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TESEKKUR
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tesekkiir ederim.
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1. GIRIS

Chiari malformasyonlari, arka fossa yapilariin foramen magnumdan st
servikal kanala dogru degisen derecelerde yer degistirmesi ile birlikte olan konjenital
bir anomalidir. Chiari 1 malformasyonunun ve eslik eden anomalilerin
fizyopatolojisi ciddi bir tartisma konusu olmustur. Kompleks hastalik siirecinin dogal

seyri hentiz belirlenememistir.

Chiari malformasyonlar1 ¢ogunlukla degisik ve bazen tuhaf semptomlar
olusturdugu i¢in tanisal zorluklar sergileyebilir. Dikkatli bir klinik degerlendirme

diizgiin bir tan1 ve tedavi i¢in biiyiik bir 6nem tasimaktadir.

Siringomyeli ile birlikte veya tek basina olan Chiari malformasyonlariin en
uygun tedavisi konusunda halen fikir birligi yoktur. Foramen magnum
dekompresyonu Chiari 1 malformasyonu i¢in yaygin bir sekilde kabul ediliyor olsa
da bu operasyonunu ne sekilde gerceklestirilmesi gerektigi konusunda genel bir

gorts birligi bulunmamaktadir.

Biz bu calismada, cerrahi tedavi yapilan Chiari hastalarinda cerrahinin klinik
semptomlar ve bulgular, goérintileme parametreleri Gzerindeki etkisini ve Klinik
sonuclarla gorintiileme sonuglar1  arasindaki iligkileri retrospektif —olarak

degerlendirmeyi amacladik.



2. GENEL BIiLGILER

2.1 Tarihce

Chiari malformasyonlari, arka fossa yapilarimin foramen magnumdan st
servikal kanala dogru degisen derecelerde yer degistirmesi ile birlikte olan,
kranioservikal bileskenin ve artbeynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir ve

siklikla serebrospinal aksisin diger anomalileri ile iliskilidir (1,2).

Isko¢ anatomi profesdrii John Cleland 1883’te myelodisplazili bir olgunun
postmortem incelemesini yaparak artbeyin herniasyonunu ilk kez tanimlamistir.
1894’de Alman patolog Julius A. Arnold Heildelberg’de tek myelodisplastik hastada
art beyin herniasyonunu yayinlamigtir. Daha sonra 1891 ve 1896’da Avusturyali
patolog Hans von Chiari 40’dan fazla artbeyin malformasyonlu hastadan elde ettigi
sonuglar1 yayinlayarak, herniasyon derecesine gore smiflandirmistir. Chiari,
tanimladig1 ¢ tip malformasyona sonradan arka fossa yapilarinda herniasyonun
olmadig1 dordiincii bir tip eklemistir. 1896 yilindaki yayinda tip 4’tinde eklenmesiyle

Chiari malformasyonlarinin klasik olarak 4 tipi tanimlanmistir (3).

1907 yilinda Schwalbe ilk kez Julius A. Arnold Heildelberg tarafindan
yayinlanan art beyin herniasyonu i¢in Arnold-Chiari malformasyonu ismini ilk kez

kullanmustir.

Bunlara sonradan tedavi farkliligi goz oniine alinarak Chiari malformasyonu
Tip 0 (Chiari like malformation), Chiari malformasyonu Tip 1,5, Chiari

malformasyonu Tip V ve Compleks Chiari gibi tanimlarda eklenmistir (5).

Chiari’nin ayrintili analizleri, siniflama yontemi, genis hasta grubu ve
kullanim kolaylig1 olmasi agisindan 1970’lerin ortalarindan itibaren sadece Chiari ad1

kullanilmaktadir.



2.2 Fizyopatogenez

CM etyolojisini agiklamak i¢in bir¢ok teori ortaya konmasina ragmen nedeni
hala kesin olarak bilinmemektedir. Teoriler arasinda hidrodinamik, asir1 biiyiime,
gerilme traksiyon, norosizis, gelismenin durmasi, kii¢iikk posterior fossa ve primer

mezodermal yetmezlik bulunmaktadir (6).

Kaudal traksiyon teorisi miyelomeningosel alanindan kaynaklanan gerilme
neticesinde artbeyin yapilarinda gerilme ve bu yapilarin kaudale inmesini igerir.
Ancak bu 0zellikle tip 2 malformasyonlu olgularda gorilen serebellumun tentoryuma

dogru uzamasini agiklamakta yetersiz kalmaktadir.

Hidrodinamik teori Gardner tarafindan one siiriilmiistiir (7). Gardner’e gore
supratentorial bolgedeki koroid pleksus ve 4. ventrikiil alanindaki BOS basincina
bagl pulsatil gicler beyni farkli gelisim yonlerine dogru yoneltmektedir.
Supratentorial gii¢lerin hakim olmasi durumunda kaudale itilmekte ve posterior fossa

yapilarinda sikigma olusmaktadir.

Williams, Gardner’in teorisini incelemis, gercekten de CM’lu hastalarda,
kranium ile spinal bolge arasinda basing farki oldugunu gostermistir (8). Valsalva
manevrasi ile intraspinal basincin epidural vendz konjesyona bagli olarak arttigini ve
bunun sefalik ve kaudale yayilan bir basing dalgasi yarattifini gostermistir.
Hidrodinamik teori herniasyonu basin¢ farkiyla agiklamasina ragmen iist servikal

bolgede sirinks olusumunu agiklamakta yetersiz kalmistir.

CM 1 mesodermal, CM 2 ve 3 no6roektodermal defektler olarak
tanimlanmaktadir. Genetik kalitim hala tam agik degildir fakat baz1 varyasyonlarda
s6z konusudur. Halen guindemdeki ana teoriler mekanik kuvvetlerdeki anomaliler ve

ters embriyolojik gelisimdir (9).



2.3 Tam Yontemleri

Anatomik ve fizyolojik olarak chiari malformasyonlarin1 tanimamiz
MRG’nin gelisimine bagli olarak ¢ok hizli bir sekilde artmistir. Kranioservikal
birlesimi gdsteren MRG tani i¢in secilmesi gereken ilk yontemdir ve tek basina

yeterlidir (1).

Bilgisayarli tomografi ve diger teknikler foramen magnumu saran yumusak
doku anomalilerini gostermede yeterli olmamaktadir. Bu tetkiklerde 6rnek olarak
siringomyeli gorintilenememektedir. MRG bulunmayan yerlerde alternatif olarak
tomografik myelografi cekilebilir.

CM radyolojik olarak serebellar tonsillerin foramen magnumdan asagiya
dogru 5 mm (kimi yazara gére 3 mm) veya daha fazla yer degistirmesi seklinde
tamimlanmistir. MRG’de CM’deki patolojik bulgular, herniasyon derecesi ve multipl
beyin patolojileri saptanabilir (Resim 1). Ayrica hidrosefali, siringomyeli ve eslik
eden diger patolojiler goruntulenebilir (10,11).

Resim 1: Kranioservikal MRG’de serebellar tonsiller herniasyon (9,4 mm) ve siringomyeli gérinimdi



Tip 1 CM’nun da Tip 2 CM gibi normalden kii¢iik posteior fossa yapilarina
sahip olabildikleri bilinmektedir. MRG kullanilarak Badie ve arkadaslari Chiari
hastalarinda posterior fossa hacim dlgiimleri yapmis ve voliimce kii¢lik posterior
fossaya sahip hastalarin daha semptomatik oldugunu ve uygulanan dekompresyon
cerrahisine daha iyi yanmit verdiklerini tespit etmislerdir. Kiigiik posterior fossa ve
eslik eden artbeyin herniasyonu olan hastalarda kemik anomalileri gorulebilir.
Kranioservikal birleske gelisim anomalileri diisiiniilen olgularda kemik yapiy1

arastirmak i¢in BT, direk grafi yapilmalidir (10,12).

Siringomyeli eslik eden olgularda, kranioservikal bileske diizeyinde BOS
sirkilasyonunu degerlendirmek {izere Dinamik MRG c¢alismalar1 yapilabilir.
Dinamik MRG foramen magnumdan gegen BOS akimini gostermektedir. CM
olgularinda 6nde BOS akimi varken posteriorda akimm az ya da hi¢ olmadigi
saptanir (Resim 2). Ayrica yine preop ve postop dinamik MRG cekilerek
dekompresyonun vyeterli olup olmadigi da gosterilebilmektedir. Armando ve
arkadaglart preop ve postop 8 hastayr degerlendirdikleri sinemod MRG’li
calismalarinda 5 mm’den fazla tonsiller herniasyonu olan hastalarda akim

obstriiksiyonu ve kisa akim zamani oldugunu gostermislerdir (13,14).

Ultrasonografi bebeklerde tonsil herniasyonu ve siringomyelinin tanisinda
kullanilabilir. Prenatal USG ve fetal MRG ile erken tanida miimkiindiir. Perop USG

ise 4.ventrikil-sirinks iliskisini gérmek ve ameliyat planlamasi agisindan 6nemlidir
(13).

BAEP (brainstem auditory evoked potential), SEP (somatosensory evoked
potential) ve MEP (motor evoked potential) gibi norofizyolojik testlerle artbeyin
basilar1 ve spinal kord basilar1 incelenir ancak g¢ocuklarda cok islevsel degildir,

ayrica MEP epilepsi atagi riski nedeniyle 15 yas altindakilere onerilmez (15).



Resim 2: Faz kontrast Sine MRG ile BOS akim ¢alismasi. BOS akiminda ok’larin gosterdigi 6nde
fokal azalmis ve arkada BOS akimi tamamen kaybolmustur.

Resim 3: CM 1 hastada atlasin oksipitilizasyonu

2.4 Chiari Malformasyonu Tip 1

CM’nun en basit formudur. Genellikle sporadik gortlur. Seyrek olarak
genetik gegisi vardir. Kadinlarda biraz daha fazladir. Adolesan ve adultlarda goraldr.

3-4. dekatta siktir. %30-70 oraninda siringomyeli ile birlikte goriiliir (2,9).



Patogenez: CM 1’in olusumu multifaktoryel olup paraksiyal mezodermdeki
embriyolojik defektlerden kaynaklanan bir rahatsizlik oldugunu ileri siiren ¢aligmalar
mevcuttur. Buna gore kafatasinin embriyolojik donemde olusumu sirasinda posterior

fossa hacminde yetersizlik CM 1 olusumunda rol oynamaktadir (13).

Patoloji: Serebellar tonsillerin, foramen magnumun 5 mm’den fazla altina
kaudal herniasyonudur. Bu malformasyon tipik olarak hidrosiringomyeli ile ilskilidir.
Bu malformasyona beyin sapimnin ve 4. ventrikilun ¢okikligi genelde eslik
etmemektedir. C1 diizeyinde siklikla kalinlagsmis ekstradural bantlar ve tosiller

cevresinde subaraknoid yapisikliklar ve fibrozis goriliir.

CM 1 ile birlikte %30-70 siringomyeli ve %10-15 oraninda hidrosefali
gorulmektedir. Ayrica kemik yapiya ait omurga ve kafa kaidesi anomalileri olgularin
%25’inde gorilmektedir. Ancak beyin anomalileri genellikle CM 1 ile gorilmez
(9,13,16).

Cocuk olgularin biiyiikk bir kismi skolyoz ile basvurur ve genellikle
siringomyeliye eslik eder. Siringomyeli ve CM 1 birlikte olan olgularin %50-70’inde
skolyoz goralur. Bu nedenle skolyoz cerrahisi dncesinde mutlaka CM, siringomyeli

ve timor ekarte edilmelidir (16).
Eslik eden anomaliler:

Kafatasi: CM 1 hastalarda %40-50 oraninda kafa tabani gelisim anomalisi
gorulmektedir. Posterior fossa dar ve kuguktur. Bu hastalarda empty sella, kisa
klivus, platibazi, baziler impresyo ve aksesuar oksipital kondil gorilebilir.

Omurga: Klippel-Feil deformitesi ve atlantoaksiyel asimilasyon en sik
gorulen deformitelerdir. CM 2’de %50-70’inde skolyoz bulunurken bu birliktelik,
seriye baglh olarak degisen bir sekilde CM 1’de daha seyrek olarak gorulur. Skolyoz
hemen daima siringomyeli ile birliktedir ve genellikle bir dekstroskolyoz (egriligi
saga bakan skolyoz) seklinde goriilen idiyopatik skolyozun aksine levoskolyoz
(egriligi sola bakan skolyoz) gorulir. Siringomyeli bulunan olgularda spinal aksiyal
kaslarin giligslizliigli motor noronlarin, paravertebral kaslarda denervasyon ile

sonuglanan progresif bozukluguna baglidir.



Ventrikul ve Sistern: Hidrosefali, CM 1 hastalarin sadece %3-10’unda

meydana gelir. Aksine, CM 2 hastalarda pratik olarak daima bulunur.

Meninksler: CM 1 malformasyonlarda tentorium serebellinin egimi artmistir.
Genellikle foramen magnumu ve atlasin posterior arkusunu konstrikte eden ¢ok
sayida dura mater bantlart mevcuttur. Cerrahi serilerde, anormal sekilde herniasyona
ugramis olan serebellar tonsillerin foramen magnumda leptomeninkslere ve dura
matere kars1 tekrarlayan siirtiinmelerin sebep oldugu araknoidit bildirilmistir.
Araknoidit, postoperatif histopatoloji ¢alismalarinda teyit edilmistir ve herniasyonun

zaman i¢inde ilerlemesiyle arttig1 diistiniilmektedir.

Omurilik: En sik goriilen omurilik bulgusu sirinkstir. CM 1 hastalarinda
%30-70 oraninda siringomyeli eslik eder. Bu sirinksler alt servikal ve (st torakal
bolgede gorulmektedir. Sagittal MRG kesitlerinde omurilik boyunca septali

sirinkslerin varlig gosterilebilir.

Beyin: CM 1°de tonsiller herniasyon disinda diger beyin anomalileri sik
olarak gorilmez. Gozlenen tek defekt medulla oblangata’nin incelmesi ve
herniasyona ugramis tonsillerde folia’larin kaybidir. Bu bulgularin klinik bir 6nemi

yoktur.

Klinik Belirtiler:

Chiari semptomlarinin baslamasi genelikle 20-30’1u yaslarda olur (25-45 yas
aras1) ancak siringomyeli bulunan hastalarda genellikle daha erken olur. Klinik
bulgular agisindan hastalar arasinda yiiksek diizeyde varyasyon séz konusu olup
hastalar non-spesifik klinik belirtilerle seyreden asemptomatik durumdan siddetli
norolojik defisitlerin  goriildiigi durumlara kadar degisen farkli sekillerde
seyredebilirler. Serebellar tonsil herniasyonu 12 mm’den fazla olan olgularin tamami
semptomatiktir. Serebellar tonsil herniasyonu 5-10 mm arasinda olan olgularin
%30’u semptomatik iken, 5 mm altinda herniasyonu olan olgularin tamami

asemptomatiktir (2,17).



Bu hastalarda en sik rastlanan semptom suboksipital bas agrisidir. Bag agrisi
okspital bolgede lokalizedir ve progresif 0zelliktedir. Valsalva manevralari ile artig
gosterir. Ayrica gerilim tipi veya non-spesifik 6zelikte de olabilir. Boyun agris1 siktir
ve radikiiler yayilimin olmamas1 ile karakterizedir. Omuzlarda, gogiiste ve fist
ekstremitede siirekli, yanic1 tarzda, derin yerlesimli bir rahatsizlik ile birliktedir.

Boyun agris1 Valsalva manevrasiyla artar.

Ozellikle pozisyonel vertigo ve kafa hareketleriyle tetiklenen vertigo basta
olmak Uzere vertigo meydana gelebilir. Bu hastalarda diger otolojik semptomlar

tinnitus ve aural dolgunluktur.

Diger sik rastlanan semptomlar okiler semptomlar olup fiziksel muayene
sirasinda farkedilmeyip noro-oftalmotolojik muayenede saptanabilirler. En sik
rastlanan okiiler semptomlar sunlardir: Retro-orbital bas agrisi, diplopi, fotopsi,

gorme bulaniklig1 ve fotofobi.

Spinal kord veya medulla oblangata kompresyonunun gelistigi ¢ok siddetli
olgularda motor ve sensoriyal yollarin veya alt kranial sinirlerin tutulumu s6z konusu
olabilir. Bacaklarda iist motor néron bulgulari, spastisite, artmis DTR’ler goriilebilir.
Ust ekstremitede alt motor ndron bulgulari, kas kitle kaybi, azalmis veya kaybolmus

DTR’ler, fasikiilasyonlar ve disosiye duyu kayb1 goriilebilir.

CM I’de zamanla artan degisik derecelerde norolojik semptom ve bulgular
ortaya 3 sekilde ¢ikmaktadir. Bunlar; 1; Beyin sapi, medulla, alt kafa ¢iftleri (%28)
2; Serebellum (%8) 3; Spinal Kord (%64) kompresyonuna bagli olarak gelisir.
Olgularin genellikle bagvurma yakinmalar1 dengesizlik, bas donmesi, ¢ift gorme,

elde uyusma veya kuvvetsizlik seklindedir (2,10).

Milhorat ise klinik bulgular1 5 ana baslikta toplamistir: 1. Suboksipital bas
agrist (%70-81), 2. Okiler bozukluk (%78), 3. Oto-ndrolojik bozukluk (%74), 4.
Beyin sapi, alt kafa c¢ifti ve serebellum tutulumu (%52) ve 5. Spinal kord
bozukluklari. Ayirci tanida Multipl Skleroz (MS), Myastenia Gravis (MG) ve

posterior fossa tumori akla gelmelidir (18).



Solunum ile iligkili uyku bozukluklar1 kranioservikal bileske malformasyonu
bulanan hastalarda siklikla bildirilmektedir. CM 1, 6zellikle diger norolojik semptom
veya bulgularin eslik ettigi durumlarda infantlarda goriilen santral apnelerin ayirici
tanisinda akla gelmelidir. Baz1 yazarlar uyku bozukluklarimin bulunmasini progresif

beyin sap1 disfonksiyonunun erken bir gostergesi olarak kabul etmektedir (19).

Fiziksel Bulgular:

Fenotipik olarak, hastalarin %25’e varan bir boliimiinde kisa veya boga
benzeri bir boyun vardir. Siringomyeli ile birlikte olan olgularda levoskolyoz
bulunabilir. Bu hastalarda, ¢esitli sinir yapilarinin tutulumu karisik fiziksel bulgularla

sonuclanir:

Birinci motor noron: Jeneralize hiperrefleksi, spastisite ve Babinski refleksi,

en cok alt ekstremitelerde.

Ikinci motor ndron: Atrofi, giicsiizliik, fasikiilasyonlar ve arefleksi, 6zellikle

alt ekstremitelerde.
Sensoriyel sistem: Siringomyeli icin tipik olarak santral kord sendromu.
Serebellum: Nistagmus, ataksi ve dismetri.

Alt kranial sinirler: Olgularin %15-25inde etkilenir. Su bulgular bulunabilir:
Vokal kord paralizisi, yuamusak damak giigsiizliigii, dil atrofisi, fasial hipoestezi ve

gag refleksinin bulunmamasi.

Tedavi:

Siringomyeli olmadan CM 1 tanis1 konan asemptomatik hastalar cerrahiye
uygun degildir. Siringomyeli ile birlikte bulunan asemptomatik hastalarda cerrahi

tartismalidir. Semptomatik hastalarda ise tek tedavi secenegi cerrahidir.
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Cerrahi tedavi ilerleyici norolojik defisitler ve ek patolojilerin varligi
durumunda ve skolyoz cerrahisi planlanan olgularda yapilir. Amag asgari mevcut

norolojik durumu korumaktir (1,21).

CM1’li hastalarin yaklasik %3-10"unda hidrosefali vardir. Bu malformasyonu
tedavi etmek icin ¢esitli teknikler uygulanir ama bunlarin hepsi foramen magnumda

dekompresyon uygulanmasi ile ilgilidir.

Klinik foramen magnum kompresyonuna bagli oldugu ic¢in cerrahi tedavi
buranin dekompresyonunu igerir. FMD (Foramen magnum dekompresyonu) ile
siringomyelisi olan olgularda kranioservikal kavsakta alt ve iistteki basing farki
ortadan kaldirilarak BOS fizyolojisinin diizelmesi saglanir, ancak bu olgular tedaviye
en zor yanit veren ve tedavisi tartismali gruptur. Cerrahi tedavi modaliteleri 2 baslik
altinda toplanabilir (21,22).

1- Foramen magnum dekompresyonu yapilarak nedenin ortadan kaldirilmasi:

a) Foramen magnum dekompresyonu (FMD); FMD ile yapilan 3-4 cm gapli
suboksipital kraniektomi ile foramen magnum arka kenarinin rahatlatilmasi, C1
laminektomi, duranin agilmasi, kalinlagsmis araknoid bantlarin temizlenmesi ve
duraplasti ile birlikte yeni bir mega sisterna magna olusturulmasidir. Son yillarda
dura acilmadan yapilan kraniotomiler popiiler olmus ama bu erigkinlerden daha ¢ok

cocuklarda iyi yanit vermektedir. Eriskinlerde dura agilmasi hala gegerliligini
korumaktadir (22,23).

b) Anterior dekompresyon + posterior fiizyon: Onden beyin sap1 basisi olan
olgularda transoral yaklasimla anterior dekompresyon 6nerilmektedir. Bunlara ayrica
oksipitoservikal posterior flzyon eklenmeside oOnerilmektedir. Kimi yazarlar bu

grubu Kompleks Chiari Malformasyonu olarak tanimlamaktadir (5,18).

2- BOS drenaj1; Hidrosefalinin tedavisi ve siringomyelinin sant ile drenaji
(2,21).

Biitlin cerrahi prosediirlerde oldugu gibi, Chiari malformasyonunda foramen
magnumun dekompresyonu komplikasyonsuz degildir. Bunlarin ¢ogu BOS

bozukluklari ile ilgili olup hastalarin yaklasik %10’unda bulunurlar. Bunlar arasinda
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BOS fistlilu, menenjit, hidrosefali veya siringomyelinin progresyonu bulunmaktadir.
Preoperatif patolojilerin postoperatif donemde ge¢mesi hastalarin %83 linde
gorlilmiistiir. En sik rastlanan bagvuru semptomlarindan bas-boyun agris1 ve skolyoz
sirastyla %12 ve % 17’°si postoperatif donemde gegmemistir. Ancak, genellikle
operasyondan hemen sonraki donemde respiratuar arreste veya ciddi bir sekele bagl

olan mortalite oran1 %2’nin altinda olmalidir (20).

Hastalarin ¢ogu cerrahiden sonra daha iyi bir hayat kalitesi yasar. En ¢ok
iyilesme gosteren semptomlar esas olarak bas ve boyun agrisidir. Bunu serebellumun
veya beyin sapinin dogrudan kompresyonuna baglanabilen semptomlar izler (disfaji,
ataksi, nistagmus ve diplopi gibi). Aksine siringomyeli ile iliskili semptomlar daha az

iyilesme gosterirler (agri, skolyoz veya duyu kaybi gibi).

Siringomyeli  persistan  kalirsa, kranioservikal bileskenin  yetersiz
dekompresyonu diisliniilmelidir. Hastalarin %10-20’sinde yetersiz dekompresyona
ve BOS akisini bozan asir1 skar dokusu olusumuna bagli olarak siringomyeli tekrar

ortaya cikabilir.

Post-travmatik siringomyelide bazi yazarlar BOS blokajindan kaginarak
kanali restore etmeyi ve kisti bosaltmay1 ya da subaraknoid boslukta bir drenaj tiipii
birakmay1 tercih etmektedir. Diger yazarlar ise konservatif tedaviyi desteklemektedir
(24).

2.5 Chiari Malformasyonu Tip 2

CM 2 vermian herniasyonun yanisira beyin sap1 ve 4. ventrikuliin kaudale
inmesini igerir. Hemen daima spinal disfarizmin eslik ettigi ve ¢ocuklarda goriilen
formdur. Anormal BOS drenaji, noraksasi ve onu g¢evreleyen yapilari igine alan
anomaliler vardir. CM 2 miyelomeningoselli hastalarin hemen hepsinde goriiliirler

ancak miyelodisplazi olmaksizin nadiren tip 2 deformitesi olabilir (25).

Mclone ve Knepper’in 1989°da ileri siirdiigii birlesik teori ( primer kapanma
defekti ve norol tipin sekonder rupturd), etyolojiyi ve CM 2’deki patolojileri

aciklayan en uygun teoridir (4).
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Eslik eden anomaliler:

A. Orta beyin ve serebellar bulgular: Beyin sap1, medulla ve serebellum {ist
servikal kanala herniye olur (genellikle C2 altina iner), inferior serebellar vermis ve
4. ventrikiil asag1 yer degistirir, mediiller kivrilma, tektal gagalagsma ve serebellumda
anteromedial genisleme goriiliir. Ust servikal sinirlerin kokleri horizontal ve yukar

dogru seyir gosterir (1).

Korpus kallozum komplet ya da parsiyel agenezisi, septum pellusidum
Ozellikle foramen monro anteriorunda parsiyel ya da komplet yoklugu goriiliir. CM
2’li olgularda Massa intermedia (intertalamik adezyon) normal popiilasyona gore ¢ok
daha sik goriiliir. Orta beyin tipik olarak uzamistir. Kuadrigeminal plato kisalmistir.
Kollikulus tek bir tepe olusturacak tarzda fiize olmustur. Bu durum tektal gagalasma

olarak adlandirilir ve genelde olaya inferior kollikulus katilir.

Serebellum tip 2 malformasyonlu olgularda kiiciiktiir ve tentoryuma dogru
uzamigstir. Bu uzanan kisim sanki bir mermi ¢ekirdegi seklini alabilir. Vermis tonsil
ile birlikte ya da tek bagina foramen magnumdan herniye olmustur. Folia yoklugu ile
birlikte displastik bir goériiniim olusabilir. Serebellum genelde laterale dogru yer
degistirmistir ve bu durum kranial sinirlerin kendilerine ait foramenlere giderken
folialar1 caprazlamalarina sebep olur. Serebellumun egimi artmis muz seklini
almistir. Lateral serebellar koseler anteriordan beyin sapi ve baziler artere basi

yapmakta bu duruma serebellar inversiyon adi verilmektedir.

Medulla oblangata uzamis ve sagittal planda diizlesmis olabilir. Bu gériniim
trampet isareti olarak adlandirilmaktadir. Grasilus ve cuneatusun hemen medialinde

bir protuberansia gorilebilir. Bu genelde C 2-4 arasinda yer alir (Resim 4).
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Resim 4: CM 2 malformasyonunun sagittal T1 MRG gorintisi: (1) kolposefali; (2) gaga tektum; (3)
medullanin arkasinda asagiya yer degistirmis vermis; (4) uzamis, diizlesmis 4. Ventrikil; (5) torkular
herofili; (6) 6nde beyin sap1 etrafinda sarkmig hemisfer; (7) konkav clivus ; (8) mediiller spur ve (9)

mediiller kingklesme

B. Kafatas1 anomalileri:

Lickenschadel intrauterin 8. ayda saptanabilir. Foramen magnum capinda
artma olur. Hidrosefali sonucu KIBAS’a ait kafa grafisinde stttrlerin agilmas: ve
doviilmiis bakir goriiniimii saptanir. Bu fenomen yasla birlikte artar ve kemigin her

iki tabulasi bu durumdan etkilenir.
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Frontal kemigin anteriora tarak seklinde uzamasi ve petroz kemigin
posteromedial ylziinde scalloping (taraklagma) fenomeni goriilebilir. Bu hastalarda
posterior fossa kiguktr, inion daha altta yer almaktadir. Basiler impresyo ve atlas

asimilasyonuna tip 1’den daha az sikilikla rastlanabilir.

C. Meninksler:

Tentorium serebelli genelde genislemistir, kalp seklinde ya da hipoplastik
olabilir. Torkula ve transvers siniisler algak yerlesimlidir, foramen magnumdan disari
dogru yer degistirirler. Tentorium serebelli ve falks serebri hipoplastiktir,
fenestrasyonlar ve genis insisuraya bagli serebellumun tentorium agikligindan yukari
tagsmasi goriiliir. C1 arkasinda periostu taklit eden kalinlasmis dura bantlar1 vardir.

Leptomeninksler kalinlagmis foramen magnum seviyesinde vaskiiler bir hal almistir.

D. Ventrikul ve Sistern:

CM 2’1i olgularin ortalama %90°1nda hidrosefali gorilur. Lateral ventrikiller
arasinda asimetri ve frontal hornlarda kiintlesme gortilebilir. Atrial ve oksipital
hornlar hemen her zaman frontal hornlardan daha genistir. Bu durum kolposefali
olarak tanimlanir. Olgularda septumda anterior aplazi (%28), posterior aplazi (%21),
total aplazi (%12) gorilur. 4. ventrikiil tipik olarak kiiglik, diiz, uzamis ve lateral
resesleri belirsiz hal almistir. 4. ventrikiil koroid pleksusu ventrikiil disindaki
embriyolojik lokalizasyonunda kaudal pole yakin yer alir. Inferior mediiller velum
yoktur. Son olarak foramen magendi goriilmez veya kist ile iligkili olarak goriiliirler.
Koroid pleksus 4. ventrikiil disinda kalabilir (ektopik koroid pleksus). Aquadukt

stenozu, atrezi, catallanma siktir.

E. Omurga:

Spinal anomaliler 6zellikle servikal spinal bolgede genislemis servikal kanal,

skolyoz, baziler invajinasyon, platibasi, posterior C1 arkusunun inkomplet olusu ve
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Klippel-Feil deformitesi olarak sayilabilir. infantlarin hepsinde meningomyelosel

vardir. Gergin omurilik sendormu ve ayrilmis omurilik malformasyonu da tabloya

eslik edebilir (2,9,13,25).

Semptomlar ve Bulgular:

Hemen tim myelomeningoselli hastalarda CM 2’e ait bazi bulgulara rastlanr.
Norolojik bulgular hidrosefali ve eslik eden diger patolojilere baglidir. Bunlar beyin
sapt ve alt kranial sinir (%45), serebellar (%7) ve ist servikal kanal (%48)
bulgularindan olusmaktadir ve yasa gore degisiklik gosterir. Bu hastalarin spinal
lezyonlar1 tamir edildiginde progresif hidrosefali ortaya ¢ikar ve bu nedenle VP

(ventriklloperitoneal) sant operasyonuna gereksinim duyulur.

Semptom tipi ve yag CM 2’li olgularda kabaca paraleldir. Yeni doganlarda
Tip 2 semptomlar1 genelde goriilmez. Bebeklerde solunum giigliigii, alt kranial sinir
felcleriyle kendisini gosterir. Aspirasyon pnOmonisi, apne ataklari, spina bifida
komplikasyonlar1 6liime yol agabilir. Bebekler ‘Good Baby’ olarak adlandirilir.
Aglamalar1 ve bagirmalar1 yoktur ya da zor duyulur. infantlarda tami tesadiifen
konmaktadir. Irritabilite, apne, stridor, opistotonus, aspirasyon pndmonisi,

aglayamama, yutma gii¢liigii, nistagmus ve motor defisit ile gelirler.

Cocukluk ¢aginda serebellar ve omurilik disfonksiyon bulgular1 ataksi,
disartri ve iist ekstremite kuvvetsizligi gibi bulgular ortaya ¢ikar. Erigkin donemde
ensede agr1 ve C2 dermatomunda disestezi goriiliir. Oftalmik bulgular siktir. Sasilik,
nistagmus, optokinetik hareketler, gorme alami defektleri, konverjans kayb1 sikca
goraldr. Eriskin donemde CM 2 olgulari stabil bir norolojik muayene bulgularina
sahiptir. Eger muayene bulgular1 degisirse bu genelde omuriligin 6zellikle
miyelomeningosel sahasindaki gerilmeye bagli ya da altta yatan sirinkse bagl
intrakranial basing artisina sekonder gelismektedir. Gelisen skolyoz da, bu olgularin
sik bagvuru nedenlerinden biridir. Genellikle bunlara gerilmis kord sendromu eslik

eder (2,25).
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Tedavi:

Tip 2 malformasyonlarda tedavi tip 1’den oldukga farkli sekilde
degerlendirilmelidir. Baz1 yazarlar esas patolojinin beyin sap1 dismorfizmi olduguna
ve cerrahinin gereksiz oldugunu savunurlar. Diger bir grup yazar ise konstriikte
olmus herniye yapilarin mutlaka dekomprese edilmesini onermektedir. Bu nedenle
semptomatik olgularda, 0zellikle stridor, aspirasyon pndmonisi, uyku apnesi, ataksi
varliginda cerrahi Onerilmektedir. CM 2°de cerrahi tedavide amag klinik tabloda

diizelme ve eslik eden patolojilerin diizeltilmesidir (2,10).

Eslik eden hidrosefali varliginda VP sant takilmasi, yapilmasi gereken ilk
islemdir. Ozellikle myelodisplastik olgularda sant disfonksiyonu oldukca giic
degerlendirilebildiginden, santin ¢alisir oldugundan emin olunmalidir. Aquadukt
stenozu olan olgularda endoskopik 3. ventikiil tabani1 a¢ilmasi tedavide onemlidir.
Daha sonra myelomeningosel tamiri yapilip izleme alinmalidir. Ozellikle C3’den
fazla herniasyonu olan olgularda hidrosefaliden 6nce keseye miudahale edilmesi
6lumle sonuglanabilir. Butlin yazarlar, klinik ve radyolojik olarak normal olan
tethered kordun eslik ettigi biitiin olgularda filum terminale serbestlestirilmesini
Onermektedir (11,26).

Cocuklarda siringomyeli gorulmesi daha seyrektir ve daha cok distal
siringomyeli seklindedir. Distal siringomyeli varliginda; yapilmasi gereken

Gardner’in 6nerdigi gibi terminal ventrikiilostomidir (26).

Hastalarin izleminde fonksiyonel santa ragmen beyin sap1 bulgular1 ortaya

cikiyor, diizelmiyor veya artiyorsa tedaviye FMD’de eklenmelidir (9).

CM 2’li olgularda cerrahi tip 1’e benzer sekilde baslar ve devam eder.
Servikal laminektomi serebellar tonsillerin indigi bolgeye kadar uzanmalidir. Tip 1’e
gore daha sinirli suboksipital kraniektomi yeterli olacaktir. Ancak alttaki noral
yapilarinda yeterince dekomprese olmasina dikkat edilmelidir. Sinirli kemik alinmasi
muhtemel servikal instabilite riskini azaltir. Ancak ekstensif servikal laminektomi

Ozellikle ¢ocuklarda progresif servikal kifoz nedenidir (9,26).
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Son yillarda ¢ocuklarda CM 1°de sadece durotomi ile de iyi sonuglar
bildirilmistir ancak CM 2 olan ve herniasyonu fazla olan olgularda duranin agilmasi
daha uygundur. Dura orta hattan foramen magnum hizasina kadar agilmalidir. Bir

sonraki adim 4. ventrikil ¢ikisini1 gérmektir (23).

Ozellikle uykuda ortaya ¢ikan apne, bradikardi, solunum ve yutma giicliigii,
stridor ve aspirasyon pndmonisi gibi durumlarda acil sartlarda dekompresif cerrahi

yapilmalidir.

Skloyoz’u olan hastalarda ortopedik cerrahi girisim oncesi mutlaka tethered
kord’a yonelik filum terminale serbestlestirilmesi yapilmalidir. Bu olgularda skolyoz
kendiliginden diizelebildigi i¢in olguda skolyoz cerrahisi i¢in 7-8 yasina gelene

kadar beklenmelidir (11).

Charney ve arkadaglar1 semptomatik hastalari; stridoru olan, stridor ve apne
ndbetleri olan, stridor ve apne, siyanotik ve disfajik nobetleri olanlar seklinde
siiflandirmislardir. Grup 1 en iyi iyilesme sansina sahip grup iken, grup 2 %50
lyilesme ve %75 yasama sansina sahip, grup 3 minimal iyilesme ve %40 yasama

sansina sahip grup olarak siniflandirilmistir (27).

2.6 Chiari Malformasyonu Tip 3 (CM 3)

CM’nin en kotd seyreden formudur. Kranioservikal bdlgede 6zellikle alt
oksipital st servikal bolgede yer alan ensefalosel kesesi icerisinde serebellum ve
beyin sap1 yer almakta olup hastaliga bir¢cok serebellar ve beyin sap1 anomalileri
eslik eder. Nadir olarak gorilen bu malformasyonun klinik bulgulari agirdir. Bati

toplumlarinda daha sik goriiliir. Kiz erkek orani 2-3/1°dir (9).

Etkilenen hastalarin pek azinda normal mental gelisme goriliir. Birgok
olguda ise fiziksel anomaliler ve hatta 6lum sebebidir. Epilepsi, gorme ve isitme
kayiplari, sasilik, dizartri ve motor fonksiyon kayiplari goriilebilir. MRG’de
ensefaloselin disinda 06zellikle korpus kallozum agenezisi, genislemis massa
intermedia, tektumda gagalasma, mediiller ¢ikinti, giral anomaliler gibi bircok

anomali gorilebilir (28).
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Tedavisiz yasam olagan degildir. Ancak tedavi ile birlikte bile CM 1’e gore
prognoz c¢ok daha kotudur. Operasyonun amaci keseyi ortadan kaldirmak, ndral
elemanlar korunarak posterior fossaya yerlestirilmesi, durayr kapatarak BOS
dolasiminin saglanmasidir. Kese genellikle ciltle drtiludir ve acil operasyon nadiren

gereklidir.

Ameliyat sirasinda kesenin fonksiyonel olabilecegi akilda tutulmalidir.
Cikarilan ensefalosel kesesi i¢indeki beyin dokusu miktari ne kadar artarsa, nérolojik
bulgulardaki kétiilesmede o derece artmaktadir. Ensefalosel kesesi icerisindeki beyin
dokusu normal beyin dokusunun hacimce 2/3’Unden fazla olan gruba cerrahi

onerilmemektedir (9).

Erken tan1 i¢in fetal USG ve fetal MRG 6nemli olup 24 haftadan once tani
konulan olgularda intrauterin tedavi veya gebeligin sonlandirilmasi konusunda aile

bilgilendirilmelidir.

2.7 Chiari Malformasyonu Tip 4 (CM 4)

Spinal disfarmizmin bir formu olarak kabul edilmedigi i¢in ve artbeyin
herniasyonu bulunmadigindan c¢ogu kisi tarafindan siniflama dis1 birakilmistir.

Kiiciik posterior fossa ile birlikte serebellumda hipoplazi veya aplazi vardir.

Bu hastalar carpici radyolojik goriiniimlerine ragmen sasirtici olarak iyi
goriiniirler, hafif ve orta derecede norolojik defisitleri vardir. Arka cukurun kiguk
olmastyla, Dandy Walker malformasyonundan ayrilabilir. Olgularda 6nemli bir

bulguya neden olmaz ve tedavi gerektirmez (3).

2.8 Diger Chiari Malformasyonu Tipleri

CM Tip 0: Iskandar ve ark. tedaviye iyi yanit vermeyen bazi siringomyeli
cesitlerinin tonsil herniasyonu olmamasina ragmen diger sebepler ekarte edildikten
sonra yapilan posterior fossa dekompresyonundan fayda gordiiklerini gézlemlemis

ve bu grubu “ Chiari zero malformation” CM 0 olarak adlandirmislardir (29).
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CM Tip 1,5: Herniasyona CM 2’de oldugu gibi beyin sapinin, vermisin, 4.
ventrikiiliinde katildig1, fakat agik noral tiip defektleriyle birlikte olmayan ve ortaya
¢ikma yas1 daha ¢cok CM 1°e uyan olgulardir. Tedavi segenekleri CM 1 gibidir ancak
SM olan olgularda rekiirrens oran1 daha fazladir, kimi yazarlar Kompleks Chiari

grubunda saymaktadir (30).

CM Tip 5: Tubb ve ark. tarafindan tanimlanan, CM 3’iin daha ileri formudur.
Serebellum ve mediillanin bir bolimiine ek olarak parietooksipital lobda
servikooksipital meningosel kese i¢ine dogru herniye olmustur. Seyri CM 3’den de

kotadur.

Complex Chiari: Brockmeyer (2011) beyin sap1 herniasyonu, mediiller king,
retroflexed odontoid, baziler invajinasyon, anormal Kklival-servikal agisi, atlasin
oksipitalizasyonu, siringomyeli veya skolyoz gibi radyografi bulgularindan bir veya
daha fazlas ile birlikte olan CM 1 olgularin tedavilerinin sadece FMD ile yeterli
olmayacagimi gérmiis, blyUk oranda odontoid rezeksiyon ve oksipitoservikal flizyon

islem gerektigini saptamis ve bunlar1 * Kompleks Chiari’ olarak tanimlamistir (5).

2.9 Siringomyeli

Siringomyeli (SM) ilk kez 1824°de Ollivier tarafindan tanimlanmistir. Yine
1859’da Stilling hidromyeliyi santral kanalin persistant dilatasyonu olarak
tamimlamigtir. Patoloji yakin zamana kadar medulla spinalisin dejeneratif bir
hastalig1 olarak bilinirken ilk kez Gardner siringomyeli olusumu ile fetiiste olan

fizyolojik hidrosefali ve hidromyeli arasinda embriyolojik bir baglanti kurmustur
(31).

Siringomyeli CM’¢ en sik eslik eden patolojik durumdur. CM 1°de %40-76,
CM 2’de %48-88 oraninda goriildiigii bildirilmistir. CM eslik eden SM, tiim
olgularda servikal bolgeden baslar. Tek bosluk seklinde ya da semptumlara ayrilmis
sekilde biitlin omurilik boyunca filum terminaleye kadar uzanabilirler. Septumlarin

klinik 6nemi tam olarak bilinmese de, SM i¢indeki basincin yiiksek oldugunun
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gostergesi olarak kabul edilmistir. Siringomyeli yavas ilerleyen progresif bir

hastaliktir (1).

Siringomyeli goreceli olarak nadir bir durumdur. Prevelans1 100.000°de 8,4
olarak bilinmektedir. Erkeklerde ve 25-40 yaslar1 arasinda daha sik goriiliir.

Siringomyeli kraniale dogru gelisir ise siringobulbi eger kaudale filum terminaleye

dogru gelisir ise distal siringomyeli olarak adlandirilir.

Bircok siringomyeli olgusu ve ¢esitleri yaymlanmis olmasina Kkarsin
patogenezi agiklayacak kesin tek bir neden bulunamamas, her biri i¢in farkli kuramlar
ortaya atilmistir (1,31). Su ana dek ileri siiriilen belli baslt kuramlar sunlardir: 1.
Gardner’in Hidrodinamik kurami, 2. Ball ve Dayan’in pulsatil BOS dalgalar1 kurama,
3. Williams’in kraniospinal basing farki kurami, 4. Oldfield’in piston kurami, 5.
Welch’in BOS kagagi kurami, 6. Aboulker’in blok, vendz obstriiksiyon ve buna eslik
eden spinal kord 6demi kurami. Klekamp 2002’de tiim patogenez kuramlar1 gdzden
gecirip, siringomyelinin BOS dinamiklerinin bozulmasi ve tikanma sonucu
olustugunu soylemistir. Spinal kord icinde hiicre dis1 aralikta sivi birikmesi ile

sirinks gelistigini belirtmistir (1,32).

Smiflama: Milhorat 2000 yilinda son siniflama Onerisini yayinlamistir.

Siringomyeli i¢in glinlimiizde hala bu siniflama kullanilmaktadir.
I. Komunike Siringomiyeli: (IV. Ventrikul ile iliskili siringomiyeli)
[Santral Kanal Genislemeleri]

1) Komunikan hidrosefali (menenjit veya kanama sonrasi, hidrosefali ile birlikte CM
1)

2) Hindbrain’in (Artbeyin) kompleks malformasyonlar: (Chiari malformayonu tip II,

Chiari malformayonu tip 111, ensefalosel)
3) Dandy-Walker Kisti
I1. Nonkomunike Siringomiyeli:

Santral kanal/parasantral sirinksleri
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1. Chiari malformasyonlart [1. Chiari malformasyonu tip 1, 2. Chiari 0
malformasyonu (Chiari zero malformation), 3. Chiari 1.5 malformasyonu]

2. Basilar invajinasyon, impresyon
3. Basal ve spinal araknoiditler (menenjit veya kanama sonrasi)

4. Ekstrameduller yerlesimli korda basi yapan patolojiler (spondilozis, timor,
araknoid Kist, romatoid artritis pannus).

5. Gergin omurilik

6. Edinsel tonsil herniasyonlar

Primer parankimal kaviteler

1. Spinal kord travmas: (Posttravmatik Siringomiyeli)
2. Iskemi/infarktus

3. Intramedullar kanama

I11. Atrofik Kaviteler (syringomyelia ex vacuo)

IV. Tumoral Kaviteler

Tam yontemleri: MRG tani i¢in secilmesi gereken ilk yontem ve tani igin
yeterlidir. T1 agirlikli goriintiiler kordun iginde BOS’a benzer bir hipointens alan
gOsterecektir. T2 agirlikli goriintillerde, kavite igindeki sinyal BOS’a uygun
hiperintens olmalidir. MRG ile T2 agirlikli serilerde BOS akimi da izlenebilir
(1,2,13).

Kontrastli MRG intrameduller timori ekarte etmek icin gereklidir. Sirinks
kontrast tutmaz. lyi bir direkt grafi ile skolyoz gibi eslik eden anomaliler ve kemik

yapilar degerlendirilebilir (13).

BAEP, SEP, MEP tanidan ¢ok cerrahi kararin ve yontemin secimi, olgularin

izlemi i¢in kullanilmaktadir.
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Klinik: Agn ve giigsiizliik eriskinlerde en sik rastlanilan semptomken (%75-
80), c¢ocuklarda on planda degildir. Erigkinler siringomyelinin tipik bulgular

mevcutken, ¢cocuklarda skolyoz gibi omurga anomalileri gérulir (11).

Ekstremite semptomlart en sik goriilen bulgulardir. Motor ve sensorial
belirtilerin insidans1 hemen hemen aynidir ve genelde birlikte ortaya ¢ikarlar. Agri
hastalarin ¢ogunda mevcuttur. Siringomyeli ile norolojik bulgular patolojinin

yerlesimi ve yayginligi ile yakindan ilgilidir.

Tedavi: Kendi halinde birakilan siringomyeli olgularinin ancak %25’inin
caligabilir halde kaldigi, opere edilenlerde de diizelme oranmin %70 oldugu goz

Oniine alinirsa ilerde progresyon gosterecek bu hastaligin tedavisi gereklidir.

Cerrahi teknigin se¢iminde hastanin klinik ve radyolojik bulgularinin ve
siringomyelinin olusumuna neden olan ilgili teorilerin goz Oniine alinmas1 biiytlik
onem tasir. Bazi yazarlara gore posterior fossa basi semptomlar1 goriilen hastalarda
siringomyelik kavitenin biyiikligiine bakilmaksizin tercih edilecek cerrahi teknik

posterior fossa dekompresyonudur.

Spontan gerileme son derece nadirdir. Bilinen tibbi tedavi yoktur. Tedavisi
cerrahidir. Siringomyeli igin gesitli cerrahi tedaviler ileri siiriilmistiir. Serebrospinal
dinamiklerin restore edilmesi yapilmasi gereken ilk islemdir. Sirinksin yerlesim yeri,

tipi, nedeni tedavi yontemi icin yol gosterir (1,2,31).

1. Hidrosefalinin tedavisi (VP sant/endoskopik third ventrikiilostomi):
Bu cerrahi ile beyin ve omurilik basinci azaltilabilir, BOS normal akis1 saglanabilir,

buna bagl olarak siringomyelide kii¢iilme gozlenebilir.

2. Spinal disfarizm ile birlikte siringomyeli: Cocuklarda siringomyeli
gortlmesi daha seyrektir. Genelde distalde goriiliir ve eslik eden gergin omurilik
vardir. Normal BOS akimina engel olan bir dogumsal anomali varliginda, bunun

diizeltilmesi ile normal akimin saglanip sirinksin kiigiilmesi saglanabilir.

Cocuklardaki distal siringomyeli varliginda; yapilmasi gereken Gardner’in
1977°de  onerdigi  gibi  tethered kord serbestlestirilmesi ve terminal

ventrikilostomidir. Bu profilaktik bir islemdir ve erken tan1 kondugunda sonuglari
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yuz gulddrtcudir. Cocuklarda sirinks biiyiik olsa bile genellikle sirinks santlanmasi
onerilmemektedir (1,2,31).

3. CM ile birlikte siringomyeli: Siringomyelide eslik eden CM varsa, tedavi
oncelikle CM protokoliine uygun olarak yapilmalidir. iIk tercih edilecek teknik

posterior fossa dekompresyonudur.

4. Tumor ile birlikte siringomyeli: Tiumor ile iliskili siringomyeli
olgularinda tiimoriin cinsi, yeri, biiylkligli gbéz Oniine alinarak tedavi
planlanmaktadir. Bu olgularda sirinks, timdr ayrimi yapilabilmesi 6nemlidir. MRG

sayesinde bu sikinti biiyiik 6l¢iide asilmistir.

5. Sirinks drenaji: Sirinks drenaji sirinksin ortadan kaldirilmasina yonelik
bir metottur. Myelotomi ve tiiplii drenajlar olmak tizere iki ana gruba ayrilabilir.
Laminektomi ya da laminoplasti ile myelotomi, sant (Siringoperitoneal,
siringosubaraknoid, siringoplevral sant) yerlestirilmesi yapilan norosirtjikal
girisimlerdir. Cocuklarda sirinks biiyiilk olsa bile genellikle sirinks santlanmasi

onerilmemektedir (2).

Siringosubaraknoid sant1 destekleyenler subaraknoid araligin yeterli Slgiide
diisiik basinghi olmasi ve ayni seansta ikinci bir ameliyat gerekmemesi nedeniyle

diger tekniklere gore bunun daha avantajli oldugunu savunmaktadirlar.

Siringosubaraknoid sant uygulanirken myelotominin yeri ile ilgili tartismalar
vardir. Tator miyelotominin siringomyelik kavitenin orta hattindan yapilmasini
tavsiye ederken, Williams dorsal koklerin omurilige giris yerinden gegen

miyelotomiyi 6nermekedir (8).
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3. MATERYAL VE METOD

Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi
Norosirurji Klinigi’nde Ocak 2008- Temmuz 2014 yillar1 arasinda cerrahi tedavi
uygulanmig Chiari Malformasyonu Tip 1 hastalarinin dosya bilgileri ve radyolojik
goriintlilemeleri retrospektif bir sekilde incelenmistir. Bu ¢alisma cerrahinin klinik
semptomlar ve bulgular, gorintileme parametreleri Uzerindeki etkisini ve klinik

sonuglarla goriintiileme sonuglar1 arasindaki iligkileri incelemektedir.

Hasta verilerinin ve goriintiileme c¢alismalarinin retrospektif incelenmesi
Izmir Katip Celebi Universitesi Girisimsel Olmayan Etik Kurul onayr alinarak

yapilmustir.

Bu c¢alismada yer alan 39 CM 1 olgusunun 28’1 kadin (%71,8) ve 11’i erkek
(%28,2) olup kadin:erkek oran1 2.5:1 idi. En geng hasta 5 yasindayken en yash hasta
51 yasindaydi ve yas ortalamasi1 32,31+£35,31 yil idi. Hastalarin 7 tanesi pediatrik yas
grubunda yer almaktaydi.

cinsiyet

m kadin

W erkek

Resim 5: CM 1 hastalarin cinsiyete gore dagilimi
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Butlin hastalara pre-operatif kranial ve kranioservikal bolge MRG incelemesi
yapilmstir.  Siipheli  olgularda foramen magnum diizeyinde BOS akimi
obstriiksiyonunun olup olmadigi gostermek amaciyla BOS akim MRG calismalari
gercgeklestirilmistir.  MRG goruntuleri  tonsiller herniasyon, siringomyeli ve
siringobulbi acisindan degerlendirilmistir. Hastalar radyolojik olarak, MRG
goriintiilemeye gore 2 gruba ayrilmiglardir: siringomyeli’li hastalar (grup 1, 15 olgu
(%38,5) ) ve siringomyelisiz hastalar (grup 2, 24 olgu (%61,5) ).

Eslik eden kemik anatomisine bagli olarak, bazi hastalarda bilgisayarl
tomografi ve diiz rontgen filmleri ¢ekilmistir. Eslik eden anomaliler 2 olguda atlas
asimilasyonu, 3 olguda platibasi, 1 olguda basiller impresyo ve platibasi, 1 olguda

oksipitalizasyon ve 1 olguda skolyoz seklindeydi.

Tablo 1: 39 CM hastasinin eslik eden kemik anomalileri

Eslik eden kemik anomalileri Hasta sayilari
Platibasi

Atlas asimilasyonu

Basiller impresyo
Oksipitalizasyon
Skolyoz(Agiklig1 sola bakan)

I LN IES

Hastalarin operasyon oOncesi tonsiller herniasyon dereceleri degerlendirilmis
ve Olglimleri yapilmistir. Tonsiller herniasyon 5,8 mm ile 29 mm arasinda olup
ortalama 12,7 mm uzunluktayd:. Butun hastalarda tonsil herniasyonu 5 mm’nin
Uzerindeydi. Hastalar herniasyon derecesine gore 3 grupta siniflandirilmistir: Tip 1
(5-10 mm) 14 olgu (%35,9), Tip 2 (10-20 mm) 22 olgu (56,4), Tip 3 (20 mm’nin
uzerinde) 4 olgu (%7,7).

Semptomlar ve bulgular alti gruba ayrilmistir: bas agrist ve/veya boyun
agrist, kranial sinir disfoksiyonu, motor bozukluk, sensoriyel bozukluk, yiiriime

bozuklugu ve sfinkter disfoksiyonu.

Hastalarin semptomlarinin ortalama siresi 30 ay olup 2 ay ile 10 yil arasinda
degismekteydi. Hastalarin semptomlar1 genellikle yavas ve progresif bir seyir
izlemekteydi. Grup 1 hastalarinda baskin santral kord semptomlar1 varken grup 2

hastalar1 beyin sap1 kompresyonu bulgular1 ve semptomlari ile seyretmekteydi.
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Siringomyelili hastalarda (grup 1) en sik rastlanan basvuru bulgusu sensorial
bozukluk (12 olgu, %80) olup bunu sirasiyla bas ve/veya boyun agrist (10 olgu,
%66,6), motor bozukluk (8 olgu, %53,3), ylrlime bozuklugu (4 olgu, %26,6), kranial
sinir disfonksiyonu (2 olgu, %13,3) ve sfinkter bozuklugu (2 olgu, %13,3)
izlemekteydi.

Siringomyeli eslik etmeyen hastalarda (grup 2) en sik rastlanan basvuru
bulgusu bas ve/veya boyun agrist (20 olgu, %83,3) olup bunu sirasiyla sensorial
bozukluk (8 olgu, %33,3), kranial sinir disfonksiyonu (6 olgu, %25), yirime
bozuklugu (6 olgu, %25), motor bozukluk (5 olgu, %20,8) ve sfinkter disfonksiyonu
(1 olgu, %4,2) izlemekteydi.

Tablo 2: 39 CM hastasinin pre-operatif semptomlart. CM:Chiari malformasyonu, SM:Siringomyeli.

Semptomlar CM+SM(grup 1) CM(grup 2)
Bas ve/veya boyun agrisi 10/15(%66,6) 20/24(%83,3)
Sensorial bozukluk 12/15(%80) 8/24(%33,3)
Motor bozukluk 8/15(%53,3) 5/24(%20,8)
Kranial sinir disfonksiyonu 2/15(%13,3) 6/24(%25)
Yiirtime bozuklugu 4/15(%26,6) 6/24(%25)
Sfinkter disfonksiyonu 2/15(%13,3) 1/24(%4,2)

Cerrahi Teknik:

Biitlin hastalar mikrocerrahi teknigi uygulanarak genel anestezi altinda opere
edilmiglerdir. Sadece bir hasta disinda biitiin hastalar gecirilmis dekompresyon
Oykiisti olmadan opere edilmislerdir. Bir hastanin daha oOnceden Chiari
malformasyonuna yonelik dis merkezde operasyon 0ykisi mevcuttur. Hastalar prone
pozisyondayken kafa ve boyun hafifce fleksiyon pozisyonuna getirilerek cerrahi
islem gergeklestirilmistir (Resim 6). Oturur pozisyon anestezi ile ilgili yiksek
komplikasyon orani nedeniyle terk edilmistir. Hastanin basi ¢ivili baslhk ile
sabitlenir. Inion’un 1 c¢m iizerinden C3 spindz ¢ikintisina kadar uzanan orta hat

insizyonu yapilir (Resim 7).
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Resim 7: Inion seviyesinden C2 spindz ¢ikintisina uzanan insizyon

Kemik dekompresyonu, foramen magnumu iceren 3-4 cm c¢apinda bir
kraniektomiden ve C1 laminektomisinden olusmaktadir. Nadiren tonsil uglart gok
asagl uzandig zaman C2 laminasinin iist kenaridan birka¢ milimetre kemik ¢ikarmak

gerekebilir ama C2 spindz ¢ikintis1 ve muskiiler baglar1 korunmustur. Foramen
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magnum diizeyinde genellikle sert bir horizontal fibr6z bantla karsilasilir ve bu bant
konstriktif oldugu ve genisletilebilir bir duraplastiyi engelledigi i¢in rezeke
edilmistir. Daha sonra dura Y seklinde agilmis ve subaraknoid boslugun kanla temasi
Onlemek icin araknoid saglam birakilmaya ¢alisilmistir. Dura insizyonu esnasinda
spinal kordu, beyin sapini ve serebellumu besleyen agik kopri venlerini veya kiguk
damarlar g¢ekistirmemeye ve yirtmamaya buyik 6zen gosterilmesi gerekmektedir.
Dura acilmasindan sonra siringomyeli veya belirgin bir araknoid patolojisi
bulunmayan hastalarda araknoidin saglam birakilmasina karar verilmistir. Diger
biitiin olgularda ameliyat mikroskobu altinda araknoid, serebellar tonsillerin altindan
baslanarak insize edilmis ve tonsillerin foramen Magendi inspeksiyonu igin
birbirinden ayrilmasina izin verecek sekilde rezeke edilmistir. On olguda serebellar
tonsiller uglarindan ve medial olarak koagule edilerek foramen Magendi inspekte
edilmistir. Daha sonra otolog oksipital fasya ile genisletimis duraplasti yapilmistir.
39 olgunun sadece 4 tanesinde otolog fasia lata grefti kullanilmis olup diger biitiin
hastalarda otolog oksipital fasya kullanilmistir (Resim 8). Yirmi (i¢ olguda duraplasti
sonrasi doku yapistiricisi kullanilmistir. Son olarak muskiiler tabaka siki bir sekilde

stiture edilerek yara kapatilmistir.

Butlin hastalara foramen magnum dekompresyonu, C1 laminektomi ve
duraplasti yapildi. Ug hastada tonsiller herniasyon C2 diizeyine kadar uzanmakta
oldugundan C2 iist bolgesinde parsiyel laminektomi yapilmistir. Ancak C2 spinozi,
supraspindz ve interspin6z muskiiler baglar1 korunmustur. Siringosubaraknoid sant

sadece bir hastada kullanilmistir.
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i BRI

Resim 8: Cerrahi sirasinda yapilan iglemler sirasiyla A; Posterior fossa dekompresyonu ve C1
laminektomi B; Duramin agilmasi ve araknoid yapisikliklarin giderilmesi C; Otolog fasia grefti ile
duraplasti yapilmasi

Her hastanin operasyondan hemen sonra hastanedeki seyri ve bas agrisi veya
insizyona sekonder olan agrilar disindaki agrilarin, postop 3. glinden sonra olan
kusmalarin, BOS kagaginin, ates ve yara komplikasyonlarin olup olmadigir dosya
bilgileri incelenerek not edilmistir. Biitiin hastalar poliklinik kontroliine ¢agirilarak
norolojik iyilesmeleri not edilmistir. Hastalara ameliyat sonrasi donemde
iyilesmelerini degerlendirmek icin 3 secenekli soru sorulmustur: iyi (semptomlarin
tamamen geriledigi yada azaldigi), stabilize olmus (ilerleme olmadan preoperatif
semptomlart devam ettigi) veya kotii (preoperatif semptomlarinda ilerleme olan).
Daha sonra hastalarin istatistiksel analizini yapabilmek i¢in iyi grubu ameliyattan
fayda goren, stabil ve kotli grup ise birlestirilerek ameliyattan fayda gérmeyen grup

seklinde siiflandirilmistir.

Her hastaya operasyondan hemen sonra kraniyal ve iist servikal bilgisayarl
tomografi goriintiilemesi yapilmistir. Her hastaya taburcu olduktan 3 ay sonra

poliklinik kontroli 6nerilmistir. Siringomyeli eslik eden olgularin poliklinik
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kontrolleri daha sik yapildigi poliklinik gozlem notlarindan anlasilmaktadir.
Semptomlarin her tiirlii rekiirrensinin veya progresyonunun, kranial ve spinal MRG
caligmasinin tekrarlanmasi ve foramen magnum’dan BOS akim analizi yapilmasi i¢in
bir endikasyon teskil ettigi distiniilmistiir. Takip stiresi 3 ay ile 6 yil arasinda

degismekte ve ortalama takip siiresi 2,6 yildu.

Her iki grupta semptomlarin siiresi, semptomlarin iyilesmesi, sirinks
biiyiikliigiinde radyolojik iyilesme, komplikasyon oranlar1 ve rekiirrens insidansi ile
ilgili veriler toplanmis ve analiz edilmistir. Verilerin istatistiksel analizi SPSS 15.0
for Windows paket programinda yapilmistir. Kategorik verilerin gruplar arasinda
karsilastirilmasinda Ki-kare testi ve intependent sample t testi istatistiksel analizleri

kullanilmistir. p<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

Preoperatif MRG goriintiileme ¢alismalarinda 39 olguda tonsiller herniasyon
(%100), 15 olguda siringomyeli (%38,4), 39 olguda oblitere sistena magna (%100)
ve 20 olguda civi gibi (peg-like) tonsiller ortaya konmustur. Tonsiller herniasyon
bitiin hastalarda 5 mm’nin Gzerinde olmakla birlikte 14 olguda (%35,9) 5-10 mm
arasinda, 22 olguda (%56,4) 10-20 mm arasinda ve 3 olguda (%7,7) 20 mm’nin
uzerindeydi. FMD ve CI1 laminektomiyi takiben dura a¢ildiktan sonra 17 olguda
(%43,5) araknoid yapisikliklarin giderilmesi i¢in arakonoid disseksiyonu, 10 olguda
(%25,6) 4. Ventrikiil’iin agikliginin saglanarak goriilmesi ve 1 olguda (%2,5)
tonsiller alt uc subpial rezeksiyon islemi yapilmistir. Araknoid yapisiklik saptanan 17
olgunun 12 tanesi siringomyeli eslik eden grupta yer almaktaydi. Diger 5 hasta
siringomyeli eslik etmeyen grup 2’de yer almaktaydi. Bununla birlikte hem araknoid
acilmast hem de 4. ventrikiil agizlagtirllmasi cerrahi sonrasi semptomatik sonuglari
etkilememistir. MRG gorinttlemelerinde 15 olguda siringomyeli gosterilmis olup
bunlardan 7 olguda servikal bolgede smirli siringomyeli (%46,6), 8 olguda
servikotorakal siringomyeli (%53,4) saptanmistir. 1 olguda (%2,56) siringobulbi
goriinimii  saptanmistir. Hastalarin  hicbirinde konus mediillaris’e  uzanan
siringomyeli mevcut degildi. Eslik eden siringomyelisi olan hastalarda 11 olguda
dekompresyon sonrasi preop ve post MRG’leri incelendiginde 9 olguda (%81,8)
sirinks boyutunda azalma gorilirken, 2 olguda (%18,2) sirinks boyutunda degisiklik
olmamistir (Resim 9). Siringomyeli goriilen olgularin 10’u kadin 5’1 erkekti ve
sirastyla CM olgularinda siringomyeli kadinlarda ve erkeklerde goriilme oram

sirastyla %35,7 ve %45,4 idi.
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Resim 9 : CM+SM nedeniyle opere edilen olgu. Cerrahi sonrasi ¢ekilen MRG’sinde siringomyelide

gerileme mevcut. (A: preop MRG, B: postop MRG)

Grup 1’den 2 olgu ve grup 2’den 4 olgu’nun olmak {izere toplam 6 hastanin
preop ve postop BOS akim MRG’leri ¢ekilmistir. Bu olgularin hepsinde foramen
magnum posterior’daki BOS akimi postop MRG’de preop MRG’ye gére artmistir
(Resim 10). Postop BOS akim MRG yapilan 15 olgunun hepsinde foramen magnum
diizeyinde posteriorda BOS akimi mevcuttu. Postop MRG’leri degerlendirilen 28

olgunun hepsinde yeni bir sisterna magna olusumu gozlenmekteydi (Resim 11).
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Resim 10: CM olgunun FMD sonrasinda BOS akim MRG’sinde foramen magnum dizeyinde belirgin
BOS akiminda artig izlenmekte ( A: preop BOS akim MRG, B: postop BOS akim MRG)

A B

Resim 11: CM olguda FMD ve duraplasti sonrasi yeni sisterna magna olusumu (A: preop MRG,B:
postop MRG)
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Hastalar iyi (semptomlarin kayboldugu veya azaldigi), stabilize olmus
(ilerleme olmadan preoperatif semptomlart devam ettigi) veya kotii (preoperatif
semptomlarinda ilerleme olan) olgular seklinde smiflandirilmistir. Bitlin hastalar
icinde 33 olgu (%84,6) iyi, 4 olgu (%10,3) stabil ve 2 olgu (%5,1) kéti grubunda yer
almaktaydi. 2 olgunun dekompresyondan sonra kotiilesmesi %5,1°1ik bir cerrahi
morbidite oranina denk gelmektedir. Grup 1’de (SM+CM) postoperatif 10 olgu
(%66,7) iyi, 3 olgu (%20) stabil ve 2 olgu (%13,3) koétii seklinde cerrahi sonuglar
saptanmustir. Oysa grup 2’de (CM) postoperatif 23 olgu (%95,8) iyi ve 1 olgu (%4,2)
stabil yani bulgular1 degismemisti. Olgularin dekompresyondan sonra iyilesme
oranlan karsilagtirildiginda grup 2’deki olgularin grup 1°deki olgulara gore iyilesme
oranlart anlamli bir sekilde daha yiiksekti ( sirasiyla %95,8 ve %66,7; Pearson Ki-
kare testi P=0,014).

Iyilesen olgularin (33 olgu) yas ortalamas: 32,88+13,34, iyilesmeyen
olgularin (6 olgu) yas ortalmasi 35,17+16,03 olarak bulunmustur. Ancak bu fark
istatistiksel olarak anlamli degildi (independent sample t test P=0,710). Cinsiyet ile

cerrahi sonug arasinda istatistiksel olarak anlamli sonu¢ bulunmamastir.

Tablo 3: Siringomyeli yerlesimi varligina gore cinsiyet ve cerrahi sonuglarin dagilimi

Siringomyeli yerlesimi
Var Yok Total
n % n % n %
Cinsiyet Erkek 5 333 | 6 | 250 | 11 28,2
Kadin 10 | 66,7 | 18 | 75,0 | 28 71,8
Kot 2 1133 |0 0,0 2 51
Cerrahi sonug Stabil 3 1200 | 1 4,2 4 10,3
Iyi 10 | 66,7 | 23 | 958 | 33 84,6

Koétiilesen bulgular1 progresyon gosteren 1 olgunun kranioservikal bileske ve
BOS akim MRG’si yapilmistir. MRG’lerinde foramen magnum posterior’da BOS
akimi ve yeni sisterna magna olusumu mevcuttu. Olgunun semptomlar1t MRG’da
saptanan servikal dar kanal goriiniimiine bagli oldugu diisiiniilmiistir ve hastaya
servikal dar kanala yonelik laminoplasti operasyonu yapilmistir. Olgu 2. operasyon

sonrasi takiplerinde stabil hale gelmistir.
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Resim 12: CM+SM olgu FMD sonras1 kétiilesmeye devam eden hastaya servikal dar kanala yonelik

Laminoplasti operasyonu uygulanmig ( A: preop ilk servikal MR’da CM+SM goriinimi, B: FMD
sonrasi yeni sisterna magna olusumu goriinmekte ve servikal dar kanal gériiniimii mevcut, C: olguya
FMD sonras1 servikal dar kanala yonelik Laminoplasti operasyonu uygulandiktan sonraki postop
MRG)

Grup 1’deki 3 stabil olgunun postoperatif MRG’leri incelendiginde
siringomyelinin degismedigi rezoliisyonun olmadigi izlendi ama bu olgularin BOS
akim MRG’lerinde foramen magnum diizeyinde posteriorda BOS akimi ve yeni
sisterna magna olusumu izlenmekteydi. Diger kdtiilesen olgu postoperatif 4. glinde
ani solunum yetmezligi nedeniyle exitus olmustur ve %2,5’lik bir mortalite oranina

denk gelmekteydi. Hastalarin ortalama hastanede kalis siiresi 3,8 giindii.
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Resim 13: Grup 1’de (SM+CM ) cerrahi sonrasi stabil seyreden hastanin postop MRGsinde

siringomyeli sebat etmekte (A: preop MRG, B: postop MRG)

Tablo 4: Preoperatif semptom siiresinin 39 CM hastasinda postoperatif sonuglar iizerine etkisi

Bulgularin devam etme siiresi
Total
<1l yil 1-4 yul >4 yil
Siringomyeli yerlesimi | Cerrahi sonu¢| n % |n| % | n| % %
Kotu - - 2 400/ - - 2 13,3
v Stabil 2 333 - - 1 250 3 20,0
ar :
Iyi 4 66,73 600 3 750]| 10 66,7
Total 6 4005 333| 4 267 | 15 100,0
Kotu - - - - - - - -
Stabil - - 1 125| - - 1 4,2
Yok —
Iyi 12 100,0f 7 87,5| 4 1000 23 958
Total 12 500 |8 333| 4 16,7 | 24 1000

A iyi; B: Stabilize, C: kétli . Operasyon 6ncesi semptomlarin siiresi 1: 1 yildan az; 2: 1-4 yil arasi; 3:4

yildan fazla

Preoperatif donemde semptomlarin devam etme siiresinin cerrahi sonug

tizerine etkisi karsilagtirlldiginda gruplar arasinda belirgin bir fark yoktur.

Semptomlarin devam etme siiresi iyilesen grupta 32,2+37,5, iyilesmeyen grupta

52,5+21,5 ay idi. Istatistiksel olarak anlaml1 bir fark bulunmadi (P>0,05).
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Tablo 5: Preoperatif tonsil herniasyon derecesinin 39 CM hastasinda postoperatif sonuglar tizerine
etkisi

Tonsil herniasyonu
Total
5-10 mm | 10-20 mm | >20 mm
Siringomyeli yerlesimi | Cerrahi sonu¢| n | % n | %, |n| % n %
Var Kétl - - 2 333 - - 2 133
Stabil 2 222 | 1 16,7 - - 3 20,0
Iyi 7 778| 3 500 - - 10 66,7
Total 9 600| 6 400 - - 15 100,0
Yok Kétl - - - - - - - -
Stabil - - 1 63| - - 1 4,2
Iyi 5 100,0| 15 93,8| 3 100,0f 23 958
Total 5 208)| 16 66,7 3 125 | 24 100,0

Iyilesen grupta (33 olgu) tonsiller herniasyon 13,7+57,5 mm, iyilesmeyen
grupta (6 olgu) ise 10,1+£25,6 mm olarak gelmistir. Istatistiksel olarak anlamli olmasa
da (P=0,163) aradaki fark dikkat cekicidir. Tonsiler herniasyonu 11 mm’den az olan
18 hastada iyilesme orani diisiik iken (%72,2), tonsiler herniasyonu 11 mm’den fazla
olan 21 hastada iyilesme oran1 (%95,2) daha yiiksek bulunmustur. Iki grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmaktaydi (Pearson ki-kare testi P=0,047). Daha
bliyiik serilerde tonsil herniasyon derecesinin cerrahi sonrasi iyilesme iizerine etkisi

yoniinde inceleme yapilmasi gereklidir.

Bas-boyun agris1 olan olgularda % 90 oraninda iyilesme go6zlenirken (27/30),
bas-boyun agrisi olmayan olgularda %66,7 oraninda iyilesme gozlenmistir (6/9).
Istatistiksel olarak (Pearson Ki-kare testi P=0,089) anlamli olmasa da dikkat
cekicidir.

Sensorial bozukluk olan olgularda iyilesme daha az gorilirken (%75
oraninda 15/20), sensorial bozukluk olmayanlarda (%94,7 oraninda 18/19) daha fazla
iyilesme gozlenmistir. Istatistiksel olarak aradaki fark anlamli olmasada dikkat

cekicidir (Pearson ki-kare testi P=0,088).

Motor bozukluk, kranial sinir disfonksiyonu, sfinkter bozuklugu ve yiirlime

bozuklugu ile cerrahi sonug arasinda anlamli bir iliski bulunamamastir.
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Siringomyeli’nin rezorbsiyonu ile cerrahi sonug¢ arasinda anlamli bir iligki
bulunamamaigstir. Siringomyeli rezorbe olmayan 2 hastanin 1’si iyilesmis 1 tanesi
lyilesmeyen grupta yer almistir. Rezorbsiyon olan 9 hastanin 5’1 iyilesirken (%56,4),
4’i iyilesmemistir (%44,6). Istatistiksel olarak anlaml1 fark bulunamad: (Fisher exact

test P=1).

Postoperatif komplikasyonlar 3 olguda (%7,6) menenjit, 4 olguda (%10,2)
BOS kacagi, 3 olguda (%7,6) yara yeri kolleksiyonu, 2 olguda (%¥5,1) hidrosefali ve
1 olguda (%2,5) yuzeyel yara yeri enfeksiyonu mevcuttu. 3 menenjit olgusu
hastanede yatig siiresi i¢inde antibiyotik ile tedavi edilmistir. Yara yeri kolleksiyonu
gelisen 3 olgudan bir tanesi kisa donemde gelismis olup 3 giin bosaltic1 LP sonrasi
gerilemistir. Diger 2 olguda yara yeri kolleksiyonu operasyondan 1 ay sonra gelismis
olup bu hastalar tekrar interne edilerek tedavi edilmistir. 2 olgunun lomber drenaj
sonrasi yara yeri kolleksiyonu gerilemistir. 4 BOS kacagi olgusunun hepsi erken
donemde gelismis olup bosaltict LP’lerle hastanede yatis siiresi iginde tedavi
edilmistir. YUzeyel yara yeri enfeksiyonu olan hasta giinlik pansumanlarla tedavi
edilmigstir. Hidrosefali gelisen olgularin takiplerinde sant gereksinimi olmamuistir.
Butlin komplikasyonlarda higbir olguda reoperasyon gerekli olmamistir. Ancak

komplikasyonlar hastanin hastanede kalis siiresini ve morbidite riskini artirmaktadir.

23 olguda (%59) duraplasti sonras1 doku yapisticist (Tisseel fibrin yapistirici)
kullanilmis olup, komplikasyon olarak sadece 1 olguda BOS kagagi ve 1 olguda yara
yeri kolleksiyonu goriilmiistir. Doku yapistiricist kullanilan grup (23 olgu)
kullanilmayan grupla (16 olgu) karsilastirildiginda BOS ile ilgili komplikasyon
oranlart daha azd1 (sirasiyla %8,7 ve % 31,2; Pearson ki-kare testi P=0,071). Her ne
kadar istatistiksel olarak anlamli bulunmasa da bu fark dikkat ¢ekicidir. Daha biiyiik
serilerde doku yapisticist kullaniminin BOS komplikasyonlar {izerine etkisi yoniinde

inceleme yapilmasi gereklidir.
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Tablo 6: Doku yapistiricist kullanilan grup ile kullanilmayan grup arasindaki komplikasyonlarin

karsilagtiritlmasi

Komplikasyon

Duraplasti+doku
yapisticisi

Sadece duraplasti

BOS kolleksiyonu

BOS kagagi

Hidrosefali

PR

Aseptik menenjit

Yiizeyel yara yeri enfeksiyonu

R W R WN
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5. TARTISMA

Chiari 1 malformasyonu degisken klinik seyirlere ve patolojik bulgulara
sahiptir. Semptomatolojideki varyasyonlar, bu hastalarin smiflandirma sistemi
olmadan diizgiin bir sekilde yonetilmesini zorlastirmaktadir. Bu ¢alismada olgular
MRG gruplarina gore 2 grupta siniflandirtlmiglardir: siringomyelili olgular (grup 1,
15 olgu), siringomyelisiz olgular (grup 2, 24 olgu).

Siringomyeli ile birlikte veya tek basina olan CM’nin en uygun tedavisi
konusunda halen fikir birligi yoktur. Foramen magnum dekompresyonu Chiari 1
malformasyonu i¢in yaygin bir sekilde kabul ediliyor olsa da bu operasyonun ne
sekilde gerceklestirilmesi  gerektigi konusunda genel bir goriis Dbirligi
bulunmamaktadir (43). Gegmisteki ve giincel cerrahi yaklagimlarin hepsi farkl
biylkliktede olsa suboksipital bir kraniyektomi icermektedir. Pek ¢ok ndrosirurjen
foramen magnumun lateralde her iki oksipital kondile kadar uzanan genis
rezeksiyonuyla birlikte biylk bir suboksipital kraniektomi onerse de (44), digerleri
postoperatif kranioservikal instabilite ve serebellar herniasyon riskini azaltmak icin
daha sinirh bir suboksipital kraniyektomiyi benimsemektedir (35,45). Dekompresyon
sirasinda kemik ¢ikarma derecesi serebellar tonsillerin yeterli bir dekompresyonunu
gerceklestirmede, genis yeni sisterna magna olusturmada ve BOS akisinin yeniden
saglanmasinda cerrahinin hedeflerini kisitlamamalidir. Her norosirurjenin amaci
cerrahi sonuglar1 riske atmadan cerrahi morbiditeyi, komplikasyonlari sinirlandirmak
icin operasyonu temel gerekliliklere kisitlamak olmalidir. Dekompresyon boyutu, 3-4
cm’lik foramen magnum dekompresyonuna indirilmistir; bu seride yer alan biitlin
hastalarda atlasin medial kisminin ¢ikarilmasini da i¢ermekteydi. Bugiinlerde bu

miktarda kemik ¢ikarilmasi konusunda genel bir goriis birligi olusmustur.

Yaklagimin intradural mi yoksa ekstradural mi olacagi konusunda ciddi bir
tartisma sdz konusudur. Intradural yaklasimi savunanlarin hepsi duraplastinin yeni
sisterna magna olusumu ve intrakranial ve spinal bosluk arasinda BOS akiminm
saglamak ac¢isindan ¢ok 6nemli olduguna inanmaktadir (19, 44, 46). Bununla birlikte
duraplastinin yapilan operasyonlarda hidrosefali, aseptik menenjit, BOS kagagi veya

psodomeningosel gibi postoperatif komplikasyonlari arttirdigi diisiiniilmektedir.
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Beyin sap1 kompresyonu olan hastalarda (grup 2, 24 hasta) atlasin posterior
arkusunun c¢ikarilmasiyla birlikte kiiciik bir suboksipital kraniektomiden olusan
foramen magnum dekompresyonu gerceklestirilmistir. 4 olgu disinda dura agilmis
araknoid saglam halde birakilmistir. Bu 4 olguda araknoid yapisiklik saptandigi icin
araknoid disseksiyon yapilmistir. Biitiin olgularda yeni sisterna magna olusumu ve
foramen magnum bolgesinde BOS akis1 saglamak icin otolog duraplasti yapilmistir.
Serebellar tonsiller kemik dekompresyonundan sonra bile ciddi bir baski altindaydi
ve duranin agilmasi bu basinci rahatlatmisti. Intraoperatif olarak pulsasyonlarin
tekrar ortaya cikmasi serebellar tonsillerin rahatlamasini agiklamaktaydi. Kemik
dekompresyonuna  duraplastinin  eklenmesi beyin sapt  kompresyonunun
rahatlatilmasi1 ve foramen magnum diizeyinde BOS akiminin yeniden saglanmasina

aracilik etmektedir.

Siringomyeli bulunan olgularin (grup 1, 15 olgu) hepsinde foramen magnum
dekopresyonu ile atlasin posterior arkusu ¢ikarilmistir. DOrdinct ventrikili ortaya
cikarmak ve acikligini saglamak i¢in araknoid yapisikliklar giderilmistir. Bu cerrahi
prosediir siringomyelinin tedavisi i¢in gerekli oldugunu diisiindiiglimiiz bir asamadir.
Adezyonlar saptanmazsa bir duraplasti yapilir ve prosediir sonlandirilir. Araknoid
yapisiklik saptanmayan 2 olgu disindaki biitiin olgulara araknoid disseksiyon islemi
yapilmistir. Adezyonlar saptanirsa mikroskobik disseksiyon dikkatli bir sekilde
yapilmistir ve foramen magendi’nin agilmasiyla sinirli tutulmustur. Posterior inferior
serebellar arterde vaskiiler hasar veya beyin sap1 hasar1 riskini azaltmak ve
postoperatif — araknoiditten kag¢inmak amaciyla agresif bir intra-araknoid
disseksiyondan kacinilmigtir. Sadece 1 olguda siringosubaraknoid sant uygulamasi
yapilmistir. Olgularin higbirinde obex’in tikaglandirilmasi islemi uygulanmamistir.
Sirinks’te sant agmanin ve obex tikaglamanin yiiksek bir rekiirrens orani ile iliskili

oldugu bilinmektedir (47).

Araknoid disseksiyonu konusu hala tartismalidir. Araknoid yapisikliklari
bazilar1 tonsillerin daha normal bir pozisyona ¢ikmasini engelleyici potansiyele
sahiptir. Subaraknoid boslugun inspeksiyonu 6zellikle, iskandar ve arkadaslarmin
bildirdigi hasta grubunun gosterdigi gibi, goriintilemede ciddi diizeyde tonsiller

herniasyon gostermeyen siringomyeli hastalarinda araknoid eksplorasyonu énemlidir
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(40). Serebellar tonsillerin rediikte edilmesi 4. ventrikiil agikligini saglar ve 4.
ventrikiilden BOS akimmin devamini saglamaktadir. Sonug olarak tonsillerin
rediiksiyonu subtonsiller ve retrotonsiller sisternleri genisleterek sirinks rezoliisyonu
saglamakta ve iist servikal koklere olan basiyr azalmaktadir. Baz1 yazarlarin alinti
yaptig1 bir endise kaynagi olarak araknoidin agilmasiyla skar dokusu olusumuna
veya serebellar tonsillerin rediiksiyonuna bagli bir komplikasyonla karsilagmadik
(48). Milhorat ve Bolognose kendi operasyon asamalarini ultrasonla intraoperatif
BOS akim 6l¢iimlerine gore uyarlamislar ve bu kriterler temelinde hastalarin ezici bir
cogunlugunda araknoid disseksiyonunu gerekli bulmuslardir (57). Ancak her iki

calisma da postoperatif sonuglarla ilgili bilgi vermemekteydi.

Junpeng ve arkadaglar tarafindan yapilan calismada FMD ve duraplasti
uygulanan 76 hastanin cerrahi sonuglari: 61 olgu (%80,26) iyilesmis, 12 olgu stabil
(%15,79) ve 3 olgu (%3,95) katiilesmistir (58). 2012 yilinda Lee ve arkadaslari
tarafindan yapilan c¢alismada FMD dekompresyonu yapilan 25 Chiari 1
malformasyonlu olgunun 20’si (%80) iyilesmis, 4’1 (%16) stabil ve 1 taneside (%4)
kotilesmistir (59). Bizim g¢alismamizda 39 CM olgusundan 33 olgu (%84,6)
operasyondan sonra durumlarinin iyilestigini bildirirken, 4 olgu (%10,3) stabil ve 2

olgunun (%5,1) durumu kotiilesmistir.

El-Ghandour ve arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢alismada FMD ile tedavi
edilen 32 siringomyeli eslik eden Chiari 1 malformasyonu olgunun 14’1 (%43,8)
iyilesmis, 18’1 (%56,3) stabil kalmistir. Siringomyeli eslik etmeyen grupta 10 olgu
(%71,4) stabil kalirken, 4 olgu (%28,6) iyilesmistir (60). Junpeng ve arkadaslari
tarafindan yapilan ¢alismada Chiari 1 malformasyonlu hastalar siringomyeli
varligina gore 2 gruba ayrilmistir. Siringomyeli eslik eden grup 1°de 56 olgunun 43’
(%76,8) iyilesmis, 10 olgu (%17,8) stabil ve 3 olgu (%5.,4) kotilesmistir.
Siringomyeli eslik etmeyen grup 2°de 18 olgu (%90) iyilesmis, 2 olgu (%10) stabil
kalmistir (58). Bizim ¢alismamizda grup 1’de (SM+CM) postoperatif 10 olgu
(%66,7) iyi, 3 olgu (%20) stabil ve 2 olgu (%13,3) kotii seklinde cerrahi sonuglar
saptanmistir. Oysa grup 2’de (CM) postoperatif 23 olgu (%95,8) iyi ve 1 olgu (%4,2)
stabil yani bulgular1 degismemisti. Olgularin dekompresyondan sonra iyilesme

oranlar karsilastirildiginda grup 2’deki olgularin grup 1’deki olgulara gore iyilesme
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oranlar1 anlaml bir sekilde daha yiiksekti ( sirasiyla %95,8 ve %66,7; Pearson ki-
kare testi P=0,014).

Postoperatif komplikasyonlar arasinda 3 olguda (%7,6) aseptik menenjit, 4
olguda (%10,2) BOS kagagi, 3 olguda (%7,6) yara yeri Kkolleksiyonu, 2 olguda
(%5,1) hidrosefali ve 1 olguda (%2,5) ylzeyel yara yeri enfeksiyonu mevcuttu. 3
aseptik menenjit olgusu hastanede yatis siiresi icinde antibiyotik ile tedavi edilmistir.
Yara yeri kolleksiyonu gelisen 3 olgudan bir tanesi kisa donemde geligmis olup 3
giin bosaltict LP sonrasi gerilemistir. Diger 2 olguda yara yeri kolleksiyonu
operasyondan 1 ay sonra gelismis olup bu hastalar tekrar interne edilerek tedavi
edilmistir. 2 olgunun lomber drenaj sonrasi yara yeri kolleksiyonu gerilemistir. DOrt
BOS kagagi olgusunun hepsi erken donemde gelismis olup bosaltict LP’lerle
hastanede yatis siiresi iginde tedavi edilmistir. YUzeyel yara yeri enfeksiyonu olan
hasta gilinlik pansumanlarla tedavi edilmistir. Hidrosefali gelisen olgularin

takiplerinde sant gereksinimi olmamuistir.

Subaraknoid boslugun kanla kontaminasyondan temiz tutulmasi, postoperatif
araknoid skar olusumunun sinirlandirilmasi i¢in zorunludur. Araknoid disseksiyon
orta hatta sinir olmali, kranial sinirlerde ve perforan damarlarda herhangi bir
yirtilmadan kaginmak i¢in bu yapilar {izerinde keskin disseksiyonlardan
kaciilmalidir. Cerrahi morbidite serebellar tonsillerin rezeksiyonu, tonsillerin beyin
sapmna dogru mobilize edilmesi ve obex’teki gereksiz manipiilasyonlarin
yapilmamasi sartiyla arakonidin agilmadigi operasyonlardan daha yiiksek degildir.
Yogun skar dokusundan ve 6nemli damarlarin i¢cinde gémiilii olmasindan dolay1
foramen magendi glivenli bir sekilde agilamiyorsa daha fazla disseksiyon
yapilmamalidir. Bu hastalarda 4. ventrikiile sant tiiplerinin yerlestirilmesi

onerilmemektedir (49).

Literatiirde cerrahi morbidite ile ilgili bilgiler ¢ok azdir. Hoffmann ve
Souweidane dekompresyon ve duraplasti ile ama araknoid acilmadan tedavi edilen
hastalara i¢in %2,5 oranmi bildirmistir (50). Ellenbogen ve arkadaslar1 araknoid
disseksiyonu ve duraplasti ile birlikte dekompresyon uygulanan 65 hastada %6,2 gibi
daha yiiksek bir cerrahi morbidite orani bildirmislerdir (51). Diger bir ¢alismada

intra-araknoid yaklasimla opere edilen Chiari ile iliskili siringomyeli bulunan 157
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erigkin hastayr kapsayan bir ¢alismada 29 olguda (%]18,5) postoperatif
komplikasyonlarla karsilagilmist: ve bu postop komplikasyonlar ndrolojik defisitleri
(%5,7), menenjiti (%3,8), enfeksiyon olmadan izole atesi (%3,8), servikal ve
ekstremite agrisim1 (%3,2), oksipital psddomeningoseli (%1,3) ve BOS kagagim
(%0,6) icermekteydi (44). Zhang ve arkadaslarinin yaptig1 ¢alisma genis FMD ve
duraplasti uygulanan 69 olguda 3 yara yerinde kanama (%4,3), 1 yara yeri
enfeksiyonu (%]1,4), 4 aseptik menenjit (% 5,7), 8 BOS kagagi (%11,5), 2 hidrosefali
(%2,8), 5 serebellar pitozis (%7,2) ve 5 okspito-servikal instabilite (%5,7) seklinde

komplikasyonlar goriilmiistiir (61).

Bizim g¢alismamizda en sik rastlanilan komplikasyon %10,2 olguda gorilen
BOS fistull idi. Literatiirde ek doku kapaticilarin (yapistiricisi) kullanilmasi bu orani
diistirmiiyor gibi goriinmektedir (52). Ancak bizim g¢alismamizda doku yapistiricisi
kullanilan grup (23 olgu) kullanilmayan grupla (16 olgu) karsilastirildiginda BOS ile
ilgili komplikasyon oranlar1 daha azdi (sirasiyla %8,7 ve % 31,2; Pearson ki-kare
testi P=0,071). Her ne kadar istatistiksel olarak anlamli bulunmasa da bu fark dikkat
cekicidir. Daha biiyiik serilerde doku yapisticist kullaniminin BOS komplikasyonlari

Uzerine etkisi yonlnde inceleme yapilmasi gereklidir.

Hidrosefali bu seride dekompresyonlarin %35,1’inden sonra erken dénemde
meydana gelmis olan bakilmasi gereken onemli bir postoperatif komplikasyondur.
Postoperatif ventrikiler dilatasyonun cerrahi tedavi gerektirip gerektirmedigi klinik
seyre bagli olarak cevaplandirilmalidir. Hidrosefali spontan olarak gegebilir (53). Bu
2 olgunun da postoperatif klinik ve radyolojik takiplerinde sant gereksinimi

duyulmamustir.

Santral kanal sirinkslerinin spinal nikleuslarda ve traktiislerde onarilmaz
hasar olusturdugundan bahsedilmistir (54) ve bu da bazi hastalarda sirinks’in yok
olmasmma ragmen neden iyilesmedigini agiklayabilmistir.  Siringomyeli’nin
rezorbsiyonu ile cerrahi sonu¢ arasinda anlamli bir iliski bulunamamistir.
Siringomyeli rezorbe olmayan 2 hastanin 1’si iyilesmis 1 tanesi iyilesmeyen grupta
yer almistir. Rezorbsiyon olan 9 hastanin 5’1 tyilesirken (%56.,4), 4’1 iyilesmemistir

(%44,6). Istatistiksel olarak anlamli fark bulunamadi (Fisher exact test P=1).
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Grup 1’de (SM+CM) postoperatif 10 olgu (%66,7) iyi, 3 olgu (%20) stabil ve
2 olgu (%13,3) koti seklinde cerrahi sonuglar saptanmistir. Ancak sirinks
semptomlarinin kismi iyilesmesi veya stabilizayonu, bu hastalarda siringomyelinin
ilerleyici niteliginden dolay1 basarili bir sonucu yansitir. Grup 1’de 11 olguda
dekompresyon sonrasi preop ve post MRG’leri incelendiginde 9 olguda (%81,8)
sirinks boyutunda azalma goriiliirken, 2 olguda (%18,2) sirinks boyutunda degisiklik
olmamistir. Bilyiik bir suboksipital kraniektomi ve intra-araknoid yaklasimin
uygulandig1 bagka bir ¢alisma, %75,6 olguda sirinks boyutlarinda azalma oldugunu,
%21,2 olguda degismeden kaldigini ve %3,2 olguda arttigin1 bildirmistir (44).

Preoperatif donemde semptomlarin devam etme sliresinin cerrahi sonug
tizerine etkisi karsilagtirlldiginda gruplar arasinda belirgin bir fark yoktur.
Semptomlarin devam etme siiresi iyilesen grupta 32,24+37,5, iyilesmeyen grupta
52,5+21,5 ay idi. Istatistiksel olarak anlaml1 bir fark bulunmadi (P>0,05). Ancak
preoperatif semptomlarin siiresi ile cerrahi sonrasi sonuglar incelendiginde 6zellikle
siringomyelinin eslik ettigi CM olgularinda semptom siiresinin kisalig1 ile iyi cerrahi

sonug arasinda anlamli bir iligki saptanmaistir.

CM 1 hastalarinda uzun siireli takiplerde cerrahi dekompresyondan sonra
rekiirrens insidansi ile veriler ¢ok azdir. Chiari ile iliskili siringomyeli bulunan 157
erigskin hastayr kapsayan uzun siireli bir ¢calismada (ortalama takip siiresi 88 ay) 6
olgu (%3,8) semptomlarin devami veya progresyonundan dolay1 birinci cerrahiden
ortalama 38 ay sonra reoperasyona alinmistir. Bu 6 olgunun ikisinde basarisizlik

baslangicta tam olmayan dekompresyona baglanmistir (44).

Bizim calismamizda 39 CM olgusunda ortalama 2,6 yil izlem siiresiyle hig
rekiirrens olmamistir (%0). Ancak semptomlar1 kotiilesen 1 olgunun kranioservikal
bileske ve BOS akim MRG yapilmistir. Olgunun semptomlart MRG’de saptanan
servikal dar kanal goriiniimiine bagl oldugu diisiiniilmiistiir ve hastaya servikal dar
kanala yonelik laminoplasti operasyonu yapilmistir. Olgu 2. operasyon sonrasi
takiplerinde stabil hale gelmistirr CM 1, {ist servikal omurganin kisitlanmig
hareketinden dolayr dejeneratif disk hastaligina yatkinlik olusturur (55).
Siringomyeli’li hastalar sirinks’in regresyonuna ragmen bir dereceye kadar spinal

kord atrofisi ile kalirlar. Servikal omurganin orta derecedeki dejeneratif degisiklikleri
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bile bu tur hastalarda ciddi norolojik defisitlere yol agabilme 6zelligine sahiptir (56).
Bu, ¢ok ihmal edilmis bir durum gibi goériinmektedir ¢iinkii goriintiileme ¢aligsmalari
cogunlukla servikal stenoz alaninda atrofiye ugramis kord i¢in yeterli boslugun

bulundugunu diisiindiirmektedir.

CM 1 hastalar i¢in en segkin tan1 yontemi manyetik rezonans gortintilemedir.
MRG herniasyon derecesinin kesin bir sekilde Olc¢iilmesine ve noral yapilarin
kompresyon derecesinin dogru bir sekilde teshisine imkan verir. Tonsiller
herniasyonun ne derecede fizyolojik oldugu ve nororadyolojik kriterlerin nasil
tanimlanmas1 gerektigi ise tartismali konulardir. 5 mm’den fazla bir tonsiller
herniasyon erigikinlerde patolojik olarak kabul edilir (37). Ancak tonsiller
herniasyonun derecesi i¢in radyolojik kriterler mutlak degildir ve klinikopatolojik
kapsamda diistiniilmelidir. Siipheli durumlarda kardiyak kapili sine-MRG Kklinik
acidan anlamli bir gosterge olarak BOS akimi obstriiksiyonunu gostermede yararli
olabilir (14,38). Bizim g¢alismamizda tonsiler herniasyonu 11 mm’den az olan 18
hastada iyilesme orani diisiik iken (%72,2), tonsiler herniasyonu 11 mm’den fazla
olan 21 hastada iyilesme oran1 (%95,2) daha yiiksek bulunmustur. Iki grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmaktaydi (Pearson ki-kare testi P=0,047). Daha
bliyiik serilerde tonsil herniasyon derecesinin cerrahi sonrasi iyilesme iizerine etkisi

yoniinde inceleme yapilmas1 gereklidir.

MRG goriintiileme bu ¢alismada taninin konmasinda ve bir sirinks bulunup
bulunmadigimin belirlenmesinde ve ardindan sirinks lokalizasyonuna dayali olarak
semptomlarin sebebinin belirlenmesinde son derece yararliydi. 39 CM 1 olgusundan
15’inde (%38,5) siringomyeli vardi. Bizim verilerimiz tonsil herniasyon derecesi ile
siringomyeli olusumu arasinda istatistiksel agidan bir korelasyonunun bulunmadigini
gostermektedir. Diger yazarlar tonsiller ¢okme, semptomlarin siddeti ve siringomyeli
kavitesinin olusumu arasinda kesin bir korelasyonun bulunmadigini belirtmislerdir
(40).

Kicuk bir foramen magnum hacminin disinda diger ek anomaliler,
kranioservikal bileskenin eklemlerini veya disklerini tutabilir. Atlas asimilasyonlari,
basiler invajinasyonlar, platibazi veya Klippel-Feil sendromu preoperatif

goriintiilemede ilk aranacak durumlardir ¢iinkii kranioservikal instabiliteyi gosteriyor
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olabilirler (41). C1 lamina diseksiyonun seyri esnasinda orta hat flizyon defektleri
erken saptanmazlarsa tehlikeli olabilirler. Bizim ¢alismamizda 4 olguda platibasi, 2
olguda atlas asimilasyonu, 1 olguda oksipitalizasyon, 1 olguda basiller invajinasyon

ve 1 olguda skolyoz goriilmiistiir.

CM 1 malformasyonlar1 ¢ogunlukla degisik semptomlar olusturdugu igin
tanisal zorluklar sergileyebilir. Sendrom siklikla taninin gecikmesine veya yanlis
teshise yol agabilen genis bir klinik ¢esitlilige sahiptir. Hasta grubumuzdaki semptom
ve bulgular insidansi (Tablo 2) bildirilen diger seridekilerden (1,2,9,19,21) sadece
hafif bir farklilik gostermektedir. Grup 1 ‘de en sik rastlanilan bulgu sensoriyal
bozukluk olup bunu bas agris1 yakindan takip etmekteydi. Grup 2’de en sik goriilen
bulgu bas agrist olup bunu sensoriyal bozukluk yakindan takip etmekteydi.

Chiari malformasyonlarinin semptomlar1 yasla iliskilidir: infantil donemde
apne ataklari, siyanoz ataklart ve yutma problemleriyle beyin sap1 kompresyonu
bulgular1 baskin olurken daha ileri ¢cocukluk donemlerinde en sik rastlanilan bagvuru
sebebi skolyozdur. Tipik klinik bulgular olan oksipital bas agrisi, yiirlime ataksisi,
sensoriyal bozukluklar ve motor gii¢siizliik ¢ocuklarda sik goriilmez ve baskin bir
sekilde eriskinlerde gozlenir (9,32). Erken takiplerde bas agrist en yiiksek

postoperatif iyilesme oranini géstermistir (8,95).

Bu caligmada bas-boyun agrist olan olgularda % 90 oraninda iyilesme
gozlenirken (27/30), bas-boyun agris1 olmayan olgularda %66,7 oraninda iyilesme
gbzlenmistir (6/9). Istatistiksel olarak (Pearson ki-kare testi P=0,089) anlaml1 olmasa

da dikkat cekicidir.

Dikkatli bir klinik degerlendirme diizgiin bir tan1 ve tedavi i¢in kdse tasi
niteligini siirdirmektedir. Bu hastalarin klinik degerlendirilmesi, klinik agidan
anlaml tonsiller ektopi ile insidental veya asemptomatik tonsiller ¢okmenin klinik

olarak ayirt edilmesi agisindan ¢ok biiyiik 6nem tasir (42).
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6. SONUCLAR

Foramen magnum dekompresyonu ve duraplasti siringomyeli eslik eden ve
etmeyen Chiari 1 malformasyonlar1 i¢in giivenli ve etkili bir cerrahi yontemdir.
Dekompresif cerrahi dramatik bir sekilde beyin sap1 basisi bulgularimi azaltmis ve
siringomyeli’ye bagl semptomlari iyilestirmis veya stabilize etmistir. Siringomyeli
eslik etmeyen Chiari 1 malformasyonlu olgular cerrahi tedaviden daha fazla fayda
gormiislerdir. Ancak siringomyeli ilerleyici bir hastalik oldugundan bu olgularda

semptomlarin stabilize olmasi bile cerrahi basar1 olarak goziikmektedir.

Foramen magnum dekompresyonuna duraplasti eklenmesiyle butln
hastalarda yeni sisterna magna olusumu gdzlenmistir. Duraplasti foramen magnum
posteriorda BOS gegisini artirarak siringomyelide rezoliisyona yol acabilir ancak
duraplastide mindr komplikasyon oranlar1 daha yiiksektir. En sik goriilen BOS ile
ilgili komplikasyonlar bizim ¢aligmamizda oldugu gibi ek doku yapistiricilar
kullanilarak azaltilabilir. Ancak daha biylk serilerde doku yapisticisinin BOS

komplikasyonlari iizerine etkisine yonelik ¢alismalar yapilmalidir.

Bizim ¢aligmamizda tonsil herniasyon derecesi 11 mm’den biiylik olan
olgular ve preop bas boyun agris1 olan olgular cerrahi tedaviden daha fazla fayda
gormiislerdir. Bu bulgulara yonelik daha biiyiik serilerde caligmalar yapilarak Chiari

1 malformasyonlu hastalarin cerrahi endikasyonu i¢in bir algoritma olusturulabilir.
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CERRAHI TEDAVI YAPILAN CHiARi MALFORMASYONLU
HASTALARDA SONUCLARIN RETROSPEKTIF
OLARAK DEGERLENDIRILMESI

Giris ve Amac:

Biz bu ¢alismada, cerrahi tedavi yapilan Chiari malformasyonlu hastalarda
cerrahinin Kklinik semptomlar ve bulgular, gortntiileme parametreleri tzerindeki
etkisini retrospektif olarak degerlendirmeyi amagladik.

Materyal ve Metod:

Ocak 2008- Temmuz 2014 yillar1 arasinda cerrahi tedavi uygulanmis 39
Chiari Malformasyonu Tip 1 hastasinin dosya bilgileri ve radyolojik goriintiilemeleri
retrospektif bir sekilde incelenmistir. Hastalar iyi (semptomlarin kayboldugu veya
azaldig), stabilize olmus (ilerleme olmadan preoperatif semptomlarin devam ettigi)
ve kotii (preoperatif semptomlarinda ilerleme olan) seklinde siniflandirilmistir.

Bulgular:

Butlin hastalara FMD, C1 laminektomi ve duraplasti yapilmistir. Onyedi
olguda araknoid yapisikliklarin giderilmesi, 10 olguda 4. ventrikiil agizlastirilmasi ve
1 olguda subpial rezeksiyon yapilmistir. Hastalardan 28’1 kadin ve 11°1 erkek olup
kadin:erkek orani 2,5:1 idi. En gen¢ hasta 5 yasindayken en yash hasta 51 yasinda
olup, yas ortalamas1 32,31+35,31 yil idi. Hastalar siringomyeli eslik edip etmemesine
gore 2 gruba ayrilmistir; siringomyeli’li hastalar (grup 1, 15 olgu) ve siringomyelisiz
hastalar (grup 2, 24 olgu). Grup 1’de (SM+CM) postoperatif 10 olgu (%66,7) iyi, 3
olgu (%20) stabil ve 2 olgu (%13,3) kotii seklinde cerrahi sonuglar saptanmuistir.
Oysa grup 2’de (CM) postoperatif 23 olgu (%95,8) iyi ve 1 olgu (%4,2) stabil yani
bulgular1 degismemisti. Grup 2’deki olgularin grup 1’den iyilesme oranlar1 daha
yuksekti (sirasiyla %95,8 ve %066,7; Pearson ki-kare testi P=0,014). Tonsil
herniasyon derecesi 11 mm’den fazla olan 21 olgunun iyilesme orani (%95,2), tonsil
herniasyon derecesi 11mm’den az olan 18 olgunun iyilesme oranindan (%72,2)
istatistiksel olarak anlam1 bir sekilde yiiksekti ( Pearson ki-kare testi P=0,047).

Sonuclar:

FMD ve duraplasti siringomyeli eslik eden ve etmeyen Chiari
malformasyonlarinda gilivenli ve etkili bir cerrahi yontemdir. Siringomyeli eslik
etmeyen olgular cerrahiden daha fazla fayda gérmiislerdir. Ek doku yapisticilar
kullanilarak BOS ile ilgili komplikasyonlar azaltilabilir. Tonsil herniasyon
derecesinin cerrahi sonug iizerine etkisine yonelik daha biiylik serili caligmalar
yapilmaldir.

Anahtar kelimler: Chiari malformasyonu, siringomyeli, foramen magnum
dekompresyonu, duraplasti.
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RETROSPECTIVE EVALUATION OF THE OUTCOMES IN THE
PATIENTS WITH CHIARI'S MALFORMATION UNDERGOING
SURGICAL TREATMENT

Introduction and Objectives:

We aimed at evaluating retrospectively effects of surgery on the clinical
symptoms and signs and imaging parameters in the patients with Chiari's
malformation undergoing surgical treatment.

Materials and Methods:

Medical charts and radiological images of the patients with Chiari's
Malformation type | who had surgical treatment between January 2008 and July
2014 were reviewed retrospectively. The patients were classified as those having
good (in whom the symptoms disappeared or reduced), stabilized (with
preoperative symptoms persisting without any progression), or poor (with
preoperative symptoms progressing in the postoperative period) outcomes.

Findings:

All patients underwent FMD, C1 laminectomy and duraplasty. Seventeen
subjects underwent removal of arachnoid adhesions, 10 subjects underwent
opening of the fourth ventricle, and one subject underwent subpial resection. Of
the patients, 28 were female and 11 were male with ratio of females to males
being 2.5:1. The youngest patient was 5 years old and the eldest one was 51
years old, and mean age of the patients was 32.31 + 35.31 years. The subjects
were divided in two groups based on presence or absence of associated
syringomyelia: those with syringomyelia (Group 1, n = 15) and those without
syringomyelia (Group 2, n = 24). Postoperatively, in the Group 1 (SM + CM) 10
(66.7%) patients had good, 3 (20%) had stabilized and 2 (13.3%) patients had
poor surgical outcomes. In the Group 2, 23 (95.8%) subjects had good and 1
(4.2%) subject had stabilized outcomes. For the Group 2, rate of recovery was
higher than in the Group 1 (95.8% and 66.7%, respectively; Pearson’s chi-square
test, P = 0.014). Rate of recovery in 21 subjects with degree of tonsillar
herniation being more than 11 mm (95.2%) was statistically significantly higher
than 18 subjects with degree of tonsillar herniation being less than 11 mm
(72.2%) (Pearson’s chi-square test, P = 0.047).

Results:

FMD is a safe and efficient surgical method for the Chiari malformations
with or without associated syringomyelia. The subjects without associated
syringomyelia benefited more from the surgery. Complications related to CSF
may be reduced using additional tissue glues. Studies with greater number of
cases should be conducted on the effect of degree of tonsillar herniation on
surgical outcomes.

Keywords: Chiari’s malformation, syringomyelia, decompression
foramen magnum, duraplasty.
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