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Ekstremitelerde Parestezik Yakinmalarla Basvuran Bir
Arnold Chiari Malformasyonu ve Siringomiyeli Olgusu
A Case of Arnold Chiari Malformation and Syringomyelia Presenting with

Paresthesia in the Extremities
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OZET

Arnold Chiari malformasyonu (ACM), serebellar tonsillerin foramen magnumdan asagiya dogru yer
degistirmesi ile karakterize bir anomalidir. Bu olgularin %30-70'inde siringomiyeli de goriilmektedir. Baslica
sikayetler; bas ve boyun agrisi, bas dénmesi, ekstremitelerde uyusma gibi non spesifik semptomlardir.
Hastalar bu sikayetlerle noroloji, nérosiruriji ve fizik tedavi gibi farkl branslara basvurabilmekte ve cogu kez
yanlis tani alabilmektedir. Bu nedenle bu gibi nonspesifik bulgularla gelen hastalarda ACM ve siringomiyeli
ayirici tani olarak distintlmelidir. Biz de bu yazida, ekstremitelerde parestezik yakinmalarla bagsvuran ACM
tip 1 ve siringomiyeli hastalarinin tani ve tedavi seceneklerinin gézden gecirilmesi amaciyla olgumuzu
literatir esliginde sunuyoruz.

Anahtar s6zciikler: Arnold Chiari malformasyonu, Siringomiyeli, Ekstremitelerde parestezi

ABSTRACT

Arnold Chiari malformation (ACM) is an anomaly that is characterized by downward displacement of the
cerebellar tonsils through the foramen magnum. Syringomyelia accompanies 30-70 % of these cases.
Most patients with these conditions experience head and neck pain, dizziness, and paresthesia in lower
extremities, but these are quite general and non-specific symptoms. Patients with these complaints are
referred to different clinical units such as neurology, neurosurgery or physical medicine, and they are
commonly misdiagnosed. For this reason, ACM and syringomyelia should be considered in differential
diagnosis of patients with such non specific symptomes. In this article, we review the relevant literature and
present a case to study the diagnosis and treatment options for ACM 1 and syringomyelia patients with
paresthesia in lower extremities.
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Giris

Arnold Chiari malformasyonu (ACM) etyolojisi tam
olarak bilinmeyen konjenital bir anomali olup, edinsel
nedenlerden dolayr da gorilebilmektedir. Klasik olarak
dort tipi olan ACM'nin eriskinlerde gortlen tipinde (Tip 1),
serebellar tonsiller foramen magnumdan asagiya dogru
yer degistirirler. Bu olgularin %30-70'inde siringomiyeli
de gorllmektedir. Baglica sikayetler; bas ve boyun agrisi,

bas donmesi, ekstremitelerde uyusma gibi non spesifik
semptomlardir. ACM'de kesin tani kraniovertebral bileske
manyetik rezonans goriintilemesi (MRG) ile konur (1). Bu
hastalarin tedavisinde cerrahi 6n planda olmakla birlikte
cerrahi endikasyon ve uygulanacak cerrahi girisimin
teknikleri ve tedavinin etkinligi konusu tartismalidir.
ACM tip 1 ve siringomiyeli tanili hastalarin tani ve tedavi
secenekleriningdzden gecirilmesiamaciyla, ekstremitelerde
parestezik yakinmalari olan bir olgumuzu sunuyoruz.
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Olgu

40 yasinda kadin hasta, 1,5 yil once el ve ayak
parmaklarinda baslayan uyusma ve rahatsiz edici bir his
sikayeti ile bagvurdu. Yurlrken ayak parmak uclarinda
pamuda basar gibi bir his olup, yemek yerken kasigi
kavramakta ve bilgisayarda yazi yazmakta oldukga zorluk
cekiyormus. Ozgecmisinde 6zellik olmayan hastanin
muayenesinde boyun, sirt ve bel hareketleri tam ve
agrisizdi. Norolojik muayenede kas kuvvetleri global
olarak 5 degerinde, DTR normoaktif, Hoffman refleksi
sagda pozitif, Babinski ve klonus negatif idi. Duyu
muayenesinde el ve ayak parmak uclarinda parestezi
mevcuttu. Polindropati 6n tanisiyla yapilan EMG normal
olarak rapor edilince servikal patolojiler acisindan stiphe
edilerek MRG incelemesi yapildi. Servikal MRG sonucunda
C2 seviyesinden dorsal vertebra korpus seviyelerine
kadar uzanan, en genis yerinde 18 x 15 mm boyutlarinda,
kordta ekspansiyona neden olan siringomiyelik kavite
ve serebellar tonsillerin 10 mm kaudale gectigi (Arnold
Chiari malformasyonu) saptandi. (Resim 1) Bunun lizerine
ACM ve servikodorsal siringomiyeli tanisi konulan hasta,
beyin cerrahisi ile konsiilte edildi. Haziran 2011 tarihinde
foramen magmunun  kraniektomisi, laminektomi,
serebellar tonsillerin  kuglltilerek elevasyonu ve
duroplasti islemlerini iceren operasyon yapildi. 2 ay
sonra cekilen tim spinal vertebra MRG incelemesinde
servikomediller bileskeden konus medullarise uzanan
en genis yerinde 10 mm boyutlu siringomiyelik kavite
ve buna bagh spinal kordun ileri derecede incelmis
oldugu gorildi. (Resim 2) Ameliyattan dokuz ay sonraki
son kontroliinde, hastanin el parmak uclarindaki

Sekil 1. Operasyon
oncesi, T2 agirhkh
sagittal inceleme
servikal MRG: C2
seviyesinden dorsal
vertebra korpus
seviyelerine kadar
uzanan en genis
yerinde 18x15

mm boyutlarinda
siringomiyelik kavite
ve serebellar tonsillerin
10 mm kaudale
gectigi Arnold Chiari
malformasyonu.
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uyusmalari azalmakla birlikte sikayetleri devam ediyordu.
Muayenesinde boyun hareketleri tim yonlere orta
dizeyde kisith ve agrisizdi. Diger muayene bulgular ilk
basvurusuyla ayni Ozellikteydi. Bu bulgularla hastanin
takip ve tedavisine beyin cerrahisi klinigi ile beraber
devam edilmektedir.

Tartisma

ACM ilk olarak 1883de Cleland tarafindan
tanimlanmis fakat 1891 yilinda Hans von Chiari tarafindan
siniflandirilmis ve yayinlanmistir (1). Kraniovertebral
bileskedeki mezodermal defekt etyolojide
suclanmaktadir. ACM klasik olarak dort alt tipe ayrhr; Tip 1,
serebellar tonsillerin foramen magnumdan spinal kanala
dogru herniasyonu ile karakterizedir. 3. ve 4. dekatta
siklikla bulgu verir ve ‘eriskin tip’ olarak isimlendirilir.
Ayrica olgularin yaklasik lgcte birinde siringomiyeliye
ait bulgulara da rastlanir (1,2). Tip 2 malformasyonu,
beyin sapinin yer degistirmesi ile birlikte, inferior vermis
ve serebellar hemisferlerin foramen magnumdan
gecisini icerir. En sik gorilen ve meningomiyeloselin
eslik ettigi tiptir. Tip 3 malformasyonu, medullanin
asagl yer degistirmesi ve serebellumun bir parcasinin
herniasyonu ile karakterizedir. Ust servikal bélgede
meningoensefaloselin goraldigl nadir tiptir. Tip 4,
en nadir gorilen ve serebellar hemisferlerin yetersiz
blyUmesiyle karakterize ACM tipidir (1,3, 4)

Sekil 2. Operasyon

sonrasi, T2 agirhkh
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ACMde klinik bulgular genellikle 25-45 yas arasinda
gorulmektedir. Bizim olgumuzun da yasi 40 olup,
siringomiyeli ve buna ait bulgulara da rastlanmistir. ACM
tip 1’'de semptom ve bulgular ¢cok genis bir spektrumda
yer almaktadir. Olgularin % 30'u asemptomatik
olmakla birlikte ¢ok farkli ve belli belirsiz yakinmalarla
da kendini gosterebilir (5,6). Bu non spesifik klinik
bulgular yaninda ilerleyici ve ciddi norolojik defisitler de
gorilebilmektedir (1). Bizim olgumuz da ekstremitelerde
non spesifik parestezik yakinmalarla basvuran fakat
ciddi, ilerleyici norolojik defisitleri olmayan bir hastaydi.
Milhorat ve ark. (7) ACM tip 1 tanisi almis 364 hastayi
incelemis ve olgularin en sik bas agrisi, bas donmesi,
dengesizlik, ¢ift gorme, elde uyusma ve kuvvetsizlik
sikayetiyle bagvurdugunu ve bunlardan en sik gorilenin
suboksipital bas adrisi oldugunu bildirmistir. Bizim
olgumuzda ise bas agrisi olmayip sadece ekstremitelerin
distalinde uyusma benzeri sikayetler ve gunlik yasam
aktivitelerini yaparken tarifledigi bazi zorluklar mevcuttu.
ACMde esas klinik bulgular serebellum, beyin sapi,
kranial sinirler ve spinal kord basisina bagli gelismektedir.
Buna bagh olarak fizik muayenede spinal kord basisi
veya siringomiyeliye bagl olarak alt ekstremitelerde
1. motor noron bulgular (hiperrefleksi, spastisite,
Babinski refleksi) gériilebilir. Ust ekstremitede ise atrofi,
gligsuzliik, arefleksi, fasikiilasyonlar gibi 2. motor néron
bulgulari tespit edilebilir. Siringomyeli nedeniyle olusan
spinal kord bozukluklarina bagh olarak; kas gli¢stizligu,
parestezi, hiperestezi, dizestezi, non-radikller segmental
agri, analjezi veya anestezi gorilebilir (1). Olgumuzun
muayenesinde sag st ekstremitede Hoffman refleksinin
pozitif olmasi disinda 1. ve 2. motor noron bulgulari ve
anlamh bir noérolojik defisit saptanmamistir. Basvuru
sikayeti ise el ve ayak parmak uglarinda uyusma benzeri
parestezik yakinmalardir.

ACMde kesin tani kraniovertebral bileske MRG'si
ile konur. MRGde serebellar herniasyon uzunlugu
Olculebilmekte ve siringomyeli eslik edip etmedigi
gorilebilmektedir (1). MRG'nin invaziv bir tetkik
olmamasi, serebellar herniasyonu ve siringomiyeli
kavitesini net bir sekilde gostermesi nedeniyle ilk tercih
edilmesi gereken tetkiktir (8). ACM'de spinal kord
anomalilerinden en sik siringomyeli (% 40-75) eslik
etmektedir. En cok servikal bolgede gorilmekte olup,
beyin sapi ve torakolomber bolgeye de yayilabilmektedir.
Kraniovertebral bileske MRG'de 3 mm'ye kadar herniasyon
fizyolojik kabul edilmekle birlikte, genellikle 5 mm'nin
altindaki herniasyonlarin tamami, 5-10 mm arasindaki
herniasyonlarin ise lgte biri asemptomatik olup bunun
Uzerindeki herniasyonlar ise siklikla semptomatiktir (1).
Hastamizda yapilan servikal spinal MRG incelemesinde
servikotorasik bodlgeye kadar uzanan buyilk capta
bir siringomiyelik kavite ve foramen magnumdan 10
mm asadlya uzanan serebellar tonsillerin herniasyonu
saptanarak tani konulmustur.

Asemptomatik olan ve siringomyeli eslik etmeyen
hastalarin cerrahi endikasyonu yoktur. Asemptomatik
olup siringomyeli eslik eden olgularda ise cerrahi
endikasyon tartismalidir. Cerrahi genellikle ilerleyici
norolojik bulgulari  olan hastalara yapilmaktadir.
Cerrahi yontemler tartismali olup tim yazarlarca kabul
goren islem foramen magnumun dekompresyonudur.
Buradaki tartismali olan konuda kraniektominin buyuk
mi yoksa kiicik mi yapilacagidir. Dekompresyona ek
olarak siklikla C1 ve daha az olarak da C2 laminektomi
eklenmektedir (9). Bu islemlerin yetersiz kaldigi olgularda
ise posterior fossa durasinin genisletilmesi islemi yapilir.
Hastamizda da foramen magmunun kraniektomisi, C1
laminektomi, serebellar tonsillerin elevasyonu ve yapay
dura ile duroplasti islemlerini iceren teknikler beraber
uygulanmistir. Fakat uygulanan cerrahi teknige ragmen
cekilen kontrol MRGde servikomediiller bileskeden
konus medullarise uzanan en genis yerinde 10 mm
boyutlu siringomiyelik kavite ve buna bagli spinal kordun
ileri derecede incelmis oldugu ve sikayetlerinin kismen
azalmakla birlikte devam ettigi gorildi. Yapilan cesitli
calismalardasiringomiyelieslikeden ve etmeyen ACMtip1
hastalarina uygulanan cerrahi tekniklerin farkliliklarina
gorebasarioranlari%70-90 arasinda degismektedir (1, 10).
ACM'ye eslik eden siringomiyelide tedavi basarisiziginin
nedeni olarak cerrahi yontemlerin uygulanmasindaki
yanlislar ve operasyona bagh komplikasyonlar olarak
kabul edilmektedir (11).Sindou ve ark. (10) ACM'de cerrahi
tekniklerin incelendigi ¢alismalarinda; siringomiyeli eslik
etsin veya etmesin ACM tip 1'de kiguk kraniektominin
daha etkili oldugunu, duranin tam katlarinin agilmasinin
sadece dis yapraginin agilmasindan daha iyi sonuclari
oldugunu ve siringomiyeli icin sant takilmasinin tedavi
icin yarar saglamadigini bildirmislerdir. Bizim olgumuzda
bu anlamda basarisiz gruba dahil edilebilir. Bu nedenle
dogdru cerrahi tedavi teknikleri uygulanmasi kadar, hangi
hastaya operasyon yapilacadi da olduk¢a 6nemlidir.

Sonug

ACM tip 1 olan hastalar; bas ve boyun agrisi, bas
donmesi, halsizlik, ekstremitelerde uyusma gibi non
spesifik semptomlarla ndéroloji, noérosirurji ve fizik
tedavi gibi farkl branslara basvurabilmekte ve cogu
kez yanlis tani alabilmektedir. Bu hastalarin tedavisinde
cerrahi 6n planda olmakla birlikte cerrahi endikasyon
ve uygulanacak cerrahi girisimin teknikleri ve tedavinin
etkinligi konusu tartismalidir. Bu agidan non spesifik
yakinmalari olan bu hastalarin tanisinda ve uygulanacak
tedavi konusunda dikkatli olmak gerekmektedir. Bu
nedenle bu gibi nonspesifik bulgularla gelen hastalarda
ACM ve siringomiyeli ayirici tani olarak dustintlmeli ve
norosirurji klinigi ile yakin takip edilmelidir.
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