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Ozet: Chiari Malformasyonu beyin sap1 ve serebellumun
servikal spinal kanala dogru yer degistirdigi konjenital
bir anomalidir. ilerleyen nérolojik defisitler ve ek
patolojiler varsa cerrahi tedavi gereklidir. Bu calismada
Chiari malformasyonu tip I tanisi alan 35 hasta, eslik
eden patolojilerine gore 3 gruba ayrilarak sunuldu.
Néroradyolojik tetkiklere ek olarak nérofizyolojik
testlerle (beyinsapi isitsel ve duyusal uyarilmis
potansiyeller) incelendi. Bunlara gore cerrahi karar
verilip, yontem secimi yapildi. li¢ olguya herhangi bir
girisim uygulanmazken, 32 olguya klinik ve
norofizyolojik bulgularina gore cerrahi tedavi uyguland.
Sadece Chiari Malformasyonu olan 11 olguya
kranyovertebral dekompresyon uygulanirken, 1 olguya
anterior dekompresyon yapildi. Beraberinde
siringomyelisi olan 5 olguya yalniz siringoplevral shunt,
2 olguya yalniz kranyovertebral dekompresyon, 8 olguya
ise hem siringoplevral shunt hem de kranyovertebral
dekompresyon uygulandi. Beraberinde hidrosefalisi olan
5 olgudan 3'tine ventrikiiloperitoneal shunt takilirken, 1
olguya ventrikiiloperitoneal ve siringoplevral shunt
birlikte takild1. Beyin sap1 basi bulgular olan bir olguda
da kranvovertebral dekompresyon+ventrikiiloperitoneal
shunt birlikte uygulandi. Postoperatif déonemde
hastalarin biiyiik kisminda degisik derecelerde diizelme
gortildii. Chiari malformasyonu tip I de olgularin biiytik
kisminin cerrahi tedaviden yarar gordigi, norofizyolojik
testlerin cerrahi tedavi yonteminin planlanmasinda ve
hastalarin takibinde yardima olabildigi saptandu.

Anahtar Sézciikler: Chiari Malformasyonu tip I (Chiari
I), Cerrahi, MRG (Magnetik Rezonans Goriintiileme),
Norofizyolojik Testler [Beyinsap: isitsel (BAEP) ve
somatosensoryel (duyusal) (SEP) uyarilmis potansiyeller]

Abstract: The Chiari malformation is a congenital anomaly
of the hindbrain. It is characterized by downward
displacement of brainstem and cerebellum to the cervical
spinal canal. If there are progressive neurological deficits
and associated pathologies, surgical therapy is necessary.
In this study, 35 patients with Chiari malformation type I
were presented. The patients were divided to three groups
according to their associated pathologies. In all cases pre
and postoperative brainstem auditory and somatosensorial
evoked potentials have been done. Three of them haven't
had surgical treatment, 32 patients have been operated by
choosing the method according to their neurological
findings and neurophysiological tests. Eleven patients
without associated pathologies have been treated by
craniovertebral decompression. In one case, anterior
decompression has been done. Five patients with
syringomyelia have had syringopleural shunting, 2 patients
with syringomyelia have had craniovertebral
decompression and 8 patients have been treated by
craniovertebral decompression and syringopleural shunt.
In 3 patients with hydrocephalus only ventriculoperitoneal
shunting have been done. In one patient with hydrocephalus
and syringomyelia, both syringopleural and
ventriculoperitoneal shunting have been applied. Another
patient who had brain stem compression, has been treated
with ventriculoperitoneal shunting and craniovertebral
decompression. Postoperatively, most of the patients
showed recovery in different degrees Our results have
shown that surgical therapy is necessary in Chiari
malformation type I. Neurophysiological tests have an
important role in planning the surgical treatment and
follow-up in Chiari malformation type I.

Key Words: Chiari Malformation type I (Chiari I), MRI
(Magnetic Resonance Imaging), Neurophysiological
tests[brainstem auditory (BAEP) and somatosensorial (SEP)
evoked potentials], Surgery
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GIRIS

Chiari Malformasyonu(CM), 1883'de Cleland,
1894’de ‘Arnold ve 1895’de Chiari tarafindan
tanimlanan beyin sap1 ve serebellumun servikal spinal
kanala dogru yer degistirmesi ile birlikte olan, art
beynin(hindbrain) konjenital bir anomalisidir
(8,9,15,28,34,37,40). CM etyolojisini agtklamak igin 6
ana teori ortaya atilmugtir, ancak higbiri tek bagina
etyolojiyi aciklamaya yeterli degildir. Bu nedenle
bunlarin kombinasyonu ile etyoloji aciklanmaya
calisilmaktadir. Belli bagh teoriler sunlardir:
1.Traksiyon, 2.Hidrodinamik, 3.Asir1 biiyiime, 4.
Norosizis, 5.Gelismede durma, 6.Primer mezodermal
yetmezlik (11,17,26,27,28,32,33,34,37, 43,45,49). Spinal
disrafizmin bir formu olarak da kabul edilir. Ayrica
daha ender olarak edinsel olarak da goriilmek-
tedir(2,38,48).

Chiari(8) tarafindan klasik olarak 4 tipi
tanimlanmistir(8,9). Chiari I de myelomeningosel
olmaksizin serebellar tonsillerin servikal omurgaya
dogru kaudal yer degistirmesi s6z konusudur.
Genellikle herniasyon C, diizeyini agmaz. Olgularin
%10 unda hidrosefali goriiliir. Chiari II de serebellar
vermis ve alt beyin sapinin servikal kanala yer
degistirmesi s6z konusudur. Siklikla C, 'nin altina iner.
Dorsal midbrain de mediillada biikiilme vardir,
multiple posterior fossa ve serebellum anomalileri eslik
eder. Siklikla myelomeningosel ve hemen daima
hidrosefali vardir. Chiari III de Kranyoservikal
bolgedeki bir kese igine serebellum ve beyin sapinin
herniasyonu vardir. Klinik bulgular agirdir, genellikle
eslik eden alt oksipital veya iist servikal ensefalosel
vardir. Chiari IV de ise kiigiik posterior fossa ile birlikte
serebellumda hipoplazi veya aplazi vardir. Ancak tip
IV de hindbrain herniasyonu olmadig igin gogu yazar
bunu siniflama dig1 birakmustir(8,9,28,34,35,38,40).

ChiariI de zamanlailerleyen degisik derecelerde
norolojik semptom ve bulgular ortaya gtkmaktadir.
Semptom ve bulgular; 1: Beyin sapi1, mediilla, alt kafa
ciftleri, 2. Serebellum ve 3. Spinal kord kompresyonuna
bagl olarak 3 sekilde ortaya cikar (9,10,18,21,28,
34,35,40). Bu olgularda, asgari mevcut norolojik
durumu korumak amaciyla cerrahi tedavi
uygulanmaktadir(10,18,22,24,27,33,34,39,47).
Mubhafazakar tedavi yanllari cerrahinin basarisizlig
ve hastaya ek problemler yarattig igin uzun siire
cerrahiden kaginmislardir(1,3,31,46). Cerrahi
basarisizligin en 6nemli nedenleri; tedavi plani,
zamanlama ve yontem se¢iminin ve takibinin uygun
olmamasidir. Serebellar bulgular, beyin sap1 ve/veya
spinal kord kompresyonu belirtileri varlig1 cerrahi
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tedavi igin 6nemli kriterlerdir. Bunun saptanmasi icin
klinik semptom ve bulgular, nororadyolojik tetkikler
disinda son yillarda norofizyolojik testler de
kullanilmaktadir. Beyin sapi igitsel uyarilmis
potansiyeller(BAEP) ile beyin sap1 kompresyonu erken
donemde saptanabilirken, duyusal (somatosensoryel)
uyarilmus potansiyeller (SEP) ile de hem beyin sap1 hem
spinal kord kompresyonu saptanabilmektedir
(4,7,10,29,34). Ancak literattirde Chiari I de cerrahi
tedavi karari, yontem secimi ve izleminde bu testlerin
kullanildig: bir calisma yoktur.

Bu amagla, 1991-1998 tarihleri arasinda
klinigimizde MRG ile tan1 konan, nérofizyolojik
testlerle incelenen 35 Chiari I olgusu ve tedavi sonuclar
prospektif olarak sunuldu. Cerrahi uygulanan
olgulardaki cerrahi yontemler ve sonuglar, preoperatif
ve postoperatif yapilan norofizyolojik testlerin
hastalarin cerrahi yontemlerinin se¢imi ve olgularin
takibindeki yeri literatiir 1s131inda tartisild.

HASTALAR / GERECLER VE YONTEM

1991-1998 yillan arasinda SSK Goztepe Egitim
Hastanesi Norosirurji kliniginde 35 Chiari I olgusuna
MRG ile kesin tan1 konmustur. Olgularin hepsi BAEP
ve SEP ile izlenmistir. Cerrahi uygulanan olgulara
postoperatif 6., 12. aylarda MRG ve BAEP, SEP
kontrolii yapilmustir. Birlikte siringomyeli olan
olgularda, kranyovertebral bileske diizeyinde BOS
sirkiilasyonunu degerlendirmek igin Cine-MR
yapilmistir (6,13). Izlemde kalan olgularda 1 yil
aralarla bu testler yinelenmistir. BAEP’te dalga
formunun olusmamasi, konfiglirasyon bozuklugu,
I-1I1, TII-V ve I-V interpeak latanslarimin uzamasi
patolojik kabul edilirken; SEP'te P40 yamitinin elde
edilmemesi, konfigiirasyon bozuklugu, P40 dalgasimin
latansinin boya gore hesaplanan beklenen deger
+2sd'dan fazla olmas: patolojik kabul edilmistir (7).
Olgularin takip siiresi 3 ay ile 84 ay (7 y1l) arasindadir.

3 olguya herhangi bir cerrahi girisim yapilmamus,
32 olguya klinik semptom ve bulgularina, eslik eden
anomalinin varligina, BAEP ve SEP bulgularma gore
degisik cerrahi yontemler uygulanmustir (Tablo II, III,
V).

Hastalara cerrahi olarak Kranyovertebral
Dekompresyon(KVD), Ventrikiiloperitoneal(VP) sant
takilmasi, Siringoplevral (SP) sant takilmasi
yapilmstir. KVD ile yapilan; suboksipital semisirkiiler
kranyektomi +C, laminektomi+ duranin Y seklinde
acilarak greftile duraplastisidir. Gereken olgularda C,
laminektomi de eklenmistir. Hidrosefali olan olgulara
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Tablo I: Bulgular ve Uygulanan Tedavi Yontemleri

Yas-Cins NM BAEP SEP Skolyoz Srinks Yeri Yapilan

GRUP I Sadece CM olanlar

Al 42F N Normal Normal Var Izlem
NT 34,E BSB Normal Normal KVD,
HK 41,E SB Normal  Normal KVD,
FL 34,K AK Normal  Normal KVD,
ZS 30,K N Patolojik Normal KVD,
PY 24 K N Patolojik Normal KVD,
KE 43, K N Patolojik  Patolojik Var KVD,
BB 28,E BSB Patolojik Normal KVD,
RG 49,E BSB Patolojik  Patolojik KVD,
FK 20,K BSB Patolojik Normal KVD,
GK 22K BSB Normal  Patolojik Var KVD,
HA 55,K BSB+SKB Patolojik Normal KVD,
IG 51,K Diger Patolojik Normal AD(TOR)

GRUP 1II Siringomyeli ile birlikte CM olanlar

Al 40,E N Normal Normal C3-T8 izlem

MA 30K N Normal Normal Var C2-T1 Izlem

EB 25,E SKB Normal  Patolojik C7-T12 SP Shunt

SG 32,K SKB Normal  Patolojik Var C2-T2 SP Shunt

ZK 71,E  SKB Normal  Patolojik C1-T2 SP Shunt

AK 31L,E BSB Normal  Patolojik C7-T12 KVD+ SP Shunt
LK 3LE BSB Normal  Patolojik C1-T11 KVD+ SP Shunt
MM  16,E SKB+AK Normal  Patolojik C2-T4 KVD----SP Shunt
TF 30,E BSB+SKB Normal Patolojik Var C2-1.2 SP Shunt--—-KVD(Dura agik)
MU 25K BSB Normal  Patolojik Var C1-T1 KVD+ SP Shunt
FU 30,K SKB Normal Patolojik Var C1-T8 SP Shunt

BC 25K BSB Normal Normal C2-T8 KVD

RK 42.E BSB Normal Normal Var C1-T1 KVD

MK 28, K SKB Normal  Normal C2-T5 SP Shunt

VO 33,E BSB Normal Normal C2-T4 KVD+ SP Shunt
KE 17,E N Normal Normal Var C3-T4 KVD+ SP Shunt
LA 38,K SKB Normal  Patolojik Var O-L2 KVD+ SP Shunt

GRUPIII Hidrosefali ile birlikte CM olanlar

GK 40,K N Normal Normal Var VP Shunt

MT 24.E N Normal Normal Var VP Shunt

KU 32,E N Normal Normal VP Shunt----—- Post.Fossa Expl.
zY 40,K SKB Normal  Patolojik SP Shunt------------ VP Shunt
ES 19,E SKB Patolojik Patolojik Var VP Shunt+KVD

(BSB: Beyin sap1 Bulgulari, SKB: Spinal Kord Bulgulari, SB: Serebellar Bulgular,
AK: Alt Kranyal Sinir Bulgulari, N:Normali, AD: Anxerior Dekompresyon, TOR: Transoral Rezeksiyon)
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Asemptomatik

BAEP SEP Normal BAEP SEI Patolojik Ventral Bas1 Yok

| |

Tablo II : GRUP I de (Sadece CM olanlar) Onerilen Yaklagim Protokolii

Semptomatik

Ventral Bas1 Var

Atlantoaxial Dislokasyon VAR

Asemptomatik
BAEP, SEP BAEP, SEP
Normal Patolojik
l l Beyin sap1 Bulgulari On planda

Izlem KVD+ SP Shunt

SEP Normal SEP Patolojik
KVD KVD+SP Shunt

Srinks Diizelmedi Srinks Diizeldi

|

SP Shunt [zlem

izlem KVD KVD Anterior Dekompresyon
+KVD
Posterior Instriimentasyon +KVI]
Tablo [1I : GRUP II de (Siringomyeli ile birlikte olan olgularda) Onerilen Yaklasim Protokolii

Semptomatik

ikisi birarada

|

KVD+ SP Shunt

Spinal Kord Bulgulari 6n planda

/\

BAEP Normal BAEP Patolojik

SP Shunt

i Ny

Sirinks Artti Sirinks Diizeldi

} |

+KVD izlem

SP Shum +KVD

VP medium pressure sant yerlestirilmistir. Sirinks
drenaji tiim olgularda Siringoplevral (SP) olarak

gerceklestirilmistir(20). Olgular eslik eden
patolojilerine gore; 1. Sadece CM olanlar, 2.
CM+Siringomyeli ile birlikte olanlar, 3.

CM-+Hidrosefali ile birlikte olanlar olmak iizere 3
gruba ayrilarak incelenmistir.

BULGULAR

Olgularimizdan 17’i bayan, 18’i erkektir.
Olgulann yas dagihmi 16 -71 arasindadir. Olgularin
bagvuru yakinmalar: genellikle dengesizlik,
bagdonmesi, Gift gorme, elde uyusma veya kuvvetsizlik
seklindedir. Norolojik muayenede en sik rastlanan
bulgular; quadriparezi, hemiparezi, hipoestezi, ataksi,
nistagmus ve (6zellikle alt grup olmak tizere) kranyal

sinir felgleridir. 9 olguda nérolojik muayene bulgular
normal bulunmustur. Skolyoz da sik rastlanan bir
bulgudur (Tablo I).

Preoperatif 14 olguda norofizyolojik testler
normal bulunmustur. 3 olguda hem BAEP, hem SEP
patolojik bulunurken, 6 olguda yalniz BAEP, 12 olguda
yalmiz SEP patolojik bulunmustur (Tablo ).

4 olguya 2 ayr seansta 2 ayr cerrahi yontem
uygulanmigtir. KVD uygulanan olgularda literatiirde
soz edilen aseptik menenjit, araknoidit, enfeksiyon,
BOS fistiili, hidrosefali, serebellar infarkt ve
mezensefalik disfonksiyon gibi komplikasyon
gortlmemistir, ancak 3 olgu disinda tim olgularda
dura kapatilmistir. Dura agik birakilan 1 olguda
servikal bolgede postoperatif yapisikhk gortilmiistiir.
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Tablo IV : GRUP III de(Hidrosefali ile birlikte olan
olgularda) Onerilen Yaklasim Protokolii

Beyin Sap:1 Kompresyon  Beyin Sap1 Kompresyon
Bulgular1 YOK Bulgular1 VAR

! |

VP Shunt KVD+ ve/veya VP

Shunt
fzlem izlem

Eslik Edivo@: VARSA:

Spinal Kord Spinal Kord Bulgular

Bulgular: YOK VAR (ve/veya
(SEP Normal) SEP patolojik)

[zlem VP Shunt’a ilaveten SP
Shunt’da tedaviye
eklenir

GRUP I: Sadece CM olanlar

Herhangi bir yakinmas: olmayan, trafik kazas:
nedeni ile bagvuran ve tesadiifen tan1 konup, norolojik
muayenesi ve BAEP, SEP’i normal olan 1 olgu cerrahi
uygulanmadan takibe alinmastir.

Istk: Chiari 1 de Cerrahi ve Norofizyolojik testler

Bu grupta 1. Norolojik muayenede patolojik
bulgular olan olgulara (3 olgu), 2. BAEP ve/veya SEP'i
patolojik olan olgulara (3 olgu), 3. ikisi birden patolojik
olan tiim olgulara( 6 olgu) KVD uygulanmustir (Tablo
1) (Resim 1a-b).

Basagris1 yakinmasi ile gelen BAEP’te anterior
basi saptanan 1 baska olguya anterior dekompresyon
yapilmustir, posterior fiizyon planlanmis ancak hasta
kabul etmemistir. Hentiz klinik bulgularinda ve
norofizyolojik olarak bir degisme yoktur.

KVD yapilan bir olguda dura hic¢ agilmamus,
diger olgularda acilmis, 2 olguda acik birakilirken,
1 olguda primer duraplasti yapilms, 1 olguda otolog,
6 olguda suni dura ile duraplasti yapilarak Mega
sisterna magna olusturulmustur. Duras: agik birakilan
bir olgunun daha sonraki izleminde klinik semptom
ve bulgular1 ve MRG ye gore yapisiklik diistiniilerek
reoperasyon teklif edilmis, hasta kabul etmemistir.

Cerrahi uygulanan 12 olgudan, ikisi harig
hepsinde postoperatif yakinma, muayene bulgularinda
ve norofizyolojik testlerinde diizelme gozlenmistir.

GRUP II: Siringomyeli ile birlikte CM olanlar

Siringomiyelinin eslik ettigi 17 olgudaki sirinks
lokalizasyonlar1 Tablo I de gosterilmistir. Hepsinde
BAEP normal bulunurken, 10 unda yalnizca SEP te
patoloji saptanmustir.

Resim I: a. Sadece CM olan bir olgunun T1 agirlikli Kranyovertebral Junction Sagital MR gortintisti
b. Ayni olgunun KVD sonrasi T1 agirhklh Kranyovertebral Junction Sagital MR goriintiisii



Tiirk Norogiriirji Dergisi 9: 35 - 44, 1999

Norolojik muayenede patolojik bulgusu
olmayan, BAEP ve SEP’i normal bulunan 2 olgu
cerrahi uygulanmadan takibe alinmigtir.

Hastalara uygulanan cerrahi yontemler Tablo I
ve III de gosterilmistir.

Hem BAEP hem SEP i normal olan diger 4
olgudan; beyin sapi1 bas1 bulgular1 6n planda olan 2
olguya KVD yapilirken, spinal kord kompresyonu

Isik: Chiari I de Cerrahi ve Norofizyolojik testler

on planda olan 1 olguya yalniz SP sant uygulanmistir
(Resim 2a-b). Hem beyin sap1 hemde spinal kord
kompresyon bulgulari olan 1 olguya da ayni seansta
hem KVD hem SP sant takilmas: uygulanmistir
(Resim 3a-b).

SEP'i patolojik 10 olgudan; 5 tanesine yalnizca
SP sant uygulanmistir. Kontrollerde 3 olguda klinik
ve radyolojik iyilesme goriilmiis, SEP'lerinde
diizelme saptanmustir. 1 olguda 6nce diizelme sonra
klinik bulgularda gerileme olmus, preoperatif
bulgularla ayni seviyeye gelmis, hastaya KVD
onerilmis, 70 yasindaki bu hasta reoperasyonu kabul
etmemistir. Bir olguda da once klinik tabloda
diizelme ve sirinkste kiictilme olmus, 1 yil sonraki

Resim II: a. CM+siringomyeli olan bir olgunun T1 agirhikh Kranyoservikal sagital MR goriintiisii

o

- Ayni olgunun SP sant sonrasi T1 agirlikli Kranyoservikal sagital MR goriintiisii

Resim IlI:a. CM +siringomyeli olan bir olgunun T1 agirhkh Kranyoservikal sagital MR gériintiisii
b. Ayni olgunun KVD +SP sant sonras: T1 agirhkh Kranyoservikal sagital MR goriintiisii

40
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kontrol muayenesinde serebellar ve alt kranyal sinir
bulgulari cikmasi ve MRG de sirinkste yeniden artma
olmasi iizerine KVD uygulanmistir, bu olguda dura
acik birakilmigtir. On planda alt kranyal sinir
bulgulari olup, spinal kord kompresyon bulgulari da
olan baska bir olguda 6nce KVD uygulanmus,
klinikte bir miktar diizelme olmus ancak sirinksin
kiicilmemesi ve spinal kord bulgularinin devam
etmesi tizerine 9 ay sonra tedaviye SP sant
eklenmistir. Patolojik SEP le birlikte beyin sap1
bulgular1 da olan 4 olguya ise aymi seansta KVD+ SP
sant uygulanmistir. Boylece klinik ve/veya
norofizyolojik olarak beyin sap1 kompresyon
bulgular: olan 6 olguya aym seansta KVD + SP sant
uygulanmigtir. Bu hastalarin post op klinik, sirinks
ve SEP'lerinde diizelme saptanmistir. KVD yapilan
olgularda dura 1 olguda agik birakilmus, digerlerinde
suni dura ile kapatilmustir.

Kifoskolyozu ve ense agris1 olan 1 olguya
skolyoz cerrahisi planlandig: icin KVD+ SP sant
uygulanmisgtir.

5 olguda yalnizca SP sant, 2 olguda yalniz KVD
yeterli olurken, diger 8 hastada yani olgularin
¢ogunda kombine tedavi (KVD+ SP sant) gerekli
olmustur (Tablo I, III).

GRUP III: Chiari Malformasyonu (CM) ile
birlikte hidrosefali olanlar

5 olguda birlikte hidrosefali vardir. 3'tine yalniz
VP sant takilmistir. Bu 3 olgudan birinin takibinde
norolojik muayenede papil staz: gelistigi gorulmiis,
yinelenen filmlerle kitle saptanip, subtotal tiimor
eksizyonu yapilmustir. Ayrica yalmzca SEP’i patolojik
olup, siringomyeli saptanan ancak beyin sap1 basi
bulgular: olmayan bir olguya 6nce SP sant takilmus,
6 ay sonra bagagrilarinin artmasi tizerine hidrosefali
icin VP sant da takilmistir. Postoperatif dénemde
bagagrisi ve SEP’de diizelme saptanmustir. Basagrisi
ve dengesizlik yakinmasi ile basvurup, CM ile
birlikte hidrosefali de saptanan, norolojik muayenede
ise beyin sap1 bas1 bulgulari olan ve BAEPi patolojik
bulunan bir olguya da ayni seansta VP sant+KVD
yapilmistir. Postoperatif muayene bulgular: ve
BAEP’te diizelme saptanmistir (Tablo I, IV)

TARTISMA

CM'da hastaligin dogal seyriileilgili yaymlanmis
yeterli yaymn yoktur. Cerrahi tedavi hastaligin
progresyon gostermesi ve norolojik bulgularin varhg:
nedeni ile yapilir (10,12,14,18,19,24,25,32,34,35,36,

Istk: Chiari I de Cerrahi ve Nirofizyolojik festler

37,39,41,42,44,46,47 49). Genellikle klinik olarak Chiari
I de, %64 spinal kord disfonksiyonu, %28 beyin sap1
disfonksiyonu, % 8 serebellar disfonksiyon bulgulan
gozlenmektedir. BAEP, SEP yapilan 35 olgumuzun
22'inde(yarisindan ¢ogu) BAEP ve/veya SEP’'de
patoloji saptanmustir (Tablo I). Bizim olgularmizda
beyin sap1 ve alt kranyal sinir patolojileri 6n plandadir.
Bu durum ise norofizyolojik olarak Chiari I de beyin
sapminda biiylik oranda etkilendigini gostermektedir.
Sadece CM saptanan olgularda BAEP patolojileri on
planda iken, CM+siringomyeli saptanan olgularda ise
SEP bozukluklan 6n plandadir. Olgu sayimiz kisith
olmakla birlikte, olgularimizin yarisindan ¢ogunda
klinik bulgu yokken BAEP ve/veya SEPin patolojik
bulunmasi anlamli bulunmustur. Biz klinik bulgusu
olmayan ancak BAEP ve/veya SEPi patolojik olan
olgulara da cerrahi uyguladik. Postoperatif yapilan
BAEP ve SEP’lerinde dilizelme goruldi, Bu nedenle
BAEP ve/veya SEP in patolojik bulunmas: cerahi
karari icin bir kriter olarak kabul edilebilir. Yani Chiari
I'de BAEP ve SEP in normal olmasi her zaman anlamh
degilken, patolojik bulunmasmimn gerek cerrahi secim
gerekse hastalarin postoperatif takibi icin 6nemli bir
kriter oldugu soylenebilir.

Cerrahi tedavi ve yontemleri halen tartismah
olmakla birlikte, KVD biitiin yazarlarca 6nerilen ana
cerrahi yontemdir. Ancak bunun hentiz standart bir
yontemi tamimlanmamistir. (9,10,15,18,22,24,28,
36,37,39,41,42,44,46). Burada tartisilan konulardan biri
duranin acihp acilmamasidir. Oldfield (33) gibi bazi
yazarlar ozellikle beraberinde eslik eden
siringomiyelide olan olgularda preoperatif Cine-Faz
kontrast MRG c¢alismalar1 veya peroperatif
ultrasonografi ile BOS akimim degerlendirip, eger BOS
akimi varsa duranin acilmasina gerek olmadigimu ileri
surmektedirler(28,33). Baz1 yazarlar ise duranin
acilmasini, tonsil rezeksiyonu yapilip duranin stitiire
edilmeden agik birakilmasini dnermektedirler
(10,18,22,23,28,32,36,37,46,49). Ancak literatiirde bu
konuda ¢ok az olgu ile yazilan makaleler vardir.
Ornegin, Kogo ve arkadaslar1 (23) 5 vaka ile
mikrondrosirurji ile yapilan tonsil rezeksiyonu
onermisler. Calismalarinda rezeke ettikleri tonsillerde
histopatolojik olarak irreversible degisiklikler
bulmuslar, bu nedenle yaklasimlarinin dogru
oldugunu ileri stirmiiglerdir (23). Buna karsin bugtin
igin tonsil rezeksiyonu cogu yazar tarafindan gereksiz
goriilmektedir (18,24,28,36,42,46). Baz1 yazarlar dura
acihp, araknoid agilmadan yapilan posterior fossa
rekonstruksiyonunun vyeterli oldugunu ileri
siirmektedirler (44). Bir grup yazar da duranin
acilmasini, kalinlasmis araknoid bantlarin
temizlenmesini, duranin primer veya greft ile
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kapatilarak mega sisterna magna yapilmasini
onermektedirler (9,10,12,15,18,22,24,25,28,32,34,36,
37,41,42,43,44,46). Bu goriis bugiin icin en popiiler olan
yontemdir. Biz de klinik olarak patolojik semptom ve
bulgusu olan ve/veya BAEP de patoloji saptanan
Chiari I olgularinda duray1 agmay1 benimsedik. 3
olgumuzda dura agik birakilirken diger tiim olgularda
dura kapatildi. Post operatif takiplerde klinik ve
norofizyolojik olarak belirgin dizelme oldugu
saptandi. Bu nedenle klinik olarak beyin sapi
kompresyonunun saptanmasi ve/veya norofizyolojik
testlerin patolojik bulunmas1 duranin agilmast igin bir
kriter olarak kabul edilebilir.

Tartisilan bir baska konuda kranyektominin
kiictik veya biiyiik olmasidir. Baz1 otorler genis
kranyektomi onerirken, bazi otorlerde kiigtik sirkiiler
kranyektomi ama dura grefti ile megasisterna magna
olusturulmasini dnermektedir. Olay foramen magnum
seviyesinde oldugu i¢in 6nemli olan, kranyektominin
boyutlarindan ¢ok, foramen magnum arka kenarmin
dekomprese edilip rahatlatilmasi ve C, laminasimmn
mutlaka alinmasidir. Béylece kranyovertebral
junctiondaki alt ve Ustteki basing farkinin ortadan
kaldirilmas: saglanacaktir (5,35,36,39,46). Biiyiik
kranyektomide en biiyiik sorunlardan biri de duranin
agik birakilmasi nedeni ile olan servikal korddaki
yapisikliklardir. Bizim de gozlemledigimiz gibi bu
olgularda klinik kotiilesme daha sik goriilmektedir
(22,28,33,45). Bu nedenle kranyektomi kiictik veya
biliytik olsun olgularin hepsinde dura mutlaka
kapatilmalidir (31,35, 39,41,45,49). Baz1 otorler dura
kapatilmasinin KVD ile yapilan dekompresyonun
etkisini ortadan kaldirdigini ileri siirmektedirler.
Calismamizda dura kapatilan olgularda cerrahi
dilizelmenin devam ettigi norofizyolojik olarak da
gosterilmistir. Ayrica KVD’de duranin kapatilmasi
postoperatif goriillen komplikasyonlar1 da
azaltmaktadir.

Ventralden beyin sap1 basisi olan olgularda
yazarlarin cogunun Onerisi transoral yaklagimla
dekompresyondur, ancak ChiariIde bu konuda yeterli
sayida uzun siireli takibi olan yayilanmus seri yoktur.
Bunlara atlantoaxial dislokasyon varsa posterior
flizyonda onerilmektedir (18,28,35,42) (Tablo II).

Skolyoz eslik eden 6nemli bir patolojidir. Skolyoz
cerrahisinden 6nce mutlaka KVD yapilmali, sirinks
varsa drene edilmeli varsa tethered kord
diizeltilmelidir (27,30,32,34,46).

Eslik eden patoloji olan Chiari I olgularinda
cerrahinin nasil olacagi tartismahdir. Bazi yazarlar hem
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CM hemde eslik eden patolojinin ayn1 anda cerrahi
tedavisini Onerirler. Baz1 yazarlar da tedavi
yontemlerinin sonuglarini degerlendirmek miimkiin
olacag igin, bunlarin ayr1 ayr1 uygulanip izlenmesini
onermektedir (5,10,16,18,19,20,21,22,24,27,28,32,34,
35,36,38,39,41,42,43,44,46,47 49,50).

Chiari I olgularinda goriilme olasihig1 az da olsa
hidrosefali saptandigimda bizim de uyguladigimiz gibi,
Wisoff (50) disinda tiim otorlerin onerisi, klinik,
radyolojik ve norofizyolojik olarak beyin sapi
kompresyonu yoksa KVD yapilmaksizin VP sant
takilmasidir (9,12,15,24,27,28,32,34,35,41,50). Bizim bir
olgumuzda oldugu gibi, fonksiyone santa ragmen VP
sant yetersiz olursa ve beyin sap:t kompresyon
bulgular: varsa veya qikarsa tedaviye KVD eklenmesi
onerilmektedir (21,27,28,34,41,46,50). Posterior fossa
ttimorleri CM+hidrosefali ve siringomyeli ile benzer
klinik ve radyolojik bulgu verebilir. Bizim posterior
fossa tlimorii nedeni ile sonradan opere ettigimiz 1
olgumuzda oldugu gibi, kitle yoniinden klinik ve MRG
iyice gozden gecirilmeli ve izlenmelidir(Tablo IV).

Batzdorf (5) siringomyeli ile birlikte olan Chiari I
olgularinda cerrahi tedavinin 3 ana amaci oldugunu
belirtmistir. Bunlar: 1. Foramen magnum seviyesinde
tist ve alt kompartmanlardaki basing farkini gidermek,
2. Spinal kord igindeki kistik kaviteyi(sirinks) ortadan
kaldirmak, 3. Beyin sap1 tizerindeki direkt basiy1
ortadan kaldirmaktir ( 5,35). Ideal bir cerrahi tedavi
bu li¢ amaci da yerine getirmis olandir. Batzdorf(5)
sirinkse silastik tiip konmasini, tonsil mobilize
edilmeden KVD yapilip, dura grefti konmasini ve
araknoidin intakt birakilmasini 6nermektedir(5).

Birlikte siringomyelisi olan Chiari I olgularinda,
beyin sap1 bulgular1 yoksa ve norofizyolojik testler
normal ise sadece sirinks drenaji, bunun icin bizim de
daha once kullandigimiz SP sant takilmast ilk secenek
olmaldir (16,20,35,36,42,46,47,49). Beyin sap1 basisinin
klinik ve/veya norofizyolojik bulgular1 varsa, ideal
kogullarda ve koopere hastalarda tedavi yontemlerinin
sonuglarini degerlendirebilmek igin, hastalara 6nce
KVD uygulanip takip edilmeli, sirinksde diizelme
olmazsa sirinks drenaji tedaviye eklenmelidir (5,36).
Takip miimkiin degilse Batzdorf' un amaglarini yerine
getirmek icin en uygun tedavi ayn seansta KVD+ SP
sant yapilmasidir (Tablo III). Baz1 yazarlar yalnizca
KVD ilesirinksin kollabe oldugunu, bu nedenle sirinks
drenajina gerek olmadigin ileri siirmektedir ancak
vaka sayilari azdir (5,44). Siringomyeli ile birlikte olan
olgularda bir siire popiiler olan “obex plugging
(tikanmas1)" ise artik tiim yazarlarca mortalite ve
morbiditesinin yiliksekligi ve patogenezdeki roli
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tartisildigindan terkedilmistir, ancak hala az da olsa
oneren yazarlar vardir (9,24,28,34,35,36,47). Rhoton
(42), megasisterna magna olusturularak foramen
magnum dekompresyonu yapilmasimin BOS pasajinin
agilmasinda oldukga yardimai oldugunu belirtmistir.
Yine Rhoton (42) ve George (18) , bu olgularda KVD
ile birlikte silastik bir tiip ile “fourth ventriculostomy
(dordinct ventrikiilostomi)” yapilmasini da
onermektedirler (5,18,35,36,41,42). Bu santlarin biiytiik
kisminimn tikandig bildirildiginden biz bu yontemi hig
kullanmadik ona ragmen sonuglarimiz yeterliydi.
Ayrica bazi yazarlar KVD yapip takibe alip, gerekirse
perkiitan tekoperitoneal sant takilmasini Gner-
mektedirler, ancak onlarinda bildirilen vaka sayis1 cok
azdir (47). Siringomyeli ile gelen olgularimizin ¢ogu,
SEP’te patoloji saptanan olgulardi. SEP'i patolojik olan
bu olgularda mutlaka sirinks drenaji gerektigi, drenaj
sonras1 SEP'in diizeldigi goriildi. Bu nedenle en
azindan profilaktik olarak sirinks drenaji (SP sant)
yapilmalidir. Biz bu gruptaki en iyi sonuclarnn KVD+SP
sant birlikte uygulanan olgularda saptadigimizdan,
Rhoton (42) gibi yalniz dekompresyonun tek basina
yeterli olmadigim en uygun tedavinin bu oldugunu
diistintiyoruz (Tablo IIT) (42). En uzun siireli takibimiz
7yl ve vaka sayimiz heniiz yeterli olmadig1 igin tedavi
prensiplerini kesin konusmak dogru degildir. Olgu
sayisinin artmasi, takip siirelerinin uzamasi ile daha
yonlendirici sonuclar alinacaktir

SONUC

Chiari I de, BAEP ve SEP olgularin yarisindan
cogunda patolojik bulunmustur. Beyin sapi, spinal
kord bas1 bulgular, alt kafa ciftleri bulgulan gibi
patolojik klinik bulgusu olan ya da, normal klinik ile
norofizyolojik olarak patolojik beyin sap1 bulgusu olan,
ve/veya eslik eden patolojileri bulunan Chiari I de
cerrahi tedavi gereklidir. Chiari I de eslik eden patoloji
yoksa; yalniz KVD (Semisirkiiler kranyektomi+
C, laminektomi ile varsa araknoid bantlarin
temizlenmesi +Duraplasti ile Megasisterna magna
olusturulmas), eslik eden patoloji varsa; hidrosefalinin
VP sant ile, siringomyelinin SP sant ile tedavisi en
uygun tedavidir. Skolyoz cerrahisi planlanan
hastalarin CM ve/veya tethered kord yoniinden
taranip varsa mutlaka once bunlarin tedavisinin
yapilmasi gereklidir.

Norofizyolojik testlerin; Chiari I de cerrahi
kararinda, planlamasinda yardima olabildigi, patolojik
olanlarda postop diizelmeyi gosterdigi gozontine
alinarak rutin yapilmasimn gerekliligini soyleyebiliriz.
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