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CHIiARI TiP 1 MALFORMASYONLU HASTALARIN DEGERLENDIRILMESI
VE CERRAHI TEDAVISINDE DURAL SPLIT iLE DURAPLASTI
YONTEMLERININ KARSILASTIRILMASI

OZET

Giris ve Amag: CM tip I i¢in giiniimiize kadar ortak bir goriis olarak belirlenmis, kesin
bir tedavi yontemi yoktur. Cerrahi tedavide en ¢ok uygulanan yontem Posterior Fossa
Dekompresyonu’  dur.Kemik yapt dekomprese edildikten sonra  duraya
“DURAPLASTI” veya son yillarda uygulanan “DURAL SPLITTING” yéntemi
yapilmaktadir.Biz bu ¢alismada, CM Tip I olan hastalarda klinik ve radyolojik yonden,
cerrahi tedavi Oncesinde ve sonrasinda, takip ve degerlendirmelerini yaparak, her iki
cerrahi yontemi karsilastirmay1 ve kafa tabaninda yapilan radyolojik dl¢timlerle chiari

hastalarinda normal populasyona gore olan farkliliklar ortaya koymay1 hedefledik.

Geregler ve Yontem: Bu calisma Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Norosiriirji
Anabilim Dali Polklinigi’ne Haziran 2009 - Temmuz 2013 tarihleri arasinda bagvuran
semptomatik 113 Tip I CM ’lu hasta ile herhangi bir sikayet nedeniyle servikal MR
cekilen ve MR goriintiileri normal olan 50 hastayr kapsamaktadir. Hastalarin
epidemiyolojik bilgileri alinarak belirli periyotlarla klinik degerlendirmeleri ve fizik
muayeneleri yapildi. Hastalar uygulanan cerrahi yonteme gore iki gruba ayrildi. 113
hastanin 78’ine KVD+Dural Splitting, 35’ine KVD+Duraplasti yontemi uygulandi.
Posterior fossa ve platibazi degerlendirmesinde T2 ve T1 agirhikli mid-sagittal ve

aksiyel MRG, goriintiilerinde yapilan bazi dlglimler esas alindi.

Bulgular: Dural split grubunda sirinks kavitesindeki ortalama azalma miktar1 %49.6,
duraplasti grubunda ise %54.6 idi. Duraplasti grubunda siringomyelide daha fazla
diizelme olmasi istatistiksel olarak anlamliydi. Postoperatif 3.ayda agr diizeylerindeki
azalma her iki grupta da belirgindi ve istatistiksel olarak anlamliydi. Gruplarin ise
birbirine istlinligii yoktu. Duraplasti grubundaTDM’nin artmis olmast istatiksel olarak
anlamliydi. Ayrica dural split grubunda intraoperatif USG ile dlgiilen tonsillo-dural
mesafe ortalama 4.30+1.16 mm idi. Bayan hastalar 35 bayan hastanin ortalama PF
hacmi 154.83 cm®, kontrol grubundaki bayanlarin ortalama PF hacmi ise 168.39 cm®idi.
Erkek hastalarin ortalama PF hacmi 163.26 cmg, kontrol grubundaki erkeklerin ortalama

vii



PF hacmi ise 182.6 cm® idi.Chiari hastalarindaki bu PF kiigiikliigii istatistiksel olarak

anlamli bulundu.

Sonugclar: Tonsil herniasyon uzunlugu ile siringomyeli olup olmamasi ya da
siringomyelinin genisligi arasinda herhangi bir iliski tespit edilmedi. Duraplasti
uygulanan hastalarda sirinks kavitesi daha fazla oranda diizelme gosterdi. Ama dural
splitdeki diizelme oranlar1 da duraplastiye yakin oldugu gozlendi. TDM genisligi ile
sirinks kavitesi diizelmesi arasinda bir iligki tespit edilmedi. Tipl CM’lu hastalarda PFH
distikliigii goriildii. Hastalardaki semptomlarin diizelme oranlar1 arasinda her iki
ameliyat i¢inde bir fark saptanmadi. Duraplasti, sonrasinda menenjit, BOS kacag1 gibi

ciddi komplikasyonlarin daha fazla oldugu goriildii.

Anahtar Kelimeler: Chiari Malformasyonu Tip 1, Duraplasti, Dural Splitting
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EVALUATION OF PATIENTS WITH CHIARI TYPE | MALFORMATIONS
AND THE COMPARISON OF DURAPLASTY AND DURAL SPLITTING
METHODS IN THE SURGICAL TREATMENT

ABSTRACT

Introduction: There is no definite treatment method for CM Type I, which is accepted
as a common view at present. Posterior fossa decompression surgery is the most
commonly performed method. Duraplastyand Dural splitting which is implemented in
recent years are two common methods performed following Suboccipital craniectomy.
In this study, we aimed to reveal differences according to the normal population in
chiari patients, radiological measurements which are made in the skull base, clinical and
radiological results in patients with type I CM, comparison of two surgical techniques,

before and after surgical treatment, follow-up and evaluation.

Material and Methods: This study includes between June 2009 and July 2013,113
adult patients with symptomatic Chiari Type | Malformations underwent surgical
treatment at our surgery department(Erciyes University Neurosurgery Department). 50
adult patients with cervical MRI with drawn due to any complaints and normal cervical
MRI images. Epidemiological data of patients enrolled and clinical assessment and
physical examinations were performed periodically. Patients were divided into two
groups according to the surgical method. CVD+Dural Splitting was applied to 78 of 113
patients and CVD+Duroplasty was applied to 35 of 113 patients. Craniometric
measurements which are calculated in T1-T2 weighted mid-sagittal and axial MRI was

based on assessment platybasia and posterior fossa.

Results: The ratio of syrinx regression was %49,6 in the Dural Splitting group and
%>54,6 in the Duroplasty group. This result was statistically significant. Postoperative
pain decreased in the both of the groups and was statistically significant. There was no
statistical difference between the groups. The Tonsillo-Dural Distance increased in the
duroplasty group and this result was statistically significant(p<0.05). Moreover,
Tonsillo-Dural Distance which measured in intraoperative USG was mean 4.30+1.16
millimeters. The posterior Fossa volume of 35 female patients were mean 154,83 cm®

and 168.39 cm® in the control group. Posterior Fossa VVolume of male patients were


https://www.google.com.tr/search?q=platybasia&start=0&es_sm=122&spell=1

mean 163.26 cm® and 182.6 cm® in the other groups. This result were statistically

significant.

Conclusion: There was no relationship between tonsillar herniation length and syrinx or
wide of syringomyelic cavity. Syringomyelic Cavity showed more decrease in the
duroplasty group but the ratio of syrinx regression which measured in the dural
splitting group was close to the ratio of duroplasty. There was no relation between the
Tonsillo-Dural Distance and the ratio of syrinx regression. Our results showed that the
posterior fossa volume was lower in chiari type | patients. There was no difference
between rates of symptom improvement in the both groups. The risk of complication

after duroplasty is higher than dural splitting.

Key words: Chiari Type | Malformations, Duroplasty, Dural Splitting



1.GIRIS VE AMAC

Chiari Malformasyonu(CM), serebellum, beyin sap1 ve/veya 4.ventrikiiliin servikal
spinal kanala dogru herniye olmasi ile karakterize bir grup konjential ve edinsel
anomalileri i¢eren patolojidir. “Primer Serebellar Ektopi” olarak da adlandirilan CM, ilk
olarak 1883 yilinda Cleland tarafindan tanimlanmis, ancak ilk vaka serisi 1891-1896
yillart arasinda, Hans Chiari tarafindan smiflamasi yapilarak yaymlanmigtir. Dort alt
grubu bulunan CM’da olgularin biiyiik bir kismini CM tip I olusturmaktadir. CM tip
I’in etyopatogenezi ile ilgili bir¢cok hipotez ortaya konulmakla birlikte nedenleri heniiz

net olarak aydinlatilamamuistir.

CM patogenezinde traksiyon, hidrodinamik etki, kiigiik posterior fossa(PF) olusumu,
gelisimsel duraklama, asir1 biiyiime ve birlesik teori seklinde cesitli teoriler ortaya
konmustur. Bazi olgularin lumboperitoneal sant implantasyonu(LPS) ve tekrarlanan

cogul travmatik lomber ponksiyon sonrasi ortaya ¢iktig1 ortaya konmustur.

CM tip I genellikle sporadik olarak goriiliir. Kadinlarda erkeklere gore biraz daha fazla
gorilmektedir. 3. ve 4. dekatta siklikla semptomatik duruma gelir. Bu nedenle “Eriskin
Tip CM”olarak da adlandirilir. CM tip I ilk tanimlandigindan beri ¢ogu serebellar
semptom, beyin sap1 ve spinal kord patolojileri bu malformasyon ile iliskilendirilmistir.
Hastalarda goriilen baslica semptomlar, suboccipital bolgede goriilen bas agrisi, boyun
agrisi, ekstremitelerde uyusma ve agr1 gibi nonspesifik semptomlardir. Bu nedenle tani
koymak olduk¢a zordur ve kolaylikla atlanabilen bir patolojidir. CM de kesin tani
manyetik rezonans goriintiileme(MRG) ile konur. Bu hastaligin tanisinda MRG altin

standarttir. Radyolojik MRG incelemelerde, tipik olarak serebellar tonsillerin 5 mm



veya daha fazla asagida bulunmasi ile teshis edilir. Klinik tanida en yaygin kullanilan
parametre MRG dir. CM tip | de beyin omurilik s1visi(BOS) dinamigi de bozulabilir.
Bunun sonucu olarak daha cok servikal bolgede olmak iizere olgularin %20-70’inde
siringomyeli goriiliir. Ayrica CM tip I bir¢ok kranioservikal bileske anomalileri ile

birlikte olabilir. Bu anomalilerin bulunmasi hastanin klinigini zenginlestirir.

CM tip I icin glinlimiize kadar ortak bir goriis olarak belirlenmis, kesin bir tedavi
yontemi yoktur. Klinik kraniovertebral bileskede olusan kompresyon sonucu gelistigi
i¢in, cerrahi tedavide amag var olan kompresyonu ortadan kaldirmak ve BOS basincini
azaltmaktir. Cerrahi tedavide en c¢ok wuygulanan yontem Posterior Fossa
Dekompresyonu’ dur. Bu yontem “Suboccipital Kraniektomi - C1 Total Laminektomi”
uygulamasint  kapsamaktadir. Bunun yaninda eslik eden patolojilere gore,
V/P(ventrikiilo-peritoneal) sant, S/S(siringosubaraknoid) sant gibi ek cerrahi
yontemlerde uygulanabilmektedir. Kemik yap1 dekomprese edildikten sonra
“DURAPLASTI” diye adlandirilan, hastanin durasmin “Y” seklinde agilarak, sentetik
veya otogreftlerle buraya yama yapilarak, araknoid yapisikliklar agildiktan sonra
kapatilmasini kapsayan bir yontemle dekompresyon iglemi tamamlanir. Son yillarda ise
“DURAL SPLITTING” adinda duranin sadece dis yapragma uygulanan vertikal veya
yatay mikroinsizyonlar ile yapilan ve sonuglart da olduk¢a basarili olan bir
dekompresyon yontemi tanimlanmistir. Giinlimiizde her iki teknik de aktif olarak
norosirlirijyenler tarafindan uygulanmaktadir. Ve her iki yontemin sonuglarina yonelik
literatiirde bir¢ok makale bulunmaktadir. Ama her iki yontemi karsilagtirildigi

arastirma sayist oldukga az ve vaka sayis1 yoniiyle yetersizdir.

Biz bu ¢alismada, CM Tip I olan hastalarda klinik ve radyolojik yonden, cerrahi tedavi
oncesinde ve sonrasinda, takip ve degerlendirmelerini yaparak, her iki cerrahi yontemi
karsilastirmay1 ve yapilan radyolojik 6l¢iimlerle chiari hastalarinda normal populasyona

gore olan farkliliklar1 ortaya koymay1 hedefledik.

Calismamizda; CM tip I hastalarinin MRG 1iizerinde, beyin tiimorleri cerrahisinde

kullandigimiz “néronavigasyon” ile posterior fossa hacimlerinin dlgerek normal

populasyonla olan farklar belirlendi. Tonsiller herniasyon miktar1 ve birlikte bulunan

anomalileri belirleyerek aralarinda iliski olup olmadigina bakildi. Intraoperatif USG ile

tonsillodural mesafe genisligini dlcerek BOS gegisini tespit edildi ve MRG de 6lciilen

tonsillodural mesafe ile karsilastirildi. Ayrica Foramen Magnum genisligi, C1 vertebra
2



Foramen o©n arka c¢api, klivus uzunlugu ve klivus agis1 gibi platibazi
degerlendirilmesinde kullanilan ol¢timleri yaparak normal populasyonla arasindaki
farklar1 ortaya konuldu. Preoperatif ve postoperatif donemde, ¢ekilen MRG lerde sirinks
kavitesinin medullaya orant o6lgiildii ve postoperatif poliklinik takipleri yapilarak
preoperatif semptom ve bulgularin diizelme dereceleri degerlendirildi. Bu ¢aligmada,
elde edilen bulgular ve yapilan 6l¢iimlerin CM Tip I etyolojisi i¢in ve her iki ameliyat
tekniginin klinik ve cerrahi sonuglarinin degerlendirilmesine katki saglayacagini

diisiinmekteyiz.



2.GENEL BILGILER

2.1. Chiari Malformasyonu
2.1.1. Tanimi ve Tarihgesi

Bu malformasyon ilk kez 1883 de Cleland tarafindan tanimlanmigtir. Daha sonra Chiari
Malformasyonu (CM) 1891 yilinda HansChiari tarafindan posterior kranial fossa
yapilarinin spinal kanal igerisine dogru yer degistirmesi olarak tanimlanmis ve
yayinlamistir. Arnold tarafindan meningomyelosel ile birlikte hindbrain sarkmasi olan
bir ¢ocuk bildirilmesi iizerine “Arnold-Chiari Malformasyonu” olarak tekrar

tanimlanmustir (1).

Hans Chiari ¢ok sayida hekimin de yer aldig1 bir ailede, 4 Kasim 1851°de Viyana’da
diinyaya geldi. Babasi Viyana ve Prag’in dnde gelen Jinekologlarindan Johann Baptist
Chiari; kardesi ise bir rinolarengolog (KBB uzmani) olan Ottokar Chiari’ydi. Chiari
zamanin en saygi duyulan patologlarindan biri olan Karl Rokitansky’nin asistani olarak
Viyana Patoloji Enstitiisiinde tip egitimi almaya basladi ve 1875°de egitimini
tamamladi. Bu tarihten sonra Karl Rokitansky’nin yerine gecen Richard Heschl’inda
asistanligin1 yapmaya devam etti. Richard Heschl’in 6liimiinden sonra Ise Chiari

Viyana’dan ayrildi ve Prag’daki Alman Universitesi’nde patoloji profesorii oldu.(2)

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

caligmalar1 yaymlamistir.(2)



Chiari Malformasyonu olarak bilinen patoloji hakkindaki ilk yaymmi “Uber
Veranderungen des Kleinhirns infolge von Hydrocephalie des Grosshirns™ adiyla 1891

yilinda yapmustir.

UBER

VERANDERUNGEN DES KLEINHIRNS, DES POKS UKD DER MEDULLA OBLONGATA

IN POLGE V0N
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Resim 1. Chiari’nin Arkabeyin hernilerini tanimlayan yayinin baglik sayfasi(1895)

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

Chiari tip 1 malformasyonu serebellum ile sinirhidir. Serebellar tonsillerin parmak
benzeri sekil alarak foramen magnum’dan asagi dogru uzamasi, serebellumun inferior

loblarinin medial kisimlarinin  koni seklinde projeksiyonlar gostermesi ve bu



projeksiyonlarin medulla oblangata ile birlikte spinal kanala uzanmasidir.(3,4)Tip 2
malformasyonu, beyin sapinin yer degistirmesi ile birlikte, inferior vermis ve serebellar
hemisferlerin foramen magnumdan gecisini icerir. Daha sonra malformasyon tanimi
“inferior vermisin bir kisminin, pons ve bulbusun servikal kanala dogru yer degistirmesi
ve 4. ventrikiiliin servikal kanala dogru uzamas1” seklinde arka beyin tutulumunu daha

cok vurgulayacak sekilde degistirilmistir. (2,5)

Arnold-Chiari Malformasyonu tip Ill, art beynin (hindbrainin), beyin sap1 veya
serebellumun foramen magnumdan degisik derecelerde kaudale inmesi ile karakterize
hemen daima spinal disrafizmin eslik ettigi, cocuklarda goriilen, oldukca seyrek

rastlanan bir formudur.(6)

Chiari’nin tanimladig: tip 4 malformasyonda ise higbir sekilde arka beyin herniasyonu

yoktu ve sadece hidrosefaliye bagli serebellar hipoplazi vardi.(2)

Chiari 1906’ya kadar Prag’da Ordinaryus Profesor olarak ve patoloji-anatomi miizesinin
yoneticisi olarak calisti. 1906°da Chiari, Strazburg Universitesinde ¢alismak iizere
Prag’dan ayrildi ve 6 Mayis 1916°’da basarili bir kariyerin ardindan bir bogaz
enfeksiyonuna bagli olarak hayatini kaybetti.(2)

Resim 2.Chiari’nin ilk tanimladig1 Chiari Tip 1 malformasyonlu olgunun ilustrasyonu
(1896).(1,2)



2.1.2. Patogenez

CM etyolojisini agiklamak i¢in bazi teoriler ortaya atilmistir. Ancak higbiri tek basina

biitiin tiplerin olusumunu agiklamaya yeterli degildir. Belli basli teoriler sunlardir:

1. Traksiyon: Kaudal yerlesimli meningomyelosel, kordun ¢evre dokulara
yapisikligina neden oldugu igin, intrauterin 9. Haftada tonsillerin yukar1 migrasyonuna
engel olur ve art beyin (hindbrain) asag1 dogru ¢ekilir.(7)

2. Gelisimsel Duraklama Teorisi: Beyin sapindaki disgenetik gelisme primer
patolojidir, embriyolojik gelisim sirasindaki bir duraklama nedeni ile pontin flexura
gelisemez, pons kivriminin olmamasi nedeni ile beyin sap1 uzun gelisir ve posterior
fossa yapilar1 spinal kanala dogru yer degistirir.(8)

3. Hidrodinamik Teori: Lateral ve 4.ventrikiil arasindaki basing farkliliginin fetal
kranyospinal gelisimi etkiledigi ve arka c¢ukur yapilarmin(serebellum ve hind brain)
herniasyonuna yol actigi savunulmustur.(9)

4. Asin Biiyiime Teorisi: Posterior fossada bulunan serebellumun orantisiz ve hizl
bliylimesi ile foramen magnumdan iist servikal alana bir herniasyon oldugu
savunulmaktadir.(10)

5. Ufak Posterior Fossa Teorisi: Primer paraaksiyel mezodermal yetersizlige bagl
olarak arka gukur kemik yapilar1 normalden daha kiigiiktiir. Bunun sonucunda beyin
sap1 ve serebellum servikal kanala herniye olur.(11)

6. Norosizis (Distrafik Teori):Lomber spinal kordun gelisim defektine bagli olarak
ciltte agik olarak (meningomiyelosel vb.) bulunmasi ve BOS’ un disartya kagisi sonucu
lomber spinal basincin azalmasi ve buna baglh olarak tonsillerin asag1 dogru c¢ekilmesi

herniasyona neden olabilir.(12)

Yapilan klinik arastirmalarda bazi CM olgularinin lumboperitoneal sant implantasyonu

veya ¢ogul travmatik lomber ponksiyon sonrasi da ortaya ¢iktig1 one siirtilmiistiir.(13)



2.1.3.Smiflama

2.1.3.1.Chiari Malformasyonu Tip 1(CMI)

Tanim

Serebellar tonsillerin, foramen magnumdan servikal kanala dogru kaudal yonde,
simetrik olarak, >3mm den fazla yer degistirmesi CMI olarak tanimlanir. Bazen primer

serebellar ektopi olarak da adlandirilir.

Karekteristik olarak dentat ligamentler, servikal sinir kokleri, IV.ventrikiil ve beyin sap1

normal pozisyondadir.

Epidemiyoloji

CMI prevalanst tam olarak bilinmemekle birlikte genellikle sporadik olarak
goriiliir. 1995 yilinda yapilan bir ¢alismada genel popiilasyonda tonsiller ektopi goriilme
orani %3.5 olarak bulunmustur.(14,15) Baska bir arastirmada, CMI goriilme
insidans11/5000 olarak belirtilmistir.(16) Kadinlarda erkeklere gore biraz daha fazla
goriilmekle birlikte oran 3:1.7 dir.(17,18)

CMI ve semptomatik olan hastalara, CMI in yaninda bazi kranyal ve servikal patolojiler
eslik eder. Hastalarin %37-75’ inde siringohidromyeli,%10-15 inde hidrosefali, %5-57°
sinde skolyoz birlikteligi vardir.(17,18.19.20) Ayrica chiari malformasyonlariyla
birlikte, baziler invajinasyon %18-33, platibazi %7-25, servikal vertebra fiizyonu %2-
12, C1 in inkomplet ossifikasyonu(%5) ve atlasin occipitalizasyonu (%5-31) gibi pek
cok kemik anomalileri de bulunabilir.(21,22)

Patogenez

Kesin nedeni tam olarak bilinmemektedir. Ancak bugiin i¢in Milhoratin yaptigi
posterior fossa hacim c¢alismalari ve diger bazi1 ¢alismalarda posterior fossa kemik
yapisinda gelisme geriligi, serebellumda asir1 biiylime olmasi ve bdylece tonsillerin {ist
servikal kanala dogru herniye olmasina yol acan, paraaxial mezoderm bozuklugu olarak

kabul edilmektedir.(23) Bu 6zelligi ile tip 2 ve 3 den ayrilmaktadir. Marin-Padilla ve



ark., kiiciik posterior fossa teorisini desteklemekle birlikte, paraaxial mezodermal

yetersizligi 6zellikle vurgulamiglardir.(24)

Histopatolojik olarak, beyin sap1 ve tonsillerin gevresinde subaraknoid yapisikliklar,

pial ve araknoid fibrozis gortliir. C1 diizeyinde ise siki ekstradural bantlar bulunur.

Ayrica yapilan otopsi serilerinde CMI ile birlikteligi olan bir¢ok anomali ve sendrom

tamimlanmustir.(Tablol )

Tablo 1.CMI ile Birlikteligi Olabilen Hastaliklar

Klippel- Feil Sendromu
Norofibromatozis

Apert Sendromu

Crouzon Sendromu

Metopik veya diger Sinostozlar
Odontoid Retrofleksiyonu
Pierre-Robin Sendromu
Kaudal Regresyon Sendromu
Costello Sendromu

Paget Hastalig1

Akromegali

Rikets

Lipomyelomeningosel
Hemihipertrofi

Kloakal Ekstrofi

Biiylime Hormonu Eksikligi

Klinik

CM tip 1’de semptom ve bulgular ¢ok genis bir spektrumda yer almaktadir.Olgularin %
30’u asemptomatik olmakla birlikte, cok farkli ve belli belirsiz yakinmalarla da kendini

gosterebilir. Bu non spesifik klinik bulgular yaninda ilerleyici ve ciddi nérolojik



defisitler de goriilebilmektedir.(25,26) Klinik bulgular genellikle 3. ve 4. dekatta ortaya
cikar. Bu ylizden Erigkin CM tip I diye de adlandirilir. Yapilan yayinlarda serebellar
herniasyon derecesi ile klinik semptomlar arasinda biiylik oranda korelasyon oldugu
belirtilmistir. Oyle ki; serebellar tonsilleri 12 mm den fazla herniye olanlar
semptomatik, 5-10 mm arasinda olanlarin %30’u, 5Smm altindakilerin ise neredeyse
tamami asemptomatiktir.(26) Klinik semptom ve bulgular, 6zellikle agr1 ve parestezi,

iist ekstremite ve servikal bolgede daha yaygin olarak goriiliir.

Erigkin CMI klinik semptom veya bulgular bes ana baslikta gruplanabilir. Bunlar;
1- Artmis intrakraniyal basinga bagli semptom veya bulgular.

Bas agrisi, retroorbital basing hissi, bulanti, vertigo, diplopi..vs

CMI olgularmin %30 unda hidrosefali de olmasina ragmen KIBAS bulgular1 ancak %7-
10 unda goriilmektedir.(26)

2- Kraniyal sinirlerin tutulumuna bagli semptom veya bulgular.

Yutma giigliigii, ses degisiklikleri, dilde atrofi, trigeminal ve glossofaringeal nevralji,

gag refleksi yoklugu..vs.(27)
3- Beyin sapina basiya bagli semptom veya bulgular.
Uyku apnesi, uzun traktus bulgulari, kardiyak diizensizlikler, koordinasyonproblemleri.

4- Medulla spinalis’e bagli semptom veya bulgular biiyiik oranda siringomyeliye bagl

olusur.(28)

Parestezi, dizestezi, kas zayifligi, non-radikiiler segmental agri, hiperestezi, analjezi,

pozisyon hissinde azalma..vb
5-Serebellar basiya bagli semptom veya bulgular.

Uni-Bilateral Ataksi, nistagmus, dizartri, dismetri
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Suboccipital bas agrisi, eriskinlerde en sik goriilen ve tipik olan ana semptomdur.
Basin arkasinda baslayan, vertekse, goziin arkasina, boyna ve omuza yayilan agir, ezici
ve basing hissi olusturan karakterde bir agridir. Bu agr1 oksipital ve servikal bolgede
dermatomal olmayan tarzdadir. Valsalva manevrasiyla artmakta, devamli ve yanici

tarzda, enseye, gogiise ve list ekstremiteye yayilmaktadir.

Parestezi, iist ve alt ekstremitelerin tamaminda goriilebilir. Ve genelikle yanici tarzda

olur.
Agr1, bas agris1 disinda hastalar kollarda ve bacaklarda da agr1 tarifleyebilirler.
Tam

CM ‘nun radyolojik olarak kesin tanist MRG ile konur. Tanida altin standarttir. MRG
de herniasyon derecesi, eslik eden herhangi bir patoloji olup olmadigi rahatlikla
goriilebilir. Sine MRG, bos akim dinamigini en iyi sekilde gosterdigi i¢in, chiari ve
hidrosefali birlikteliginde sik¢a bagvurulan bir goriintiilleme yontemidir.(29) Radyolojik
olarak 3 mm ye kadar olan serebellar herniasyon fizyolojik olarak kabul edilir. 5 mm
tizerindeki herniasyonlar CM olarak degerlendirilir. Direkt grafiler eslik eden
anomalileri gostermek agisindan ve kemik yapiyr degerlendirmek i¢in dnemlidir. Ama
kemik yapilar1 ayrintili olarak incelemek i¢in BT ¢ekilmesi gereklidir. Kranyovertebral
bileske ve kemik anomalileri degerlendirilmesinde BT sagittal, koronal ve {i¢ boyutlu

gorme imkani tanimasi hasabiyle 6nemli bir goriintiileme yontemidir.
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Tablo 2. CM Tip I de Goriilen Semptom ve Bulgular

o Agn e Gorme bozukluklari
Suboccipital bas agris e Isitme azlig1
Boyun agrisi e Tinnitus
Ust ve alt ekstremite e Uyku apnesi
Retroorbital e Nistagmus

e Parestezi, anestezi, dizestezi e Atrofi

e Motor defisit e Trofik degisiklikler
Ust ve alt ekstremite e Alt kranyal sinir patolojileri

o Ataksi e Spastisite

e Vertigo e Hipo/hiperrefleksi

e His kayb1

o Sifinkter disfonksiyonlari
* Bulanti, Kusma Gaita inkontinanst
e Disfaji Uriner inkontinans

e Dizartri

Bunlarin diginda, kullanilan bazi noérofizyolojik testler vardir. Bunlar, Beyin sapi
uyartlmis potansiyeller(BAEP), Somatosensoriyel uyarilmis potansiyeller(SEP) ve
Motor uyarilmig potansiyeller(MEP) gibi tanidan daha ¢ok cerrahi karar asamasinda ve
olgularin izlenmesinde kullanilan yardimci testlerdir. BAEP ile alt beyin sap:
kompresyonu erken donemde saptanabilirken, SEP ile de hem beyin sapt hem spinal

kord kompresyonu erken donemde saptanabilmektedir.(30)

Resim 3.  B: A-B (McRae ¢izgisi) altinda kalan serebellar tonsillerin 6l¢iimii(C)

A:18 mm tonsiller herniasyon izlenen bir T2 sagittal MRG
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Siniflandirma

Klasik olarak 4 tipi vardir. ancak son yazilan arastirmalarda ayri 2 tipten daha

bahsedilmektedir. Bunlar:
Chiari I: >5mm tonsiller herniasyon, siringomyeli olabilir.

Chiari 11 Serebellar vermis, tonsiller ve 4. ventrikiil foramen magnumdan herniye

olmustur. Myelomeningosel ile birliktedir.

Chiari I11: Kranyoservikal bolgedeki bir ensefalosel kesesi icerisine serebellum, beyin

sap1 ve 4. ventrikiiliin fitiklasmasidir.
Chiari 1V: Kiigiik posterior fossa ve serebellar hipoplazi veya aplazi vardir.

Chiari 0: Kiigiikk posterior fossa ve syringomyeli vardir. Serebellar herniasyon
yoktur.(31,33)

Chiari 1.5: 4. ventrikiil, serebellum ve beyin sapt foramen magnumdan herniye

goriinimdedir. Ancak myelomeningosel kesesi yoktur. (32,33)
Ayiric:1 Tam

CM da goriilen semptom ve bulgular, bu hastalik igin patogonomik degildir. Kranial ve
spinal kordu hedef alan bir¢ok hastalikta bu semptom ve bulgular goriilebilir. Bu
nedenle bu hastaliklarla ayrici tanisinin yapilmasi gerekir.(33) Bu hastaliklardan 6ne

¢ikanlar sunlardir:

= Multiple Skleroz

»  Fibromyalji

= Kronik Yorgunluk Sendromu

=  Migren

= Idiopatik intrakranyal Hipertansiyon
= Spinal Kord Tiimdrleri

= Psikiyatrik Bozukluklar
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Tedavi

CM’da hastaligin dogal seyri ile ilgili yaymnlanmis yeterli arastirma yoktur.
Glinlimiizdeki tedavi yaklagimi semptomatik hastalarda cerrahi, asemptomatik
hastalarda ise periyodik araliklarla MRG ile takip seklinde uygulanmaktadir. Tedavide
ama¢ en azindan mevcut norolojik durumu korumaktir. Tedavi planini radyolojik,

klinik, norofizyolojik bulgular ve eslik eden patolojilere gére yapmak gerekir.

Skolyoz cerrahisi planlananlara, asemptomatik olsalar dahi cerrahi komplikasyonlar
onlemek i¢cin mutlaka profilaktik amacli cerrahi uygulanmalidir. Bir siire beklendikten

sonra (9-12 ay) skolyozda artis varsa veya diizelme olmazsa hasta skolyoz cerrahisine

verilmelidir.(34,35)

Semptomatik CMI tedavisinde tedavi tartismasiz ve kesinlikle cerrahidir. Cerrahi

tedavinin de ti¢ amaci vardir:

1-Foramen magnum seviyesinde iist ve alttaki basing farkini gidermek

2-Sirinksin eslik ettigi durumlarda sirinks kavitesini ortadan kaldirmak

3-Beyin sap1 lizerindeki direkt basiy1 ortadan kaldirmak

Bu nedenle tedavi planini hastalari ti¢ ayr1 gruba ayirip yapmak daha uygun olabilir:

A-Yalniz CMI olan hastalar

B-CMI+Hidrosefali olan hastalar

C-Siringomiyeli + CMI olan hastalar

14



CM Tip1

ASEMPTOMATIK SEMPTOMATIK
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Sekill.CM Tip I Klinik Degerlendirme Semasi (36,37)

Herhangi bir sikayeti bulunmayan, ndrolojik muayenesi normal olan, tesadiifen tani
konulmus hastalar, cerrahi uygulanmadan 6 ay veya 1 yillik araliklarla MRG ile takip
edilmelidir. (33,38)

Asemptomatik ve sirinks olan hastalarda, tedavi cerrahi veya eger sirinks kavitesi <2

mm ise 6 aylik periyotlarla MRG ile takip edilmesi 6nerilmektedir.(33)

Cerrahi tedavi ve yontemleri halen tartismali olmakla birlikte, literatiirde ana yontem
Kranioservikal Dekompresyon(KSD)’ dur. Bu yontem suboksipital kranyektomi ve C1
total laminektomi uygulanmasi seklindedir. Genel intiba duraplasti yapilmasi yoniinde

olsa da bu yontem de halen tartismalidir.(38)

Cerrahi Teknik

Anestezi ve Pozisyon

Hastalarin hepsine Genel Endotrakeal Anestezi uygulanir. Entiibasyon sirasinda boynun
asir1 ekstansiyona gelmemesine dikkat edilmelidir. Preoperatif donemde antibiyotik
(tercihen sefazolin) verilmeli ve 3 saatte bir doz tekrarlanmalidir. Uygun hastalarda,
gerekirse anestezinin hemen sonrasinda norofizyolojik monitorizasyon da yapilabilir.

(MEP,SEP,BEP)(39)
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Anestezi sonrasinda hastalara eger >5 yasinda ise, basin pozisyonu ve
immobilizasyonunu saglamak igin, ¢ivili baslik(Mayfield Holder), <5 yas ise atnali

baslik uygulanur.

Microscope

& Anesthesia
Assistant D %

a» AP

Surgical scrub
(instrument table)

Sekil 2. Ameliyathane Diizeni

Anesteziyolog, bu islem Oncesinde olusabilecek hemodinamik yanitt 6nlemek igin

gerekli medikasyonu saglamalidir.(40,41)

Cerrahide en c¢ok concorde ve oturur pozisyon olmak {izere 2 tiir pozisyon kullanilir.

Concorde pozisyonun, oturur pozisyona gore 3 dnemli avantaji vardir.(42,44) Bunlar:

1- Hava embolisi riski azdir.
2- Cerrah i¢in daha konforludur.

3- Pozisyon zamani daha kisadir.

Venoz hava embolisi, ani hipotansiyon, en tidal CO2 ve SpO2 degerlerinde azalma,
PaC02 de hafif artis ve ani dolasim arresti ile seyredebilen, Onemli bir

komplikasyondur. Siklikla oturur pozisyonda goriilen bir komplikasyondur.

Concorde Pozisyonu, prone pozisyonun bir modifikasyonudur. Kraniovertebral bileske,

list-orta ve servikotorakal bileskeye, oksipital transtentoryal, supraserebellar
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infratentoryal bolgeye, posteriordan yaklagim gerektiren patolojilerde tercih edilen bir

pozisyondur. Amag servikal lordozu azaltarak en uygun agilimi saglamaktir.(43,44)

Pozisyon verilirken hasta en az 4 kisi tarafindan yiiziistli ¢evrilir. Pozisyonda hastanin,
toraks, pelvis lst bolgesi, dizleri rulo ve yastiklarla desteklenmelidir. Sonrasinda ¢ivili
baslik, bas ve iist servikal omurga noétral ve hafif fleksiyon pozisyonunda, alt servikal
omurga gerdirilerek uzatilmis pozisyonda olacak sekilde tespit edilir. Her iki omuz
eklemi iizerinden apolet tarzinda yerlestirilen tespitlerle, govde kaudale dogru ¢ekilir.
Fleksiyon, boyun ve ¢ene arasma en az iki parmak girecek sekilde

ayarlanmalidir.(44,45)

Sekil 3. Concorde pozisyonu

Oturur pozisyon, hasta supine pozisyonda uyutulduktan sonra, kontrollii bir sekilde
oturur pozisyona getirilir. Bas, boyun pozisyonu notr ve hafif fleks sekilde sabitlenir.
Hastanin kaymamasi igin masaya hafif trendelenburg pozisyonu verilir. Ust govde
aksillaya bast yapmayacak sekilde gogiisler seviyesinden baglanir. Kollar ise hafif

abduksiyonda ve dirsek ekleminden biikiiliir.

Her iki pozisyonda da alt ekstremitelerde vendz gollenmeyi Onlemek amac ile,

pndmatik basingli ¢oraplar veya elastik bandajlar kullanilmalidir.(44)
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Sekil 4. Oturur (sitting) pozisyon

Insizyon, eksternal oksipital protuberensin hemen yukarisindan C2-C3 servikal spindz

¢ikintilara uzanan bir orta hat insizyonu seklindedir.(33,38,47)

Sekil 5. Dorsal orta hat insizyonu

Suboksipital kranyektomi ve C1 total laminektomi, yaklasik 3x3 cm boyutlarinda
kranyektomi yeterlidir. Genis kranyektomi ilerde serebellar sarkmaya neden olabilecegi

igcin tavsiye edilmemektedir. Kraniektomi yapilirken, oksipital kemikten olabilecek
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abondan kanamalar, anomalik yerlesimli confluens siniis ve vertebral arter nedeniyle

dikkatli olmak gerekir.(47,48)

Cl’e total laminektomi yapilirken, lateral internal vertebral vendz pleksusdan
olusabilecek kanamalar kontrol altina alinmalidir. Bu pleksus dura ile periost arasinda
seyreder. Gerekirse C2 laminasinin iist-alt bolgeside c¢ikarilabilir. Sonrasinda ClI

diizeyinde kalinlasmis dural bantlar serbestlestirilir.

Dura, Y bi¢iminde agilarak, oksipital siniis baglanir. Oksipital siniisiin kesilmesi
abondan kanamalara ve hava embolisine neden olabilir. Mikroskop ile tonsiller arasinda
bulunan araknoid bantlar temizlenir ve BOS pasaj1 agilir. Bu iglem sirasinda 11 .kranial
sinir ve Posterior Inferior Serebellar Arter(PISA) korunmalidir. Araknoid bantlar

temizlendikten sonra dura otogreft veya allogreftlerle kapatilir.(46,47,48)

Sekil 6. (A-B) Duranin Y seklinde agilmasi (C)Duranin greft ile kapatilmasi

Dural Splitting(b6lme, yarma), son yillarda popiiler olan bu yontemde amag, duranin
dis yapraginda bulunan gergin bantlar mikrocerrahi ile ¢ikarilir. Duranin dis yapragina
vertikal insizyonlar yapilir ve tonsillodural mesafe artirilarak BOS  gecisi

saglanir.(49,50)

Komplikasyonlar

Serebrospinal Sivi Kacagi, dura, fasya ve cilt siitiirlerinin daha siki atilmasi ile
Onlenebilir. Eger menenjit gelisirse, 6liime kadar varabilen ciddi sonuglara yol agabilir.
Bu yiizden 6nemli bir komplikasyondur. Gelismesi halinde, perifiks ile BOS un drenaji

veya revizyon cerrahisi ile dura onarimi yapilir.(48)
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Vertebral arter yaralanmasi, lateral bolgelerde calisitken koter ve ronger
kullanimindan kaginmak gerekir. Yaralanma durumunda ise, miimkiinse arterin primer

tamiri, tampon veya stent uygulanmasi gibi yontemler tercih edilir.(47,48)

Hematom, postoperatif donemde tansiyon regiilasyonuna dikkat edilmelidr. Ve kontrol
icin BT c¢ekilmelidir. Tedavisinde,hematomun biiylikliigline gore karar verilir. Takip

veya reeksplorasyon yapilir.(48)

Dural Kanamalar, dura agilirken olan siniis kanamalar1 veya ven kanamalarini kapsar.

Aseptik Menenjit, subdural veya subaraknoid mesafeye kan kagmasi sonucu olusabilir.

Tedavisinde yiiksek doz steroid uygulanir.

Pseudomeningosel, uygun greft se¢imi veya diizglin dura siitiirasyonu yapilmadigi
durumlarda ortaya c¢ikar. Tedavide, revizyon cerrahisi veya sant yerlestirilmesi

yapilabilir.(47,48)

Serebellar Sarkma, suboksipital kraniektomi 3x3 den daha fazla yapildigi durumlarda

ortaya ¢ikan bir durumdur. Tedavide parsiyel kranioplasti yapilir.

Direncli Siringomyeli, bu durumda hasta bastan tekrar degerlendirilmeli ve yapilan
islemler gozden gegirilmelidr. Gerekirse revizyon cerrahisi, V/P veya S/S sant

ameliyatlar1 yapilabilir.(51)
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3. GEREC VE YONTEM

Bu calisma Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Norosiriirji Anabilim Dali Polklinigi’ne
Haziran 2009 - Temmuz 2013 tarihleri arasinda semptomatik ve intrakranyal bolgede
yer kaplayici herhangi bir patolojisi olmayan 113 Tip I CM ’lu hasta ile herhangi bir
sikayet nedeniyle (boyun agrisi, kol ve bacaklarda agri, uyusma..vs) servikal MR
¢ekilen ve MRgorlintiileri normal olan 50 hastayi kapsamaktadir. 18 yas alt1 hastalar ve

CM nedeniyle kliginimizde opere edilmeyen hastalar ¢alismaya dahil edilmemistir.

Bu calisma oncesinde fakiilte etik kurulundan izin alinmis ve c¢alisma siiresince etik

kurallara uyulmustur.(Karar No: 2012/712)

Hastalarin tamamina ameliyat Oncesi ve sonrasinda belirli donemlerde MRG ve
bilgisayarli tomografi(BT) cekimleri yapildi. MRG incelemeleri 1.5 Tesla giicliinde
MRG(Philips MR Systems Intera Release 12.6.1.4.2012)cihazlar1 ile standart kafa
sargist kullanilarak yapildi. BT c¢ekimleri ise sadece preoperatif donemde
oksipitoservikal kemik anomalilerini tespit etmek amaciyla yapildi. Elde edilen biitiin
gorlntiiler hastanemizde kullanilan PACS sistemine aktarildi. Calismada belirtilen
biitlin uzunluk Ol¢iimleri PACS sistemi kullanilarak yapildi. Sadece posterior fossa
hacim dlgiimleri, pacs’ taki goriintiilerin Brain Lab’ a aktarilmasi ve ndronavigasyon ile

posterior fossanin igsaretlenmesi ile elde edilmistir.

Hastalarin ad-soyad, cinsiyet, yas bilgileri alinarak belirli periyotlarla hastalarin

ameliyat Oncesi ve sonrasinda (3.ay-6.ay-12.ay) klinik degerlendirmeleri ve fizik
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muayeneleri yapildi. Semptom ve bulgular Norolojik Skorlama Sistemi (52,53)

kullanilarak kayit altina alindi ve siniflandirildi.(Tablo: 3)

Tablo 3.Norolojik Skorlama Sistemi

) . . | ATAKSIKYUR | MOTOR SFINKTER YUTMA
AGRI DIZESTEZI N . .
UYUS KUVVET FONKSIYONU | FONKSIYONU
Normal
Agrim yok Normal Normal Normal Normal
kuvvet
Ara sira oluyor o o
Hafif agrim Var ama ) Hafifbir bozukluk | Sinir hasar1 yok
) ~ | yardima Dirence kars1 )
var ilag hareketlerimi o var. kateter nadiren oluyor
) ihtiyacim hareket var ) .
ihtiyacim yok | kisitlamriyor ihtiyacim yok rahatsiz etmiyor
olmuyor
) Var bazi Yiiriimekle Yercekimine Rezidii oluyor o
Agrim ilagla L Sinir hasar1 var
) hareketlerimi | yardima kars1 ama kateter
diizeliyor o . o kompanse
kisitliyor ihtiyacim oluyor | koyabiliyor ihtiyacim yok
Yergekimi
Agrimiilag Var bir ¢ok Birkag adimda kars1 Nadiren Aspirasyon +
azaltiyor ama | hareketimi oluyor yardima | koyamiyor inkontinans Okstiriik
yeterli degil | kasitliyor ihtiyacim oluyor | ama hareket oluyor refleksikorunmus
var
Ilacaragmen | Var biitiin Avyakta durmak | Hareket yok Aspirasyon +
L o . Siklikla kateter
ciddi hareketlerimi | i¢in yardima kontraksiyon Okstiriik refleksi
) o kullantyorum ) )
agrilarim var | engelliyor ihtiyacim oluyor | var varyeterli degil
Agridan
o Higbir isimi Ayaga . Kateteri siirekli Yutma
higbir is Pleji ]
yapamiyorum | kalkamiyorum kullantyorum fonksiyonu yok
yapamtyorum

MRG’lerde CM Tip I tespit edilen ve semptomatik olan hastalara ameliyat onerildi.

Ameliyat ve ¢alisma i¢in hazirlanan Bilgilendirilmis Onam Formu hastalarin herbirine

verilerek bilgi edinmeleri sagland1 ve ameliyat i¢in onam formu alindu.

Hastalar uygulanan cerrahi yonteme gore iki gruba ayrildi. 113 hastanin 78’ine

KVD+Dural Splitting, 35’ine KVD+Duraplasti yontemi uygulandi. Biitiin hastalar

concorde veya oturur pozisyonda ve genel anestezi ile opere edildi. Cerrahi profilaksi

i¢in operasyondan 30 dk once 1 gr sefazolin IV olarak yapildi. Cilt insizyonu oksipital
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protuberensin hemen yukarisindan C4 spindz progese kadar uzanan ortahat insizyonu
seklinde yapildi. Sonrasinda yaklasik 3x3 cm boyutlarinda kranyektomi ve CI1 total
laminektomi uygulandi. Ardindan C1 diizeyinde kalinlasmis dural bantlar

serbestlestirldi.

Resim 4. Intraoperatif suboccipital kranyektomi ve C1 total laminektomi

113 hastanin 78’ine bu asamadan sonra mikrocerrahi ile duranin dig yagraginin,
horizontal ve vertikal mikroinsizyonlarla a¢ilmasi islemi yapildi. Ve intraoperatif USG
ile tonsillodural mesafe dlgiilerek BOS gecisi olup olmadigina bakildi. Diger 35 hastaya
ise dura Y seklinde acilarak mikrocerrahi ile tonsiller arasinda bulunan araknoid bantlar
temizlendi. Ve BOS pasaji agildi. Sonrasinda hastalara galea ile duraplasti yapildi. Bu
hastalarin 12’sinde galea iizerine iki bilesenli fibrin doku yapistiricis1 uygulandi.
Sonrasinda mesafeye drene konularak muskuler ve subkutan tabakalar uygun sekilde

kapatildi.

Hastalarin erken postoperatif donemde takipleri beyin cerrahi servisinde yapildi.
Taburcu olduktan sonraki takipleri ise 3.ay, 6.ay, 12.ay larda polklinikte yapildi.
Takiplerine gelemeyen hastalara ise telefonla ulasilarak mevcut Kklinik durumlar
hakkinda bilgileri alindi. Alinan bilgiler Norolojik Skorlama Sistemine uygun bir

sekilde diizenlendi.

Posterior fossa ve platibazi degerlendirmesinde T2 ve T1 agirlikli mid-sagittal ve

aksiyel MRG, aksiyel servikal BT goriintiilerinde yapilan bazi dl¢limler esas alindi.
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MRG ve BT gorintiilerinin midsagittal kesit degerlendirmesinde ; nasion (N),
tuberculum sellae (TS), basion (B), opisthion (O) ve protuberantia occipitalis interna

(POI) yapilarinin goriilmesi esas alindi.

Posterior fossa ve platibazi degerlendirmesinde esas alinan Olglimler asagida

belirtilmistir.
MRG Ol¢iimleri

a) McRae c¢izgisi (foramen magnum(FM) on-arka c¢api): McRae ¢izgisi (FM)’nin
on (B) ve arka kenarlarinin (O) i¢ yiizleri arasindaki ¢izgidir. FM’nin genisligini ve

alanin1 degerlendirmede kullanilir.(3)

Resim 5.McRae ¢izgisi (foramen magnum on-arka ¢apt)

b) Klivus uzunlugu ise dorsum sellae apeksi ile basion arasi mesafedir. Ayni zamanda

bu uzunluk, bazioksiput gelisimini gosteren parametrelerdendir.(23,54)

Resim 6.Midsagittal MR goriintiisiinde Klivus Uzunlugu (sar1 ¢izgiler)
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¢) Wackenheim klivus (klivus-kanal acis1 veya kraniyovertebral aci) acisi:
Klivustan gecen ¢izgi ile odontoid ¢ikintinin arkasindan servikal kanala uzanan hat
arasindaki agidir. Fleksiyonda 150°, ekstensiyonda ise 180°’dir. 150°’den daha az
olmas1 medulla spinalise ventral kompresyon ile iliskilidir.(55,56)

Resim 7.Wackenheim klivus (klivus-kanal ag¢is1 veya kraniyovertebral ag1) agisi

d) C1 vertebral foramen 6n arka uzunlugu: CM Tip I hastalarinin ve normal
populasyondaki kisilerin T2 mid-sagittal MR gériintiilerinde C1VF 6n arka uzunlugunu

Olgerek karsilastirmalarini yaptik.

Resim 8.T2 mid-sagittal MR goriintiisiinde C1VF 6n arka uzunlugunu dl¢iilmesi

e) Tonsillo-Dural mesafe(TDM): Her iki hasta grubunda, cerrahi sonrasinda T2 mid-
sagittal MR  gorintiilerinde tonsillo-dural mesafeyi hesaplayarak sonuglari
karsilastirdik.(7) Ayrica dural splitting yapilan grupta suboccipital kranyektomi, C1
total laminektomi, dural bantlarin serbestlestirlmesi ve dura dis yapragini agma
isleminden sonra intraoperatif USG ile tonsillo-dural mesafeyi 6lgtiik ve BOS akigini
gozlemledik.(8,9)

25



Resim 9. A-T2 sagittal MR da Tonsillo-Dural mesafe 6l¢iimii
B. intraoperatif USG da Tonsillo-Dural Mesafe Ol¢iimii

f) Sirinks kavitesinin medullaya oranmi: CM Tip | ve siringomyelisi olan hastalarda
cerrahi sonrasinda sirinks kavitesinde kii¢iilme olup olmadigini anlamak icin her iki
grupta da ameliyat Oncesi ve sonrasinda, mid-sagittal T MR goriintiilerinde sirinks
kavite ¢apinin en genis oldugu kisimda sirinks kavite ¢apini medullaya oranlarini

hesapladik. (7) Preoperatif ve postoperatif donemde 6l¢iilen degerleri karsilastirdik.

Resim 10.Sirinks Kavitesinin Medullaya Oranmnin Olgiimii

g) Posterior fossa hacmi: kiigiik posterior fossa, chiari malformasyonu olan
hastalarda tonsiller  herniasyondan sorumlu  mekanizmalardan  biri  olarak
gosterilmektedir. Posterior fossa hacimleri igin literatiirde bircok farkli teknik

kullanilmistir. Ve sonuglar arasinda da belirgin bir benzerlik bulunmamaktadir. Ama
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calismalarin ¢ogunda CM’lu hastlardaki posterior fossa ve serebellar hacim degerleri
saglikli bireyler ile karsilastirildiginda diisiik olarak bulunmustur.

Biz calismamizda posterior fossa hacmini daha dnce ¢ok az uygulanmis bir yontemle
Olgtiik. SoOyleki; normalde intrakranyal tiimoérler icin kullandigimiz ndronavigasyon
cihazina T1 ve T2 mid-sagittal MR goriintiilerini aktararak posterior fossay1 her kesitte,
tipk1 tiimorlerde yaptigimiz gibi isaretledik ve ortaya ¢ikan 3 boyutlu bolgenin hacmini
cihazdaki bir program yardimiyla 6lgerek kayit altina aldik. Ve CM’lu hastalardaki

sonuglari, normal populasyonla her iki cinsiyet i¢in ayr1 ayr1 karsilastirdik.

Rl b 0l 8l e s

[# (rar: Axian

74.241

Resim 11.Néronavigasyon ile Posterior Fossa Hacim Olgiimii

Istatiksel Analiz

Gruplarin dagiliminin normal olup olmadigi, parametrik testler i¢in Kolmogrov-
Smirnov, parametrik olmayan testler igin ise Shapiro-Wilks testleri ile kontrol edildi. Bu
testlere ek olarak SPSS programinda “Analyse >> Descriptive statistics >>
Frequencies..." diyalog kutusundan ulagilan "Charts" diyalog kutusu yoluyla histogram
ve with normal curve kutular isaretlenerek grup dagilimlarinin normalitesine bakildi.
Elde edilen siirekli veriler ortalama olarak verildi. Gruplar arast analiz i¢in,n>30 ve
parametrik testler icin Bagimsiz T testi, parametrik olmayan ve n<30 olan gruplar icin
de Mann-Whitney Uve Wilcoxon Testi yapildi. Korelasyon testleri igin ise Pearson
Testi kullanildi. Elde edilen “p” degerinin <0.05 olmas: istatistiksel olarak anlamlilik
seviyesi olarak kabul edildi.

[statistiksel hesaplamalar icin SPSS 15.0 for Windows programi kullanildi.
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4. BULGULAR

Tip I CM’lu hasta grubu duraplasti ve dural split uygulanan olmak iizere iki gruba
ayrildi. Bu iki grupta bayan ve erkek hasta ayrimlari yapildi. Chiari hasta grubuna gore
retrospektif olarak olusturulan, kontrol grubu normal populasyondan segilen 35 erkek ve
35 bayan bireyden olusturuldu. Bu gruplara ait demografik bilgiler Tablo 4 de
gosterilmistir. Tabloya gore Dural Split uygulanan hastalar (n=78), 22 Erkek, 56 bayan
hastadan, Duraplasti yapilan grup ise 21 erkek 14 Bayan hastadan olusmaktaydi. Tip I
CM’lu erkek hastalarin yas ortalamasi 37.8 ve bayan hastalarin yas ortalamasi ise 39.5
olarak hesaplandi. Kontrol grubundaki bayan bireylerin yas ortalamasi 40.8, erkeklerin
yas ortalamasi ise 38.3 idi. Gruplarin yas karsilastirmalar1 arasinda istatistiksel bir fark

saptanmadi. (p>0.05)

Tablo 4.Tip I CM’lu Hastalar ve Kontrol Grubuna Ait Demografik Bilgiler

o Standart
Cinsiyet n Yas Ortalamasi P Degeri
Sapma

Kontrol Bayan 35 40.8 9.3 >0.05
Grubu Erkek 35 38.3 121 >0.05
Tip I CM’lu Bayan 70 39.5 125 >0.05
Hastalar Erkek 43 37.8 9.8 >0.05
Duraplasti Bayan 14

Erkek 21

Bayan 56
Dural Split

Erkek 22

n= gruplardaki kisi sayilari
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Tip I CM’lu hastalarda, dural split ve duraplasti grubunda hastaneye bagvuru sikayeti en
cok suboksipital agri(%92) ve ekstremitelerde uyusukluk(parestezi)(%60) idi. Bu
semptomlara ek olarak hastalarda yiiriime bozuklugu, vertigo, dengesizlik, havale,
yutma giicliigii ve tremor gibi sikayetler vardi.(Tablo 5) En ¢ok goriilen fizik muayene
ve ndrolojik muayene bulgulari, her iki iist ekstremitede olan his kusuru(%21) ve
Romberg pozitifligi(%26) idi. Bunlarin disinda ise parezi ve patolojik refleks(Hoffmann

Refleksi) varligi, 6zellikle sirinksi olan hastalarda goriilen klinik bulgular arasindaydi.

Tablo 5.Hastalarda Goriilen Semptomlar ve Klinik Bulgular

Semptom Dural Splitting(n=78) | Duraplasti(n=35)
Suboccipital Agri 72(%92) 31(%89)
Ekstremitelerde Uyusukluk |47(%60) 19(%54)
Dengesizlik 14(%18) 3(%9)
Ekstremitelerde Agri 22(%28) 14(%40)
Yiirtime Bozuklugu 11(%14) 8(%23)
Vertigo 10(%13) 4(%11)
Diplopi 2(%3) 0
Tremor 2(%3) 0

Disfaji 2(%3) 1(%3)
Havale 0 2(%6)
Klinik Bulgular

His defisiti 16(%21) 5(%14)
Parezi 9(%12) 3(%9)
Serebellar Semptomlar 13(%17) 9(%25)
Patolojik Refleks 7(%9) 3(%9)

Tip I CM’lu hastalara eslik eden anomali ve patolojiler Tablo 6 de gosterilmistir. Her iki
grupta da en ¢ok izlenen anomali skolyoz(%14) ve siringomyeli(%51) idi. Daha nadir
olarak da, atlas oksipitalizasyonu, blok vertebra, platibasi, baziler invaginasyon,

Klippel-Feil Sendromu, hidrosefali ve intrakranyal araknoid kist gibi patolojiler izlendi.
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Foramen magnumdan asagi dogru herniye olan tonsillerin uzunlugu Tip I CM’lu
hastalarda ortalama 12.16+4.5 mm olarak Ol¢iildii. Yas ile tonsil herniasyon
uzunlugu(THU) ve sirinks ile THU arasinda yapilan Pearson Korelasyon testinde
anlamli bir iligski saptanmadi.(p>0.05 pk:-0.162). Duraplasti uygulanan grupta herniye
tonsil uzunlugu ortalama 11.75+4.10 mm iken duraplasti grubunda ortalama 12.354+4.75
mm idi. Bu iki grup arasinda yapilan karsilastirmada anlamli bir fark

saptanmadi.(Tablo7)

Resiml12. A:Atlas Oksipitalizasyonu B: 38y/B hastaya ait T2-T1 sagittal MRG

Tablo6.Hastalarda CM Tip I’ e Eslik Eden Patolojiler

Dural Splitting(n=78) Duraplasti(n=35)
Siringomyeli 40(%51) 17(%49)
Skolyoz 11(%14) 5(%14)
Hidrosefali 1(%1) 1(%3)
Klippel-Feil Send. 1(%1) 0
Intrakranyal Araknoid Kist 0 1(%3)
Atlas Oksipitalizasyonu 3(%3) 0
Blok Vertebra 1(%1) 0
Platibazi 2(%2) 0
Baziler Invaginasyon 1(%1) 0
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Tablo 7.Tip I CM’lu Hastalarda Herniye Tonsil Uzunluklari

n Ortalama Std. Sapma Minumum Maximum P Degeri
Dural Split 78 12.35 4.75 5.25 28.85 >0.05
Duraplasti 35 11.75 4.10 7.39 26.43 >0.05
Toplam 113 12.16 4.55 5.25 28.85

Not: Tablodaki degerler milimetre olarak verilmistir.

Foramen magnum 6n arka c¢ap1 Tip I CM’lu hasta grubunda bayan hastalarda ortalama

35.28 mm, erkek hastalarda 35.45 mm idi. Kontrol grubunda ise erkeklerde ortalama

foramen magnum on-arka capt 36.34 mm, bayanlarda ise 36.32 mm olarak olgiildii.

Chiari hastalarinda foramen magnum on-arka ¢apinin normal popiilasyondan kiigiik

olmasi istatistiksel olarak anlamli bulunmadi.(Tablo 8)

Tablo 8. Foramen Magnum On- Arka Cap1 Degerlendirme Tablosu

Cinsiyet n Ortalama | Std. Sapma P Degeri
Bayan 70 35.28 2.59 0.09
Tip I CM’luHastalar
Erkek 43 35.45 2.70 0.072
Bayan 35 36.32 247 0.09
KontrolGrubu
Erkek 35 36.34 2.64 0.072

Klivus kanal acisi, kontrol grubunda erkek bireylerde ortalama 158.13 derece, Tip 1

CM’lu erkek hastalarda 151.77 derece olarak o6l¢iildii. Kontrol grubunda bayanlarda

klivus kanal agis1 ortalama 155.97 derece, Tip I CM’lu bayan hastalarda ise 147.74

derece idi. Tip I CM’lu hastalardaki klivus kanal agisindaki bu azalma istatiksel olarak
anlamli bulundu.(Tablo 9)

Tablo 9.Klivus Kanal A¢is1 Degerlendirme Tablosu

Cinsiyet n Ortalama Std. Sapma P Degeri
Bayan 70 147.74 9.79 0.000...
Tip I CM’luHastalar
Erkek 43 151.77 7.81 0.000...
Bayan 35 155.97 7.45 0.000...
KontrolGrubu
Erkek 35 158.13 5.63 0.000...
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Klivus uzunlugu Tip I CM’lu hasta grubunda erkeklerde ortalama 37.24 mm, kontrol
grubunda erkeklerde 42.07 mm idi. Tip I CM’lu hasta grubunda bayanlarda ise ortalama
34.94 mm, kontrol grubunda bayanlarda 37.82 mm olarak 6l¢iildii. Chiari grubundaki

bu klivus kisaligi istatiksel olarak anlamli bulundu.(Tablo 10)

C1 vertebral foramen 6n-arka ¢ap1 Tip I CM’lu erkek hastalarda ortalama 32.05 mm,
kontrol grubunda erkeklerde 33.6 mm idi. Erkek hastalarda olan bu foramen kiigtikliigi
istatiksel olarak anlamli bulundu. Chiari grubunda bayan hastalarda ise C1 vertebral
foramen On-arka cap1 31.1 mm, diger gruptaki bayanlarda 31.7 mm olarak oSl¢iildii.

Buradaki fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi. (Tablo 11)

Tablo 10.Klivus Uzunlugu Degerlendirme Tablosu

Cinsiyet n Ortalama Std. Sapma | P Degeri

Bayan 70 34.94 2.85 0.000...
Tip | CM’luHastalar

Erkek 43 37.82 2.52 0.000...

Bayan 35 37.24 3.19 0.000...
KontrolGrubu

Erkek 35 42.07 3.17 0.000...

Tablo 11.C1 Vertebral Foramen On-Arka Cap1 Degerlendirme Tablosu

Cinsiyet n Ortalama | Std. Sapma | P Degeri
Bayan 70 31.1016 1.56576 0.07
Tip I CM’luHastalar
Erkek 43 32.0591 1.97393 0.03
Bayan 35 31.7714 1.89396 0.07
KontrolGrubu
Erkek 35 33.6703 2.54461 0.03

Postoperatif donemde kontrol T2 sagittal MRG de 6lgiilen Tonsillo-Dural mesafe dural
split grubunda ortalama 5.52 mm, duraplasti grubunda ise 9.22 mm olarak olgiildii.
Duraplasti uygulanan hastalarda MRG de olgiilen tonsillo-dural mesafenin artmis
olmasi istatiksel olarak anlamliydi. Ayrica dural split grubunda intraoperatif USG ile

Olciilen tonsillo-dural mesafe ortalama 4.30+1.16 mm idi.(Tablo 12)
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Tablo 12.Tonsillo-Dural Mesafe Degerlendirme Tablosu

n Ortalama Std. Sapma Minumum | Maximum | P Degeri
Dural Split 78 5.52 1.83 2.38 154 0.000
Duraplasti 35 9.22 3.82 3.83 21.38 0.000
TDM USG 78 4.30 1.16 2.4 8.9

Preoperatif donemde Ol¢iilen diger bir parametre Posterior Fossa Hacmi idi. Chiari
malformasyonlu ve kontrol grubunda, posterior fossa hacimleri kadin ve erkeklerde ayri
ayr1 Olgiildii.(Tablo:10) Bayan hastalar icinden yas uyumuna dikkat edilerek secilen 35
bayan hastanin ortalama posterior fossa hacmi 154.83 cm® kontrol grubundaki
bayanlarin ortalama posterior fossa hacmi ise 168.39 cm®idi. Aym sekilde secilen erkek
hastalarin ortalama posterior fossa hacmi 163.26 cm?®, kontrol grubundaki erkeklerin
ortalama hacmi ise 182.6 cm® idi.Chiari hastalarindaki bu posterior fossa kiigiikliigii

istatistiksel olarak anlamli bulundu. (Tablo 13)

Tablo 13.Posterior Fossa Hacimleri Degerlendirme Tablosu

Cinsiyet n Ortalama | Std. Sapma | P Degeri
Bayan 35 154.83 16.00 0.000
Tip I CM’luHastalar
Erkek 35 163.26 12.42 0.000
Bayan 35 168.39 9.29 0.000
Kontrol Grubu
Erkek 35 182.60 13.82 0.000

Dural split uygulanan hastalarda postoperatif donemde 6.ayda cekilen kontrol MRG de
sirinks kavitesindeki ortalama azalma miktar1 %49.6, duraplasti uygulanan grupta ise
%354.6 olarak hesaplandi. Duraplasti uygulanan hastalarda siringomyelide daha fazla

diizelme olmasi istatistiksel olarak anlamliydi.(Tablo 14)

Duraplasti uygulanan ve sirinksi olan hastalardan 5 tanesinde sirinks kavitesi tamamen
diizelirken, dural split uygulanan grupta 13 hastada sirinks kavitesi tamamen
diizeldi.(Resim 12) Duraplasti grubunda 3, dural split grubunda ise 7 hastada sirinks

kavitesinde diizelme olmadi. (Tablo 15)
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A

A: preoperatif T1- Sagittal MRG
B: postoperatif 12. ay T1- Sagittal MRG

Resim 13. 40 y / B / suboksipital bas agrisi ve iist ekstremitelerde dizestezi

Tablo 14.Sirinks Kavitesi Degerlendirme Tablosu

n Ortalama Std. Sapma P Degeri
Duraplasti 17 54.61 33.11 0.04
Dural Split 40 49.70 38.66 0.00

A: preoperatif T1- Sagittal MRG
B: postoperatif 6. ay T1- Sagittal MRG
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Resim 14.37y / E / bas agrisi,iist ve alt ekstremitelerde dizestezi ve dengesizlik




Tablo 15. Sirinks Kavitesi ve Semptomlarda Olusan Degisiklikler

Sirinks Kavitesi Sirinks Kavitesi Sirinks Kavitesi Semptomlari

Kiiciilenler Diizelenler Degismeyenler Degismeyenler

Erkek Bayan  Erkek Bayan Erkek Bayan Erkek Bayan

Duraplasti 5 4 4 1 2 1 4 3
Dural Splitting 4 16 8 5 3 4 1 6

Hastalarin preoperatif donemde ve postoperatif belirli periyodlarla yapilan agr,
parestezi ve yiirime bozuklugu norolojik skorlamalart gruplarin igerisinde ve gruplar
arasinda ayr1 ayr1 karsilastirildi. Postoperatif 3.ayda agri diizeylerindeki azalma her iki
grupta da belirgindi ve istatistiksel olarak anlamliydi. Gruplarin ise birbirine iistlinliigii
yoktu. (Tablo 16). Parestezi de ise postoperatif 6.ayda gorillen kismi iyilesme
istatistiksel olarak anlamli degildi. Ama 12. ayda olan diizelme ise istatistiksel olarak
anlamliydi.(Tablo17) Gruplar arasinda ise anlamli bir fark yoktu. Yiirtime bozuklugu
icin yapilan skorlamada ise her iki gruptada preoperatif donem ve postoperatif donemde
anlamli bir fark saptanmadi. (Tablo 18). Her iki grupta da 7 hastada parestezi
semptomunda herhangi bir diizelme olmadi. Bu hastalarin 9’u bayan 5 tanesi
erkekti.(Tablo 15). Diger goriilen semptomlar sayr olarak Yyeterli olmadigi igin

istatistiksel bir hesaplama yapilamadi.

Resim 15. 39y/E hastaya ait preoperatif T1L MRG(A)

Dural split sonrasi postoperatif 6.ay T1-T2 MRG(B)
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Tablo 16.Agr1 Skoru Degerlendirme Tablosu

Ortalama Std. Sapma P Degeri
Preop 1.48 0.769 0.08
Dural Split Postop 3.ay 3.06 0.512 0.08
n=72 Postop 6.ay 3.35 0.551 0.07
Postop 12.ay 4.00 0.516 0.31
Preop 1.90 0.508 0.08
Duraplasti Postop 3.ay 3.25 0.599 0.08
n=31 Postop 6.ay 3.68 0.470 0.07
Postop 12.ay 4.13 0.580 0.31

Tablo 17.Parestezi Skoru Degerlendirme Tablosu

Ortalama Std. Sapma P Degeri
Preop 2.60 0.538 0.867
Dural Split Postop 3.ay 2.72 0.452 0.136
n=72 Postop 6.ay 3.26 0.570 0.404
Postop 12.ay 3.66 0.522 0.626
Preop 2.63 0.496 0.867
Duraplasti Postop 3.ay 2.89 0.315 0.136
n=31 Postop 6.ay 3.16 0.375 0.404
Postop 12.ay 3.74 0.452 0.626

Tablo 18.Yiiriime Bozuklugu(ataksik yiiriiyiis) Skoru Degerlendirme Tablosu

Ortalama Std. Sapma P Degeri
Preop 2.60 0.538 0.708
Dural Split Postop 3.ay 2.72 0.452 0.098
n=72 Postop 6.ay 3.26 0.570 0.165
Postop 12.ay 3.66 0.522 0.118
Preop 2.63 0.496 0.708
Duraplasti Postop 3.ay 2.89 0.315 0.098
n=31 Postop 6.ay 3.16 0.375 0.165
Postop 12.ay 3.74 0.452 0.118
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Komplikasyonlar

Dural split uygulanan hastalarin 4’tinde, duraplasti uygulanan grupta ise 3 hastada
yiizeyel yara yeri enfeksiyonu gelisti. 2 hastaya yara debritmani yapilarak siitlire edildi
ve enfeksiyon hastaliklar1 gozetiminde antibiyoterapi uygulandi. Diger hastalara sadece
antibiyoterapi uygulandi. Duraplasti uygulanan hastlardan 5 tanesinde BOS kagagi
gelisti. 3 hastaya perifiks kateter takilarak 5 giin siireyle devamli BOS drenaji yapildi.
Perifiks takilan bir hasta 5.giin sonunda diizelmedigi i¢in operasyona alinarak dura
tamiri yapildi. 2 hastada ise BOS kacgagina bagli olarak bakteriyel menenjit gelisti.
Hastalara enfeksiyon hastaliklarinin gozetimi altinda antibiyotik tedavisi verildi. 14-21
giin arasinda antibiyotik tedavisi uygulanan hastalarin 1 tanesinde BOS kacagi menenjit
sonrasinda diizeldi. Diger hasta reopere edilerek BOS kagagi olan bolge onarildi.

Hastalarimizin hi¢birinde menenjite bagli bir sekel olugsmadi. (Tablo 19)

Tablo 19.Cerrahi Sonrasinda Gelisen Komplikasyonlar

Yiizeyel Yara

BOS Kacag Menenjit Enfeksiyonu
Duraplasti
Erkek 3 3 °
Bayan 2 0 ’
Dural Splitting
Erkek 0 0 ‘
Bayan 0 0 ’
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5. TARTISMA

Chiari Malformasyonu (CM) serebellum, beyin sap1 ve/veya 4. ventrikiilin servikal
spinal kanala dogru herniye olmasi ile karakterize bir grup konjenital veya edinsel
anomalileri igerir. Chiari Malformasyonu ilk olarak 1883°de Cleland tarafindan
tanimlanmig fakat 1891 yilinda Hans Von Chiari tarafindan smiflandirilmis ve
yayimlanmistir. Tip 1 CM’nin etyopatogenezi ile ilgili bir¢ok hipotez ortaya atilmak ile
birlikte nedenleri heniiz net olarak acik degildir. Ama etyolojisinde en sik kabul goren
goriis kraniovertebral bileskedeki mezodermal defekttir. Bu defekte siringomyeli ve
hidrosefali de eslik edebilmektedir. Bununla birlikte Tip 1 CM, intrakraniyal
arteriyovendz malformasyonlar ve yer kaplayict lezyonlar, BOS kagagi, uzamis
lumboperitoneal sant, oksipito-atlanto-aksiyal eklem insitabilitesi ile seyreden bag
dokusu hastaliklari, tethered kord sendromu, kraniyosinositoz, akromegali, Paget
Hastalig1, gibi posterior fossa kiigiikliigii ile iligkili olmayan, konjenital veya edinsel

nedenler ile de ortaya ¢ikabilir(57,58,59,60).

Chiari Malformasyonu gibi servikomediiller bileske ve posterior fossa patolojilerinin
tanisinda MR ile goriintiileme, en ¢ok tercih edilen bir yontemdir. Jack ve ark. hem
Chiari malformasyonu hem de siringomiyelinin tan1 ve izleme degerlendirmelerinde,
Pillay ve ark. ameliyat O6ncesi ve sonrasinda tani ve takip i¢in MRG'nin en yararl
yontem oldugunu bildirmektedirler(61,28). Bizim ¢alismamizda da hastalarin tani ve
takiplerinde MRG kullanilmistir. Siringomyelisi olan hastalara kraniyoservikal
bileskenin yaninda servikal, torakal ve lomber bolgeyi igine alan tiim spinal MRG
yapilmistir. Ayrica oksipitoservikal vertebra veya kemik anomalisi diistiniilen hastalara
ise kemik yapilar1 daha iyi degerlendirmek i¢in kranioservikal BT ¢ekilmistir.
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CM Tip | de Kklinik bulgular genellikle 25-45 yas arasinda goriilmektedir.
Siringomyelinin eslik ettigi hastalarda semptomlar daha erken yaslarda olabilmektedir.
Tip 1 CM genellikle sporadik olarak goriiliir, bayan- erkek orani esittir veya bayanlarda
bir miktar daha fazla goriilebilir.Karagoz ve ark. iilkemize ait 68 adet Tip 1 CM’li hasta
izerinde yaptig1 tez ¢alismasinda, olgularin ortalama yasini1 29,7+12,3 yil, erkek/kadin
oranini ise 1,06 olarak bulmuslardir. Paul ve ark.(18), 71 hastadan olusan serilerinde
kadin/erkek oranini 1.7 olarak vermislerdir(62). Milhorat ve ark. 364 tane Tip I CM’lu
hastada yapmis olduklar1 arastirmada, hastalarin yas ortalamasini 35.9+16.8,
semptomlarin baglama yasimni ise 25.2+14.2, kadm/erkek oranini ise 3.08 olarak
bulmuslardir. Bizim ¢alismamizda bayan hastalarin yas ortalamasi 39.5+12.5, erkek
hastalarin yas ortalamasi 37.84£9.8, kadin/erkek orani ise 1.6 olarak hesaplanmis ve

literatiir ile uyumlu oldugu gorilmiistiir(26).

CM’da esas semptomlar beyin sap1, medulla, alt kranial sinir, serebellum ve spinal kord
basisina bagl gelismektedir. En sik goriilen semptom servikal ve oksipital bolgede,
dermatomal yayilim gostermeyen, yanict tarzda, valsalva manevrasiyla artan agri

sikayetidir.

Bunun disinda dizestezi, bas agrisi, nistagmus, trigeminal ve glossofaringeal nevralji tek
tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord paralizisi, oksiirtik, isitme kayb1 gibi non spesifik
semptomlar da goriilebilmektedir(64,27,64). Milhorat ve ark. CM tip 1 tanisi almis 364
hastay1 klinik ve radyolojik bulgulariyla incelemis ve olgularda en sik suboksipital bag
agrisi, dengesizlik, parestezi/hiperestezi, yanici tarzda dizestezi, tremor, disfaji, ataksi,
idrar ve gaita inkontinansi gibi semptomlarin oldugunu gdstermislerdir(26). Buna
benzer literatiirde yapilan bir ¢ok calismada, 6zellikle suboksipital bas agrist olmak
lizere, retro-orbital basing hissi, diplopi, bulanik gérme, ezotropya, fotofobi gibi okuler
bozukluklar, spinal kordun etkilenmesine bagli olarak parestezi, dizestezi, kas
gligsiizliigli, spastisite, radikiiler agri, kranial sinir, pons ve serebellar basiya baglh
yutma giicliigli, dizarti, dengesizlik, tremor, bas donmesi gibi semptomlar
vurgulanmistir(65,66,67,68,69,70,71,72). Bizim hastalarimizda diger ¢alismalara benzer
sekilde, hastaneye en sik basvuru sikayeti suboccipital agr1 ve parestezi idi. Bunlarin
disinda dengesizlik, disfaji, tremor, vertigo, yiiriime bozuklugu gibi sikayetler de vardi.

Literatiirde nadir olarak bildirilen nobet sikayeti 2 hastamizda mevcuttu(73). Fakat
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hastalarimizin birinde intrakranyal araknoid kiste bagli nobet Oykiisii, digerinde ise

kiiciik yastan beri olan epilepsi dykiisii vardi.

Yapilan arastirmalarda, Tip I Chiari ile siringohidromyeli birlikteligi  %30-%70,
skolyoz %5-%57 oraninda bildirilmistir(28,74,75,76). Ayrica chiari
malformasyonlariyla birlikte, baziler invajinasyon %18-33, platibazi %7-25, servikal
vertebra fiizyonu %2-12, C1 in inkomplet ossifikasyonu(%5) ve atlasin
occipitalizasyonu (%5-31) gibi pek ¢ok kemik anomalileri de bulunabildigi bir ¢ok
seride yaymlanmistir. Bizim olgularimizda Tip I Chiari ile siringohidromyeli birlikteligi
%51, skolyoz %14 oraninda idi ve literatiir ile uyumluydu. Diger patolojiler ise bizim
serimizda biraz daha diisiik oranlarda bulunmustur.Bunun nedeni ise c¢alismamizin
eriskin yas grubunu icermesi, yapilan diger arastirmalarin ise ¢ogunun pediatrik yas
grubunda olmasi, bu patolojilerin teshis ve tedavilerinin de bu yaslarda yapilmasi

oldugunu diisiiniiyoruz.

MRG’de Tip I CM, serebellar tonsillerin foramen magnumdan 5 mm veya daha fazla
herniye olmasi ile karakterizedir. Klinik tanida en yaygin kullanilan parametre budur.
Ancak literatiirde daha az herniasyonlarda da CM’ye ait semptom ve bulgularin ortaya
ciktig1 ve siringomiyeli gelistigi gosterilmistir(28,74). Ulkemizde 68 Chiari hastasinda
yapilan bir tez ¢aligmasinda ortalama tonsil herniasyon uzunlugu 11.7+7.8 mm olarak
Ol¢ililmiistiir(62). Yine iilkemizde yapilan 33 hastayi kapsayan bir diger tez ¢aligmasinda
ortalama tonsil herniasyon uzunlugu 9,091+3,292 mm o6l¢iilmiis ve yas ile tonsil
herniasyon uzunlugu arasinda bir iligki tespit edilmemistir(75). Bizim 113 hasta
lizerinde yaptigimiz dlgiimlerde ise ortalama tonsil herniasyon uzunlugu 12.16+4.5 mm
olarak bulunmustur. Calismamizda uyguladigimiz korelasyon testlerinde de yas ile
tonsiller herniasyon uzunlugu ve THU ile sirinks arasinda anlamli bir iligki

saptanmamistir.

Calismamizda FM on-arka ¢apini1 gosteren McRae ¢izgisi uzunlugu, Tip I CM’lu bayan
hastalarda ortalama 35.28 mm, erkek hastalarda 35.45 mm, kontrol grubunda ise
erkeklerde ortalama foramen magnum on-arka ¢ap1 36.34 mm, bayanlarda ise 36.32 mm
olarak 6l¢iildii. Milhorat ve ark. 388(111E/277B) CM Tip I hastada yaptig1 caligmada
FM anterior-posterior ¢apint 32.1+£3.72 mm, transvers c¢apint 26.7+3.12 mm olarak

Olgmiistiir.  Yapilan Olgiimler 80(25E/55K) kisiden olusan kontrol grubu ile
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karsilastirilmis ve A-P ¢apin normal populasyonla bir farki olmadigi, transvers ¢apin ise
chiari hastalarinda daha kii¢iik oldugunu bildirmistir(76). Ancak c¢alismada olglimler
yapilirken cinsiyet ayrimi yapilmamis ve yas grubu olarak 15-69 yas grubu secilmistir.
Ovalioglu ise 40 adet yetigkin yas grubundan se¢ilmis kadavralarda yapmis oldugu
kranioservikal bileske morfometrik dlgtimlerde, FM On-arka ¢apini ortalama 35.59 mm
olarak bulmustur(77). Raymond ve ark. tonsil herniasyon uzunlugu 3-5 mm arasinda
olan semptomatik chiari hastalari(n=22) ve normal populasyonda(n=25) yaptiklar
posterior fossada morfometrik Ol¢limlerde FM On-arka c¢apii chiari hastalarinda
ortalama 43.55 mm, normal populasyonda ise 42.52 mm olarak 6lgmiislerdir(78). Yine
bu ¢alismada da cinsiyet ayrimi yapilmamistir. Erdil ve ark. 15-71 arasindaki normal
populasyondan 29 bayan ve 25 erkekte BT de yapmis olduklari 6l¢iimlerde FM on-arka
capini bayanlarda ortalama 34.41 mm, erkeklerde 36.95 mm olarak bulmuslar ve bu
farki istatistiksel olarak anlamli degerlendirmisler(79). Ulkemizde yapilan bir diger
calismada (57E/53B) erkeklerde ortalam FM on-arka ¢ap1 37.2+3.43 mm, bayanlarda
ise 34.6+3.16 mm bulunmustur(80).Bizim yaptigimiz 6l¢iimlerde FM 6n-arka ¢ap1 Tip I
CM’lu hasta grubunda bayan hastalarda ortalama 35.28mm, erkek hastalarda 35.45 mm
idi. Kontrol grubunda ise erkeklerde ortalama foramen magnum 6n-arka ¢ap1 36.34 mm,
bayanlarda ise 36.32 mm olarak Olciildii. Aradaki fark istatistiksel olarak anlamli
degildi. Buldugumuz sonuglarin literatiirdeki bilgilerin biiyiik bir kismi ile benzer
oldugunu gordiik. Ayrica literatiirde FM seklinin insanlarda farklilik gosterebilecegi,
mesela oval, yumurta seklinde, tetragonal, hekzagonal, pentagonal, yuvarlak, sekilde
olabilecegi bu nedenle de Gl¢limleri farkli olabilecegi vurgusu yapilmistir(80). Sonug
olarak McRae ¢izgisi her zaman FM’nin darligi hakkinda dogru bir bilgi
vermemektedir. Tip 1 CM’de FM’nin transvers ¢apinda daralma gelisebilmekte, bu
nedenle McRae ¢izgisinin referans alinmasi ile hatali yorumlar yapilabilmektedir. Bu
nedenle direkt olarak FM’nin alaninin veya sagittal ve transvers eksen uzunluklarinin

birlikte 6l¢limiiniin daha kesin sonuclar verecegini diistinliyoruz.

Tip 1 CM’de kafa taban1 ac1 6lglimleri, platibazi hakkinda bize bilgi verir. Klivus kanal
acisinin 150 dereceden az olmasi spinal korda ventral diizeyde basiy1 destekleyen bir
bulgudur(81,82). Yaptigimiz olglimlerde, klivus kanal agist Tip I Chiari grubunda
erkeklerde ve kadinlarda normal populasyona gore daha diisiik bulundu ve istatistiksel

olarak anlamliydi.(tablo:6) Alkog¢ yaptig1 calismada klivus kanal agisini Chiari hasta
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grubunda daha diisiik olarak bulmustur(75). Botelho ve ark. Chiari hastalarinda klivus
kanal agisin1 ortalama 150 derece olarak belirtmistir(81). Baska bir ¢alismada Urbizu ve
ark.klivus kanal agisimi chiari hastalarinda 153.3 derece olarak bildirmislerdir(82).
Bizim o6l¢iimlerimiz de literatiir ile uyumludur. Ama bu ac¢iyr servikal hiperlordoz,
baziler impresyon,vromatoid artrit, travma gibi durumlar etkilemektedir. Bu nedenle tek
basina bir degerlendirme kriteri olarak kullanilmasi dogru degildir. Ancak bu aginin

chiari hastalarinda azalmasi, platibazi olabilecegini diisiindiirmelidir.

Tip 1 CM’li hastalarda klivus uzunlugu, literatiirde yapilan arastirmalarin ¢ogunda
normal popiilasyondan daha diisiik bulunmustur. Klivus kisaligi, bazioksiput hipoplazisi
sonucu olusan bir durumdur. Kisaligin derecesi ise embriyojenik donemde etkilenen
oksipital skleretom sayisina baghdir. Bizim bulgularimiz da literatiirii destekler
niteliktedir.(Tablo:20)

Tablo 20.Tip 1 CM’li Hastalarda ve Normal populasyonda Clivus Uzunlugunun

Literatiir ile Karsilastirmasi(mm)

n CMmI n Normal
Raymond ve ark.(78) 22 32.95 25 43.0
Milhorat ve ark.(76) 388 38.40 80 47.0
Urbizu ve ark.(82) 100 37.48 50 40.58
Alkog (75) 33 42.20 33 47.0
Bizim calisma 113 36.09 70 39.9

Caligmamizda Ol¢tliglimiiz bir diger parametre C1 vertebral foramen 6n-arka capi idi.
Literatiirde Chiari hastalarinda capin dlgiildiigii bir arastirma bulamadik. Ama
iilkemizde yapilan bir caligmada normal insan kadavralarinda yapilan olgiimlerde bu
uzunlugu ortalama 30.75 mm olarak bulunmus(77). Bizim ¢alismamiz da ise erkeklerde
kontrol grubunda 33.6 mm chiari hastalarinda 32.05 mm bulundu. Aradaki fark anlaml
olarak degerlendirildi. Bayanlarda ise yaptigimiz Olglimlerde anlamli bir fark

saptanmadi.

Postoperatif donemde MRG’de Sl¢tiigiimiiz tonsillo dural mesafe duraplasti grubunda
daha fazlaydi. Ersin ve ark. bizim g¢alismada oldugu gibi tonsillo dural mesafenin
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duraplasti uygulanan hastalarda daha fazla arttigin1 bulmuslar ama cerrahi sonuglarin
dural split ve duraplasti grubunda ayni1 oldugunu bildirmislerdir(83). intraoperatif USG
kullanimu ile ilgili yayinlarda, genellikle BOS akimi, BOS akim hiz1 gibi parametrelere
bakilmis ama tonsillo dural mesafe 6l¢iimii yapilmamistir(84,85,86). Isu ve ark. dural
split yaptiklar1 hastalarda dural split 6ncesinde USG ile baktiklari zaman ne BOS gecisi
ne de tonsillo-dural mesafe olmadigini, ama duranin dis yagragi agildiktan sonra her
ikisini de USG de goriildiigiinii belirtmisler(86). Biz ¢alismamizda dural split grubunda
tonsilo dural mesafeyi ortalama 4.30 mm olarak Olctiik. Yaptigimiz korelasyon
testlerinde tonsillo-dural mesafe ile sirinks kavitesi diizelme oranlar1 arasinda anlaml
bir iligki bulamadik. Dolayisiyla USG de, tonsillo dural mesafeden daha ¢ok, BOS

akiminin goriilmesinin yeterli olacagini diisiiniiyoruz.

Posterior Kranial Fossanin morfometrik analizi, Chiari Malformasyonlarinin
nororadyolojik degerlendirilmesi agisindan Onemlidir. Sahuguilla ve ark.Tip 1 CM
gelismesinde FCP’nin kiiciik olmasini sorumlu tutmuslar ve bu nedenle cerrahi
dekompresyonun yalniz foramen magnum’u degil, arka cukuru da genisletmeye yonelik
olarak genis bir suboksipital kraniyektomiyle yapilmasinin daha iyi olacagi
savunmuslardir(74). Literatiirde yapilan birgok yayinda chiari hastalarinda posterior
fossa hacmi normalin altinda bulunmustur(Tablo 21). Ama yayinlarin gogunda cinsiyet
ayrimi yapilmamistir. Biz ¢calismamizda cinsiyet ayrimi yaparak Ol¢iimlerimizi yaptik.

Sonuglarimiz her iki cinsiyet i¢inde literatiir ile uyumluydu.

Tablo 21.Posterior Fossa Hacim Olgiimlerinin Karsllastlrllma51(cm3)

n CMI n Normal Olciim Yontemi
Bagc ve ark.(91) 5 162.1 3 196.0 planimetrik
Gautam ve ark.(100) 100 E-162.8 stereolojik
B-148.9
Milhorat ve ark.(76) 388 165.8 80 190.1 stereolojik
Alkog (75) 33 167.4 33 184.3 stereolojik
Nishikawa ve ark.(92) 30 156.0 50 174.2 stereolojik
Bizim ¢alisma 113 E-163.2 70 E-182.6 planimetrik
B-154.8 B-168.3
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Posterior fossa hacmi ile ilgili bagka bir konu Sl¢iimlerin nasil yapilacagi konusudur.
Literatiirde iki boyutlu stereolojik yontemler ile ii¢ boyutlu bilgisayar destekli
programlar kullanilarak gerceklestirilen planimetrik yontemlerden bahsedilmektedir.
Stereolojik yontemleri ve diger yontemi savunan bir ¢ok yayin(87,88,89,90)vardir. Ama
yapilan Olglimler arasinda bir farklilik saptanmamistir. Genellikle planimetrik
yontemlerin daha maliyetli ve uzman elemana ihtiya¢ duyulmasi gibi problemlerden
bahsedilmistir. Biz 6l¢timlerimizi ti¢ boyutlu bilgisayar programi kullanarak yaptik. Biz
de maliyetinin yiiksek ama diger yontemlere gore daha hizli ve hacim Ol¢limii daha
kolay oldugunu diisiiniiyoruz. Ayrica bu programlar ve cihazlar hacim 6lgmek disinda
bircok 0Ozelligi, mesela navigasyon, stereotaksik planlama..vs gibi, icinde

barindirmaktadir.

Tip I CM’lu hastalara uyguladigimiz dural split ve duraplasti sonrasinda sirinks
kavitesinin duraplasti hastalarinda daha fazla oranda diizeldigini gordiik.(%54.61-
%49.6).Ersin ve ark. da calismalarinda sirinks kavitesindeki kii¢lilme oranini dura
yamasi yaptiklart grupta daha fazla bulmuslar.(%36-%28). Ama sonuglarin birbirine
cok yakin olmasindan ve duraplasti ameliyatinin daha uzun slirmesi Ve
komplikasyonlarinin fazla olmasindan dolay1 6nce dural split yapilmasi takiplerde
hastalarda diizelme olmazsa sonrasinda duraplasti yapilmasini Onermislerdir(83).
Munshi ve ark.pediatrik yas grubunda yapmis olduklar1 ¢calismada dura yamasi yapilan
11 hastadan 7 tanesinde sirinksin azaldigini, dural split yapilan 6 hastanin 3’{iniin
sirinksinde azalma oldugunu raporlamigslar(93). Genitori ve ark. sirinksi olan 10 hastaya
yapmis olduklar1 dural split ameliyati sonrasinda 8 tanesinde sirinksin rezollisyona
ugradigini bildirmisler(94). Zachary ve ark. siringomyelisi olan 113 chiari hastasindan
onemli derecede sirinksi olan 50 hastaya duraplasti, daha az sirinksi olan 63 hastaya
dural split ameliyat1 yapmislar. Sonug olarak sirinksi az olan hastalar i¢in dural split
ameliyati, operasyon siiresi, hastanede kalis siiresi, maliyet(35008) ve komplikasyon
oranmin diisilk olmas1 nedeniyle daha avantajli oldugunu, sirinksi biiylik ve intradural
patoloji  diisiiniiliyorsa duranin agilmas: gerektigini  vurgulamistir(84). Bizim
calismamizda da sirinks diizelme oranlar1 duraplasti grubunda daha iyi ve istatistiksel

olarak anlamli olsa da birbirine oldukc¢a yakindir.

Hastalarimizin, suboksipital agr1 sikayeti her iki grubumuzda da postoperatif 3.ayda
azalmasi istatistiksel olarak anlamliydi. Parestezi de ise gruplarimizda anlamli bir
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azalma postoperatif 12. ayda tespit edildi. Ancak hastalarin cogunun parestezi sikayeti
icin postoperatif 6.aydan sonra gabapentin, B12 vitamini, pregabalin gibi néropatik agr1
tedavisinde kullanilan ilaglar aldigin tespit ettik. Ataksi de ise preoperatif belirgin bir
bozukluk olmadig1 i¢in postop donemde de anlamli bir degisiklik olmadi. Leanordo ve
ark.(95) 146 chiari hastasinin semptomlarini kendi belirledikleri bir skala ile preop ve
postop donemde degerlendirmis. Hastalara duraplasti uygulanmis. 1.y1l sonunda 101
hastanin semptomlar1 iyiye dogru gitmis. 39 tanesinde degisme olmamis, 6’sinda ise
kotiiye gidis olmus(95). Bivek-Waidya ve ark. 13 chiari hastasina duraplasti yapmislar
ve bircok semptomun devam ettigini ve komplikasyonlardan dolayr farkli cerrahi
teknikler uygulamak gerektigini bildirmisler(96). Chauvet ve ark. dural split
uyguladiklart 11 hastanin 18 aylik takip sonunda 6 tanesinin asemptomatik, 3 hastada
bas donmesinin devam ettigi, 2 hastada ise iist ekstremitelerde hafif bir parestezi
oldugunu ama boyun ve bas agrisinin tamamen diizeldigini gostermislerdir(50). Biz de
agr1 sikayetinin ameliyat sonrasi biiyiik oranda diizeldigini, ndropatik sikayetler iginde

medikal tedavi desteginin verilmesi gerektigini diislinliyoruz.

Literatiirde komplikasyon oranlarina goz atacak olursak, Zachary ve ark. duraplasti
yapilan grupta 3 aseptik menenjit gelisen hastaya medikal tedavi, pseudomeningosel
gelisen bir hastaya reoperasyon, 4 tane YYE gelisen hastaya medikal tedavi
uyguladiklarini, dural split grubunda ise semptomlar1 kotiiye giden bir hastaya
duraplasti yaptiklarini bildirmislerdir(84). Chauvet ve ark. dural split uyguladiklar: 11
hastanin sadece bir tanesinde YYE gelistigini raporlamislar. Munshi ve ark.”’, duraplasti
hastalarinda 2 BOS kagagi, 1 aseptik menenjit, 3 YYE, dural split grubunda ise 1 YYE
tespit etmisler(50). Baska bir calismada Yilmaz ve ark. duraplasti uyguladiklart 58
hastada, 3 BOS kagagi, 1 menenjit, 2 hastada fokal norolojik defisit, 1 YYE, dural split
uygulanan 24 hastada, 1YYE, 2 hastada da yetersiz dekompresyon nedeniyle revizyon
cerrahisi yaptiklarini yaymlamislardir(97). Bunlarin disinda bir ¢ok makalede benzer
sonuclar verilmistir. Bizim serimizde gelisen komplikasyon oranlari da literatiir ile

uyumludur. (Tablo 22)
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Tablo 22 Literatiirde Cerrahi Sonrasinda Gelisen Komplikasyonlar

Duraplasti

Dural Split

Romero ve ark.(98)

10

2 BOS kagag1
1 menenjit
1YYE

1YYE

Bivek-Waidya ve
ark.(96)

13

2 pseudomeningosel
2 BOS kagag:
1 menenyjit

2ex

Balasa ve ark.(99)

17

1 BOS kagag1
2 menenjit

1 pseudomeningosel

Ersin ve ark.(83)

15

3 BOS kagagi

12

Bizim calisma

35

5 BOS kagagi
3 menenjit
2YYE

78

4YYE
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6. SONUCLAR

1. Tipl CM konjenital veya edinsel olarak olusabilen, en sik 2-4.dekatlarda klinik
belirti veren, FM’dan asag1 serebellar tonsillerin herniasyonu ile karakterize bir
hastaliktir. Bayanlarda erkeklere oranla biraz daha fazla goriliir. Kesin tanist MRG ile
konulur.

2. Tipl CM ile birlikte, siringomyeli, skolyoz, hidrosefali, blok vertebra, atlas
oksipitalizasyonu gibi ek patolojiler goriilebilir.

3. Siringomyeli, kesintisiz bir kavite veya septumlarla ayrilmis bdlmeler halinde,
servikalden lomber bolgeye kadar degisen uzunluklarda olabilir.

4. Tonsil herniasyon uzunlugu ile siringomyeli olup olmamasi ya da siringomyelinin
genisligi arasinda herhangi bir iligki yoktur.

5. PFH azalmasi, Tipl CM’de belirgindir ve bunun paraaksiyel mezodermal yetersizlik
sonucu oldugu goriilmektedir.

6. Tipl CM’de bazioksiput hipoplazisine bagli platibaziye egilim ve buna bagli olarak
da klivus uzunlugu, klivus kanal acisinda azalma goriiliir.

7. FM on-arka capi, FM yasa ve geometrik sekline gore bireylerde degisiklik
gosterebilir. Ve Tipl CM’lu hastalar ve normal bireyler arasinda anlamh bir farklilik
yoktur.

8. Duraplasti uygulanan hastalarda sirinks kavitesi daha fazla oranda diizelmektedir.
Ama dural splitdeki diizelme oranlar1 da duraplastiye yakindir.

9. Hastalardaki semptomlarin diizelme oranlari her iki ameliyat i¢inde aynidir.

10. TDM genisligi ile sirinks kavitesi diizelmesi arasinda bir iliski yoktur.
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11. Intraoperatif USG kullanimi, yeterli dekompresyon yapilip yapilmadigi hakkinda
yol gostermektedir.

12. Duraplasti, sonrasinda menenjit, BOS kagagr gibi ciddi komplikasyonlar
olmaktadir. Dural split sonrasinda ise komplikasyon yok denecek kadar azdir. Ama
dural split ameliyatinda da yetersiz dekompresyon riski vardir.

13. Dural split, duraplastiye gore, uygulamasi daha kolay, duraplastiye gore daha az
maliyetli, daha kisa siirede yapilabilen, hastanede kalig siiresi daha kisa olan bir
yontemdir.

14. Diizelmeyen ve uzun segment dagilim gosteren sirinks kaviteleri icin, anterior
dekompresyon, siringosubaraknoid sant gibi alternatif tedavi yOntemleri

degerlendirilmelidir.
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