,9+4,961 141,249,351 0.025
Nasion-basion- opisthion agis1 165,5+5,568 167,5+5,869 A.D.
TC-TH agis1 137,6+5,562 139,145,241 A.D.
TC’nin egimi 94,73+6,166 90,39+5,244 0.031

A.D.: Anlamli degil.

3.6. Cisterna Magna’nin goriiniirligii

Kontrol grubunun tiimiinde cisterna magna goriildii. Buna karsihik Tip 1 CM

grubunda 29 olguda (%87,9 oraninda) cisterna magna’nin kapali oldugu tespit edildi.

Bu fark istatistiksel olarak ta anlamli idi (p=0.000).
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4. TARTISMA

Chiari Malformasyonu (CM) serebellum, beyin sap1 ve/veya 4. ventrikiiliin servikal
spinal kanala dogru herniye olmasi ile karakterize bir grup konjenital veya edinsel
anomalileri igerir (Karagoz ve ark., 2002, Hopkins ve Haines, 2003). “Primer serebellar
ektopi” olarak ta adlandirilan CM, ilk olarak 1883 yilinda Cleland tarafindan
tanimlanmis, ancak ilk seri 1891-1896 yillar1 arasini igeren olgulardan Hans Chiari
tarafindan yayinlanarak siniflamasi yapilmistir (Isik ve ark., 2004). Dort alt grubu
bulunan CM’de olgularin biiyiik bir kismmi1 Tip 1 CM olusturur. Tip 1 CM’nin
etyopatogenezi ile ilgili bir¢ok hipotez ortaya atilmak ile birlikte nedenleri heniiz net
olarak agik degildir. Yine de erken embriyogenez donemde meydana gelen, FCP’de
gelisim bozuklugu ve arka beynin sikigmasi ile sonuglanan paraaksiyal mezodermal
bir bozukluk olduguna dair hipotezler vardir (Stovner ve ark., 1993; Nishikawa ve ark.,
1997; Milhorat ve ark., 2007; Corti ve ark., 2010). Bununla birlikte Tip 1 CM,
hidrosefali (Isik ve ark., 2004), intrakraniyal arteriyovendz malformasyonlar ve yer
kaplayici lezyonlar (Lee ve ark., 1995; Morioka ve ark., 1995; O’Shaughnessy ve ark.,
2006), BOS kacag1 (Atkinson ve ark., 1998), uzamis lumboperitoneal sant (Chumas ve
ark., 1993), oksipo-atlanto-aksiyal eklem insitabilitesi ile seyreden bag dokusu
hastaliklar1 (Milhorat ve ark., 2007), tethered kord sendromu (O ’Shaughnessy ve ark,
2006, Milhorat ve ark., 2009), kraniyosinositoz (Hopkins ve Haines, 2003, Cinalli ve ark.,
2005), akromegali (Lemar ve ark., 1994), Paget Hastalig1 (Elisevich ve ark., 1987) ve
lipomeningosel (Waldau ve ark., 2008) gibi FCP kiigiikliigii ile iligkili olmayan,

konjenital veya edinsel nedenler ile de ortaya ¢ikabilir.

Tip 1 CM genellikle sporadik olarak goriiliir, hafif kadin predominansi veya
kadin-erkek orani esittir. Olgularin klinige bagvurma yas1 25-40 arasindadir (Paul ve
ark., 1983, Dyste ve ark., 1989, Pillay ve ark., 1991, Isu ve ark., 1993; Erbengi ve Oge,
1994; Huang ve Constantini, 1994, Bindal ve ark., 1995; Isik ve ark., 1999; Milhorat ve
ark., 1999; Sabuncuoglu ve Keskil, 2006). Karagdz (1997) lilkemize ait 68 adet Tip 1
CM’li hasta iizerinde yaptig1 tez ¢alismasinda, olgularin ortalama yasim 29,7+12,3
yil, erkek/kadin oranini ise 1,06 olarak bulmuslardir. Calismamizda Tip 1 CM’li
hasta grubunun yas ortalamasi 41,91+10,86 yil, kadin/erkek orani ise 3,125 olarak
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bulundu. Calismamizda Tip 1 CM’li hasta grubuna ait yas ortalamasi literatiir bilgisi

ile kismen uyumlu iken kadin/erkek orani yiiksek olarak bulunmustur.

Radyolojik incelemelerde Tip 1 CM, tipik olarak serebellar tonsillerin foramen
magnum’dan 5 mm veya daha fazla asagida bulunmas: ile karakterizedir (Elster,
1992; Milhorat ve ark. 2010). Klinik tanida yaygin olarak bu parametre kullanilir.
Calismamizda Tip 1 CM grubunda tonsiller herniasyon uzunlugu 9,091+3,292 mm
olarak bulunmustur. Olgularin %66,7 sinde herniasyon 5-9 mm (hafif), %24,2’sinde
9-14 mm (orta), %9,1’inde ise 14 mm’den biiylik (agir) idi. Barkovich ve ark.’da
(1986) MRG ¢alismalarinda, CM tanisi i¢in serebellum tonsillerinin McRae ¢izgisini
5 mm agmasini referans olarak almiglardir. Ancak daha az herniasyonda da Tip 1
CM’ye ait semptom ve bulgularin ortaya ¢iktigi ve siyringomiyeli gelistigi
saptandigindan (Pillay ve ark., 1991; Sahuquillao ve ark., 1994; Oakes, 1996), bazi
arastirmacilar 2 mm (Pillay ve ark. 1991), ya da 3 mm (Sahuquillao ve ark. 1994)
fittklasmay1 normalin iist sinir1 olarak kabul etmislerdir (Karagoz, 1997). Yine de
bir¢ok yayinda c¢ekilen MR goriintiilerinde 3 mm’ye kadar olan tonsiller herniasyon
fizyolojik olarak normal kabul edilir (Sahuquillao ve ark. 1994). Karagdz’de (1997) tez
calismasinda tonsiller herniasyon uzunlugunu 11,74+7,8 mm olarak gozlemlemistir.

Bulgularimiz literatiir bilgisi ile uyumlu olarak degerlendirilmistir.

Baz1 caligsmalarda yas ile herniye olan tonsil uzunlugu arasinda ters oranti
oldugu gosterilmistir  (Nyberg ve ark, 1987; Sabuncuoglu ve Keskil, 2006).
Calismamizda tonsiller herniasyon uzunlugu dekatlara gore 8,6 mm (3. dekat), 8,5
mm (4. dekat), 8,1 mm (5. dekat), 11,7 mm (6. dekat) ve 9 mm (7. Dekat) olarak
bulundu. Korelasyon testlerinde de yas ve tonsiller herniasyon uzunlugu arasinda
anlamli bir iliski bulunamadi. Bizim bulgularimiz literatiir bilgisi ile uyumlu degildir.

Bunda olgu sayimizin etkili oldugunu diisiintiyoruz.

Tip 1 CM’de BOS hemodinamigi bozulabilir (Milhorat ve ark. 1994; Milhorat ve
ark. 1995). Buna bagli olarak, daha ¢ok servikal bolgede olmak iizere, olgularin %20-
72 oraninda siyringomiyeli goriiliir. Kraniyovertebral bileske anomalileri (baziler

invaginasyon, platibazi, arka ¢ukurun kiiciik olmasi, klivusta konkavite bulunmasi, atlasin
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oksipitalizasyonu, tist servikal bolgede spina bifida) ise %20-30 oraninda goriliir (Dyste
ve ark., 1989; Levy ve D1 Chiro, 1990, Menezes ve ark., 1990; Muhonen ve ark., 1992, Isu
ve ark., 1993; Sathi ve Stieg, 1993, Huang ve Constantini, 1994, Bindal ve ark., 1995;
Oakes, 1996, Karagoz, 1997, Isik ve ark., 1999; Greenberg, 2001, Isik ve ark., 2005;
Sabuncuoglu ve Keskil, 2006; Koyanagi ve Houkin, 2010). Karagdz (1997) tez
calismasinda siyringomiyeliyi %69,5 kraniyovertebral bileske anomalilerini ise %50
olarak bulmuslardir. Biz ¢alisgmamizda Tip 1 CM’ye ek olarak siyringomiyeliyi
%30,3(iist servikal bolgede); klivusta konkavite ve defekti %27; 4. ventrikill ve
bulbus herniasyonunu %18,2; baziler invajinasyonu %3; kraniyovertebral bileske
anomalilerini ise %3 oraninda saptadik. Siyringomiyelinin literatiire gore kismen
diisiik olmasinda degerlendirilen MR goriintiilerinde yalniz {ist servikal medulla
spinalisin goriilebilmesi ve alt bolgelerin degerlendirilememesi etken olmus olabilir.
Literatiirde klival konkavite ve defekt, kraniyovertebral bileske anomalileri i¢inde
yer almistir. Biz ise ayr olarak degerlendirdik. Eger bu parametre de dahil edilirse
kraniyovertebral bileske anomali oraninin (%30) literatiir ile uyumlu oldugu

goriilecektir.

Daha 6nceki calismalarda Tip 1 CM’de siyringomiyeli ile herniasyon derecesi
arasinda bir iliski olabilecegi sOylenmistir (Karagdz, 1997, Koyanagi ve Houkin, 2010).
Stovner ve ark. (1992) tonsiller herniasyonu incelemis, 5-9 mm arasindaki hafif
herniler ile 14 mm’nin istiindeki ileri hernilerde siyringomiyelinin daha diisiik
oranda bulundugunu; buna karsilik 10-14mm arasindaki orta derecede hernilerde
yiiksek oranda goriildiigiinii bildirmislerdir (Karagoz, 1997). Calismamizda tonsil
herniasyonu 5-9 mm arasindaki olgularda %50, 10-14 mm arasindaki olgularda %40,
14 mm istiindeki olgularda ise %10 oraninda siyringomiyeli goriildii. Korelasyon
testlerinde de herniasyon ile siyringomiyeli arasinda anlaml bir iligki bulunamadi.
Bulgularimiz literatiir ile ¢elisiyordu. Bu nedenle, tonsiller herniasyon derecesinin
her zaman hastalifin agirligin1 yansitmayacagini diistiniiyoruz. Cerrahi operasyona
karar verilirken, tonsiller herniasyon ve herniasyonun derecesi yerine, hastanin klinik
tablosu ve bu tabloyu destekleyen noéroradyolojik bulgularin varliginin dikkate

alinmasi daha yararli olacaktir.



41

Literatiir bilgisine gore, Tip 1 CM’de FCP kiictikliigii siklikla rastlanilan bir
bulgudur (Nyland ve Krogness, 1978; Schady ve ark., 1987, Stovner ve ark., 1993, Badie ve
ark., 1995; Nishikawa ve ark., 1997; Atkinson ve ark., 1998; Milhorat ve ark., 1999;
Karagoz ve ark., 2002). FCP’nin morfometrik analizi, Chiari Malformasyonlarinin
nororadyolojik degerlendirilmesi agisindan dnemlidir. Anormal kii¢iik FCP, klinik
bulgularin desteklemesi ile klasik Tip 1 CM’de siklikla goriiliir. Buna karsilik normal
FCP ile birlikte tonsiller herniasyon; Tip 2 CM, tethered kord sendromu, artmis
intrakraniyal basing ve intraspinal hipotansiyon ile birliktelik gosterir (Milhorat ve
ark., 2010). Calismamizda kontrol grubuna ait total, IT ve ST intrakraniyal hacimler
sirast ile 1358+101,9 ml, 184,3+22,91 ml ve 1174+90,01 ml olarak bulundu. Buna
karsilik Tip 1 CM grubunda ayni parametreler sirasi ile 1272+145,6 ml, 167,4+23,79
ml ve 1104+125,8 ml olarak saptandi. Tip 1 CM grubunda, infratentoryal hacim daha
fazla (%9,169) olmak {iizere, her ii¢ parametrenin de anlamli bir sekilde azalmis
oldugu goriildii. Bulgularimiz literatiir bilgisi ile uyumlu idi. Ancak ST hacimde de
%5,893 gibi bir hacim azalmasinin goriilmesi ve bu farkin anlamli olmas1 bizim i¢in
ayrica ilgingtir. Literatliirde bahsedilen FCP kiiciikligiine ek olarak ST ve total
intrakraniyal hacim azalmasi gelisimsel bozuklugun yalniz FCP’yi degil tiim

kraniyumu etkileyebilecegini diisiindiirmektedir.

CM’de, ozellikle FCP’de yer alan kemiklerin biiylimesindeki anomalinin bir
sonucu noral doku herniasyonu oldugu diistiniilmektedir (Marin-Padilla, 1981, Marin-
Padilla, 1991; Nishikawa ve ark., 1997; Milhorat ve ark., 1999, Karagéz ve ark., 2002;
Trigylidas ve ark., 2008, Tubbs ve ark., 2008). Sahuguilla ve ark. (1994) Tip 1 CM
gelismesinde FCP’nin kiiciik olmasint sorumlu tutmuslar ve bu nedenle cerrahi
dekompresyonun yalniz foramen magnum’u degil, arka cukuru da genisletmeye
yonelik olarak genis bir suboksipital kraniyektomiyle yapilmasinin daha iyi olacagini
savunmuslardir. Nishikawa ve ark. (7997) Tip 1 CM’de basioksiput gelisim
retardasyonu ile birlikte supra ve ekso oksiput gelisiminde de gerilik gézlemislerdir.
Milhorat ve ark. (71994) ise Tip 1 CM’de kisa basi ve supra oksiput saptamislardir.
Milhorat ve ark. (2010) baska bir ¢alismalarinda da FCP hacmini kontrol grubunda
190,1+£7,84 ml, klasik Tip 1 CM’de ise 165,8+8,17 ml olarak bulmuslardir. Son {i¢

calismada, arastirmacilar MRG ve BT kesitlerinde FCP hacmini de hesaplamislar ve
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CM’li olgularda FCP kiigiikliigli saptamislardir (Milhorat ve ark., 1994, Nishikawa ve
ark., 1997). Karagoz ve ark.’da (2002) midsagittal MR goriintiilerinde TC (Nishikawa
ve ark., 97) ve TH (Krogness, 1978) referans alinacak sekilde iki farkli metot ile ST ve
IT alan &lgiimleri yapmuslardir. TC’nin referans alindign metotta, Tip 1 CM ile
kontrol gruplart IT ve ST alanlar arasinda herhangi bir istatistiksel fark
bulamamuslardir. Ancak IT/ST alan oranin1 Tip 1 CM’li hastalarda daha kiiciik
bulmuslardir. TH’nin referans alindig1 alan 6lgiimiinde ise IT ve ST alanlar ile iT/ST
oranint Tip 1 CM’li hastalarda kiiciik olarak bulmuslardir. Bu olgiimler hacim
Ol¢iimii olmaksizin FCP hacmi hakkinda bize bilgi vermektedir. Diger ¢calismalardan
farkl1 olarak biz calismamizda ST ve IT hacim &lgiimleri yaptik. Bulgularimizdaki
hacimsel degisiklerin Milhorat ve ark.(2010) hacim Sl¢iimleri ile Karagoz ve ark.’nin

(2002) alan dl¢iimleri ile uyumlu oldugunu diisiiniiyoruz.

CM ile oksipital kemik displazisinin siklikla iligkili oldugu ve platibazi, baziler
invajinasyon, klivus konkavitesini igeren FCP hipoplazisi ile birlikteligi deneysel ve
klinik aragtirmalar ile gosterilmistir (Nyland ve Krogness, 1978, Marin-Padilla, 1981;
Schady ve ark., 1987, Nishikawa ve ark., 1997; Atkinson ve ark., 1998; Milhorat ve ark.,
1999; Karagoz ve ark., 2002, Corti ve ark., 2010).

Caligmamizda, FM’nin genigligi ve alan1 hakkinda ipuglart veren McRae
¢izgisi, kontrol grubunda 36,21+2,607 mm, Tip 1 CM grubunda ise 36,82+1,911 mm
olarak bulundu. Uzunluk karsilastirmasinda istatistiksel bir fark yok idi. Literatiir
bilgilerine gore, FM’nin genisligi Tip 1 CM’de degiskenlik gostermektedir. Klasik
Tip 1 CM ile kraniyosinositoza bagl olarak gelisen Tip 1 CM’de FM kiiciik; buna
karsilik Tip 2 CM ile tethered kord sendromlu Tip 1 CM’de ise genis olabilir
(Hopkins ve Haines, 2003; Milhorat ve ark., 2010). Milhorat ve ark. (2010) 388 klasik
Tip 1 CM’li hastada yaptig1 ¢aligmada, McRae ¢izgisini kontrol grubu ile normal;
buna karsilik FM’nin transvers ¢api ile alanini kontrol grubuna gore daha kiiclik
olarak bulmuslardir. Karagéz ve ark.’da (2002) Tip 1 CM’li ve kontrol gruplarina ait
McRae c¢izgisi mesafeleri arasinda bir fark bulamamislardir. Her iki ¢aligmada da
McRAe ¢izgisine ait bulgular, bizim verilerimiz ile uyusmaktadir. Ancak Milhorat ve

ark.’nin ¢aligmasinda goriilecegi lizere McRae ¢izgisi her zaman FM’nin darlhig
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hakkinda dogru bir bilgi vermemektedir. Tip 1 CM’de FM’nin transvers capinda
daralma gelisebilmekte (Milhorat ve ark., 2010), bu nedenle McRae ¢izgisinin referans
alinmasi ile hatali yorumlar yapilabilmektedir. Bu nedenle direkt olarak FM’nin
alaninin (iist veya alt ¢ikislar) veya sagittal ve transvers eksen uzunluklarinin birlikte

Ol¢iimiiniin daha kesin sonuglar verecegini diisiinliyoruz.

Chamberlain c¢izgisi ile dens axis tepesi arast mesafe kontrol grubunda
5,151£2,279 mm, Tip 1 CM grubunda ise 3,030+4,538 mm olarak bulundu. Iki grup
arasinda acik bir fark goriliirken, bu fark istatistiksel olarak anlam ifade etmedi.
Ayrica kontrol grubunun timiinde dens axis’in tepe noktast Chamberlain ¢izgisinin
altinda idi. buna karsilik Tip 1 CM’li grupta ise alt1 hastada (%5/8) dens axis’in tepesi
Chamberlain ¢izgisinin iistiinde olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda standart
sapmanin yiiksek olmasinin (heterojen bir dagilim) karsilastirmayr anlamsiz hale

getirdigini diisiinmekteyiz.

Klivus uzunlugu ve Klaus yiiksekligi(veya Indeksi, KI) birlikte bazioksiput
gelisimi hakkinda fikir veren parametrelerdir. Biz c¢alismamizda KI’y1 kontrol
grubunda 40,5743,326 mm, Tip 1 CM grubunda ise 38,00+4,287 mm olarak bulduk.
Tip 1 CM grubunda goriilen bu azalma istatistiksel olarak da anlamli idi (p=0,008).
Tip 1 CM; klival disgenezis, atlas veya kondiler hipoplazi, FCP hacminin azlig1 gibi
bir¢cok kemik anomalileri ile iliskilidir (Khanna ve Sato, 2005; Shah ve ark., 2010).
CM’nin olusumu ile ilgili teorilerden biri, para-aksiyal mezodermal yetersizlik
sonucu gelisen oksipital kemikteki gelisim geriligidir. Buna bagli olarak oksipital
kemikte, kemiklesme merkezlerinde gelisme gerilikleri ve buna bagh kemik
anomalileri goriilebilir (Marin-Padilla, 1981; Nishikawa ve ark., 1997; Goel ve ark., 1998;
Shah ve ark., 2010). Karagdz ve ark.(2002) FCP’nin diizlesmesinin bir gostergesi olan
h degeri ile KI’y1 Tip 1 CM’li hastalarda diisiik olarak bulmus ve bu durumu
FCP’nin kompensatuar olarak éne dogru biiyiimesi olarak yorumlamiglardir. Karagoz
ve ark. H degerinde gruplar arasinda bir fark bulamazken, Tip 1 CM™’li hastalarda
(degerinin diisiikliigiine bagl olarak) h/H ve h/TW indeksinde disiikliik bulmuslardir
(Karagoz ve ark., 2002). Schady ve ark. (1987) ise Tip 1 CM ile kontrol gruplari
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arasinda TW cizgisinde farklilik bulamamislardir. Bizim verilerimiz Karagoz ve ark.

caligmalari ile uyumluluk gostermektedir.

Klivus uzunlugu kontrol grubunda 40,58+2,291 mm, Tip 1 CM grubunda ise
37,48+3,134 mm olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu azalma istatistiksel
olarak da anlamli idi (p= 0,000). Karagoz ve ark. (2002) Tip 1 CM’li hastalarda klivus
uzunlugunu kiigiik bulmuglardir. Milhorat ve ark.’da (2010) ¢aligmalarinda klivus
uzunlugunu Tip 1 CM’li hastalarda daha kiigiik olarak bulmuslardir. Bu c¢aligsmalar
bizim verilerimiz ile uyusmaktadir. Bazioksiput hipoplazisi klivus kisaligi ile
sonuclanir. Klivus kisaliginin siddeti ¢esitli olup, etkilenen oksipital sklerotomun

sayisina baglidir (Khanna ve Sato, 2005).

POI-O ¢izgisi supraoksiput mesafesini gosteren bir parametredir (Nishikawa ve
ark., 1997, Karagoz ve ark., 2002, Milhorat ve ark., 2010). Calismamizda POI-O arasi
mesafe kontrol grubunda 39,672,901 mm, Tip 1 CM grubunda ise 36,67+3,739 mm
olarak bulundu. Bu azalma istatistiksel olarak da anlamli idi. Milhorat ve ark. (2010)
calismalarinda POI-O uzunlugunu, Tip 1 CM’de daha kisa olarak bulmuslardir.
Karagdéz ve ark.’da (2002) POI-O mesafesini Tip 1 CM’li hastalarda kiigiik

bulmuslardir. Bu ¢aligmalara ait degerler bizim verilerimiz ile uyumludur.

Tip 1 CM’de kafa tabani ag¢1 Olciimleri, platibaziye egilim oldugunu gosterir
(Schady ve ark., 1987; Karagoz ve ark., 2002). Calismamizda Welcher bazal agisi
kontrol grubunda 130,844,116, Tip 1 CM grubunda ise 133,4+5,668 olarak bulundu.
Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis istatistiksel olarak da anlamli idi. Wackenheim
klivus agis1 kontrol grubunda 164,2+6,591, Tip 1 CM grubunda ise 160,8+7,535
olarak bulundu. Bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi. Bazal ac1 ise kontrol
grubunda 114,5+5,130, Tip 1 CM grubunda ise 116,5+4,698 olarak bulundu. Ancak
Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis istatistiksel olarak anlamli degildi. Karagoz ve
ark. (2002) ise platibazinin bir gostergesi olan bazal agiy1 Tip 1 CM’li hastalarda daha
genis olarak bulmuslardir. Bizim olgu sayimizdaki azligin bunda etken olabilecegini

diisiiniiyoruz.
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Calismamizda Boogard agisim kontrol grubunda 136,9+4,961, Tip 1 CM
grubunda ise 141,249,351 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goériilen bu artis
istatistiksel olarak anlamli idi. Karag6z ve ark. (2002) platibazinin bir gostergesi olan
Boogard agisin1 Tip 1 CM’li hastalarda daha biiyiik olarak bulmuglardir. Bizim

verilerimiz Karagoz ve ark. ¢aligmasi ile uyumludur.

Ayrica N.B.O agis1 kontrol grubunda 165,545,568, Tip 1 CM grubunda ise
167,5+5,869 olarak bulundu. Ancak Tip 1 CM grubunda goriilen bu artis istatistiksel
olarak anlaml1 degildi. Karagdz ve ark. (2002) platibazinin bir gostergesi olan N.B.O
acisin1 Tip 1 CM’li hastalarda daha biiyiik olarak bulmuslardir.

Tentoryal agilardan TC-TH agis1, kontrol grubunda 137,6+£5,562, Tip 1 CM
grubunda ise 139,1+5,241 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu genigleme
istatistiksel olarak anlamli degildi. Karagéz ve ark. (2002) TC ile TH arasinda kalan
actyt Tip 1 CM’li hastalarda daha genis olarak bulmuslardir. Benzer sekilde
Nishikawa ve ark. (71997) da TC-TH arasindaki aciy1r anlamli bir sekilde genis

bulmustur.

Bir bagka tentoryal a¢1 olan TC’nin egimi, kontrol grubunda 94,73+6,166, Tip
1 CM grubunda ise 90,39+5,244 olarak bulundu. Tip 1 CM grubunda goriilen bu
azalma istatistiksel olarak anlamh idi. Karagéz ve ark. (2002) TC egimini (TC, POI ve
O arasindaki ag¢i) daha genis olarak bulmuslar, ancak bu farkin istatistiksel olarak
anlamli olmadigin1 degerlendirmislerdir. Milhorat ve ark (7999) da Tip 1 CM’de TC
egimini daha genis olarak gézlemlemislerdir. Nishikawa ve ark. (7997); CM’de, FCP
hacminin kii¢iikliiglinii kompanse edebilmek i¢in, TC’nin 6ne dogru itildigini ve
diklestigini 6ne siirmiiglerdir. Bu sekilde noral doku spinal kanal gibi yukartya dogru
da herniye olabilir. Bizim ¢alismamizda yukarida bahsedilen ¢alismalardan farkli
olarak, TC egiminde azalma go6zlemlendi. Bulgularimiz dogrultusunda
kompansasyon mekanizmasinin her zaman olusmayacagini diisiinliyoruz. Baska bir
acidan degerlendirmek gerekirse Tip 1 CM de her zaman TC egimi degisimi

olmamakta, yukarida bahsedildigi lizere kompansasyon i¢in FCP kemik yapida da
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degisiklikler olabilmektedir. Bu nedenle TC-TH agisinin  kullanilmasi CM

degerlendirmesinde daha degerli sonuglar verebilir (Karagoz ve ark., 2002).

Baz1 g¢alismalarda da Tip 1 CM’nin cerrahi tedavisinde amacin cisterna
magna’y1 olusturmak oldugu ve cerrahi tedavi sonrasinda cisterna magna olusmus
(agilmig) 1se dekompresyonun basarilt oldugu belirtilmektedir (Pillay ve ark., 1991;
Sahuguillo ve ark., 1994; Karagoz ve ark., 2002). Bu nedenle Tip 1 CM tanist igin,
cisterna magna’nin olmayist tonsiller herinasyonun derecesinden daha anlamli bir
bulgu olabilir (Karagoz ve ark., 2002). Karagdz (1997) tez ¢alismasinda herniasyonun 5
mm’den az olan hastalar da dahil olmak iizere MRG incelemesi olan biitiin
hastalarda, girisim Oncesinde cisterna magna’nin bulunmadigin1 gézlemlemislerdir.
Baska bir calismada ise, yine Karagéz ve ark. (2002) Tip 1 CM’li hastalarin
hicbirinde cisterna magna’nin goriilmedigini; buna karsilik kontrol grubunda yalniz
bir olguda cisterna magna yoklugunu bildirmislerdir. Bu nedenle cisterna magna
yoklugunu, Tip 1 CM’de en 6nemli kalict bulgu olarak belirtmislerdir. Milhorat ve
ark. (71999) da tonsiller herniasyona ek olarak cisterna magna yoklugunu, cerrahi
endikasyon icin morfometrik 6l¢iimlerden daha 6nemli bir faktdr oldugunu iddia
etmiglerdir. Biz de calismamizda 29 olguda (%87,9) cisterna magna’y1 kapali yani

yok olarak gozlemledik. Verilerimiz kismen literatiir ile uyumludur.
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CALISMANIN KISITLAMASI

Kraniyovertebral bileskenin kemik yap1 anomalilerinin degerlendirilmesinde, MRG
ile birlikte BT incelemesi yapilmasi faydali olacaktir. MRG ile birlikte BT
bahsedilen anomalilerin degerlendirilmesinde tamamlayici rol oynarlar. Ancak Tip 1
CM’de radyasyona maruziyet (radyolojik ¢alismalar sonucu radyasyona maruziyetin
%70 inden BT sorumludur) gibi etik problemler, etki-maliyet nedenleri, MRG’de de bir
cok parametrenin degerlendirilebilmesi ve Beyin Cerrahisi Kliniginin rutin
uygulamasinda da olmadigi i¢in BT incelemesi ¢alismaya dahil edilmemistir. Ancak
calismamizda MRG degerlendirmelerinin Radyoloji uzmanlar tarafindan yapilmasi

nedeni ile biz sonuglarimizin dogru oldugunu diigiiniiyoruz.
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5. SONUC ve ONERILER

I- Tip I CM dogumsal veya edinsel olarak farkli patojen kokenli bir grup
bozukluklar1 kapsar. Hastalik uzun déonemde ve yavas gelisir. En sik 2-4. dekatlarda
belirti verir. Olgularin biiyiik bir kismi asemptomatiktir ve bu kisiler (BAEP veya SEP
gibi elektrofizyolojik test sonuglart da normal ise) MRG ve elektrofizyolojik testler ile
diizenli araliklar ile takip edilirler. Semptomatik olgularda klinik bulgular, hastaligin
progresyon gostermesi, mevcut patolojilerin ¢esitliligi ve derecesine gore degisim

gosterir.

2- Goriintiileme yontemlerindeki gelismeler Tip 1 CM’nin fizyopatolojisinin
anlagilmasini ve beyin-omurilik dokusundaki yapisal bozukluklar ilerlemeden erken
donemde tani konulmasini kolaylastirmistir. Anatomik ve dinamik MRG
incelemeleri de Tip 1 CM ve siyringomiyeli tanisinda en 6nemli yontemdir. MRG,
Tip 1 CM’de taninin saglanmasi yaninda tedavi sonuglarinin degerlendirilmesinde ve
hastanin izlenmesinde de 6nemlidir. Hastalarda MRG veya BT ile tiim merkezi sinir
sistemi incelenmeli, Tip 1 CM’ye eslik eden anomaliler saptanmalidir. MRG’ nin
avantajlan fazla, radyasyon riski az oldugu i¢in, Tip 1 CM’de 6nceligi olan bir

tekniktir. Rutin kullanimda, ise BT nin yeri yoktur.

3- MRG’de hastaligin tipik tanis1 foramen magnum’dan asagi olusan tonsilla
cerebelli herniasyonudur. Calismamizda bu uzunluk 9,091+3,392 mm olarak

bulunmustur. Hastalarin ¢gogu hafif derecede tonsiller herniasyona sahiptiler.

4- Tip 1 CM ile birlikte siyringomiyeli, 4. ventrikiil ve bulbus herniasyonu,
hidrosefali, skolyoz ile klivusta konkavite ve defekt goriilebilir. Siyringomiyeli
hemen hemen her hastada servikal bolgeden baslar. Kesintisiz bir kavite veya
septumlarla ayrilmig kaviteler halinde, bir-iki segmentten konusa kadar degisen
uzunluklarda olabilir. Tonsil fittklanmasinin derecesiyle siyringomiyeli olup

olmamasi ya da siyringomiyeli’nin genisligi arasinda belirgin bir iliski yoktur.
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5- Ayrica baziler invajinasyon, platibazi, atlasin oksipitalizasyonu gibi
kraniyovertebral bileske anomalileri hastaliga ¢ogunlukla eslik eder. Klinik goriiniim

bu anomalilere ait belirti ve bulgularla zenginlesebilir.

6- Tip 1 CM’de total, iT ve ST intrakraniyal hacimlerde belirgin azalma
goriiliir. Hastalarda ozellikle infratentoryal intrakraniyal hacim azalmasi daha
belirgindir. Bu nedenle tonsiler herniasyon ile birlikte IT’nin normal olmasi,
muhtemel altta yatan baska bozukluklar: diisiindiirmelidir. Gelisme geriligi ve hacim

azalmasinin para-aksiyal mezodermal yetersizlik sonucu oldugu diigiiniilmektedir.

7- Hastalik ile birliktelik gdsteren platibazide; Klaus indeksi, klivus uzunlugu,
POI-opisthion uzunlugu, Welcher bazal acisi, Boogard acis1 ve TC’nin egimi gibi

parametreler Oncelikle etkilenir ve degisirler.

8- McRae ¢izgisinin uzunlugundaki azalma Tip 1 CM’de her zaman tipik

PR

degildir. Tip 1 CM’de 6zellikle transvers ¢apin degistigi unutulmamalidir.

9- Os occipitale’de gelisme geriligi de Tip 1 CM ig¢in tipiktir.

10- Cisterna magna yoklugu Tip 1 CM’de tipiktir ve cerrahide amag cisterna

magnay1 olusturmaktir.

11- Tip 1 CM ve siyringomiyelinin tedavisi cerrahidir. Ancak CM saptanan her
hastaya hemen girisim uygulanmasi gerekmeyebilir. Tedavide amag¢ varolan
kompresyonu ortadan kaldirmak ve BOS basincini azaltmaktir. Ideal bir cerrahide
FM seviyesinde {ist ve alt kompartmanlardaki basing farkini gidermek, spinal kord
icindeki kistik kaviteyi ortadan kaldirmak ve beyin sapi iizerindeki direkt basiyi

gidermek gerekir.
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OZET

Chiari Malformasyonlu Hastalarda MRG’de Goriilen Hacimsel Degisiklikler ve

Anomaliler

Amag: Calismamizda erigskin tip Chiari Malformasyonu (7ip I CM) bulunan
hastalarin manyetik rezonans (MR) goriintiileri iizerinde total, supratentoryal (ST) ve
infratentoryal (I7) intrakraniyal hacimlerinin Cavalieri Metodu ile Olgiilmesi;
tonsiller herniasyon ile birlikte bulunan anomaliler ve dagilimlarinin incelenmesi;
foramen magnum genisligi, fossa cranii posterior (FCP) hacmi ve platibazi
degerlendirilmesinde kullanilan bazi kraniyal uzunluk ve a¢1 6l¢limlerinin yapilmasi
amaglanmistir. Elde edilen bulgularin, retrospektif olarak olusturulan kontrol grubu
ile karsilastirilmasi ile CM’de etyolojik olarak kompartmanlar arasindaki hacim farki
mi1, yoksa konjenital anomalilerin mi daha etkili oldugunun ortaya c¢ikarilmasi

hedeflenmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza 20-65 yas grubu arasinda, semptomatik veya
asemptomatik bulgular1 bulunan ve intrakraniyal yer kaplayici herhangi bir lezyonu
olmayan 33 Tip 1 CM’li hasta ile 33 kontrol katilimc1 dahil edildi. Katilimcilara ait
sagittal MR goriintlilerinde tosiller herniasyon uzunlugu ve birlikte bulunan
anomaliler; Cavalieri Metodu kullanilarak ST, IT ve total intrakraniyal hacimler;
FCP gelisimi ve platibazi degerlendirmesinde esas alinan bazi kraniyal uzunluk ve
act Olgiimleri yapilarak kontrol ve Tip 1 CM’li hasta gruplarina ait sonuglar
istatistiksel olarak analiz edildi, karsilastirmalar yapildi ve orantisal iliskiler

arastirildi.

Bulgular: Tonsiller herniasyon miktar: ve birlikte bulunan anomaliler: Foramen
magnum’dan asagi olusan tonsiller herniasyon uzunlugu Tip 1 CM’li hasta grubunda
9,091+3,392 mm olarak bulundu. Hastalarin %66,7’sinde tonsil herniasyonu hafif,
%24,2’sinde orta, %9,1’inde ise agir idi. Tonsiller herniasyon ile birlikte %30,3

oraninda siyringomiyeli, %27 klivusta konkavite ve defekt, %18,2 4. ventrikiil ve
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bulbus herniasyonu, %3 baziler invajinasyon, %3 kraniyovertebral bileske
anomalileri goriildii. Ayrica Tip 1 CM grubuna ait olgularin %87,9 cisterna
magna’nin kapali oldugu tespit edildi. Intrakraniyal hacim élgiimleri: Total, IT ve
ST intrakraniyal hacimler kontrol grubunda sirasi ile 1358+101,9 ml, 184,3+22.91
ml ve 11744+90,01 ml; buna karsilik Tip 1 CM’li hasta grubunda ise 1272+145,6 ml,
167,4+23,79 ml ve 1104+125,8 ml olarak bulundu. Tip 1 CM’li hasta grubunda her
lic parametrenin de belirgin bir sekilde azalmis oldugu gorildi. Uzunluk ve Ag¢t
Olgiimleri: Platibazi degerlendirmesinde kullanilan uzunluk dl¢iimlerinden
Chamberlain ¢izgisi - dens axis tepesi arast mesafe, Klaus indeksi, klivus uzunlugu
ve protuberentia occipitalis interna - opisthion uzunlugunun Tip 1 CM’li hasta
grubunda belirgin bir sekilde azaldig1 goriildii. A¢1 dlgiimlerinden ise Welcher bazal
acist ile Boogard agisinin arttii; tentorium cerebelli’nin efiminin ise azaldigi

gozlendi.

Sonu¢: Tip 1 CM’de total, IT ve ST intrakraniyal hacimlerde belirgin azalma
goriiliir. Hastalarda 6zellikle IT intrakraniyal hacim azalmasi daha belirgindir. Bu
nedenle tonsiller herniasyon ile birlikte IT’nin normal olmasi, altta yatan muhtemel
baska bozukluklar1 diistindlirmelidir. Hastalikta tonsiller herniasyon ile birlikte
siklikla cisterna magna yoklugu, siyringomiyeli ve kraniyovertebral bileske
anomalileri eslik eder. Bulgular 15181 altinda Tip 1 CM’de konjenital anomalilerin

daha etkin oldugunu diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Chiari Malformasyonu, Tip 1, MRG, Cavalieri metodu, hacim,

anomali.



52

SUMMARY

Volumetric Changes and Anomalies in MRI in Patients with Chiari
Malformation

Objective: The aim of our study was to measure the total, supratentorial (ST) and
infratentorial (IT) intracranial volumes using Cavalieri Method; examine the
anomalies as well as tonsillar herniation and their distribution; measure foramen
magnum diameter, posterior cranial fossa (PCF) volume, several cranial distances
and angles required for evaluation of platybasia using magnetic resonance (MR)
images of patientes with Chiari Malformation Type 1. We aimed at clarifying
whether the volume difference between the compartments or congenital anomalies
are more significant regarding etiology of CM by comparing our findings and

retrospectively formed control group.

Material and Method: 33 patients with CM Type 1, symptomatic or asymptomatic,
aged between 20-65 years, having no intracranial space occupying lesions and 33
control subjects were included in our study. In sagittal MR images, tonsillar
herniation length and concurrent anomalies were evaluated; ST, IT and total
intracranial volumes were measured using Cavalieri Method; several cranial
distances and angles used for evaluation of platybasia and PCF development were
measured. Results obtained from control group and CM Type 1 group were analyzed

statistically. Comparisons and relations between groups were assessed.

Results: Tonsillar herniation and concurrent anomalies: Tonsillar herniation
length below foramen magnum was 9,091+3,392 mm in CM Type 1 group. Tonsillar
herniaton was mild in 66,7°%, moderate in 24,2% and severe in 9,1% of the patients.
Tonsillar herniation and concurrent syringomyelia, concavity and defect of clivus,
herniation of bulbus and fourth ventricle, basilar invagination and craniovertebral
junction anomaly rates were found to be 30,3%, 27%, 18,2%, 3% and 3%,

respectively. Absence of cisterna magna was encountered in 87,9% of CM Type 1
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cases. Intracranial volume Measurements: In control group total, IT and ST
intracranial volumes were 1358+101,9 ml, 184,3+22.91 ml ve 11744+90,01 ml,
respectively. Total, IT and ST intracranial volumes were 1272+145,6 ml,
167,4+23,79 ml ve 1104+125,8 ml in patient group. All of the three parameters were
significantly decreased in the patient group. Distance and angle measurements:
Distance measurements used for evaluation of platybasia including the distance
between Chamberlain line and tip of dens axis, Klaus index, clivus length, distance
between internal occipital protuberance and opisthion were significantly decreased
in the patient group. Welcher basal angle and Boogard angle were found to be

increased, tentorial slope was found to be decresed.

Conclusion: Significant decrease is observed in total, IT and ST intracranial
volumes in CM Type 1. Especially IT intracranial volume decrease is prominant in
the patients. Thus, tonsillar herniation with normal IT volume suggests other possible
underlying causes. Absence of cisterna magna, syringomyelia and craniovertebral
junction anomalies frequently accompany tonsillar herniation. Regarding the

findings, we think that congenital anomalies are important in CM type 1.

Keywords: Chiari Malformation, Type 1, MRI, Cavalieri method, volume, anomaly
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