Chiari Tip 1 Malformasyonunda Niiks ve Tedavisi
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Chiari tip 1 malformasyonu ve eslik eden siringomiyeli, tiim olgularin ayni nedene ve ayni patofizyolojik slirece sahip oldugu homojen
bir hastalik grubu degildir. Dolayisiyla standart bir tedavi yonteminin, her hastada iyi sonug¢ vermesini beklememek gerekir. Bu hastalarin
tedavisinde karsilasilan en dnemli sorun, klinik belirti ve bulgularin diizelmemesi veya tekrarlamasi ve siringomiyelinin kiiglilmemesidir.
Hastalarin cerrahi tedaviden yarar gérmemesi ya da hastaligin niiks etmesi, dekompresyonun yetersiz yapilmasi, hidrosefali gelismesi, asiri
dekompresyon nedeniyle serebellumun asagi sarkmasi, kranyovertebral instabilite varligi gibi farkli nedenlere bagli olabilir. Hatta ilk tani yanlis

olabilir ve aslinda hastada Chiari malformasyonu bulunmayabilir. Bu derlemede, Chiari tip1 malformasyonunda niiks nedenleri ve ¢oziimleri
ele alinacaktir.
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ABSTRACT

Chiari type 1 malformation and accompanying syringomyelia is not a homogeneous disease group in which all cases have the same cause
and pathophysiological process. One cannot therefore expect a standard treatment method to provide good results in each patient. The most
significant problem that is encountered in the treatment of these patients is that the clinical symptoms and findings may not improve or may
recur, and the syringomyelia may not shrink. Patients not benefiting from surgical treatment or who have recurrence of the disease might
be suffering from various problems such as insufficient decompression, development of hydrocephalus, cerebellar ptosis due to excessive
decompression, and craniovertebral instability. Furthermore, the first diagnosis might be incorrect and the patient might not even have the

Chiari malformation. We discuss the reasons of recurrence in Chiari type 1 malformation and their solutions in this review.
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Chiari malformasyonu tip 1 (CM1), foramen magnumdan tek
basina serebellar tonsillerin veya bazen ek olarak alt beyin
sapinin fitiklasmasidir. Belirti veren CM1 olgularinda, cerrahi
tedavinin amaci hayat kalitesini artirmaktir (24, 55). Cerrahi
tedavide cok farkl teknikler tanimlanmistir. Ancak temel yon-
tem foramen magnum dekompresyonudur (FMD). Dekomp-
resyon foramen magnumda farkli diizeylerde yapilabilir: Sade-
ce kemik diizeyinde dekompresyon, kemik ve dura diizeyinde
dekompresyon, araknoid yapisikliklarin agilmasi, 4.ventrikdl
cikisinin acilmasi, tonsil rezeksiyonu, obeksin tikanmasi vb.
Amag sisterna magnanin acilip subaraknoid aralikta tikanik-
hgin giderilmesi, varsa siringomiyelinin (SM) klgultilmesi ve
bu sayede hastanin klinik yakinmalarinin gegirilmesidir (37).

Cerrahinin her asamasinin kendine ait komplikasyonlari or-
taya cikabilirse de, bu hastalarin tedavisinde karsilasilan en
onemli sorun, hastaligin niiks etmesi, klinik belirti ve bulgula-
rin diizelmemesi veya tekrarlamasi ve SM'nin kiiclilmemesidir.
Bu derlemede, CM1'de niiks nedenleri ve ¢oziimleri degerlen-
dirilecektir.

Chiari tip 1 malformasyonunun nérolojik islevleri etkileme
mekanizmalari, noéral yapilara dogrudan basi yapmasi ve
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foramen magnumdan beyin omurilik sivisi (BOS) gecisini
etkilemesidir (46). FMD sonrasi CM1'e bagl belirti ve bulgular
degisen oranlarda dizelir. Genellikle beyin sapi basisina bagli
olan belirtiler dekompresyondan daha fazla yarar gérir. SM'ye
bagl belirtilerin tamamen diizelme sansi ise disuktir, hatta
ilerlemelerinin durmasi basarili sonuc olarak kabul edilir (29,
31, 76). Hayhurst ve ark. SM'ye bagli dizestezi ve gli¢suzligiin
diizelme oranini %20 olarak bildirmistir (29). Nakamura ve ark.
da FMD sonrasi SM'nin tamamen kayboldugu olgularda bile
dizestezinin devam edebildigini gozlemislerdir (57). Vanacloc-
ha ve ark. belirtilerin uzun stiredir bulunmasinin tedavi sonra-
si diizelme sansini azalttigini yayinlamistir (76). Oysa Sindou
ve ark. genel literatiir bilgisinin aksine, SM olan ve olmayan
CM1 olgularinin dekompresyondan klinik yararlanma oranla-
rinin farkli olmadigini bildirmistir (67).

Girisim sonrasi hastanin eski belirti ve bulgulari diizelmeyebilir
ya da diizelen olgularda daha sonra tekrarlayabilir. Bu ylizden
klinik iyilesme olsa bile, CM1 hastalari uzun sire takip
edilmelidir. Klinik ve radyolojik iyilesmenin birlikte olmadigi,
niiks CM1 orani, son yillarda yapilan arastirmalara gore %15-
%44 arasinda bulunmustur (14, 19, 22, 29, 36, 41, 43, 49, 51,
60). Arnautovic ve ark.nin yaptigi, 145 seriyi kapsayan ve
8605 hastadan olusan 48 yillik derlemede, ameliyat sonrasi
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norolojik islevlerde iyilesme %75, dizelmeme %16,6 ve
kotllesme %8,5 oraninda bildirilmistir (4). Belirti ve bulgulan
diizelen olgularda niiks orani %22-35 kadardir (51).Yine de en
sik tekrarlayan belirtinin bas agrisi oldugu, cogu zaman basit
yontemlerle giderilebildigi ve tekrar girisim gerektirmedigi
belirtilmelidir. Parker ve ark.nin 50 olguluk serisinde,FMD'den
1 yil sonra bas agrisi sikayeti ameliyat oncesi dénemle
karsilastinldiginda, 11 hastada ayni derecede, 2 hastada
daha kotu oldugu saptanmistir (60). McGirt ve ark.nin
serisinde belirtileri tekrarlayan olgularin Ucte bir kadari tekrar
girisim gerektirmistir (51). Baska bir ¢alismada, 47 olgudan
%31,9'unun ilk ameliyattan ortalama 2,6 yil sonra ikinci kez
ameliyat gerektirdigi bildirilmis ve bu olgularda belirleyici
faktor olarak artmis serebellar fitiklasma tespit edilmistir
(43). Tonsil fitiklasmasi ileri derecede olan ya da ¢ok genis SM
olan olgularda tekrar girisim gerektirme orani daha yuksektir
(44,51). Klekamp'in tekrar FMD ameliyati yapilan 43 hastalk
serisine gore, en sik niiks nedeni, foramen magendinin
araknoid yapisikliklar nedeniyle tikanmasidir (41).

Bazi calismalarda, CM1'de FMD sonrasi niiks olasiligini artiran
gorintileme ozellikleri belirlenmeye calisilmistir. McGirt
ve ark. 44 olguyla yaptigi calismada, girisim dncesi foramen
magnumun hem o6niinde hem arkasinda BOS akimi bozuk
olan hastalarin nuks olasiligini % 40, akimi sadece arkada
bozuk olanlarin ya da bozuk olmayanlarin %7 oldugunu
bildirmistir (50). Olasilikla 6nden de basisi olan olgularda
sadece arkadan dekompresyon yeterli olmamaktadir. Perrini
ve ark. girisim Oncesi akim incelemesinde, SM boslugu
icinde dizenli ve belirgin akim olan olgularda, SM'nin FMD
sonrasi kiicildigini, akim olmayan ya da az olan olgularda
ise kiculmedigini bildirmistir (61). Parker ve ark. ise tonsil
fitklasmasinin derecesinin hem girisim Oncesi belirtilerin
siddetiyle, hem de girisim sonrasi son durumla anlamli olarak
iliskili oldugunu yayinlamistir (60).

Chiari tip 1 malformasyonlu olgularin izleminin daha standart
yapilabilmesi icin cesitli indeks ve skalalarin kullanilmasi 6ne-
rilmistir. Godil ve ark. bu amacla Boyun Yetersizlik indeksini
(Neck Disability Index) kullanmistir (24). Ancak bu indeks 6zel-
likle dejeneratif omurga hastaliklari icin gelistirilmistir ve cok
daha karmasik bir hastalik olan ve agn disinda ¢ok farkli klinik
belirti ve bulgulara yol acabilen CM1 icin ¢cok uygun degildir.
Bu amacla; Asgari ve ark. Asgari skorlama sistemini, Aliaga ve
ark. ise CM1 olgularinin girisim sonrasi son durumlarinin de-
gerlendirilmesinde standardizasyon saglanmasi icin Chicago
Chiari Sondurum Skalasini gelistirmistir (2,6). Bu skalalarin
kullanilmasi, hastalarin daha objektif kriterlerle izlenmesini ve
farkli tedavi yontemlerinin daha kolay karsilastirilmasini sag-
layacaktir.

Hastalarin cerrahi tedaviden yarar gérmemesi ya da hastaligin
niiks etmesi, dekompresyonun yetersiz yapilmasi, hidrosefali
gelismesi, asir dekompresyon nedeniyle serebellumun asagi
sarkmasli, mevcut kranyovertebral instabiliteye yonelik tedavi
uygulanmamasi ya da cerrahi sonucu yeniinstabilite gelismesi
gibi farkli nedenlere bagl olabilir. Hatta ilk tani yanhs olabilir
ve aslinda hastada CM1 bulunmayabilir.
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ilk taninin yanlis olmasi

Chiari tip 1 malformasyonu olarak tani konulan olgular aslinda
homojen bir grup degildir. Cok dikkatli bir degerlendirme
yapilmazsa, tonsil fitikklasmasina ya da SM'ye neden olan
ve tedavileri ¢ok farkh olabilen bazi hastaliklarda da yanlis
olarak CM1-SM tanisi konabilir. Bu hastaliklardan biri 6zellikle
son yillarda cok sayida yayin yapilmaya baslanan, spontan
BOS kacagina bagh kafa ici hipotansiyondur. BOS basincinin
60 mm H,O’nun altina dlsmesi ve oksipitalden frontal ve
temporale yayillan bas adnsiyla karakterizedir. Ortostatik
hipotansiyon ve tasikardi olmasi, hasta ayaktayken belirtilerin
kotllesmesi gibi ince ayrintilar degerlendirilebilirse bu
hastaliktan kuskulanmak ve tani koymak mimkin olur. Kafa
ici hipotansiyonda kontrasth kranyal MR'da belirgin venoz
sintsler, genislemis hipofiz bezi, asagiya ¢okmis beyin,
perikiazmatik sistern ve prepontin sisternde siliklesme
izlenir,06zellikle koronal kesitlerde duranin belirgin kontrast
tuttugu gérilir. intratekal kontrastli spinal BT'de veya MRG'de
BOS kacaginin yeri tespit edilebilir. Bu durumun varliginda,
yanlis tani ile FMD yapilan hasta girisimden yarar gérmez,
hatta tonsil fitiklasmasi daha da artabilir (62).

idiyopatik kafa ici hipertansiyon da tonsil fitiklasmasina ve
bas agrisina neden olarak CM1'i taklit edebilir. Bejjani ve ark.
CM1 tanisiyla uygulanan dekompresyondan yarar gérmedigi
icin yapilan ayrintili incelemelerle tani konulmus 6 olgu
bildirmistir. Bu olgularda kafa ici hipertansiyona yonelik
tedavi sonrasi tonsillerin arkasinda BOS akiminin ortaya ¢iktigi
ve tonsillerin dnceki incelemelere gore yikseldigi izlenmistir
(12). Fagan ve ark.nin dekompresyon yaptigi 192 CM1
hastasindan 36’si cerrahiden fayda gérmemis ve bu hastalarin
15'i CM1 ile iliskili idiyopatik kafa ici basing artigi tanisi almistir
(19). Baska bir calismada, idiyopatik kafa ici basing artisi olan
olgularin %6’sinda tonsil fitiklasmasi saptandigi bildirilmistir
(35). Bu olgularda da kafa ici hipotansiyonda oldugu gibi
yanls taniyla FMD uygulanmasi belirtilerin kotilesmesine
neden olabilir (18).

Serebellar tonsiller, herhangi bir belirti ve bulguya neden
olmadan da asagida yerlesebilir. Siklik toplumda %0,56-0,77
olarak bildirilmistir (11). Nonspesifik bas agrisi olan hastalara,
boyle bir tonsil fitiklasmasi saptanarak dekompresyon yapilir-
sa, girisim sonrasi belirtilerin diizelmemesi beklenen bir du-
rumdur. Bu nedenle hafif belirti ve bulgular olan olgularda,
ozellikle SM eslik etmiyorsa, yakinmalarin tonsil fitiklasmasi
ile uyumlu olup olmadidi iyi degerlendirilmeli, miimkiinse
ameliyat kararn foramen magnum dizeyinde BOS akiminin
kisitlandiginin gosterilmesiyle desteklenmelidir. Novegno ve
ark. bu durumdaki 22 olgudan, ortalama 6,3 yil izlem sonrasi
sadece 3'linde FMD gerektirecek kadar kétiilesme oldugunu
bildirmistir (58).

Siringomiyelinin de CM1 disinda ¢ok farkli nedenleri olabilir.
Ornegin servikal dar kanal, biiyiik servikal ya da torakal disk
hernileri, epidural spinal kitleler, spinal araknoidite bagh
yapisikliklar SM gelismesine yol agabilir. Bu olgularda tonsiller
rastlantisal olarak asagida yerlesmisse, CM1-SM kompleksi
tanisi konup FMD karari alinabilir. ideal olan biitiin bu olasi
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nedenlerin FMD 6ncesi degerlendirilmesidir. Dekompresyon
sonrasi yakinmalari diizelmeyen ve SM’si kiicilmeyen
olgularda diger SM nedenleri arastinimahdir. Bu olgularda
mimkinse nedene yonelik tedavi (dar kanalin giderilmesi,
timorun cikarilmasi, eski travmaya bagli basilarda duraplasti
ile subaraknoid alanin rahatlatilmasi gibi) uygulanmali,
neden ortadan kaldirilamiyorsa SM drenaj yontemleri tercih
edilmelidir (37, 65).

Yetersiz dekompresyon

Son yillarda minimal invaziv girisimlerin 6n plana ¢ikmasi,
CM1 tedavisinde de kendini gostermistir. Yakin tarihli
yayinlarin cogunda, sadece kemik diizeyinde dekompresyon
ya da araknoid korunarak duranin genisletilmesi gibi
koruyucu girisimlerin tercih edildigi gortilmektedir. Ancak
bu islemlerde komplikasyon orani daha disik olsa da, niiks
olasiligi daha yuksektir (29, 42). Durham ve ark.nin yaptidi bir
meta-analizde, sadece FMD yapilan olgularda tekrar cerrahi
girisim gerektiren niks orani %12,6, duraplasti ile yapilan
FMD'de ise %1,8 bulunmustur (16). Clinkli her ne kadar CM1
olgularinin biyik bir kismi kemik yapidaki darlik nedeniyle
gelisse de, olgularin en azindan bir kisminda belirtilerin
ortaya ¢ikmasindan araknoid yapisikliklar sorumlu olabilir
(64). Sadece kemik diizeyinde dekompresyon yapilacaksa,
hastada foramen magnum dizeyinde yeterli BOS akisi
saglandiginin kontrolu igin girisim sirasinda ultrasonografi
(USG) kullanilabilir. BOS akisinin yeterli olmadigi diistinilirse
dura acilabilir ve gerekirse araknoid diseksiyon yapilabilir (1).
Yeh ve ark. 129 olguluk bir seride, tim olgularda ameliyatin
gidisini USG ile belirlemis ve olgularin sadece 39’'unda
duranin agilmasina gerek kalmadigini, 90 olguda ise agilmasi
gerektigini bildirmislerdir. ilginctir ki, bu seride USG ile kontrol
edilmesine ragmen, dura agilmayan olgularin %10,2'sinde
sonradan ikinci bir girisim gerekli olmustur. Duranin acildig
olgularda tekrar girisim gerektirme orani ise %2,2'dir (79).
McGirt ve ark. USG ile BOS gegisi goriilse bile C-1 laminasinin
altina inen tonsil fitiklasmasinda, FMD'ye ilave olarak
duraplasti yapilmasini dnermislerdir (49). Baska bir calismada
da, fittklasma C1 laminasinin altina inmiyorsa, duraplasti
yapmanin avantaji olmadigi bildirilmistir (80). Tubbs ve ark. 80
olguluk bir pediatrik CM1-SM serisinde 10 olguda 4.ventrikil
¢ikisini kapatan araknoid perde bulundugunu, bu perdenin
varliginin ortaya konmasinin ancak duranin acilip, ventrikul
cikisininkontrol edilmesiyle miimkiin oldugunu bildirmislerdir
(73). Ote yandan, gereksiz yapilan asiri araknoid diseksiyonun
da ileride yeni araknoid yapisikliklara ve hastaligin nuks
etmesine neden olabilecedi unutulmamalidir (28).

Bunun disinda, kemik diizeyinde dekompresyon da yetersiz
yapilmis olabilir. Ameliyattan Oonce hastanin BT ve MRG
incelemeleri iyi degerlendirilmeli, tonsillerin nereye kadar
indigine bakilmali, foramen magnum ve C1 diizeyindeki
dekompresyonun transvers genisligi iyi hesaplanmalidir.
Tonsil fitiklasmasi iki tarafta simetrik olmayabilir. Bir ya da
iki tonsil C2 diizeyine kadar inmisse sadece C1 laminektomi
yeterli olmayacaktir. Bu durumda fitiklasmanin fazla oldugu
tarafta C2'nin en azindan Gst kisminin da alinmasi gereklidir.
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Kuglik c¢ocuklarda dekompresyon yapildiginda nadiren
de olsa kranyektomi alaninda tekrar kemik gelisebilecegi
ve hastaligin niks edebilecegi bildirilmistir (3, 27, 48). Bu
durumda tekrar dekompresyon yapilmasi dnerilir.

Duraplasti eklenen olgularda, duraplasti icin otogreft disinda
bir materyal kullaniimissa yapisikliklara ve alerjik reaksiyonlara
neden olabilir. Bu durumda BOS akisi tekrar bozulabilir ve
hastalik niiks edebilir. Sentetik materyallerle ve allogreftle
BOS fistlli riskinin daha yiksek oldugu bildirilmistir (17,
75, 76). Kapali BOS fistuli, yaptigi basiyla foramen magnum
diizeyinde BOS akisini engelleyerek, acik BOS fistlli ise
meningeal enfeksiyon ve yapisiklik riskini artirarak hastaligin
niiks etmesine yol acabilir. Mimkiin olan olgularda duraplasti
icin otojen greft tercih edilmelidir.

Belirtileri FMD'den yarar gérmeyen ya da bir siire sonra nuiks
eden olgularda dekompresyonun yetersiz yapildigi saptanirsa
ya da herhangi bir nedenle araknoid yapisiklik gelistigi diisu-
nilirse ve bunlara bagh olarak, BOS akim ¢alismalarinda fora-
men magnum dizeyinde akimin etkilendigi gorilurse, tekrar
FMD yapilmasi onerilir. Kemik diizeyinde dekompresyonun
yeterli olup olmadigi BT ve MRG ile saptanabilir (Sekil 1A-D).
Eger yeterliyse ve ilk ameliyatta dura agilmamissa ikinci ameli-
yatta agilmasi ve 4.ventrikil ¢cikisinin kontrol edilmesi, gerekir-
se tonsillerin serbestlestirilmesi ve kismi rezeksiyonu onerilir.
Tubbs ve ark. da CM1-SM’li 75 olgudan SM’si ilk dekompres-
yon sonrasi kiiciilmeyen 8 (%10.6) olguda tekrar FMD uygula-
miglar ve 7'sinde ikinci girisim sonrasi SM'nin kiictldiguni ve
bu hastalarin timiinde 4.ventrikll cikisini kapatan araknoid
yapisiklik ya da bir perde saptadiklarini bildirmislerdir (72).

Serebellar sarkma

GCok genis dekompresyon yapilmasi, serebellumu alttan
ve arkadan destekleyecek kemik dokunun kalmamasi
nedeniyle serebellumun asagiya sarkmasina neden olabilir.
Bu durumda, foramen magnumda BOS gecisini serebellumun
kendisi engeller ve belirtiler ameliyat 6ncesine gore c¢ok
agirlasabilir (1). Serebellar sarkmanin derecesi ile belirtilerin
siddeti dogru orantilidir (60). Ayrica serebellar sarkmanin,
tedavi seciminde onemli oldugu ve dodru cerrahi secim ile
niks CM1 oraninin azaltilabilecegi bildirilmistir (80). Hastada
siddetli bas agrisi, gérme azalmasi, papilla 6demi gorulebilir
(12). SM sebat edebilir ya da dnceden yoksa ortaya ¢ikabilir.
MRG'de serebellum alt yarisinin genis bir tabanla foramen
magnuma oturdugu ve sisterna magnanin olusmadigi izlenir.
Bu agir komplikasyonu dnlemekicin, kranyektominin foramen
magnumda yeterli dekompresyon saglayacak, fakat yliksekligi
ve genisligi 2,5-3 cm'yi asmayacak sekilde yapilmasi onerilir
(6). Bazi1 yazarlar, kranyektomi yerine arka cukuru genisletici
kranyoplasti yapilmasinin, serebellar sarkma gelismesini
onleyecegini bildirmistir (63). Kalb ve ark. FMD uyguladiklari
104 CM1 hastasindan 14'lne bu amacla titanyum Chiari plagi
yerlestirmisler, fakat plak konulan ve konulmayan olgular
arasinda niiks agisindan anlamli fark bulmamislardir (36).

Serebellar sarkma gelistikten sonra tedavisi gercekten cok
glictir. Mazzola ve Fried bu komplikasyon icin iki tedavi
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Sekil 1: Daha 6nce FMD uygulanmis 26 yasinda kadin hasta, ameliyattan 4 ay sonra baslayan bags agrisi ve kollarda uyusma sikayeti ile
basvurdu. Servikal sagital MRG (A) ve aksiyal BT (B) kesitlerinde 6zellikle C1 dlizeyinde yetersiz dekompresyon izlendi. Tekrar girisimle
FMD genisletildi ve otolog greftle duraplasti yapildiktan sonra (C ve D) yakinmalari geriledi.

secenegi oldugunu belirtmistir: Bunlar, serebellumu arkadan
destekleyecek ama foramen magnumu kapatmayacak sekilde
kranyoplasti yapilmasi ya da ventrikiloperitoneal (VP)sant
uygulanmasidir (48). Udani ve ark. arka cukur dekompresyonu
yapilmis 12 hastaya, serebellar sarkma nedeniyle, ortalama
4,8 yil sonra titanyum plak koymuslar ve 10 hastada klinik
iyilesme saptamislardir. Yazarlar serebellar sarkma tedavisinde
titanyum plak yerlestirilmesini dnermislerdir (74).

Hidrosefali

Chiari tip 1 malformasyonuna yoénelik dekompresyondan
sonra belirtilerin dizelmemesi, birlikte bulunan hidrosefalinin
tedavi edilmemis olmasina bagh olabilir. Girisim 6ncesinde
CMT’li olgularin %7,1-11'inde hidrosefali de bulunur (71,
76). Genel olarak kabul edilen goris, CM1'e hidrosefali
eslik ediyorsa, CM1'den 6nce hidrosefaliye yonelik tedavi
uygulanmasi gerektigidir. Clinki hidrosefalinin tedavisi, kafa
ici basinci ve arka cukur iceriginin hacmini azaltarak, baska
bir girisime gerek kalmadan CM1’in de tedavisini saglayabilir.
Hidrosefalinin tedavisi icin olgunun ve hidrosefalinin
Ozelliklerine gore sant cerrahisi ya da endoskopik Uc¢ilnci
ventrikllostomi (ETV) secilebilir. Yine de hidrosefalinin
tedavisine ragmen CM1 belirtileri diizelmeyebilir ve FMD
uygulanmasi da gerekebilir. Hayhurst ve ark.nin 16 olguluk
serisinde ETV ile hidrosefalinin tedavisi sonrasi 6 olguda
(%37,5) sonradan FMD uygulanmasi gerekmistir (30).
Prepontin sisternanin dar oldugu, baziler arterin yukarida
yerlestigi olgularda ETV uygulanmasi riskli olabilir, sant
yontemleri tercih edilmelidir (30, 69). Ote yandan, bazi
yazarlar eger hidrosefaliye ait kafa ici basing artisi belirtileri
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yoksa CMT1-hidrosefali birlikteliginde FMD'nin  yeterli
olacagini, hidrosefaliye yonelik girisim gerekmeyecedini
bildirmislerdir. Deng ve ark. 33 CM1-hidrosefali olgusunda
FMD uyguladiklarini, sonradan hicbir olguda hidrosefalinin
tedavi gerektirmedigini yayinlamistir (15).

Tedavi 6ncesi hidrosefali olmayan olgularin kiictk bir kismin-
da FMD sonrasi hidrosefali gelisebilir. Zakaria ve ark. calisma-
larinda, dekompresif cerrahi yapilan 138 hastanin 12'sinde
(%8,7) 6nceden olmayan hidrosefali ve kafa ici basing artisi
tespit etmislerdir. Bu hastalarda belirgin klinik bas agrisi iken,
papil 6demi ve ataksi sadece birer hastada gorilmis ve be-
lirtileri ilerleyen olgularin 9'u VP sant ile tedavi edilmistir. 12
hastanin 5'inde ventrikil ile baglantili subdural higroma izlen-
mistir (81). Subdural higromanin nedeni literatiirde BOS asiri
drenajina bagh kafa ici hipotansiyon olarak bildirilse de, bu
calismada tim hastalarda basing yiiksek 6lctlmustir (21, 81).

Ozellikle genis araknoid diseksiyon yapilan ve buna bagli
aseptik menenijit gelisen olgularda hidrosefali gelisme ris-
ki vardir. Hidrosefali gelismesi akut hidrosefali klinigine yol
acabilecegi gibi arka cukurdaki sikisikhigr arttirip CM1 belir-
tilerinin sebat etmesine ya da tekrarlamasina neden olabilir.
Ozellikle acik ya da kapali BOS fistiilii gelisen olgularin hid-
rosefali agisindan degerlendirilmesi onerilir (48). Akut hid-
rosefali gelisen olgularda, 6nce ventrikll drenaji gibi gecici
onlemler denenmelidir. Clinki aseptik menenijit gibi tetik-
leyici durumlarin diizelmesiyle sant cerrahisi gerektirmeden,
hidrosefali kendiliginden gecebilir. Daha yavas seyirle ve CM1
belirtilerinin nlksliyle ortaya ¢ikan olgularda ise kalici tedavi
yontemleri gerekebilir.
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Kranyoservikal bileske patolojileri ve instabilite

Chiari tip 1 malformasyonunun niiks etmesi kranyovertebral
bileskedeki 6nden basiya ya da instabiliteye bagli olabilir. En
ciddi 6nden basi ve instabilite nedenleri baziler invaginasyon
ve densin arkaya acilanmasidir. Bollo ve ark.nin bir serisinde,
101 pediatrik olgunun 7'sinde baziler invaginasyon saptanmis
ve hepsinde arkadan flizyon gerekmistir. Ayrica bu 101 olgu-
nun 43’'Gnde odontoidde degisen derecelerde arkaya acilan-
ma izlenmis ve 13'inde FMD'ye ek olarak arkadan flizyon uy-
gulanmistir (13). Menezes, 6nde kemik anomalisi bulunan 38
CM1-SM olgusunun 22'sinde FMD sonrasi kdtilesme oldugu-
nu bildirmistir (53). Behari ve ark. da traksiyonla diizeltileme-
yen baziler invaginasyonu olan 10 CM1 olgusunun hepsinde
FMD sonrasi 6nden girisim uygulamislardir (10). Yazarlar bu
nedenle, baziler invaginasyonu ve énden basisi olan CM1 ol-
gularinin timinde 6nden girisim uygulanmasini dnermistir.
Oysa Grabb ve ark. CM1'li 40 olgunun %75'inde girisim oncesi
degisen derecelerde 6nden beyin sapi basisi saptamis, ancak
FMD ve arkadan flizyon sonrasi, bu olgularin sadece 3'tinde
onden basinin devam ettigini ve 6nden dekompresyon ge-
rektigini bildirmistir (26). Goel, cogu baziller invaginasyon-
la birlikte olan 65 CM1 hastasinin hicbirine dekompresyon
yapmadan, sadece atlantoaksiyal vida ve plak ile fiksasyon ve
artrodez yapmis, 1 hasta vertebral arter yaralanmasina bagli
kaybedilmis, 1 hastada niiks ortaya cikmistir. 63 hastanin 1,5
yillik izlem sonucunda klinik olarak iyilestigini gozlemistir (25).

Grabb ve ark. 6nden dekompresyon gerektiren olgularin
timiinde bazion-C2 arka siniri arasindaki transvers mesafenin
9 mm'den fazla oldugunu, 9 mmden az olan olgularin
hicbirinde 6nden dekompresyon gerekmedigini bildirmistir
(26). Oysa Bollo ve ark. arkaya agilanan odontoid varliginda
fuzyon ihtiyacinin belirlenmesi icin bazion-C2 arka siniri
arasindaki mesafenin kullanilmasinin uygun olmadigini, ¢linki
go6zlemciler arasi farklarin biyik oldugunu yayinlamistir.
Bunun yerine, sagittal orta hat MRG'de, klivus arka kenariyla
C2 arka kenari arasindaki aginin dl¢tlmesini 6nermis ve 124
dereceyi sinir olarak belirlemistir. Daha kiigclik a¢i varliginda
6nden basinin belirgin oldugunu ve FMD’ye arkadan fiizyon
eklenmesinin gerektigini bildirmistir (13).

Dekompresyon Oncesi kranyovertebral bileskede instabilite
olmadigi halde bazi olgularda, dekompresyon sonrasi insta-
bilite gelisebilir ve belirtilerin niiks etmesine neden olabilir.
Fenoy ve ark. tekrarlayan FMD’lerin, baglarda gevseklige ve
adalede gl¢siuizlige neden olarak instabiliteye yol acabilece-
gini, Ust servikal SM varliginin adale gli¢sizliglna artirarak
bunu daha da kolaylastiracagini ileri sirmistlr (20). Eger su-
boksipital kranyektomi ¢ok genis yapilir, C1 ve C2 laminalari
genis olarak alinirsa faset eklemlerin hasarina bagh olarak da
instabilite gelisebilir (48, 52).

Siringomiyeli

Siringomiyelinin eslik ettigi CM1 olgularinda prognoz daha
kotidar. CM1'de FMD sonrasi olgularin %50-86'sinda SM
kigullr, ancak ¢odunda genellikle tamamen kaybolmaz.
SM nedeniyle tekrar cerrahi gereksinimi %710,6-19 olarak
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bildirilmistir (40, 65, 71). Ozellikle girisim éncesi foramen
magnum dulzeyinde araknoiditi belirgin olan olgularda
tedaviden yararlanma orani daha dusuktir (38, 40).

Klinik belirti ve bulgularla SM’'nin genisligi arasinda ok
kesin bir iliski yoktur.Girisim sonrasi SM kiicilmedigi halde
klinigi dlzelen, ya da SM'nin belirgin olarak kigtilmesine
ragmen dizestezi gibi ciddi yakinmalari devam eden hastalar
vardir. Todor ve ark. SM nedeni, uygulanan cerrahi yontem
ya da SM'nin kigulip kicllmemesi ile dizestetik agrinin
tedaviden yararlanmasi arasinda iliski olmadigini bildirmis,
olgularin cogunda agrinin bir yil icinde yavas yavas azalip
gectigini gozlemistir. Ayrica yazarlar, dizestetik agrinin
ozelliklerinin kozaljiye benzemesi nedeniyle kozalji gibi
sempatik blokajdan yarar gorecegini disiinmis ve FMD
sonrasi dizestetik agrisi devam eden 5 olguya sempatik blokaj
uygulamis, Uclinde belirgin dizelme saptamislardir (70).
Batzdorf ve ark.nin 177 hastayla yaptigi calismaya gore ise,
klinik iyilesme, subaraknoid araligin genislemesiyle dogru
orantili, ayrica subaraknoid araligin genislemesi de SM'nin
kiculmesiyle uyumlu bulunmustur. Bu ¢alismaya gore, SM'ye
baglh belirtilerin azalmasi, SM'nin kii¢tlmesi ile iligkilidir (9).

Chiari tip 1 malformasyonu ve eslik eden SM, olasilikla kranyo-
vertebral bileske ve arka cukur anatomisinin bozuk olmasi ne-
deniyle uzun siirede gelisen patolojilerdir ve dekompresyon
ile anatomi diizeltildiginde normallesmenin de zaman almasi
beklenir (68). Heiss ve ark. 48 olguluk prospektif bir calismada
serebellum ve beyin sapinin radyolojik olarak normale dén-
mesinin yaklasik 6 ay siirdigini bildirmislerdir (32). Yarar
gorecek olgularda SM'nin kiicilmesi de gecikebilir. Wetjen ve
ark. CM1 olgularinda dekompresyon sonrasi SM'nin kiictiilme
hizini, en genis AP capinin yarilanmasi icin 3,6 ay, tamamen
kiculmesi icin 6,5 ay olarak hesaplamistir (77). Bu nedenle,
SM belirti ve bulgular 6n planda olan olgularda, FMD'den
sonra belirtiler tamamen diizelmedidi icin tedavi basarisizli-
gindan veya niiksten s6z etmek, en azindan erken dénemde
cok uygun degildir. Arora ve ark. kemik ve dura dlizeyinde de-
kompresyon yaptiklar ve yeterli sisterna magna olustugunu
izledikleri 11 olgudan sadece 4’linde, dekompresyondan 6 ay
sonra SM'nin ki¢lldigund, digerlerinde degismedigini bildir-
mislerdir (5). Belirtilerin ilerlemesi durmussa ve SM'de radyo-
lojik olarak genisleme izlenmiyorsa, hastalarin birkag ay takip
edilmesi dnerilir (48) (Sekil 2A-D). Girisim sonrasi tekrarlanan
MRG BOS akim calismasinda, foramen magnum diizeyinde
akimin normallestiginin izlenmesi, erken dénemde hig klinik
yararlanma olmayan olgularda SM'nin kicilme olasihginin
yuksek oldugunu dusiindiirir (47).

Olgularda birka¢ aydan sonra SM'de kiicilme olmadiysa ve
belirti ve bulgular halen agir olarak devam ediyorsa, yukarida
siralanan olasi basarisizlik ve niiks nedenleri arastiriimal
ve nedene yonelik tedavi uygulanmalidir. Ornegin, Pare ve
Batzdorf SM'si sebat eden ve kapali BOS fistlli gelismis olan
bir olguda kapal fistilin onarilmasiyla SM'nin dizeldigini
bildirmistir (59). Olgularin buyik bir kisminda nedenin,
ameliyat bolgesinde gelisen araknoid yapisikliklar oldugu
saptanir. Yanni ve ark. niks SM ve CM1 tedavisi icin tekrar
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Sekil 2: 17 yasinda erkek hasta bas agrisi ve tim viicutta uyusma sikayeti ile bagsvurdu. Muayenesinde iki tarafli derin duyu kayb,
reflekslerinde artis ve ellerde kiiciik adalelerde atrofi vardi. Girisim 6ncesi T2 sagittal MRG kesitinde Ust servikal genis SM izlendi (A).
FMD ve duraplasti uygulanan ve yakinmalari belirgin olarak diizelen, ancak ellerdeki atrofisi devam eden hastanin ameliyattan 3 ay (B),
6 ay (C) ve 1yil (D) sonraki kontrol servikal MRG goriintiilerinde SM'nin tedrici olarak geriledigi izlendi.

FMD uygulanmasini, yapisikliklarin agilmasini ve duraplasti
yapilmasini énermislerdir (78). Heiss ve ark. FMD sonrasi SM’si
genis olarak devam eden ve klinik yarar gérmeyen 16 olgunun
15'inde, ikinci FMD sonrasi klinik diizelme saptamis ve 3. ayda
cekilen MRG'de BOS akim hizinin normale déndiigiind, SM'nin
kiculduguni bildirmislerdir. Bu olgularda ameliyat sirasinda
saptanan niks nedenleri, foramen magnum diizeyinde
yetersiz kemik ¢ikarilmasi (6 olgu), kapal BOS fistiilli ve durada
yapisiklik olmasi (4 olgu), dura disinda bantlar ve araknoid
yapisiklik olmasi (2 olgu), foramen Magendieyi tikayan ince
membran ve dura icinde yapisiklik gelismesi (1 olgu) ve arka
subaraknoid alani kapatan araknoid perde varligidir (1 olgu)
(31). Bagka bir calismada, daha 6nce CM1 nedeniyle FMD
yapilan ve SM’si ilerleyen 14 cocuk hastadan 11'ine tekrar
dekompresyon ve araknoid diseksiyon yapilmistir. Bunlarin
8'inde belirtiler tamamen dizelmistir (56).

Tekrarlanan FMD, basarisiz kalirsa ya da ilk FMD sonrasi
foramen magnum diizeyindeki tikanikhdin giderildiginin
gosterilmesine ragmen SM ve klinik belirtiler sebat ediyorsa,
SM drenaj yontemleri denenebilir. Tikanikhigin giderildiginin
gosterilmesi icin, 1-anatomik MRGde subaraknoid alan
olculebilir, 2-MRG BOS akim incelemeleriyle foramen magnum
diizeyinde BOS akimi degerlendirilebilir ve 3-Queckenstedt
testiyle basincin kranyovertebral bileskeyi asip asmadig
saptanabilir (31).

Isik ve ark. CM1 ile genis SM olan olgularda klinik iyilesmenin,
FMD ile beraber siringoplevral sant takilmasi sonucu daha hizh
oldugunu bildirmistir (33). Fakat SM'nin plevra ya da periton
boslugu gibi daha diisiik basingli bir alana bosaltilmasi, tonsil
fitiklasmasi olmayan olgularda bile fitiklasmaya neden olabilir
(18, 45, 48). Oliime kadar giden sonuclari olabilen bu agir
komplikasyondan ka¢inmak icin, miimkin olan olgularda SM
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santinin subaraknoid bosluga ya da arka cukur sisternalarina
uygulanmasi Onerilmistir (34, 54). Sant distal ucu plevra
ya da peritona konacaksa, her ne kadar lumboperitoneal
santlarin i¢ capi kiiclik ve dolayisiyla BOS akisina direnci
yuksek olsa da, kontrolsiiz BOS bosalmasinin dnlenmesi icin
valvli sant kullanilmasi tercih edilmelidir (48). Ayrica SM sant
girisimlerinin hem niks (%48-97), hem de komplikasyon
orani (%15.7) oldukca yuksektir ve sant uygulanmasindan 10
yil sonra olgularin sadece %50-53'Unln klinik olarak stabil
durumda oldugu bildirilmistir (7, 8, 23, 39, 66).

Sonug¢ta CM1 ve SM igin her tirll tedavi yolu denendikten
sonra bile bazi hastalarda CM1'in neden oldugu SM'yi tedavi
etmek mimkiin olmayabilir (31, 37).

SONUC

Chiari tip 1 malformasyonu ve eslik eden SM, tim olgularin
ayni nedene ve ayni patofizyolojik sirece sahip oldugu
homojen bir hastalik grubu degildir. Dolayisiyla standart
bir tedavi yonteminin, her hastada iyi sonu¢ vermesini
beklememek gerekir. Rutinde kullanilan tani yontemleriyle
farkli stirecleri birbirinden ayirmak cok kolay olmasa da
en azindan klasik olgulardan patofizyoloji ve tedavisinin
tamamen farkli oldugunu bildigimiz kafa ici hipotansiyon,
kafa ici hipertansiyon gibi patolojileri ayirmamiz, hidrosefali,
kranyovertebral bileske anomalileri ve instabilite gibi tedavi
strecini degistirecek ek patolojileri saptamamiz, gegirilmis
meningeal enfeksiyon 6ykusu gibi araknoid yapisikhgin 6n
planda olabilecegi olgular girisim 6ncesi belirlememiz ve
cerrahi planini bu o6zelliklere gore sekillendirmemiz nuks
oranini azaltacaktir. ilk dekompresyondan yarar gérmemis
veya niks etmis olgularda ayrintili bir dykld, muayene ve
gorintileme yontemleri ile niks nedeninin ayirici tanisi
mutlaka yapilmali ve tedavi ona goére yonlendirilmelidir.
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CM1 tanisi konan hastalarin ameliyat edilsin edilmesin
izleminin uzun sureli, hatta 6mur boyu olmasi gerektigi
hastaya acgiklanmali, uyarici olabilecek belirti ve bulgular iyi
anlatilmalidir.

Yeni MRG teknikleri ve elektrofizyolojik yontemlerle CM1-SM
grubunun patofizyolojisi aydinlatildik¢a, hangi grubun hangi
tedavi yonteminden yarar gorecegi belki gelecekte belirlene-
bilecek ve hastaya 6zel tedavi yonteminin secilmesiyle niiks
oranlari azalacaktir.
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