Chiari Tip 1 Malformasyonunda Tedavi
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Chiari tip 1 malformasyonu ve eslik eden siringomiyelinin tedavisi literatiirde oldukga tartismalidir. Tesadiifen saptanan belirtisiz ya da
hafif belirtili olgularin genellikle tedavisiz izlenmesi 6nerilmektedir. Glnlik yasami kisitlayacak derecede siddetli ve Oksurlkle tetiklenen
bas agrisina, beyin sapi ve kranyal sinir basisi bulgularina, skolyoza ya da siringomiyeliye bagl miyelopati belirti ve bulgularina neden olan
olgularda cerrahi tedavi zorunludur. Temel cerrahi girisim foramen magnum dekompresyonu olsa da, bunun icin standart bir yontem yoktur
ve cok farkl islemler uygulanmaktadir. Dekompresyona eklenen her islemin ve ayrica siringomiyeliye yonelik uygulanan tekniklerin timunan
kendine 6zel avantaj ve dezavantajlari vardir.

Bu derlemede Chiari tip 1 malformasyonu ve eslik eden siringomiyelide uygulanan tedavi yontemleri degerlendirilmistir.
ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari tip 1 malformasyonu, Foramen magnum dekompresyonu, Siringomiyeli, Tedavi

ABSTRACT

Treatment of Chiari type 1 malformation and associated syringomyelia is quite controversial in the literature. It is usually recommended to
follow asymptomatic cases or those with mild symptoms. Surgical treatment is mandatory in cases with debilitating severe cough headache,
brain stem or cranial nerve compression symptoms and signs, scoliosis or myelopathy due to syringomyelia, Although the surgery of first is
foramen magnum decompression, there is no standard technique and various procedures are performed. All the procedures added to the

decompression and all the techniques used for syringomyelia treatment have specific advantages and disadvantages.

We discuss the treatment methods of Chiari type 1 malformation and associated syringomyelia in this review.

KEYWORDS: Chiari type 1 malformation, Foramen magnum decompression, Syringomyelia, Treatment

GIRiS

Chiari tip 1T malformasyonu (CM1) ve eslik eden siringomiyeli
(SM) olgularinin tedavisi cerrahidir ve cerrahi tedaviye
alternatif olabilecek etkili medikal tedavi bulunmamaktadir.
Ancak patofizyolojinin tam olarak aydinlatilamamasi ve
uygulanan yoéntemlerin higbirinin tim olgularda basarih
olmamasi nedeniyle ¢ok farkli cerrahi yontemler tarihsel stire¢
icinde tanimlanmis, uygulanmis ve halen uygulanmaktadir.
Bu nedenle literatiirde var olan karmasa, son zamanlarda
manyetik rezonans goriintiilemenin (MRG) ¢ok yayginlasmasi
sonucu sik olarak belirtisiz ya da hafif belirtili olgulara da tani
konmasi nedeniyle daha da artmistir. Hangi olguya cerrahi
endikasyon konacadi, hangilerinin tedavisiz izlenebilecegi
literatuirde cok acik degildir. Clinki hastaligin hem toplumdaki
gercek sikhgr cok iyi bilinmemektedir, hem de dogal seyri
kesin olarak ortaya konamamistir (44).

Dogal seyir

Klinik olarak belirti vermeyen veya ¢ok hafif belirtileri olan
CM1 olgulari, herhangi bir kétiilesme olmadigi takdirde uzun
stire izlenebilir (59). Eriskinlerde beyin atrofisi ve 6zellikle ton-
siller atrofiyle beraber CM1'in gerileyebilecegi bilinmektedir.
Mikulis ve ark. (53) yasla beraber tonsillerin yukari cikma egili-
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minde olduklarini géstermistir. Klekamp (36) 644 olgu iceren
CM?1 serisinde olgularin %9,5'inin cerrahi uygulanmadan izle-
nebildigini rapor etmistir. Pediatrik olgularda ise, kafatasinin
blyime hizi santral sinir sistemininkine gore daha hizl oldu-
gundan ¢ocuk buytidikge arka ¢ukurdaki sikisikligin rahatla-
yabilecegdi, beyin omurilik sivisi (BOS) akiminin normale do-
necedi ve SM'nin de kendiliginden kiiglilecegi dusunilmek-
tedir (68, 69). Novegno ve ark. (60) tesadiifen saptanmis 22
pediatrik CM1 olgusunun buyik kisminin uzun siireli izlemde
belirtisiz kaldigini bildirmistir. Benglis ve ark. (7) CM1 saptan-
mis 0,9-19,8 yas arasindaki 124 ¢cocugu ortalama 2.83 yil izle-
mistir. 81'inde CM1 ile iliskili hafif belirti ve bulgular ve 7'sinde
SM olan olgularin higbiri izlemde kotllesme gostermemis ve
cerrahi tedavi gerektirmemistir. Ancak Massimi ve ark. (45) ani
kotilesme ile tani konan 41 CM1 olgusunun 35'inin dnceden
tamamen belirtisiz oldugunu ve bu olgularin buyik bir kismi-
nin geng yasta oldugunu bildirmistir.

Chiari tip 1 malformasyonuna eslik eden SM'nin dogal seyri
de iyi bilinmemektedir. Nishizawa ve ark. (59) rastlantiyla
CM1 ve SM saptanan 9 hastayi 11 yil stireyle MRG ve klinik
muayene ile takibe almislardir. Bu sire icinde sadece bir
hastada cerrahi gerektiren kotilesme olmus, digerlerinde
degisiklik gérilmemistir. Ote yandan tedavisiz birakilan
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SM'de servikal miyelopati gelisebilecegi bilinmektedir. SM'li
bazi olgularda tedavi sonrasi SM kii¢tldigu zaman omurilik
¢apinin normalden daha az olmasi, SM'nin omurilikte geri
doniissiiz bazi bozukluklara yol actiginin kaniti olarak kabul
edilmistir (27).

CERRAHIi ENDIKASYONLAR

Cerrahi tedavinin belki de en 6nemli asamasi hangi hastanin
ameliyattan yarar gorecegini belirleyebilmektir. Belirgin beyin
sapl basi bulgular ya da SM'ye bagh parezi veya disestezik
agrisi olan olgularda tedavi endikasyonu tartisiimaz. Hatta
solunum bulgular veya alt kranyal sinir disfonksiyonu gibi
agir norolojik bulgusu olan hastalar erken cerrahi miidahale
gerektirir. Yakinmasi olmayan, SM'nin eslik etmedigi ve tesa-
difen tani konmus CM1 olgularinin tedavisiz izlenmesi de
cok tartismali degildir. Pediatrik noérosirirjiyenler arasinda
yapilan bir anket calismasinda Haroun ve ark. (24) belirtisiz
cocuk hastalarda cerrahlarin sadece %9'unun “profilaktik” cer-
rahi dekompresyon 6nerdigini bildirmistir. Ancak sadece bas
agnisi gibi subjektif belirtiler varh@inda cerrahi endikasyon
kuskuludur ve cerrahtan cerraha ¢ok degisebilmektedir. Belir-
gin rahatsizliga ve giinliik yasamda kisittanmaya neden olan,
oksipital-suboksipital yerlesimli, 6zellikle ksurikle tetiklenen
ciddi bas-ense agrisi genellikle cerrahi endikasyon olarak ka-
bul goérir. Bunun haricindeki nonspesifik bas agrisi durumun-
da genellikle cerrahi tedavi yerine izlem tercih edilir (51).

Klinik tablo ve tonsil fitiklasmasinin varligi cerrahi secim
kriterleri icindedir. Ama Chiari malformasyonu tip 0 (CMO0)
olgularinda tonsil fitiklasmasinin olmamasinin cerrahi endi-
kasyondan ve Chiari malformasyonu tanisindan vazgecilme-
sini saglamayacagi da artik pek ¢ok yazar tarafindan kabul
edilmektedir. ilk kez 1998'de Chern ve ark. (11) tarafindan ta-
nimlanan CM0'da arka ¢ukur darligi s6z konusudur ve tonsil
fitiklasmasi olmaksizin SM gelisir. Ayni ekibin baska bir calis-
masinda, Tubbs ve ark. (70) foramen magnumdan BOS gegcisi-
nin kisitlanmasi igin tonsil fitiklasmasinin zorunlu olmadigini
bildirmistir. Bu olgularda klasik CM1'de oldugu gibi foramen
magnum dekompresyonunun (FMD) hem klinik, hem de rad-
yolojik diizelme sagladigi, SM'nin kiiclildigu rapor edilmistir
(11,70). Bu durumda MRG ile BOS akim ¢alismalari ile foramen
magnum diizeyinde BOS akiminin kisitlandiginin gésterilmesi
onemlidir.

Belirtisiz ve hafif belirtili olan olgularda da MRG ile BOS akim
calismalari hem hastanin izlenmesinde, hem de cerrahi ka-
rar vermede yardimaidir (3,26,36,37,49). Tonsil fitiklasmasi
olsa bile BOS akim incelemesi foramen magnum diizeyinde
tikaniklik gostermiyorsa dekompresyon uygulanmasi “gerek-
siz” girisim riski tasir ve cerrahiden basarli sonug¢ alma sansi
dislktur (48). Ancak MRG ile standart BOS akim calismalari-
nin BOS akimini iki yonli olarak degerlendirdigi, oysa Chiari
malformasyonlarinda akimin ¢ok daha karmasik oldugu, ayni
anda farklh yonlerde akim olabilecedi bildirilmistir. Yakin tarihli
bir calismada doért boyutlu MRG akim yontemiyle kalitatif ve
kantitatif akim analizi yapilmasinin karmasik akim &zelliklerini
ortaya koyabilecegi gOsterilmistir (8). Belki yeni MRG teknikle-
ri ile ileride cerrahiden yarar gorebilecek hastalarla gérmeye-
cek olanlarin kesin olarak ayrimi miimkiin olabilecektir.
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Eger SM ¢ok darsa ve hastada dizestezik agriya ya da norolojik
bulguya neden olmamigsa tedavisiz izlem distndlebilir. Bazi
yazarlar belirtisiz olan SM olgularinin uzun sireli izlemde
kotiilesme olasiiginin disik oldugunu gostermistir (46,59).
Bu nedenle kiiglik ve belirtisiz SM'nin dizenli goriintlileme
ve muayenelerle glivenli olarak takip edilebilecegi ileri
surdlmustir (59). Ancak SM olgularinin cogu cerrahi tedavi
gerektirir. Bazi yazarlar SM'nin boyutu, yerlesimi ve diger
belirtilerin olup olmadigina bakilmaksizin cerrahi miidahale
Onerir. Burada amag, SM'nin omurilikte neden olacagi kalici
hasarionlemektir. Mauerveark.(46) SMolan39CM1 olgusunun
sadece 3'linlin cerrahi uygulanmadan izlenebildigini, oysa SM
olmayan 31 olgunun 20'sinin izlendigini bildirmistir.

Ozellikle ¢ocuklarda SM ile birlikte skolyoz varligi da cerrahi
endikasyon olarak kabul edilir ve baska bir norolojik belirti
ve bulgu olmasa da cerrahi uygulanmasi tercih edilir.
Norosirlrjiyenler arasinda yapilan bir anket ¢alismasinda, SM
ile beraber ilerleyici skolyozu veya diger SM belirtileri olan
hastalarin tedavi edilmesi konusunda genel bir fikir birligi
oldugu gorulmustir (66).

CERRAHI TEDAVI

Chiari tip 1 malformasyonunun cerrahi tedavisinde bazi temel
konularda tartisma yoktur. Hidrosefali eslik ediyorsa veya kafa
ici basing artisina neden olan baska bir durum varsa dekomp-
resyon kararindan 6nce bu durumun dizeltilmesi onerilir.
Hastalarin ancak %7-10 kadarinda hidrosefali saptanir (14).
Son yillarda bu olgularda 6ncelikle endoskopik tglincu vent-
riklilostomi uygulanmasinin CM1 ve SM'ye ait belirti ve bul-
gulari diizeltmesinin yaninda hastayi santa bagimli kalmaktan
kurtarabilecegi bildirilmistir. Uclincii ventrikiilostominin ba-
sarisiz kaldigi olgularda ventrikiloperitoneal sant ya da FMD
uygulanmasi onerilmistir (25) Oysa Deng ve ark. (14) CM1 ve
hidrosefali olan 38 olguyu hidrosefaliye yonelik bir girisim
yapmadan kemik ve dura diizeyinde FMD ile tedavi ettiklerini,
girisim sonrasi ventrikil genisliginde degisme olmadigini bil-
dirmistir. Bu nedenle bas agrisi, kusma, papilla stazi gibi hid-
rosefaliye ait belirti ve bulgulari belirgin olmayan CM1 ve hid-
rosefali olgularinda sadece FMD uygulanmasini 6nermislerdir.

Chiari malformasyonu tip 1 ve SM'de en iyi tedavi sonuglari
belirtilerin baslangicindan itibaren 2 yil icerisinde ameliyat
edilen hastalarda alindigindan, belirtili olgularda erken
cerrahi tedavi 6nerilmektedir (17). Hafif belirtileri olup uzun
suredir stabil olarak izlenen olgularda kotiilesme bulgulari
ortaya ¢iktiginda da cerrahi uygulanmasi gerekir.

Chiari malformasyonu tip 1in standart cerrahi tedavisi
FMD'dir. Bu islemin iki ana amaci vardir: Foramen magnum
diizeyinde beyin sapina olan basiyl ortadan kaldirmak ve
bu diizeyde BOS akimini normale déndirmek. FMD icin ¢ok
farkli teknikler tanimlanmistir ve halen uygulanmaktadir.
Dekompresyon baslica 3 dlizeyde yapilabilir: Kemik diizeyinde
dekompresyon, dura diizeyinde dekompresyon ve araknoid
icinde yapilan islemler (32).

Foramen magnum dekompresyonu 1960’larda Gardner
sayesinde popliler hale gelmistir (20). Ancak Gardnerin SM
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gelisme teorisine uygun olarak dekompresyona obeksin
tikanmasi ve genis araknoid i¢i diseksiyonu eklemesi ciddi
morbidite ve mortaliteye neden olmustur. Williams, yine
CM1-SM patofizyolojisini aciklamaya yonelik olarak ortaya
attigr kendi hipotezine uygun olarak, Valsalva manevrasi
sirasinda asagidan yukariya dogru ¢ikan spinal basing dalgasi
icin bir rezervuar saglamak lzere yapay bir sisterna magna
olusturulmasina dayanan kendi teknigini tanimlamistir
(75). Bu teknik genis araknoid diseksiyonla birlikte dura
kenarlarinin suboksipital adalelere asilarak sisterna magnanin
genisletilmesini icermektedir.

Halen FMD igin farkli teknikler kullaniimaktadir. Kemik diize-
yinde dekompresyon icin foramen magnum arka kenari alinir
ve kilcuk ya da genis bir suboksipital kraniektomi uygulanir.
FMD'nin en agir komplikasyonlarindan biri serebellumun asa-
g1 sarkmasidir ve bu komplikasyonun gelismesini dnlemek
icin kraniektominin ¢ok genis yapilmamasi dnerilir. Ancak kra-
niektominin fazla kiiciik olmasi da dekompresyonun yetersiz
kalmasina ve tedavinin saglanmamasina neden olabilir (58).
Oro ve ark. (61) T2 orta hat sagittal MRG kesitinde arka ¢ukur
yuksekliginin 6lgllerek kraniektomi ylksekliginin belirlenme-
sini 6nermis, foramen magnum alt kenarindan itibaren 2,5-3
cm yukseklikte kemik ¢ikarilmasinin yeterli olacagini bildir-
mistir. Batzdorf ve ark. (6) yapilacak kraniektominin orta hat
sagittal MRG kesitinde serebellumun hemisferlerini destekle-
yecek kemik kalacak sekilde hesaplanmasini 6nermis ve 1,5-2
cm yukseklikte kraniektominin yeterli olacagini belirtmistir.
Kraniektominin genisligi aksiyal MRG kesitinde Slcilen fora-
men magnum genisliginden biraz daha kii¢iik olmahdir, bu
mesafe eriskinlerde 3 cm kadar ve adolesanlarda biraz daha
klcguktar (61).

Zhang ve ark. (79) kiiglik kraniektominin genis kraniektomiye
gore uzun sureli izlemde klinik agidan daha etkili oldugunu,
SM'nin radyolojik olarak kii¢tilmesini daha yiiksek oranda
sagladigini ve komplikasyon oraninin daha diisiik oldugunu
bildirmistir. Pediatrik olgularda da Caldarelli ve ark. (9)
2x2,5 cm ve Navarro ve ark. (57) 3x3 cm veya daha kiicik
kraniektominin basarili sonuclar sagladigini bildirmistir. Buna
karsihk Hwang ve ark. (29) CM1'li olgularda arka cukurun
tinel seklinde bir darliga sahip oldugunu, buyik olasilikla
buna bagli olarak beyin sapinin ve serebellumun daralip
uzadigini  bildirmislerdir. Bu yazarlar foramen magnum
on arka capinin anlamli derecede kiiciik olmadigini, asil
sorunun foramen magnum Ustlindeki arka ¢ukur yapisinda
oldugunu belirtmisler ve sadece foramen magnum kenarinin
alinmasinin darhg1 gidermeyecedini ileri stirmaslerdir.

Bazi yazarlar kranioplasti ile arka cukurun genisletilmesini, bu
sekilde suboksipital adalelerin yapisacadi bir ylizey olusturul-
masini dnerir (61). Chen ve ark. (10) ise kraniotomi yapip ke-
mik flebi i¢/dis cevirip yerlestirmeyi ve araya kemigin ice ¢ok-
mesini Onleyecek plaklar konulmasini, béylece arka ¢ukurun
genisletilmesini 6nermislerdir.

Foramen magnum kenarinin alinmasina ek olarak C1
laminasinin alinmasinin gerekliligi genel kabul gorir. Tonsil
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fitiklasmasi C2 dizeyine kadar uzaniyorsa C2 laminasinin
Ust kisminin da alinmasi gerekebilir. Ancak postoperatif
agn ve olasi instabilite riskini en aza indirmek icin C2 spin6z
¢ikintisinin adale yapisma yerleri ve C2 laminasi mimkiin
oldugunca saglam birakilmalidir.

Dekompresyon bu asamada birakilacaksa tonsillerin arkasin-
dan yeterli BOS gecisinin saglandiginin dogrulanmasi énerilir.
Bu amacla, intraoperatif ultrasonografi kullanilabilir, ya da du-
ranin Ustiindeki kalin periost ve dura dis yapradi siyrilip agila-
rak duranin ince i¢ yapragindan BOS gecisi goriilebilir (49,55).
Bu durumda tonsillerin dura boyunca pulsatil hareketliligi fikir
vericidir (5).

Tonsil fitiklagmasinin agir oldugu, SM'nin eslik ettigi veya
yetersiz BOS akimina sebep olan araknoid yapisiklarin
bulundugu olgularda kemik dizeyinde dekompresyon
yeterli olmayabilir ve duranin agilmasi gerekebilir (38,44,61).
Bu konudaki yayinlarin sonuglar celiskilidir. Zamel ve ark.
(78) beyin sapi uyarimis potansiyel calismalariyla kemik
dekompresyondan sonraduraplastinin cok azyarar sagladigini
bildirmistir. Oysa Chen ve ark. (10) dura agilmasinin beyin
sap! uyariimis potansiyellerini dizeltmede tek basina kemik
alinmasina gore daha etkili oldugunu saptamistir. Durham ve
Fjeld-Olenec (16) bir metaanalizde, duraplasti eklenmesinin
belirti ve bulgularin diizelme oranini etkilemedigini, ancak
tekrar girisim oranini anlamli olarak azalttigini, buna karsilik
BOS fisttlu ile ilgili komplikasyon oranini yukselttigini
goOstermistir. Oysa Hankinson ve ark. (23) kanita dayali
bir derlemede CM1 ve SM'li pediatrik olgularda sadece
kemik diizeyinde dekompresyona duraplasti eklenmesinin
diizeyi yiksek (I ya da lla) bir kaniti olmadigini bildirmistir.
Yilmaz ve ark. (77) duraplasti gereksinimini tonsil fitiklasma
derecesine gore degerlendirdikleri bir caismada, C1 arkinin
altina inmeyen tonsil fitiklasmalarinda tek basina kemik
diizeyinde dekompresyonun yeterli olabilecedi, fitiklasmanin
C1 arkinin altina indigi olgularda duraplasti eklenmesinin
fonksiyonel sonuglan artiracagini rapor etmistir. Chiari
malformasyonlarinda transvers sinls siklikla normalden
asagida yerlestiginden dura acilirken kanamaya karsi dikkatli
olunmalidir.

Dura diizeyinde dekompresyon icin farkli duraplasti ma-
teryalleri (otogreft, allogreft, sentetik greftler) kullanilabilir.
Williams'in 6nerdigi sekilde duranin agik birakilmasi, yapisiklik
ve BOS fistuilu riskinin yuksek olmasi nedeniyle genellikle uy-
gulanmaz. Otogreft kullaniimasi komplikasyon riskinin azhgi
nedeniyle tercih edilmelidir (40). Bu sayede grefte karsi alerjik
reaksiyon, yapisiklik, greft erimesi gibi komplikasyonlar 6n-
lenmis olur. Allogreftlerin immuin reaksiyonlar yaninda hasta-
lik tasima riski oldugu da bildirilmistir (40). BOS fistuli riskini
azaltmak amaciyla farkl dura yapistiricilar da kullanilmaktadir,
bunlarin birbirine Gstlinligu gosterilmemistir (61).

Litwack ve ark. (43) CM1 ve SM olan pediatrik olgularda du-
raplasti ile dura dis yapraginin alinmasini karsilastirmis ve kli-
nik yararlanma acisindan bir fark olmadigini, oysa duraplasti
grubunda komplikasyon oraninin daha yiiksek, hastanede
kalis stiresinin daha uzun ve maliyetin daha fazla oldugunu
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bildirmistir. Belirgin araknoid yapisiklik diistinilmeyen olgu-
larda dura tamamen acilmadan dis yapragi alinarak dekomp-
resyon akla gelmesi gereken iyi bir secenektir.

Duraacildigindatonsillerin pulzatil hareketi gorilmeli, sisterna
magnanin dolup bosaldigi izlenmelidir. Bunlarda bir sorun
varsa 4.ventrikll c¢ikisi kapali olabilir, bu durumda araknoid
acilarak ventrikil ¢ikisinin kontrol edilmesi gerekir. Araknoidin
acllmasinin  komplikasyon oranini arttirdigi bilinmektedir
(63). Sindou ve Gimbert (68) CM1’li eriskin hastalarin alindigi
12 calismayi degerlendirdikleri bir metaanalizde, araknoid
korunarak duranin agilmasiyla araknoid diseksiyon yapilan
olgulararasindaklinikyararlanmaagisindan birfarkolmadigini,
oysa araknoid diseksiyon yapilanlarda komplikasyon oraninin
daha yilksek oldugunu bildirmistir. Bu nedenle mimkiin
olan olgularda araknoidin acilmamasi onerilir. Buna karsilk,
Iskandar ve ark. (30) tonsil fitiklasmasinin belirgin olmadig
ve SM'nin eslik ettigi olgularda (CMO0) araknoid diseksiyon
yapilmasini dnermislerdir.

Nadiren, tonsiller cevresinde agir derecede araknoid nedbe
dokusu gelismisse 4.ventrikil cikisinin rahatlatiimasi icin
tonsillerin kismi rezeksiyonu gerekebilir. Tonsil rezeksiyonuyla
ilgili bir noérolojik bulgu ya da komplikasyon gelistigi
bildirilmemistir, yine de Oro ve ark. (61) tonsillerin islevinin
kesin olarak bilinmedigini, mimkiin oldugunca korunmalarini
Onermistir.

Kullanilan dekompresyon tekniklerinin birbirine Gstiinliga
ispatlanmamistir ve her cerrah kendi deneyimi ve egitimine
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gore farkl bir yontem uygulamaktadir. Haroun ve ark.nin
(24) bir anket calismasinda belirti veren CM1 olgularinda
pediatrik norosirurjiyenlerin %20'si sadece kemik diizeyinde
dekompresyon, %30'u beraberinde dura grefti ile genisletme,
%25'i ek olarak araknoid diseksiyon ve 9%30'u tonsil
rezeksiyonu yapilmasini dnermistir.

Baziler invaginasyon nedeniyle dnden beyin sapi basisi olan
hastalarda, genellikle dekompresyona arkadan stabilizasyon
eklenmesi gerekir. Basi ¢ok ileri diizeydeyse 6nden odontoid
rezeksiyonu yapilmasi da gerekebilir (17). Belirgin instabilitesi
olan olgularda sadece dekompresyon yapilmasinin norolojik
tabloyu hizla kétilestirebilecegi bildirilmistir (17).

Bir grup CM1 olgusunda 6nden basinin 6n planda oldugu,
densin arkaya dogru agilanmis oldugu, arka ¢ukur kiicukligu-
nin daha belirgin oldugu ve olasilikla buna bagh olarak sa-
dece tonsillerin degil, beyin sapinin da servikal kanala dogru
indigi saptanmistir. Daha agir belirti ve bulgularla giden ve
dekompresyona yaniti daha kotu olan bu alt grup, Chiari mal-
formasyonu tip 1,5 (CM1,5) olarak adlandinlmistir (72) (Sekil
1A,B).

Odontoid c¢ikintinin, baziondan aksis govdesinin alt-arka
kdsesine uzanan hattt 9 mm'den fazla agmasi dnden beyin
sapina ciddi basi oldugunun bulgusu olarak bildirilmistir (21)
(Sekil 1A). Bu olgularda da baziler invaginasyon olgularinda
oldugu gibi servikal instabilite siktir ve hastalar bu agidan
degerlendirilmeli, gerekirse arkadan stabilizasyon ya da ¢ok
agir olgularda 6nden dekompresyon eklenmelidir. Moore

Sekil 1: Chiari tip 1.5 olgusunda
odontoid cikintinin bazion ile
aksis arka-alt kdsesi arasindaki
hatta olan uzakhginin (A) ve
klivus arka kenarinin odontoidin
tepesiyle aksis omur cismi

alt kenarinin orta noktasini
birlestiren cizgi arasindaki agi
olan kranioservikal aginin (B)
6l¢limi. Olguda odontoidin
arkaya acilandigi, 6nden beyin
sapi basisinin belirgin oldugu
izlenmektedir.
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ve Moore (56) “kompleks CM1” olarak adlandirdiklari bu
grupta olgularin %22'sinde transoral odontoid rezeksiyonu,
%56'sinda oksipitoservikal flizyon gerektigini bildirmistir.
Ayni yazarlar kranyoservikal aginin (klivus arka kenarinin
odontoidin tepesiyle C2 omur cisminin alt kenarinin orta
noktasini birlestiren hatla yaptidi aci) 125 derecenin altinda
oldugu olgularda oksipitoservikal filizyon gereksiniminin
istatistiksel anlaml olarak daha sik oldugunu saptamiglar
ve bu sekildeki bir kafa tabani anomalisinin sadece CM1.5
olgularinda degil, CM1 olgularinda da gorilebilecegini
belirtmislerdir (Sekil 1B).

Siringomiyelinin eslik ettigi CM1 olgularinda da genellikle
tedavide ilk secenek FMD'dir. Ancak tonsil fitiklagmasinin ileri
derecede olmadigi, ama SM'nin genis oldugu olgularda bazi
yazarlar FMD uygulanmadan SM drenaj yontemleri uygulan-
masinin iyi sonug verdigini bildirmistir (28,54). lwasaki ve ark.
(31) bu amacgla siringosubaraknoid sant ile iyi sonug alindigini
belirtmis ve 6zellikle santin SM icine arka kok giris bolgesin-
den uygulanmasini ve distal ucunun 6n subaraknoid bosluga
uzatilmasini 6nermistir. Colak ve ark. (10) ayni islemi minimal
invaziv yontemlerle uygulamis ve basarili sonuglar aldiklarini
bildirmistir. Milhorat ve ark. (54) siringosisternal sant kullanil-
masini 6nermis, bu sekilde SM'nin arka cukur sisternalarina
bosaltilmasiyla foramen magnum diizeyindeki tikanikligin da
fizyolojik bir sekilde gecilebilecegini belirtmistir. Tonsil fitik-
lagmasi olan olgularda fitiklasmanin artma olasiligi nedeniyle
SM’nin FMD uygulanmadan periton ya da plevra gibi diisiik
basingli alanlara drenaji 6nerilmez. Ancak FMD uygulanma-
sina ragmen SM kictilmeyen ve klinik diizelme olmayan ol-
gularda tekrar girisim secenedi olarak siringoperitoneal ya da
siringoplevral sant uygulanabilir.

KOMPLIKASYONLAR
Foramen Magnum Dekompresyonu

Foramen magnum dekompresyonunun her asamasinin ken-
dine 6zel komplikasyonlari vardir. Kemik dekompresyonla il-
gili en ciddi ve tedavisi gui¢ komplikasyon ¢cok genis dekomp-
resyon sonucu gelisen serebellar sarkmadir. Ciddi nérolojik
defisite ve siddetli bas agrisina neden olabilen bu durumun
tedavisinde arka gukura serebellumu alttan destekleyen kra-
nioplasti yapilmasi ya da ventrikiiloperitoneal sant takilmasi
Onerilmistir (47,65). Yine asirt dekompresyona bagli instabilite
gelisebilecegi de bildirilmistir (19,50). Ozellikle cocuk hastala-
rin, baziler invaginasyon veya CM1,5 olan olgularin instabilite
acisindan iyi degerlendirilmesi 6nerilir. Kemik dekompresyon
asamasinda vertebral arter anomalilerine dikkat edilmeli, ar-
terin yaralanmamasina 6zen gosterilmelidir. CM1 olgularinin
%10-20 kadarinda vertebral arter anomalisi oldugu bildiril-
mistir (13,15). Bu nedenle girisim dncesi radyolojik inceleme-
lerin vertebral arterin yolu konusunda iyi degerlendirilmesi ve
bir anomali varliginda dekompresyonun ona gore planlanma-
si Onerilir.

Duranin acildigi olgularda komplikasyon oraninin ¢ok arttigi
bildirilmistir (76). Dura diizeyinde yapilan dekompresyonun
en 6nemli ve sik komplikasyonu BOS fistlli gelismesidir.
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Godu olguda ek dikis atilmasi ve koleksiyonun bosaltilip
siki pansuman uygulanmasiyla sorun ¢6zilir. Bu 6nlemlere
ragmen devam eden akinti varsa Once lomber drenaj
denenmeli, yeterli olmazsa cerrahi onarima gidilmelidir. Agik
BOS fistiili sonucu meningeal enfeksiyon ve buna bagli olarak
hidrosefali gelisebilir. Bu durumda enfeksiyon ve hidrosefali
tedavisi uygulanmalidir. Ge¢ donemde ortaya ¢ikan cilt alti
BOS koleksiyonlari bir yakinmaya neden olmuyorsa tedavi
gerektirmez. Ancak buyik koleksiyonlar foramen magnum
diizeyinde BOS akisini zorlastirarak belirtilerin tekrarlamasina
neden olabilir. Bu durumda cerrahi tedavi gerekir. Sentetik ve
allojenik dura greftlerinin otojen greftlere gére daha yiksek
oranda BOS fistiiliine neden oldugu bildirilmistir (18,74).

Araknoid ici diseksiyona bagli aseptik menenjit gelisebilir.
Duranin acildigi olgularda %7,5-8,3 oraninda bildirilmistir
(2,42).Belirtilere yonelik baska bir neden saptanamazsa destek
tedavisi ve direncli olgularda kisa sireli steroid kullaniimasi
yeterli olabilir. Zorlayici araknoid diseksiyon sonucu kranyal
sinir felcleri de gelisebilir (39).

Girisim oncesi hidrosefalisi olmayan olgularda nadiren FMD
sonrasi akut hidrosefali gelisebilir. Gegici ventrikil drenaji ile
diizelmeyen olgularda ventrikiiloperitoneal sant uygulanmasi
gerekebilir. Hidrosefali, acik ya da kapali BOS fistull gelismesi
ile de kendini gosterebilir. BOS fistiili olan olgularin bu agidan
degerlendirilmesi gerekir (47).

Tubbs ve ark.nin (71) 130 ¢ocuk olgu iceren bir serisinde, 2
hastada akut postoperatif hidrosefali gortilmis, bu olgulara
gecici olarak ventrikiler drenaj uygulanmistir. Retrofleksiyon-
da odontoid nedeniyle agir beyin sapi basisi olan bir hastada
transoral odontoidektomi gerekmistir. Menezes (52), 35 pedi-
atrik olgu olan bir seride cerrahiile iliskili komplikasyonlari asi-
ri vendz kanama, yapisikliklara bagh 4. ventrikile girememe,
kan basinci ve kalp atiminda kalici degisiklikler, uyanamama,
solunum sikintisi ve gli¢siizliik olarak siralamistir. Son derece
hassas, dikkatli cerrahi ve patolojiyi iyi anlayarak 6n hazirlik
yapmakla ¢cogu komplikasyonlardan korunmanin mimkin
olabilecegini bildirmistir.

Foramen magnum dekompresyonu sonrasi girisime 6zel bu
komplikasyonlar disinda enfeksiyon, hematom, derin ven
trombozu gibi genel komplikasyonlar da gorulebilir.

Siringomiyeli Drenaj Yontemleri

Siringomiyeli drenaj ydntemlerinde komplikasyon riski
FMD’'den ¢ok daha yiiksektir. Miyelotomiye bagli kalici morbi-
dite %8-9 oraninda bildirilmistir. Bundan kaginmak icin miye-
lotominin orta hat yerine arka kok giris bolgesinden yapilmasi
tercih edilmelidir (21,31). Bu bdlgeden yapilan miyelotomi ile
agn kontroliniin de daha iyi oldugu bildirilmistir (31). Sant
enfeksiyonu ve dislokasyonu, plevra ya da peritona ait komp-
likasyonlar da siktir. Ge¢ donemde 6zellikle cocuk hastalarda
laminektomiye bagl deformite gelismesi, omurilikte yapisma
ve gerginlik, kafa ici basincinin diismesi ve tonsil fitiklasma-
sinin agirlagsmasi gibi ciddi komplikasyonlar da gorulebilir
(12,31,41,47). Yiksek orandaki komplikasyonlar nedeniyle SM
drenaj yontemlerinin uzun sireli ¢éziimler olmadigini, 2-10
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yil icinde olgularin %50-98'inde santin ¢alismaz hale geldi-
gini bildiren yayinlar vardir (34,67). Sgouros ve Williams (67)
SM santlarinin islevsel yari dmriiniin 4 yil oldugunu ve geng
yastaki CM1 olgulari icin bunun cok kisa bir stire oldugunu
bildirmistir.

KLINIK SONUCLAR ve PROGNOZ

Baisden (5) bir derleme yazisinda farkh serilerde %0-16,7
komplikasyon oraniyla birlikte olgularin %83-100'Uinde klinik
diizelme saptandigini, SM olan olgularda %55-100 oraninda
SM'de kiiclilme oldugunu bildirmistir. CM1'li olgularda
SM eslik etmiyorsa FMD'den klinik olarak yararlanma sansi
daha yiiksektir. Ozellikle Valsalva manevrasiyla artan bas
agrisi dekompresyona iyi yanit verir. SM olan olgularda, SM
kiculse bile genellikle mevcut klinik bulgularda diizelme
olmayabilir, bulgularin ilerlemesinin durmasi iyi sonug olarak
kabul edilir (33,35). Parker ve ark. (62) 50 olguluk bir seride
bas agrisinin %74 olguda diizeldigini, SM'nin %63 olguda
kiculduguni, miyelopati bulgularinin %60 oraninda diizelme
gosterdigini bildirmistir. Cerrahiye en az yanit veren yakinma
ekstremitelerde gugsuzliiktir. Kas atrofisi de gelismisse
yararlanma sansi iyice azalir. Arka kolon etkilenmemisse
spinotalamik traktusla iligkili duyu kusurlarinin tedaviye
iyi yanit verdigi rapor edilmistir. Saez ve ark. (64) hastalar
girisim 6ncesi prognostik kategorilere ayirmistir. Buna gore
santral omurilik bulgular olan olgular en kétlu prognoza
sahipken, Valsalva manevrasiyla ortaya cikan paroksismal
kafaici hipertansiyonu olanlar en iyi prognoza (%85 oraninda
iyilesme) sahiptir. Serebellar sendromu olan hastalarda da iyi
sonuglar (%83 iyilesme) alinmaktadir.

Dekompresyon sonrasi klinik diizelmenin yetersiz olmasi sik-
likla yetersiz dekompresyona baglidir. Dekompresyon sonrasi
baslangicta klinik ve radyolojik olarak diizelme saglanan, ama
sonradan tekrar kotiilesen hastalarda ise 4.ventrikil ¢ikisinin
tekrar ttkanmasi s6z konusu olabilir. Bu hastalarda araknoid ici
islemlerin de eklendigi ikinci bir dekompresyon ve belki kismi
tonsil rezeksiyonu iyi sonug verebilir (17,73). Bu durumdaki
hastalarin %10.6-19'unda birden fazla cerrahi girisim gerekir
(35,71).

Tablo I: Asgari Skalasi

Tekrarlanan yeterli dekompresyona ragmen diizelmeyen bir
grup hastada, bulylikce veya hala blylimeye devam eden
SM varsa, SM drenaj yontemlerinin denenmesi diistinilebilir.
Ama SM'nin kiiglildiigu hatta kayboldugu olgularda SM'ye ait
belirti ve bulgular sebat edebilir, hatta kotiilesme gosterebilir.
Bir grup hastada cerrahiyontemlerin timiinin uygulanmasina
ragmen SM'yi tedavi etmek ve klinik kotilesmeyi dnlemek
mimkun olmayabilir.

iZLEM

Chiari malformasyonu tip 1 ve eslik eden SM cerrahi tedaviye
ragmen ilerleme ve gerilemelerle seyredebilen, uzun seyirli
bir hastaliktir. Tani konan hastalara bu durum aciklanmal
ve cerrahi girisim uygulansin uygulanmasin émiir boyu
izlem gerektigi anlatilmalidir. Cerrahi tedavi 6nerilmeyen
olgularda klinik kotiilesme olmazsa yillik klinik ve radyolojik
(MRG ile) izlem uygundur. Klinik kotiilesme ortaya cikarsa
o0 zaman rutin izlem siirecini beklemeden olgunun tekrar
degerlendirilmesi onerilir. Girisim uygulananlarda SM yoksa
girisim uygulanmayan olgularda oldugu gibi yillik izlem
yeterlidir. Girisim sonrasi SM'si genis olarak sebat eden ancak
klinik diizelme gorilen olgularda 3-4 aylik sik radyolojik
degerlendirme uygun olabilir. Bazi olgularda SM'nin yavas bir
seyirle kiculdiigu gorilebilir. E§er SM hi¢ kiictilmemis, belirti
ve bulgular hi¢ dizelmemisse hasta ikinci cerrahi girisim
acisindan tekrar degerlendirilmelidir.

Degerlendirmede bazi 6lceklerin kullaniimasi klinik icinde
ve klinikler arasinda standardizasyon saglamada 6énemlidir.
Bu amacla farkli skalalar 6nerilmistir. Asgari skalasi (Tablo 1)
girisim oncesi degerlendirmeyi saglayan kullaniimasi kolay
bir skaladir (4). Girisim sonrasi sondurum degerlendirmesi
icin Aliaga ve ark. (1) Chicago Chiari Sondurum Skalasini
gelistirmistir (Tablo Il). Greenberg ve ark. (22) ise 2015'te
CM1'de girisim oncesi derecelendirmeyi saglayan bir skala
olan Chiari Siddet indeksini yayinlamistir. Bu skalada olgular
klinik bulgularina gore U¢ gruba aynimistir: Miyelopatik
belirti ve bulgulan olanlar (Derece Ill), bas agrisi olmayanlar
ve frontotemporal yerlesimli ya da iyi lokalize edilemeyen bas
agnisi olanlar (Derece ), klasik Chiari tipi bas agrisi olanlar
(Derece I). Ayrica radyolojik bulgulara gére SM olmayan ya

Ense ve bas agrisi

Omurilik etkilenme bulgulari var, ama st ekstremiteleri kullanmada ve ylriimede giigliik yok

Kranyal sinirlerin etkilenmesi

Kollar kullanmakta ya da yurimekte hafif bozukluk, ama tam zamanl ¢alismaya engel dedil

Kollari kullanmakta ora derecede zorluk
Kollar kullanmakta tam zorluk

Tam zamanl ¢alismayi ya da ev islerini yapmayi engelleyen yiriime zorlugu, ama yuriimek igin baskasinin

yardimina gerek yok
Sadece birinin ya da alet yardimiyla yiriyebilir
Tekerlekli sandalyeye ya da yataga bagimli
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Tablo II: Chicago Chiari Sondurum Skalasi

A-

Agn (bas agrisi, boyun ve omuz agrisi, disestezi):

1- Kotiulesme (ameliyat dncesindeki agrinin daha
kotlye gitmesi)

2- Degismeyen agri ve ilaglara direngli (ameliyat
oncesi agrinin ayni sekilde devam etmesi)

3- Dizelme ya dailaglara yanit verme (agri sikliginda,
stresinde ya da siddetinde kismen diizelme veya
artik ilaglarla kontrol altina alinir hale gelmesi,
veya preop agrinin diizelmesi ama postop farkli
karakterde agr ¢cikmasi)

4- Agn yok (eski agrinin tamamen ge¢mesi ve yeni
agri ortaya ¢ilkmamasi)

Agn disindaki belirtiler (Disfaji, ataksi, duyu
bozukluklari, vertigo, giigsiizliik, diisme ataklari
gibi Chiari ile iligkili diger subjektif belirtiler agri
kategorisinde oldugu sekilde puanlanir):

1- Kotiilesme

2- Degismeme

3- Kismen diizelme

4- Belirtinin tamamen ortadan kalkmasi

islevsel kapasite (Meslek, okul, ev isleri gibi giinliik
islerin yapilmasiyla ilgili)

1- Gunlik isin yapilmamasi

2- Orta derecede etkilenme (%50'den az katilabilme)

3- Hafif etkilenme (%50'den fazlasini yapabilme, ama
tamamini yapamama),

4- Tam islev (glnlik isin tamaminin yapilabilmesi)

Komplikasyonlar (Sadece BOS fistiilii gibi
erken komplikasyonlari degil, tekrar cerrahi
gerektirmesini de icerir)

1- Devam eden ve iyi kontrol altina alinamayan
komplikasyon (ilaglarla ya da ek cerrahi ile
kontrol edilemeyen kafaici hipertansiyon vb gibi
komplikasyon varlids),

2- lyi kontrol edilebilen ama devam eden
komplikasyon

3- Gegici komplikasyon

4- Komplikasyon yok

Toplam puan:

'H
8:

Kotii sondurum
Etkilenmis sondurum

12:islevsel sondurum
16: Miikemmel sondurum
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Tablo lll: Chiari Siddet indeksi

Klinik Dereceler

Derece | Derecelll
S (Yok/ Derecellll
(Chiari tipi e . .
BA) nonspesifik | (Miyelopati)
BA)
5
g. Grup A Derece I/ Derece ll/ Derece lll/
S (SM<6mm)| GrupA Grup A Grup A
X
)
e Grup B Derece I/ Derece II/ Derece lll/
E (SM=6 mm) Grup B Grup B Grup B
BA: Bas agrisi.

da SM 6 mm'den dar olanlar (A grubu), SM 6 mm'den genis
olanlar (B grubu) olarak da iki gruba ayrilir (Tablo IlI). Yazarlar
158 olgu iceren bir seride indeksin degerlendirmesini yapmis
ve Derece I/Grup Adan Derece Ill/Grup B'ye gidildikce
dekompresyondan yararlanma sansinin azaldigini, %82'den
%42'ye kadar diistigina bildirmistir.

SONUC

Chiari malformasyonu tip 1 saptanan olgularin yakinmasi ve
klinik bulgusu yoksa izlenmesi 6nerilir. CM1'de sik goriilen 6k-
sUrikle artan bas agrisi yakinmasi olan olgularin baska bir ya-
kinmasi ya da muayene bulgusu yoksa cerrahi dekompresyon
karari icin MRG ile BOS akim incelemelerinin foramen mag-
num diizeyinde tikaniklik oldugunu desteklemesi tercih edilir.
Belirtisiz klicik SM olan olgularin, ézellikle cocuk hastalarin
sik kontrollerle izlenebilecegi bildirilmistir. Bunun disinda SM
eslik eden olgularin veya beyin sapi basi bulgulari olanlarin
cerrahi tedavi endikasyonu vardir.

Cerrahide ilk secenek SM eslik etsin etmesin FMD'dir. Farkli
dekompresyon tiplerinin birbirine Ustinligld konusunda
diizeyi yuksek bir kanit yoktur. Genel olarak sadece kemik
diizeyinde yapilan dekompresyonun klinik sonuclari dura ve
araknoid diizeyinde yapilan islemler kadar iyiyse de, ikinci
bir cerrahi girisim gerektirme orani daha yuksektir. Buna
karsilik dura diizeyinde ve araknoid icinde yapilan islemlerin
komplikasyon orani yiksektir. ilk FMD'den yararlanmayan
olgularda yetersiz dekompresyon olasihgr degerlendirilmeli
ve gerekirse ikinci bir dekompresyondan cekinmemelidir.
Yeterli dekompresyon yapildigi halde SM kiicilmeyen ve
klinik yarar gérmeyen olgularda SM drenaj yontemleri de
uygulanabilir. Ancak hem komplikasyon oraninin, hem de
2-10 yil icinde sant yetersizligi gelisme riskinin yiksek oldugu
unutulmamalidir.
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