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OZET

izole Tip 1 Chiari Malformasyonunda Duraplasti ve Vertikal insizyonla Dural

Gevsetme Yapilan Hastalarin Retrospektif Olarak Degerlendirilmesi

Amag: Chiari Malformasyonu Tip 1 cerrahisinde kullanlan teknik farkliliklar
giiniimiizde tartisma konusudur. Genellikle kemik dekompresyon sonrasi duraplasti veya
vertikal insizyonlarla dural gevsetme yontemleri kullanilmaktadir. Her iki yaklasimin
kendine 6zgii avantajlar1 ve dezavantajlar1 bulunmaktadir. Bu ¢aligmada, tarafimizca da
uygulanan her iki yontemin sonuglar1 karsilastirilarak literatiire katki saglamak
amaglanmstir.

Gerec ve Yontem: Calisma 23 duraplasti, 10 vertikal insizyonla dural gevsetme
teknigi uygulanan toplam 33 izole Chiari Malformasyonu Tip 1 tanili hastadan
olusmaktadir. Opere edilen tiim hastalarin dosya verileri, ameliyat notlar1, radyolojik
goriintiileri ve poliklinik takip notlar1 geriye doniik olarak incelenmis, elde edilen veriler
SPSS programi yardimiyla analiz edilmistir.

Bulgular: Opere olan tiim hastalarin yas ortalamast 32,51 + 15,61, 13’1 (% 39,4)
erkek, 20’si (% 60,6)’u kadindi. En sik gozlenen sikayetler %42.,4 oranla bag agris1 ve
ekstremitelerde uyusma olarak tespit edildi. En sik fizik muayene bulgusu %33,3 ile
motor defisit, en sik gozlenen komplikasyonlar ise %12,1 ile menenjit ve BOS fistiilii
olarak tespit edildi. Preoperatif sirinogomiyeli kalinliklar1 ortalama 6,62+2,85 mm ve
herniye serebellar tonsil uzunluklart ortalama 8,5443,78 mm olarak 6l¢iildii. Duraplasti
yapilan ve vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan hastalar ayr1 ayri
degerlendirildiginde menenjit ve BOS fistiilii basta olmak {izere komplikasyon gelisimi
ve operasyon siiresi konusunda vertikal insizyonla dural gevsetme tekniginin avantajli
oldugu tespit edilip sonuclar arasinda istatiksel anlamlilik gozlenmemistir. Hastane yatis
stiresinin kisa olmasimin vertikal insizyonla dural gevsetme yontemi lehine istatiksel
anlamli oldugu tespit edilmistir. Klinik iyilesme oranlarinin birbirine yakin oldugu
gozlenmistir. Siringomiyelideki gerileme ve ortalama Chicago Son Durum Skalasi
puanlar1 ise duraplasti lehine tespit edilip istatiksel olarak anlamlilik gézlenmemistir.

Sonug¢: Chiari Malformasyonu Tip 1 cerrahi tedavisinde tercih edilen yontemler
arasinda kesin bir istilinliik bulunmamaktadir. Calismamizin sonuglari, bu konuda genel
literatiirle uyumlu bir goriiniim sergilemektedir. Duraplasti Chiari Malformasyonu Tip 1
cerrahisinde etkisi c¢ok yiiksek bir tekniktir. Ancak calismamizda c¢ok daha az
komplikasyon ve hastane yatis siireleri olan, klinik ve radyolojik diizelmelerde
durapalasti teknigine yakin sonuglar veren vertikal insizyonla dural gevsetme teknigiyle
de 1yi sonuglar alinabilecegi gosterilmistir. Bu baglamda, daha fazla arastirmaya ihtiyag
duyulmaktadir ve tlim noérosiriirjiyenlerin her iki yonteme de teknik ve teorik olarak
hakim olmasi gerektigini diisiinmekteyiz.

Anahtar sozciikler: Chiari tip 1 malformasyonu, duraplasti, vertikal
insizyonla dural gevsetme

X



ABSTRACT

Retrospective Evaluation of Patients Who Underwent Duraplasty and Vertical

Incision Dural Release for Isolated Type 1 Chiari Malformation

Objective: The technical differences used in Chiari Malformation Type 1 surgery
are a matter of debate today. Generally, duraplasty or dural release methods with vertical
incisions are used after bone decompression. Both approaches have their own advantages
and disadvantages. In this study, we aimed to contribute to the literature by comparing
the results of both methods applied by us.

Materials and Methods: The study consists of a total of 33 patients diagnosed with
isolo Chiari Malformation Type 1, who underwent 23 duraplasty and 10 dural release
techniques with vertical incisions. File data, surgery notes, radiological images and
outpatient clinic follow-up notes of all operated patients were examined retrospectively,
and the obtained data were analyzed with the help of SPSS program.

Results: The average age of all operated patients was 32.51 = 15.61, 13 (39.4%)
were male and 20 (60.6%) were female. The most common complaints were headache
and numbness in the extremities, with a rate of 42.4%. The most common physical
examination finding was motor deficit with 33.3%, and the most common complications
were meningitis and CSF fistula with 12.1%. The average preoperative Syrinogomyelia
thickness was measured as 6.62+2.85 mm and the average length of herniated cerebellar
tonsils was 8.544+3.78 mm. When patients who underwent duraplasty and those who
underwent vertical incision dural release were evaluated separately, it was determined
that the vertical incision dural release technique was advantageous in terms of
complications, especially meningitis and CSF fistula, and the duration of the operation,
and no statistical significance was observed between the results. It was determined that
the short hospital stay was statistically significant in favor of the vertical incision dural
release method. It was observed that the clinical recovery rates were close to each other.
The regression in syringomyelia and the mean Chicago Final State Scale scores were
determined in favor of duraplasty, and no statistical significance was observed.

Conclusion: There is no absolute superiority among the preferred methods in the
surgical treatment of Chiari Malformation Type 1. The results of our study are consistent
with the general literature on this subject. Duraplasty is a very effective technique in
Chiari Malformation Type 1 surgery. However, our study has shown that good results can
be obtained with the dural release technique with vertical incision, which has much fewer
complications and hospital stays and gives similar results to the duraplasty technique in
clinical and radiological improvements. In this context, more research is needed and we
think that all Neurosurgeons should have technical and theoretical knowledge of both
methods.

Keywords: Chiari Malformation Type 1, duraplasty, dural release with
vertical incision



1. GIRIS VE AMAC

Chiari malformasyonu (CM), serebellum, beyin sap1 ve/veya dordiincii ventrikiiliin asagrya
dogru yer degistirmesiyle ortaya cikan, dogustan gelen ya da sonradan gelisebilen bir durumdur.
Her ne kadar Cleland tarafindan ilk kez "primer serebellar ektopi" olarak adlandirilmissa da

kapsamli bir siniflandirma Hans Chiari'nin ¢alismalariyla yapilmistir (1).

CM, temelde dort alt tipe ayrilir. Tip 1, 2 ve 3; rhombencephalon’un farkli diizeylerdeki
herniasyonlarini igerirken, Tip 4, serebellumun az gelismisligi ya da yoklugu ile kendini gosterir.

Bu tipler arasinda en yaygin olarak karsilasilan, Chiari Malformasyonu Tip 1 (CM 1)'dir (2).

Hastaligin olusum mekanizmasiyla ilgili pek ¢ok teori 6ne siiriilmiistiir; ancak, kesin neden
hala tam olarak anlagilamamistir. Bunun yani sira, lumboperitoneal sant uygulamasi veya
tekrarlayan lomber ponksiyon gibi durumlar sonucunda edinilmis CM 1 olgulari rapor edilmistir

3).

CM 1, genellikle spesifik olmayan belirtilerle ortaya ¢iktigi icin teshisi zor olabilir.
Suboksipital bolgede, omuzlarda veya kollar ve bacaklarda agri ve uyusma gibi sikayetler
goriilebilir. Kadinlarda erkeklere oranla biraz daha sik rastlanan bu durum, genellikle 30’lu veya

40’1l yaslarda belirgin hale gelir (4,5).

Kesin tan1 Manyetik Rezonans Goriintilleme (MRG) ile konur. MRG'de, serebellar

tonsillerin 5 mm veya daha fazla herniasyonunun goériilmesi tani agisindan 6nemlidir (4).

Bununla birlikte, servikal bdlgede sik olmakla beraber siringomiyeli goriilebilir.

Siringomiyeli siklig1 %30 ile %70 arasinda degisiklik gostermektedir (5,6).

CM 1’de, semptomlar genellikle kranioservikal bileskenin sikismasi ve beyin-omurilik
stvist (BOS) dolasimindaki bozukluklarla iliskilidir. Bu nedenle cerrahi tedavinin temel hedefi,

bu sikismay1 ortadan kaldirmak ve BOS akigini yeniden diizenlemektir (7).

Cerrahi secenekler arasinda en yaygin kullanilan yontemlerden biri, posterior fossa
dekompresyonunu takiben duraplasti islemidir. Ancak son yillarda, duraplasti yerine vertikal
insizyon ile dural gevsetme teknigi de tercih edilmektedir. Giiniimiizde, her iki yontem de

ndrosirurji alaninda yaygin olarak uygulanmaktadir.

Bu ¢alismanin amaci, klinigimizde CM 1 nedeniyle opere edilen hastalarla ilgili istatistiki
verileri ¢gikarmak ve her iki cerrahi teknigin avantajlarini ve dezavantajlarini ortaya koyarak tedavi

sonuglarini degerlendirmektir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Tarihce
CM, ilk kez 1883 yilinda iskog anatomi uzmani Cleland tarafindan bir otopsi sirasinda
raporlanmis olsa da 1891 yilinda patolojik anatomi uzmani Hans Chiari, bu durumu arka ¢ukur

yapilariin omurga kanali igerisine yer degistirmesi olarak agikliga kavusturmustur (1).

1894’te Julius Arnold, miyelomeningosel bulunan bir hastada arka beyin herniasyonunu

tarif etmistir.

1891-1896 yillar1 arasinda Hans Chiari 40’tan fazla vaka tanimlamis ve son olarak Tip 4'i

siniflandirmaya eklemistir (1).

1907°de, Julius Arnold’un laboratuvarinda c¢alisgan Schwalbe ve Gredig, dort adet
meningomiyeloseli olan olgunun postmortem diseksiyon sonuclarii yayimladiklar
makalelerinde CM’nun ikincisine Julius Arnold’un soy ismini eklemisler ve Chiari tip 2

malformasyonu (CM 2) yerine “Arnold-Chiari Malformasyonu” adin1 vermislerdir (8,9).

Hans Chiari, 1851 yilinda Viyana’da dogmus ve tip egitimini Viyana Tip Fakiiltesi’nde
tamamlamistir. Viyana Patoloji Enstitiisi’'nde Karl Rokitansky’nin asistani olarak calismus,
ardindan Prag’daki Alman Universitesi’nde patoloji profesorii olmustur. Chiari, bu dénemde
malformasyonlarla ilgili 6nemli ¢alismalar yapmis, ayn1 zamanda Budd-Chiari sendromu iizerine
de arastirmalar yiiriitmiistiir. Daha sonra Strazburg Universitesi’ne gecerek akademik

calismalarina burada devam etmis ve 1916 yilinda hayatini kaybetmistir.

Baslangicta yalnizca otopsi sirasinda teshis edilebilen CM, 1932 yilinda Van Houweninge

Graftdijk tarafindan yapilan bir cerrahi girisimle intraoperatif bir tantya doniismiistiir (10).

1960’11 ve 1970’li yillarda yapilan miyelografi galismalari, hastaligin tanmi kriterlerini
belirlemede 6nemli bir rol oynamistir. 1980’ lerde Manyetik Rezonans Goriintiileme cihazlarinin

gelistirilmesiyle birlikte, CM’nun tanis1 daha yaygin ve kolay hale gelmistir.

2.2. Cerrahi Tarihce

1930 yilinda Joachimus Van Houweninge Graftdijk, arka beyin herniasyonu olan bir
hastay1 ameliyat ederek bu cerrahi miidahaleyi doktora tezinde yayimlamigtir. Tan1 koymak i¢in
meningomiyelosel ve ventrikiilogram yontemlerinden yararlanilan bu girisimde temel hedef,

Beyin Omurilik Sivis1 (BOS) akisinda olusan tikanikligin giderilmesi olmustur (11).



1938’de Panfiels ve Coburn, yiiziiniin sag tarafinda hissizlik ve sag kulakta isitme kaybi
sikayetleri olan bir kadin hastaya iliskin bir calisma yayimlamistir. Bu hastanin ge¢misinde spina
bifida dykiisii belirtilmistir. Posterior fossa eksplorasyonu ve suboksipital kraniotomi ameliyati
uygulanmasina ragmen, hasta biling¢ kayb1 yasadiktan sonra yalnizca iki ay hayatta kalabilmistir.
Otopsi sonuglariyla, Arnold-Chiari malformasyonu tip 2 (CM 2) tanisini ortaya konulmustur.
Artik cerrahlar, bu hastalik ihtimalinin daha erken degerlendirilmesi gerektigini kanaatine

varmistir (12).

James Gardner ise CM’na yonelik ilk basarili cerrahi miidahaleleri gergeklestiren
isimlerdendir. 1957 y1linda Gardner ve Goodall, 17 hastada posterior fossa dekompresyonu islemi
uygulamis ve bu girisimlerin bazi hastalarda ameliyat 6ncesine kiyasla semptomlar hafiflettigini

gozlemlemistir (11).
Tarihi Gelismelerin Onemli Doniim Noktalari
1901: Home'n, CM 1 ile iligkili nérolojik bulgulari ilk kez detaylandirmstir (13).

1932: Van Houweninge Graftdijk, CM tedavisinde suboksipital kraniektomi ve

tonsilektomi gibi cerrahi yontemleri kullanarak bir ilke imza atmistir (7).

1935: Russell ve Donald, hidrosefalinin kranioservikal bolgedeki yapisal bozukluklardan
kaynaklanabilecegini ve foramen magnum dekompresyonunun bu durumun tedavisinde etkili
olabilecegini belirtmislerdir. Ayrica, CM terimi bu ¢alismayla Ingilizce literatiire kazandirilmistir

.

1938: McConnell ve Parker, hidrosefaliyle iligkili CM 1 vakalarimi ilk kez tanimlamais;

beyincigin sarkan kismini ifade etmek i¢in "tonsiller" terimini kullanmistir (14).

1938: Aring, hidrosefali bulunmayan bir CM 1 vakasini rapor ederek literatiire nemli bir

katki yapmustir (15).

1941: Adams, Schatzki ve Scoville, radyolojik yontemlerle CM 1 tanisimi ilk kez
koymuslardir. Miyelografi sirasinda C3 seviyesinde bir blok tespit eden yazarlar, bu taniya
ameliyat dncesi ulagsmay1 basarmistir. Ayrica, CM 1’in semptomlarini kafa i¢i basincinda artis,
kranial sinir hasari, beyin sap1 sikismasi, omurilik basisi ve serebellar disfonksiyon olmak iizere

bes kategoriye ayirmislardir (16).

2.3. Anatomi
Kraniovertebral bileske, norolojik yapilar arasinda bir gecis bolgesi oldugundan, bu

bolgenin anatomik yapisini iyi bir sekilde anlamak son derece Onemlidir. Posterior fossa,



karmasik yapistyla oldukga dikkatli bir cerrahi yaklasim gerektirir. Bu nedenle, posterior fossa

anatomisine Ozellikle cerrahi bir perspektiften odaklanilmalidir (17).

2.3.1. Posterior Kranioservikal Bileskenin Yumusak Dokulari

Cilt tizerinden yapilan standart orta hat insizyonu ile tela subcutanea'ya ulasilir ve ardindan
trapezius kasinin iist kismindaki lifler boyunca ilerlenir. Trapezius kasinin altinda, servikal spindz
cikintilardan baslayip mastoid ¢ikintiya kadar uzanan ve ligamentum nuchae'ya tutunan splenius
capitis kas1 bulunur. Bu kas, kanamasiz bir agilis saglamak acisindan Onemlidir. Splenius
capitis'in hemen altinda semispinalis capitis kas1 yer alir. Kaslar, ligamentum nuchae'ya orta hatta
tutunur. Derin kas tabakalar1 ise dort ana kas grubundan olusur: rectus capitis posterior major,
rectus capitis posterior minor, oblik capitis inferior ve oblik capitis superior. Suboksipital tiggenin
kaslarindan rectus capitis major, C2'nin spindz ¢ikintisi ile oksiput arasinda hareket eder.
Trapezius, rectus capitis ve semispinalis capitis kaslar1 boyun ekstansiyonunda yardimei olurken,
suboksipital iicgen kaslar1 ve rectus capitis posterior minor kaslar1 genellikle proprioseptif

islevlere sahiptir, ancak teorik olarak atlas ve ekseni hareket ettirme potansiyeline sahiptirler (17).
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Sekil 1. Posterior Kranioservikal Bileskenin Yumusak Dokular1

2.3.2. Servikal Sinirler
Suboksipital bélgenin orta hattindaki diseksiyonlarda siklikla ti¢lincii oksipital sinirle
karsilasilmaktadir. Bu sinir, ti¢lincii spinal sinirin dorsal ramusundan ¢ikar. Diger spinal sinirler

gibi, Gi¢lincii oksipital sinir de lateral ve medial dallara ayrilir ve bu dallar daha sonra yiizeysel ve



derin dallara boliiniir. Yiizeyel medial dal, C2-C3 faset ekleminin dorsolateral yiizeylerinde
dolasir. Ugiincii oksipital sinir daha sonra inferior capitis kasmnin altindan geger, semispinalis
capitis'i besler ve biiyiik oksipital sinire bir iletisim dali gondermeden Once derin bir sekilde
ilerler. Kiigiik(lesser) oksipital sinir, inionun yaklasik 7 cm lateralindedir ve inion ile intermastoid
¢izgi arasindaki orta noktada, medial ve lateral olarak iki dala ayrilir Bu bolge, tiroservikal arter,
oksipital arter, vertebral arterin muskiiler dallar1 ve eksternal karotid arterin posterior dallar ile

beslenmektedir (17).
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Sekil 2. Kranioservikal bileske yiizeyel sinirleri

2.3.3. Venoz Siniisler

Vertebral venoz pleksus (Batson), marjinal siniis ile baglanti kurar ve foramen magnumu
cevreleyerek anteriordan baziler vendz pleksusla, lateralden hipoglossal kanaldan gegen
damarlarla, posteriordan ise oksipital siniisle iletisim halindedir. Posterior fossanin orta hattinda
yapilan dekompresyon sirasinda ikinci siniisle karsilasilabilir. Dik pozisyonda intrakraniyal kan,
marjinal siniisler araciliiyla vendz pleksiise akar, yatay pozisyonda ise internal juguler damarlar
iizerinden hareket eder. Baziler vendz pleksus, inferior petrozal siniisle baglanti halindedir ve
sonunda internal juguler vene akar. Transvers siniisler, superior sagital siniis ve straight siniisten

gelen vendz kani sigmoid siniislere baglar (17).



2.3.4. Atlasin Posterior Arki

Atlasin posterior arki, orta hattaki posterior tiiberkiille kolayca tanimlanabilir. Bu yap1 bifid
olabilecegi gibi oksiputa asimile de olabilir (atlanto-oksipital fiizyon). Posterior arkin lateral
kisminda, vertebral arterin horizontal boliimii, atlasin transvers forameninden ¢iktiktan sonra
posterior atlanto-oksipital zar1 delmek iizere superior artikiiler ¢ikintiy1 ¢evreler. Bu bdlgede
arkuat foramen ad1 verilen bir kemik deligi bulunabilir. Atlasin posterior arkinin 6n ylizeyinde

yer alan periosteum, CM’da kalinlasabilir (17).

Sekil 3. CO, C1, C2 vertebralar1 ve ligamanlari

2.3.5. Kranioservikal Bileskenin intradural Anatomisi

C1 segmentinden Dura mater'e dogru uzanan pial bir uzanti olan denticulate ligaman,
onemli bir anatomik referans noktasidir. Ust kisminda, vertebral arterin iigiincii béliimiine yakin
bir yerde baglanan bu ligaman, altta vertebral arter ile {ist servikal spinal sinirlerin ventral
koklerini, anteriorda iist servikal spinal sinirlerin dorsal koklerinden ayirir. Dorsal koklerin her
zaman mevcut olmadigr ve Cl'in dorsal kok ganglionlarinin bulunmadigi da gbz Oniinde
bulundurulmalidir. C1 ventral kokii, genellikle McKenzie siniri araciligtyla spinal aksesuar sinirle

iletisim kurar (17).



Sekil 4. Kranioservikal Bileskenin Intradural Anatomisi

2.3.6. Dordiincii Ventrikiil

Dordiincii ventrikiil, tistte akuaduktus serebri ile altta subaraknoid boslukla iletisim kurar.
Pons ve medulla oblongata’nin arkasinda yer alir. Bu ventrikiil, rhomboid sekilli bir tabana sahip
olup, liggen bigiminde catili bir odadir. Ventrikiil tabaninin uzun ekseni omurilige paralel olup,
ponsun iist ucundan medullanin ortasina kadar uzanir. Dérdiincii ventrikiil, ependim ile kaplhdir,
ancak inferior mediiller veliimiin altinda sadece epitelyal bir tabaka vardir. Tavanin st
kismindaki fastigium, ventrikiilii rostral ve kaudal olmak iizere ikiye ayirir. Superior tavan,
lateralde superior serebellar pedinkiiller, mediyalde ise superior mediiller velumla olusturulur.
Superior serebellar pedinkiiller, dentat ¢ekirdeklerin devamidir ve serebellumun en biiyiik efferent
liflerini tasir. Inferior tavan ti¢ kisimdan olusur: tela koroidea, inferior mediiller velum ve nodiil.
Inferior mediiller velum, flokulus ile nodiil arasinda bir baglanti kurar. Tela koroidea, nodiil ve
inferior mediiller velumla iliskilidir ve ii¢ acikligi bulunur. Serebellomediiller fissiir, 4.
ventrikiiliin inferior tavaninda yer alir ve 6n kisminda tela koroidea, inferior mediiller velum ile

medulla; arka kisminda ise uvula ve serebellar tonsiller yer alir (18).

2.4. Chiari Tipleri

CM Tip 1, Tip 2 ve Tip 3 olarak siniflandirilmaktadir. Ayrica, Tip 0, Tip 1.5, Tip 4 ve Tip
5 gibi siniflamalar daha sonra eklenmistir. Genel olarak, CM 1 mezodermal kokenli bir
malformasyonken, CM 2, CM 3 (Chiari tip 3 malformasyonu) ve CM 4 (Chiari tip 4

malformasyonu) néroektodermal kdkenlidir (19,20).



Tip 0

Bu tipin patofizyolojisi heniiz tam olarak anlagilmamistir. Chiari tip 0 malformasyonunu
serebellar tonsillerin foramen magnumdan kaudale herniasyonu olmaksizin ya da minimal
herniasyon (<3 mm) ile klasik CM 1 semptomlar1 sergileyen ve kranioservikal dekompresyona
iyl yanit veren siringomiyeli olarak tanimlayabiliriz. Bu nedenle, Chiari malformasyonlar

arasinda sayilmaktadir (19).

Ayrica idiyopatik servikal siringohidromyeli, Chiari benzeri patoloji, Borderline Chiari

veya siki sisterna magna olarak da adlandirilmaktadir.
Tip 1

CM’nun tipik nororadyolojik tanimi, serebellar tonsillerin foramen magnum’dan 5 mm

veya daha fazla kaudal yone herniye olmasidir (21).

Ancak zamanla farkli tamimlamalar da giindeme gelmistir. Serebellar tonsillerin herniasyon
miktarini 10 mm ve 15 mm olarak tanimlayan yazarlar da vardir. Fakat yeni ve belki de klinik
acidan daha kullanighi olan tanimda herhangi bir 6l¢iim degerinin 6nemi olmadigi ve bu
uygulamanin hekimi yanlis tan1 koymaya itebilecegi vurgulanmaktadir. Bunun nedenleri arasinda
Olclimlerin standart olmamasi (foramen magnumun elipsoid yapisi, tonsillerin paramedian
yerlesimli olmas1 vb.), toplumun %14 iiniin tonsiller ektopisi oldugu halde asemptomatik olusu
ve klinik durum ile tonsiller herniasyon miktar1 arasinda korelasyon olmamasi gosterilebilir. Yeni
tanimlamalarda en kapsamli olani ise; “inferior serebellar yapilarin foramen magnum seviyesinde
yarattig1 fonksiyonel obstriiksiyon ve buna bagli olarak da noral aksin basi altinda kalmasi
ve/veya kraniovertebral bilegskede beyin omurilik sivis1 (BOS) akiminin tikanmasi” seklindedir.
Bu sekilde bir tanimlama olay1 sadece tonsiller herniasyon seviyesinden ¢ikarip, patofizyolojide
o6nemli olan subaraknoid seviyedeki araknoid kalinlasmalar veya kemik malformasyonlar gibi

durumlar1 da kapsamaktadir (21).

Tip 2’den farkli olarak, medullanin kaudal yer degistirmesi goriilmez ve alt kraniyal sinirler
etkilenmez. En sik rastlanan eslik eden durum siringomiyelidir (yaklasik %30-70) ve nadiren
hidrosefali (%7-9) gelisebilir. Foramen magnum, serebellar dokuya baski yaparak beyin omurilik

stvisinin (BOS) akisini engeller (19).

Cocuklarda, 6zellikle kii¢iik yaslarda, foramen magnum ile C1 ve C2 arasindaki mesafe ve
foramen magnum’un boyutu degisken oldugundan, 5 mm'lik bir herniasyonu tanimlamak her

zaman uygun olmayabilir (22,23).

Klinik Chiari sendromu, bas agrilari, senkop gibi tipik belirtilerle birlikte tinnitus ve
kognitif degisiklikler gibi sekonder semptomlara da yol agabilir (24).



Bag dokusu bozukluklar1 (Ehler-Danlos, Marfan gibi) olan bireylerde edinilmis CM 1
goriilebilir. Bazi1 arastirmacilar, herniasyonun derecesini anatomik seviyelere gore
siniflandirmaktadir, 6rnegin, herniasyonun foramen magnumdan Cl’e, Cl’den C2’ye veya

C2’nin 6tesine kaymasi seklinde ifadeler goriilebilmektedir (22).
Tip 1,5

2004 yilinda Tubbs ve ark. tarafindan tanimlanan bu formda, tonsiller herniasyona ek
olarak beyin sap1 ve 4. Ventrikiil herniasyonlarinin da eslik ettigi durumu ifade etmektedir. Ancak
bunlarda spinal disfarzm yoktur. Bu durum, CM 1’e beyin sap1 herniasyonunun eklenmesiyle

Chiari Tip 1,5 olarak adlandirilmaktadir (25).
Tip 2

CM 2 olgulariin tamaminda meningomiyelosel veya diger agik spina bifida formlarinin
eslik ettigi, serebellar vermis, tonsiller, mediilla oblongata ve dordiincii ventrikiiliin foramen
magnumdan herniasyonunun izlendigi kompleks bir malformasyondur. Siklikla hidrosefali de
eslik eder. CM 2’nin ilk tanimi Jean Cruveilhier tarafindan bir miyelomeningosel vakasi

sonrasinda yapilmis ve ardindan Arnold ve Chiari tarafindan detaylandirilmistir (20).

Bu tipte serebellar vermis, her zaman foramen magnumun altina kayar ve bazen iist torasik
kanala kadar bile ilerleyebilir. CM 2 hakkinda dort ana teori bulunmaktadir. McLone ve Knepper
tarafindan Onerilen birlesik teori, bu dort teoriyi bir araya getirir. Bu teoriye gore, agik noral tiip
defekti ve tamamlanmamis spinal okliizyon, beyin omurilik sivisinin (BOS) santral kanalda
akisin1 saglar ve bu da ventrikiiler distansiyonu engeller. Ventrikiiler distansiyon noral ve
kalvarial dokularin gelismesi i¢in sarttir. Ventrikiiler distansiyon yani itici giic olmadan posterior
fossa gelisemez. Ayrica ventrikiiler distansiyon yetersiz oldugunda polimikrogri, diisiik tentorium
ve torkular herofili gibi durumlar meydana gelir. Tiim bunlarin sonucu olarak posterior fossa
icerigi foramen magnumun iizerinde sikigip baski yaparak patolojiyi ortaya ¢ikarir. Bu sikisiklik

sonucu olusan baski CM 2’de hidrosefaliyi de agiklar (20).
Tip 3

En nadir goriilen ve yasamla bagdasmayan bir formdur. CM 3’te serebellum ve beyin sap1
posterior iist servikal veya oksipital yerlesimli ensefalosel i¢ine herniye olur. Siringomiyeli ve

hidrosefali goriiliir. Prognozu ¢ok kotii seyreder (19).
Tip 4

1895’da Hans Chiari, daha 6nce tanimlanan {i¢ Chiari tipi (Tip 1, 2, 3) ardindan dordiincii

bir form 6nererek buna Chiari Tip 4 adin1 vermistir. Bu tipte, serebellar hipoplazi/aplazisi olan



hastalar tanimlanmistir. CM’nun diger tiplerinde goriilen posterior fossa igerigi spinal kanala
herniye olmaz. Falks cerebelli yoktur, tentorium cerebelli daralmistir, foramen magnum

daralmistir ve posterior fossa kii¢iilmiistiir (26).
Tip §

Tubb ve arkadaglarinca tanimlanan serebellum agenezisine ek olarak foramen magnumdan

asag1 kanala dogru fitiklasan serebral kortikal kisimlar 6zellikle oksipital loblar vardir. Klinigi

agir seyreder (27).
Tablo 1. CM smiflamasi
Chiari tipi  Temel Ozellikleri Eslik eden durumlar
Ti 0 Tonsiller herniasyon olmaksizin, posterior fossa dekompresyonuna cevap veren
P siringomiyeli varlig
Tip 1 Serebellar tonsiller foramen magnumdan asagi herniye olmasi

Tip1.5 Tip 1’e ek olarak beyin sapi yapilari da herniye olur fakat spina bifida eslik etmez.

Beyin sapi displazisi; cerebellum, medulla, pons ve 4. ventrikiilin asadi dogru

Tip 2 inmesi Myelomeningosel
Tip 3 Ensefalosel kesesi igine fitiklasan posterior fossa yapilar Oksipital veya
P ¢ Panp ¥op oksipitoservikal ensefalosel
Tip 4 Siddetli serebellar hipoplazi, olusumunu tamamlamamig posterior fossa
P elementleri ve venoz sinlsler
Tip5 Serebellar ageneziyle birlikte foramen magnumdan fitiklasan oksipital lob

Kompleks Chiari Malformasyonu

Brockmeyer ve ark; beyin sap1 herniasyonu, mediiller king, retrofleks odontoid, baziler
invajinasyon, anormal klivoservikal agi, atlasin oksipitalizasyonu, siringomiyeli veya skolyoz
gibi radyografi bulgularindan bir veya daha fazlasi ile birlikte olan CM 1 olgularin tedavilerinin
sadece foramen magnum dekompresyonu ile yeterli olmayacagini gdrmiis, biiyilk oranda
odontoid rezeksiyon ve oksipitoservikal flizyon islem gerektigini saptamis ve bunlar ‘Kompleks

Chiari’ olarak tanimlamistir (28).
2.5. Chiari Fizyopatogenez

CM'nin etiyolojisini agiklamak i¢in gesitli teoriler ortaya konulmustur, ancak higbiri tek

basina bu durumu tam olarak agiklayamamaktadir. Bu baglamda 6ne ¢ikan teoriler sunlardir.
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2.5.1. Kaudal Traksiyon Teorisi

Kaudal yerlesimli meningomiyelosel, kordun ¢evresindeki dokulara yapisikliga yol acar.
Bu durum, intrauterin donemde 9. haftada tonsillerin yukar1 hareketini engeller ve arka beynin
asag1 dogru cekilmesine sebep olur (12). Ancak bu teori 6zellikle CM 2’deki serebellumun

tentoryumun yukar1 dogru kalkisin1 agiklayamaz (29).

2.5.2. Gelisimsel Duraklama Teorisi

Bu teoriye gore, beyin sapindaki disgenetik gelisim birincil patolojidir. Embriyolojik
gelisim sirasinda meydana gelen bir duraksama nedeniyle pontin fleksura gelisemez. Pons
kivriminin olugsmamasti, beyin sapinin daha uzun gelismesine yol agar ve posterior fossa yapilarini

spinal kanala dogru iter (30).

2.5.3. Hidrodinamik Teori

1950 yilinda Gardner tarafindan ortaya atilmistir (31). Gardner’a gore, supratentorial
ventrikiiler bolgedeki koroid pleksus ve 4. ventrikiildeki pulsatil giigler, beynin farkli yonlerde
gelisimine etki eder. Eger supratentorial giicler baskin olursa tentoryum kaudal yonde hareket
eder ve posterior fossa yapilari sikisir. Ancak 4. ventrikiildeki pulsatil gligler baskin olursa Dandy-

Walker anomalisi gelisir (32).

2.5.4. Asin Bilyiime Teorisi
1932 yilinda Van Houweninge Grafdijk, vertebral kolonun spinal korddan daha hizh
biiylidiiglinii ve bunun sonucunda infratentorial yapilarin oksipital foramene dogru ¢ekildigini 6ne

stirmiigtiir. Bu durum rombensefalonun asagiya dogru ¢ekilmesine neden olur (33).

2.5.5. Kiiciik Posterior Fossa Teorisi(Mezodermal Yetmezlik)

Marin-Padilla gebe hamsterlerde yaptiklari deneysel calismada A hipervitaminozu ile
indiikledikleri paraaksiyal mezodermal yetmezligin, oksipital kemigin gelismesini saglayan
somitlerde yetersizlige ve arka cukurun kiiclik kalmasina neden oldugunu ve CM’larimin
gelistigini gdstermis, embriyo teratojen etkiye ne kadar erken maruz kalirsa o kadar agir dogumsal
malformasyonlarin gelistigini, CM 1’in en hafif form oldugunu bildirmistir. Bu teori, primer
paraaksiyel mezodermal yetmezligin posterior fossa kemik yapilarinin normalden kiiglik
olmasiyla ilgili oldugunu gosterir. Bunun sonucunda, beyin sap1 ve/veya serebellum servikal
kanala dogru herniye olur. Her ne kadar yaygin bir diislince akimi olsa da her kiiciik posterior

fossa hacmi olan insanda CM 1 goriilmez (34).
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2.5.6. Norosizis (Distrofik Teori)

1978 yilinda Osaka ve ekibi tarafindan tanimlanan bu teori, lomber spinal korddaki gelisim
bozukluguna bagli olarak meningomiyelosel benzeri durumlarin ortaya ciktigini ve BOS
kacaginin goriildiigiinii 6ne siirer. Spinal alanda BOS basincindaki diisiis, serebellar tonsillerin

iist servikal kanala sarkmasina yol acar. Ancak bu teori CM 1°i agiklamakta yeterli degildir

(35,36).

2.5.7. fatrojenik

Foramen magnum diizeyinde kraniospinal basing farki olugmasi CM 1’e neden olabilir.
Basing farki olusmasinda genellikle BOS akiminin bozulmasi etkilidir. Spinal kanaldaki negatif
BOS basinci tonsillerin agagi ¢ekilmesine neden olur. Lumboperitoneal sant, tekrarlayici lomber
ponksiyonlar, lomber drenaj uygulamalar1 ve kronik spinal BOS kacaklarinda edinsel CM 1

goriilmesi, basing farki mekanizmasimin CM 1 patogenezinde rol alabilecegini gdstermektedir (3).

2.5.8. Artmus Kafa Ici Basmci
Hidrosefali gelisimi ve intrakraniyal hipertansiyon’nun (psddotiimdr serebri) edinilmis
CM’yla iligkili oldugu disiiniilmektedir. Bu olgularin bir kisminda kafa igi basing

diizeltilmedikge posterior fossa dekompresyonundan fayda gérmemektedir.

Ayrica intrakranial ve Ozellikle posterior fossada yer kaplayan herhangi bir olusum,
edinilmis CM’na neden olabilir. Bu tiir durumlar arasinda tiimorler, araknoid kistler, geniglemis

sisternalar, genislemis ventrikiiler sistem veya kroniklesmis hematomlar olabilir (3).

CM [’nin embriyolojik bir anomalinin sonucu mu yoksa sonradan gelisen bir patolojik
durumun devami mu1 oldugu hala kesin olarak bilinmemektedir. CM 1’in yenidoganlarda nadir
goriilmesi, serebellum histolojisinin normal olmasi ve ndronal disorganizasyona rastlanmamasi,
posterior fossa dekompresyonu sonrasi genelde arka beyin ve tonsil morfolojisinin diizelmesi ve
sekonder CM 1’lerde altta yatan nedenin diizeltilmesi sonrasinda tonsiller ektopinin diizelmesi

hastaligin konjenital degil de kazanilmis olabilecegini diisiindiirebilir.

2.6. Chiari Malformasyonu Tip 1

CM 1, serebellar tonsillerin foramen magnum hizasindan 5 mm servikal kanala dogru
kaymasiyla karakterize bir hastaliktir. Genellikle sporadik bir sekilde goriiliir ve genetik gegisi
nadiren rapor edilmistir (37,38).

Kadinlarda daha yaygin bir goriiniim sergiler. Her yas grubunda rastlanabilir, ancak 30-50

yagslar1 arasinda daha sik goriiliir (37,38,39).
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CM 1 hastalarinda siklikla, kraniyal ve servikal patolojilerle birlikte baska saglik sorunlar

da gozlemlenebilir.

2.6.1. Epidemiyeloji
CM 1 prevelansi tam bilinmemekle birlikte en yaygin tiptir ve genel popiilasyonun yaklagik

%0,5 ila %3,5'inde goriiliir.

Erkeklere oranla kadin predominansi vardir ve kadinlarda 1,3:1 oranla daha fazla gozlenir.

(40).

2.6.2. Klinik
Hastalar, bas-boyun agrisi ve ellerde, kollarda uyusma gibi hafif belirtilerle bagvurabilecegi
gibi, yutma zorlugu veya ani solunum durmasi gibi ciddi sikayetlerle de gelebilir (41).

CM 1 tanisinin temelini olusturan serebellar tonsillerdeki fitiklagsma, klinik bulgularin
cesidi ve siddetini etkileyebilir. Yapilan bazi arastirmalar, tonsil herniasyon miktartyla ve klinik

bulgularin ciddiyetinin iligkili olmadigin1 gostermistir (42).

Klinik bulgular, posterior fossada meydana gelen hacim kaybi ve serebellar tonsillerin
sarkmasi sonucu beyin sapi, omurilik, alt kraniyal sinirler ve serebellum iizerinde baski
olusturmasiyla gelisebilir. Omurilikle ilgili semptomlarin sik goriilmesi (%63) ve siklikla

siringomiyeli goriilmesi de (%30-70) bu baskiyla aciklanabilir (43,44,45,46).

CM 1, yetigkinlerin %0,9’unda ve c¢ocuklarin %0,6’sinda rastlanan bir hastaliktir ve
hastalarin yaklasik ligte birinde klinik belirtiler ortaya ¢ikmaktadir. Genellikle Smm altinda
herniasyonu olan hastalar klinik vermezken 10-12 mm {izeri hastalarin nerdeyse tamami klinik

buldu verir (47).

En yaygin sikayet, 0ksiirme gibi valsalva manevralar ile tetiklenen bas agrisidir. Boyun
agrisi, kollarda uyusma, bas donmesi, bulanti, halsizlik, dengesizlik, gorme bozuklugu gibi
sikayetler de hastalarda goriilebilir. Muayene sirasinda, duyu kaybi, motor gii¢siizliik, alt kraniyal
sinir bulgular ve ¢esitli norolojik belirtiler ortaya ¢ikabilir.

Milhorat ve arkadaslar kategorize etmek adina klinik bulgular1 bes ana grupta toplamustir.
Suboksipital bas agrisi, okiiler sorunlar, nérootolojik problemler, beyin sapi ile ilgili bulgular ve

omurilik semptomlari (48).
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Chiari | Malformsyonunun Klinik Belirtileri

Belirtiler: Omurilik Sendromu:

* Oksipitoservikal bas agnisi * Motor ve duyusal kayip

* Sirtta, omuzda ve kollarda radikiler olmayan agrn * Hipo ve hiperrefleksi
Motor ve Duyusal semptomlar: * Babinski pozitifligi

e Sakarhk

* Disfaji Diger Bulgular:

* Dizartri * Sinus bradikardisi
Serebellar Sendrom: *  Higkink

« Trunkal ve apendikiiler ataksi * Osilopsi(hareketsiz cisimlerin hareketli gibi
Beyin Sapi Sendromu: algilanmasi)

* Solunum dizensizlikleri * Ses kisikhgr

Nistagmus

Alt kranial sinir disfonksiyonu, otolojik bozukluklar
Tekrarlayan aspirasyonlar

Hipertansiyon(nadir olarak)

Dilde atrofi

Yiizde duyu kaybi

Trigeminal ya da glossofarengeal nevralji

Sekil 5. CM 1 klinik belirtileri
Agn
CM 1°de en sik gézlenen basvuru sebebidir ve hastalarin %80-90’1nda goriilmektedir (39).

Bu agr1, genellikle oksipital ve iist servikal bolgelerde hissedilir ve en 6nemli 6zelligi

Okstirme, gililme gibi valsalva manevralariyla siddetlenebilmesidir (39,49).

Bas agrisina ek olarak omuz, sirt, gogiis bolgelerinde ve ekstremitelerde, dermatomlara

uyum gostermeyen, nonradikiiler, yanma ya da sizlama tarzi agrilar da goriilebilir (39).
Psodotiimor Benzeri Epizodlar

CM 1 hastalarinda radyolojik olarak hidrosefali goriilme orant %30 civarindadir, ancak

KIBAS (kaba intrakraniyal basing sendromu) goriilmesi genellikle %7-10 oranindadir (37,50).

Bu sebeple kafa ici basing artisi ile uyumlu bas agrisina dikkat edilmelidir. Ayrica, gérme
alam kayiplari, bulanik gérme, nistagmus ve diplopi de zaman zaman bildirilen belirti ve

bulgulardandir (37,50).
Serebellar Bulgular

CM 1 hastalarinda serebellar semptomlar %30-52 arasinda degisen oranlarda
goriilmektedir. Denge kaybi, yiirlime zorluklari, koordinasyon bozukluklari, dismetri,
disdiadokokinezi, dizartri, ataksi, nistagmus gibi bulgular sik¢a rapor edilmistir. Ayrica kulak
cinlamasi, gegici isitme kaybi, vertigo ve bulant1 gikayetleri de bildirilmis olup meniere hastalig

benzeri bir sendrom gibi karsimiza gikabilmektedir (51,52).
Alt Kraniyal Sinir ve Beyin Sap1 Tutulumlar:

Bu bulgular diger bahsedilen sikayetlere gore daha nadir goriiliir (%8-30 oraninda). Sesin

kalinlagmasi veya kabalagmasi, disfaji, fasiyal duyu kaybi, uyku apnesi gibi durumlar gelisebilir.
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Ayrica bradikardi, apne ve ani solunum durmasi gibi hayati tehlike arz eden bulgular da ortaya

cikabilir (40,51,52,53,54).
Siringomiyeli iliskili Omurilik Bozukluklar1

CM 1 hastalarinda siringomiyeli gelisimi hakkinda cesitli teoriler ileri siiriilmiis ancak
patogenez ile ilgili goriis birligi saglanamamistir. Foramen magnum diizeyindeki kompresyona
bagli olusan beyin omurilik sivisinin gradient farkinin siringomiyeliye neden oldugu
diisiiniilmektedir. Siringomiyeli hastalar1 genel olarak ikinci - besinci dekatlar arasinda; yillar
igerisinde yavas yavas kotiilesen norolojik muayene ile basvururlar. Siringomiyelinin santral
yerlesimli ventral beyaz kommissiirii germesiyle agr1 ve 1s1 sinyalleri kars1 spinotalamik yolaga
gecemez. Sadece iletimin engellendigi bu diizeyde olusan agri 1s1 duyusunun kaybi klinikte
karsimiza pelerin tarzi agr1 ve 1s1 duyusunda kayip olarak ¢ikar. Hafif dokunma korundugu igin
dissosiye duyu kaybi olarak adlandirilir. Hastalik tedavi edilmezse siringomiyeli kortikospinal
yollart etkilemeye baslar ve bunun sonucunda da alt ekstremitelerde spastisite goriiliir. CM 1
hastalarinda siringomiyeli en sik servikal, sonra da servikotorakal bolgede goriiliir. Ozellikle iist
ekstremitede agri, giic kayb, atrofi, refleks kaybi, agr1 ve 1s1 duyusu kayiplarina yol agar. Klinik
bulgular siringomiyeli genisligi ile iliskilidir. 2 mm ye kadar olan olgularin %281, 8 mm’ye kadar

olan olgularin ise %75’1 belirti vermektedir (62).
Oftalmolojik ve Otolojik Bulgular

Bulanik gérme, nistagmus, ekstraokiiler kas tutulumlari, diplopi, gorme alani kaybi, kulak
¢mlamasi, gecici isitme kaybi, vertigo ve bulanti, CM 1 hastalarnda zaman zaman goriilen

belirtiler arasindadir (50,52).
Bilissel Yakinmalar ve Duygusal Bozukluklar

CM 1 hastalarinda psikiyatrik bozukluklar da goézlemlenmistir. Dalginlik, depresyon,
halsizlik ve isteksizlik gibi yakinmalar sikga goriiliir. Bu tiir belirtilerin cerrahiden fayda gordiigii
bildirilmis, ancak tam olarak patogenezi agiklanamamustir. Bazi uzmanlar, bu sikayetlerin

“serebellar nobet” olabilecegini 6ne siirmektedir (55).

Bu agiklamalarin yetersiz olmasinin sebeplerinden biri, serebellumun biligsel islevler

iizerindeki biiylik etkisinin heniiz tam olarak anlagilmamasidir (55,56).
Sistemik Sorunlar

Gogiis agrisi, nefes darligi, higkirik, postural hipotansiyon ve senkop gibi sistemik bulgular
da bildirilen diger semptomlar arasindadir (40,43,44,).
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2.6.3. Cocukluk Caginda Chiari Tip I Malformasyonu

Geligsmis tan1 yontemlerinin kullanimiyla, CM 1 artik ¢ocukluk ¢aglarinda da daha fazla
teshis edilebilmektedir. Cocuklarda, yetigskinlerden farkli olarak degisik sikayetler ve klinik
durumlar goriilebilir. Cocukluk caginda en belirgin bulgu yine valsalva ile artan bas agrisidir.
Genellikle skolyoz, serebellar disfonksiyonksiyon bulgular ve iist ekstremite giicsiizliikleriyle de
basgvurulur. Yine konusamayan cocuklarda huzursuzluk, irritabilite, aglama, gelisme geriligi

mevcut slipheyi destekler bulgulardir (57,58).

15 yas altindaki CM 1 hastalarinda, siringomiyeli ile birlikte skolyoz goriilme oran1 %81
civarindadir (57).

Cocuklarin iskelet ve noérolojik sistemleri gelisim asamasinda oldugu igin, anatomik
bozukluklara yetiskinlere gore daha iyi uyum saglayabilir. Ancak, ¢ocuklarin kafasinin biiyiik ve
omurga yapilart1 daha zayif olmasi herhangi bir travmada ndrolojik durumda daha cabuk
kétiilesmeye yol agabilir. Bebeklerin ve kiigiik ¢ocuklarin daha uzun yagam siiresi olmasi niiks ile
karsilagma ihtimalimizi arttirir. Ayrica, bebeklerin hassas yapilari, komplikasyon riskini

artirabilir (57,58).

Pediatrik CM 1 hastalarinin %20’sinden fazlasinda Klippel-Feil anomalisi, atlasin
asimilasyonu ve baziler invaginasyon gibi ek problemler goriilebilir. Tedavi plani yapilirken,

ozellikle baziler invaginasyonun goz 6niinde bulundurulmas: 6nemlidir (59,60).

CM, metopik veya sagittal kranyosinostoz gibi durumlarla da iligkili olabilecegi
gozlenmistir. Apert, Crouzon, Kleeblattschaedel gibi kraniofasyal sendromlara da eslik edebilir.

Bu bulgular, posterior fossa kemik yapisindaki gelisimsel bozukluklarla agiklanabilir (50,61).

Semptomsuz hastalarin belirli araliklarla poliklinik kontroliine ¢agrilmasi, muayene

edilmesi ve MRG ile takip edilmesi tavsiye edilmektedir (62).

2.6.4 Eslik Eden Patoloji/Hastalhiklar
Hidrosefali

CM 1 hastalarinin yaklasik %4-18'inde hidrosefali goriilmektedir (63,64,65).

Tubbs ve ekibi, 1989 ile 2010 yillar1 arasinda tedavi edilen 500 hastay1 incelediginde, bu
hastalarin %9,8'inde hidrosefali tespit edilmistir (63,66).

Bu durum, genellikle 4. ventrikiil tikaniklig1 ve akuaduktal stenoz gibi sebeplere bagh
olarak ortaya ¢ikar. Bu hastalarda Endoskopik Ucgiincii Ventrikiilostomi (ETV) tedavisinin yiiksek
basar1 oranlarina sahip oldugu belirtilmektedir (63).
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Kraniosinositoz

Kraniosinostoz ve CM 1 arasindaki iliski, ilk kez Saldino tarafindan belgelenmistir (61,67).
Kraniosinostozu olan hastalarda %1 oraninda CM 1 eslik edebilir . Kraniosinostozlar tek basina
ya da bir sendromun pargasi olarak goriilebilir. Yapilan arastirmalar, Cruzon sendromu ile bu
iligski oraninin %70 oldugunu ortaya koymaktadir. CM 1’in, Pfeiffer tip I, Jackson-Weiss, Seckel
ve Antley-Bixler sendromlartyla da baglantili olabilecegi diisiiniilmektedir. (61,67,68,69,70).

Kraniosinositozu olan hastalarda dogumda CM 1 olmaz ¢iinkii siiturler daha kapanmamistir

(61).

Hastaligin goriilme sikligi ve siddeti, siniis kapanma zamanina bagli olarak degiskenlik
gosterdigi i¢in, Cruzon sendromlu bireylerde Apert sendromuna kiyasla goriinen yiiksek insidans

flizyon zamanlamisyla agiklanabilir (61,71,72).

Sagital ve koronal siitiirlerin erken kapanmasi, noral biiyiimeyi posterior ve inferior yonlere
dogru zorlar. Bu durum, tentorium serebellinin foramen magnuma dogru yer degistirmesine,

posterior fossa hacminin kiigiilmesine ve CM 1 gelisimine yol agabilir (61).

Tubbs ve ekibi, trigonosefali goriilmeyen basit metopik sinositoz vakalarinda CM 1’in %30
oraninda goriildiiglinii bildirmistir. Bu durum, anterior kranial fossa hacmindeki azalmayla

iligkilidir ve bu grup i¢in metopik ¢ikinti insidansinin yiiksek olmasi beklenebilir (61,73).
Hiperostoz

Paget hastaligi, hiperostoz 6rneklerinden biridir. Kemiklerdeki asir1 turnover, kemiklerin
kalinlagmasina ve sekil bozukluklarina yol agar. Bu siireg, kafatasinda meydana gelirse posterior
fossay1 etkileyebilir. Iglesias ve Richards, bu durumu tamimladiklar1 vakalarda ortaya

koymuslardir (74,75).

Kraniometafiziyal displazisi de diger hiperostoz tiirleriyle benzer sekilde anormal kemik

gelisimine yol agabilir ve CM 1 ile birlikte goriilebilir (63).
Endokrinopatiler

CM 1, endokrin hastaliklarla iliskilendirilmis olup, 6zellikle biiylime hormonu eksikligi ile
baglantilidir. Biiylime hormonu eksikligi tanis1 konmus hastalarin %5-20'sinde CM 1 goriilebilir

(63,74,77).

Biiyiime hormonu eksikliginde hastalarin posterior fossa hacmi 6énemli derecede kiiciik

olmasa da, baz1 kemik yapilarinin gelisimi geri kalmis olabilir. Bunun yani sira, biiyiime hormonu
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eksikligi ve CM 1 olan hastalarda somatotropin tedavisinin uygulanmasi, serebellar tonsil
herniasyonunun diizelmesine ve siringomiyelinin boyutlarinin kii¢iilmesine neden olmustur

(63,78).

Akromegali, asir1 biiyiime hormonu iiretimi sonucunda posterior fossa kemiklerinde
kalinlagmaya yol agarken; akondroplazide ise kiiciik bir posterior kranial fossa bulunmasi CM 1'e

sebep olabilmektedir (63,79).
Kutanoz Hastaliklar

Kutanoz hastaliklar arasinda, nérofibromatozis tip I'in CM 1 ile %8 oraninda iligkili oldugu
bildirilmistir (63,80). Bazi arastirmacilar, kutanéz hastaliklarin mezodermal gelisim
bozukluklarindan kaynaklandigini 6ne siirmektedir (48). CM 1, ayn1 zamanda makrosefali-kutis

marmoratatelangiektatika congenita (M-CMTC) ile de iliskilendirilmistir (63,81).

Bunlarin disinda, leopard sendromu, akantozis nigricans ve wardenburg sendromu gibi
hastaliklar da CM 1 ile baglantilidir. Ancak bu hastaliklarin vakalar1 sinirhidir ve ¢ogu zaman

tesadiifi bir sekilde ortaya ¢ikmaktadir (63,82,83,84).
Siringomiyeli

Omuriligin i¢inde s1vi dolmasi durumu "siringomiyeli" olarak bilinir. Siringomiyelinin en
yaygin nedenlerinden biri CM 1°dir. Ayrica otoimmiin rahatsizliklar, omurga travmalari,
kraniyovertebral bileskede darliga sebep olan diger hastaliklar, spinal kanalda darliga sebep olan
hastaliklar, omurilik i¢indeki tiimorler ve enfeksiyonlar da siringomiyeliye yol acabilmektedir

(85).

CM 1’e bagh siringomiyeli gelisen hastalara ait T2 agirlikli sagittal MRG goriintiilerinde,
siringomiyeli kavitelerinin birbirinden olduk¢a farkli sekillerde olabilecegi gozlemlenebilir
Aragtirmalar, CM hastalarinin %60-85’inde siringomiyeli vakalarmin goriildiiglinii ortaya

koymaktadir (86).

Bu kadar yiiksek bir siklik, CM 1 olan bireylerde cerrahi miidahalenin gerekliligini savunan
goriisleri desteklemistir. Bununla birlikte, hasta gruplarina gore farkli sonuglar elde edildigi
bildirilmistir. Gorlintiileme yontemlerinin yayginlagmasiyla birlikte erken teshis imkanlar1 artmis
ve bu durum CM 1 hastalarinda siringomiyeli oranlarinin azalmasina katki saglamistir. Bazi
calismalarda siringomiyelinin goriilme sikliginin %15-20’ye kadar diistiigii belirtilmistir. Yapilan
bir aragtirmada cerrahi oncesinde CM 1 hastalarinda siringomiyeli goriilme orani %12-23

arasinda tespit edilirken, ameliyat sonras1 dort yillik takiplerde bu oran %5’e gerilemistir (87).
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Skolyoz

CM 1 hastalarinda en sik goriillen omurga deformasyonu skolyozdur. Skolyozu olan
hastalarin ¢ogunda, siringomiyeli olmaksizin yalnizca serebellar tonsil herniasyonu

bulunmaktadir. CM 1 hastalarinda skolyoz goriilme oran1 %13-36’d1r (88).

CM 1, omurgada hafif egriliklerden cerrahi miidahale gerektirecek ileri seviyelere kadar
genis bir yelpazede skolyoza yol agabilir. Cocuk ve ergenlerde skolyoz genellikle daha hizli
ilerlerken, yetigkinlerde genellikle daha hafif diizeylerde seyretmektedir (89).

Skolyoz, CM 1 veya siringomiyelinin bir belirtisi olarak, sirt egriligi sikayetiyle bagvuran
cocuk ve genclerde teshis edilebilir. Bunun yani1 sira, CM 1 tanisi aldiktan sonra yapilan detayli
incelemelerde skolyoz varligi da ortaya gikabilir. Bu durumlarda skolyoz genellikle cerrahi
gerektirmeyecek diizeydedir ve klinik bulgular arasinda serebellar tonsil herniasyonu daha 6n

plandadir (90).

Skolyoz teshisi konmus hastalarin etiyolojik analizlerinde, omurga anomalilerinin gériilme
sikliginin %4 ile %58 arasinda degisiklik gosterdigi belirtilmistir. Adolesan doneminde idiyopatik
skolyoz tanis1 konulan hastalarda bu durum fark edilmeden kalabilmektedir. Bu nedenle, daha

ileri yaslarda CM 1 veya siringomiyeli varlig1 tespit edilebilmektedir (91).

Bu konuyla ilgili yapilan bir ¢alismada, idiyopatik skolyoz tanisi konulan 250 hastalik bir
grupta olgularin %18'inde etiyolojik bir sebep saptanmustir. Bu hastalardan 44’tinde spinal
anomali tanis1 konulmus olup, bunlarin 13’tinde yalnmizca CM 1, 22’sinde ise CM 1’e ek olarak
siringomiyeli varlig1 tespit edilmistir. Bagka bir ¢alisma ise idiyopatik skolyoz teshisi alan bir
grup hastada, medulla spinalis ya da beyin sap1 anomalilerinin %2 oraninda goriildiiglinii ortaya

koymustur (90).

CM 1, siringomiyeli ve skolyoz birlikteligi olan hastalarin tedavisinde gilinlimiizde en sik
kullanilan yontemlerden biri, posterior fossa dekompresyonu cerrahisidir. Bu cerrahi yontemin
temel amaci, dncelikle birincil patolojiyi ortadan kaldirmaktir. Yapilan gézlemler, posterior fossa
dekompresyonu sonrasi bazi hastalarda skolyoz egriliginin kendiliginden azaldigini, bazi
hastalarda ise skolyozun ilerlemesinin durdugunu gdstermistir. Ayn1 zamanda siringomiyelinin

geriledigi ve bazi hastalarda tamamen kayboldugu da rapor edilmistir (92).
Pseudotumor Serebri

Posterior fossa dekompresyonu ameliyati sonrasi sikayetleri tekrarlayan hastalarda

psodotumor serebri tespit edilme orani oldukea yiiksektir. Beyin cerrahlari i¢in bu durumun fark
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edilmesi ve kisa siirede miidahale edilmesi kritik 6neme sahiptir. Tedavi sirasinda yanlis
uygulamalardan kag¢inilmast ve komplikasyonlarla basa ¢ikilmasi ic¢in dikkatli olunmalidir.
Ozellikle yiiksek viicut kitle indeksi (>25), agik ten rengi ve oral kontraseptif kullanim ge¢misi
olan bireylerde daha fazla 6zen gosterilmelidir. Bu hastalarda beyin omurilik sivis1 basincinin

belirgin bir artis gdstermesi, klinik sonuglari etkileyebilir (93, 94).

Ameliyat sonrasi erken donemde belirgin gorme kaybi ya da papil ddemi olmayan
hastalarda, tekrar ameliyat diisiiniilmeden Once detayli bir inceleme yapilmasi gereklidir.
Psodotiimor serebri sikayetleriyle gelen hastalarda, idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon gibi
durumlar ayirici tanida mutlaka degerlendirilmelidir. Radyolojik goriintiiler tekrar incelenmeli ve
obeks pozisyonu, bos sella varlig1 ya da transvers siniis stenozu gibi bulgular gbz Oniinde

bulundurulmalidir (94).
Uyku Apne Sendromu

CM’na eslik eden rahatsizliklardan en dikkat ¢ekici olan1 uyku apnesi sendromudur.
Kraniyovertebral bileskede meydana gelen bozukluklarin beyin sap1 ve ¢evresindeki yapilara
baski yapmasi ve otonom sinir sistemini etkilemesi sonucunda bu hastalarda uyku problemleri
ortaya c¢ikabilir. Uyku apnesinin yani sira kalp ritim bozukluklari, cinsel islev bozukluklar1 ve
solunum sistemiyle ilgili diger rahatsizliklar da goriilebilir. Belirtilerin etkili oldugu hastalarda
diisiik kaliteli uyku nedeniyle gilindiiz yasanan sikintilar, yasam kalitesini olumsuz yonde

etkileyebilir (95).

Uykudayken solunum c¢ok fazla etkilenmeyen bireyler, bu nedenle uykularindan
uyanmayabilir; ancak dinlendirici bir uyku evresine gecemedikleri icin arka arkaya olusan
apnelerden dolayi siirekli uyandiklarinin farkina varmazlar. Dinlenmis ve rahat bir uyku alamayan
hastalar genellikle giinlilk yasamlarinda cesitli sorunlarla karsilagirlar. Bu kisilerde
tahammiilsiizliik, dikkat eksikligi ve sinirlilik gibi belirtiler gézlemlenirken, giin iginde siirekli
uyuma istegi, sabahlar1 yorgun hissetme ve uykusuzluktan sikayet etme gibi durumlar da yaygin
olarak goriiliir. Uyku sirasinda ciddi solunum problemi yasayan ve uykudan uyandigini fark eden
bireylerde ise geceleri uykuya dalmakta zorlanma, yiiksek sesle horlama veya burun tikaniklig

gibi sikayetler sikga dile getirilir (96).

Bazi hastalar ise uykudan nefes darligi hissiyle, adeta bogulacakmig gibi uyanabilir. Bu tiir
sikayetlerle doktora bagvuran bireylerde, uykunun konforunu ve kalitesini bozan solunumla ilgili
problemler mutlaka degerlendirilmelidir. CM 1 tanisi almis ve ayn1 zamanda uyku apnesi sorunu
yasayan hastalarda, beyin omurilik sivisi dolagimindaki bozukluga bagl baska patolojiler de
goriilebilir. Bu tiir ek rahatsizliklar, hem cerrahi miidahale i¢in yol gosterici olabilir hem de

yalnizca uyku apnesi sikayeti olan hastalarin ayirt edilmesinde 6nemli bir rol oynar (97).
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Baziler invajinasyon

CM 1, gesitli kafataban1 anormallikleri ile birlikte goriilebilir. Bu anormallikler, gelisimsel,
konjenital ve sonradan meydana gelen anomaliler olarak farkli kategorilerde siniflandirilabilir.
Konjenital anormallikler, kranioservikal instabiliteye yol acarak, bu bdlgede norolojik ve bilissel
sorunlara neden olabilen diger gelisimsel bozukluklarin ortaya ¢ikmasina zemin hazirlayabilir.
Bunlardan en 6nemlisi ve sik goriileni ise baziler invajinasyondur. Baziler invajinasyon odontoid

procesin Chamberlein ¢izgisinin Smm’den fazla iizerine ¢ikmasi olarak tanimlanir. (98).

CM 1 hastalarinda baziler invajinasyon goriilme sikligi %14,2 oranindadir. Baziler
invajinasyon meydana geldiginde odontoid kemigin kranioservikal bolgeye invajine olmasiyla
subaraknoid bosluk iyice daralir. Ozellikle anteriordan baski yapan baziler invajinasyonu olan
CM 1 olgularinda bu patolojiyi ortadan kaldirmak yani instabiliteyi giderip dekompresif cerrahi
uygulamak dogru olan tedavi algoritmasidir, hatta basi ¢ok fazlaysa odontoidektomi bile
diistiniilebilir. Anteriordan basisi olmayan CM 1 ve baziler invajinasyon birlikteliginde ise sadece

foramen magnum dekompresyonu denenebilir (60).

CM 1 ile iligkili diger kranioservikal bileske ve kafa tabani konjenital anomalileri soyle
siralanabilir: proatlas anomali, atlas asimilasyonu, klivus kisaligi, atlas oksipitalizasyonu,
platibazi ve oksipital kondil hipoplazisi. Bazi durumlarda, bu anomaliler baziler invajinasyonda
oldugu gibi yalnizca oksipital kemik ile atlas arasinda sinirli kalmaz, ayn1 zamanda dens ve
servikal vertebralara kadar yayilabilir, bu da servikal segmentasyon bozukluklarinin
gozlemlenmesine yol acabilir. Bu tiir anomaliler, oksipitoservikal instabilite ve hipermobiliteye

neden olduklart i¢in klinik agidan son derece dnemlidir (99).
Charcot Eklemi

Skolyozdan sonra CM 1’de goriilebilen bir diger 6nemli kronik dejeneratif eklem hastaligi,
Charcot eklemidir. Noropatik artropati olarak da bilinen bu durum, siringomiyeli hastalarinin
%20-25’inde gdzlemlenebilir. Bu hastalarda, genellikle omuz olmak iizere, siklikla iist ekstremite
eklemlerinin etkilenmesi s6z konusudur. Noropatik artropatiye neden olabilen hastaliklar arasinda
multipl skleroz, tabes dorsalis, diyabet, amiloidozis, myelodisplazi, alkolizm, lepra,
meningomiyelosel ve periferik néropati yer almaktadir. Ayrica, eklem igi steroid enjeksiyonlari
da bu durumu tetikleyebilir. Noropatik artropatili vakalarin sadece %7’sinde omuz eklemi

tutulumu goriilmektedir (100).

Siringomiyeli haricinde, belirtilen diger nedenlerle ndropatik artropati, kalca, diz ve ayak

bilegi gibi eklemleri de etkileyebilir. Omuz ve st ekstremite eklemleri tutulan néropatik
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artropatide, %75 oraninda siringomiyeli en yaygin neden olarak karsimiza ¢ikmaktadir. CM 1
hastalarinda néropatik artropati gelistiginde, omuz ekleminde meydana gelen tutulum, hastaligi

diger semptomlardan ayirt edici bir 6zellik haline getirir (101).

Charcot eklemi tedavisi zorlu bir durumdur. Artroplasti bu hastalik i¢in genellikle
onerilmez. Cesitli arastirmalar, artrodez gibi ortopedik cerrahi iglemlerin ¢ogu zaman olumlu
sonuclar vermedigini ve cerrahiden sonra ortaya ¢ikan komplikasyonlarin hastalarda tatminsizlik

yaratabilecegini rapor etmistir (102).

2.6.5. Tam

2.6.5.1.Klinik Tam
Semptomatik CM 1 hastasinin teshisi igin tek bir objektif test ya da tan1 yontemi yoktur.
Burada daha c¢ok klinisyenin kendi tecriibesi ile verecegi karar belirleyici olmaktadir. Klinik

pratikte kullanilan yontemler sirasiyla:
Norolojik Muayene

Eksiksiz bir ndrolojik muayenenin en 6nemli parcasi, hastanin Sykiisiiniin alinmasidir.
Oykiisiinde &zellikle valsalva ile belirginlesen bas agrist CM 1 tamisim siddetle desteklemektedir.
Ardindan norolojik muayene ile CM 1°e bagli olabilecek ndrolojik defisiti, patolojik refleksi veya
herhangi bir muayene bulgusu olup olmadigi belirlenmeli. Hastanin daha once gegirdigi
lumboperitoneal sant ameliyatt veya seri yapilan lomber ponksiyon Oykiisi, CM 1’e eslik
edebilecek hidrosefali, baziler invajinasyon, skolyoz, siringomiyeli, tethered kord gibi herhangi

bir hastalig1 ya da intrakranial bir lezyonu olup olmadigi sorusturulmali (3).
Kranial sinirler

CM 1 hastalarinda daha ¢ok alt kranial sinirlerin fonksiyon bozuklugu goriiliir. Bu nedenle
hastanin dili hipertrofi, fasikiilasyon veya deviyasyon varlig1 agisindan kontrol edilir. Ayrica dilin
direng karsisinda giicii test edilir; kelime tekrar1 yaptirilir. Uvulanin orta hatta olup olmadigina
bakilir. Farenks duvarina dokunularak gag refleksi kontrol edilir. Hastadan bir bardak su i¢gmesi
istenirken, yutkunma problemi sorgulanabilir. Hasta konusurken kelimelerin ¢ikis sekli, patlayici
tarzda olup olmadig1 dinlenir. Motor fonksiyon: Kaslarin boyutu, tonusu ve giicii iki yanl olarak
degerlendirilir. Ust veya alt ekstremitelerde kas giigsiizliigii tespit edilebildigi gibi, hastalarin

ellerinde atrofi de izlenebilir (48).
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Duyusal fonksiyon

Hastanin gozleri kapali halde yiizeysel dokunma, vibrasyon ve agr1 duyusu muayene edilir.
Ozellikle siringomiyeliye ikincil olarak gelisen santral omurilik sendromunda agr1 ve 1s1
duyusunun kayboldugu, ancak dokunma ve eklem pozisyon duyusunun korundugu disosiyatif

duyu bozuklugunun varlig arastirilir (48).
Refleksler

CM 1 bulunan hastalarda 6zellikle alt ekstremitede derin tendon refleksleri artmistir. Karin

derisi refleksleri azalmistir. Ayrica babinski isareti de ortaya ¢ikabilir (48).
Koordinasyon ve denge

Hastalarin birgogunda denge bozuklugu olmasi nedeni ile yliriimeleri degerlendirilmelidir.
Bu esnada kol ve bacak hareketleri gozlenir. Parmak-burun testi, diz-topuk testi, ardisira hizl
tekrar hareketler yaptirilarak veya hastadan kollarin1 kullanmadan yattigi yerden kalkmasi
istenerek koordinasyonu test edilebilir. Hastalardan once ayaklari birlesik, sonra gozleri kapali

yaklasik 10 saniye ayakta durmasi istenerek Romberg testi yapilir (48).

CM 1°de gozlenen semptomlar, belirtiler ve bulgular genellikle hastaliga 6zgii degildir.
Ciinkii hem spinal kord hem de kraniyal dokuyu etkileyen birgok hastalik benzer semptomlara
neden olabilir. Bu yilizden ayirici taniya 6zellikle 6zen gosterilmesi gerekir. Ayirici tani
kapsaminda; intrakranial kitle lezyonlari, servikal vertebral sorunlar, spinal kord tiimorleri,
oksipital nevralji, pseudotumor serebri, multipl skleroz, migren, fibromiyalji, kronik yorgunluk

sendromu ve psikiyatrik hastaliklar gibi durumlar g6z 6niinde bulundurulmalidir (103).

CM 1’in teshisinde altin standart yontemler MRG ve bilgisayarli tomografi (BT)’dir.
Bunlara ek olarak, bazi1 ndrofizyolojik testler de tamida kullanilmaktadir. Bu testler arasinda
Somatosensoriyel Uyarilmis Potansiyeller (SSEP), Beyin Sap1 Uyarilmig Potansiyeller (BAEP)
ve Motor Uyarilmis Potansiyeller (MEP) bulunmaktadir. Beyin sapinin alt kisminda olusan
kompresyon, BAEP testi ile erken dénemde saptanabilirken, SSEP yontemi hem beyin sapinda

hem de spinal korddaki kompresyonlari erken evrede tespit edebilmektedir (104).

2.6.5.2. Radyolojik Tam

CM 1’in kesin teshisi, MRG ile konur. MRG, herniasyonun yerlesimini, boyutunu ve eslik
eden diger patolojileri belirlemede oldukga etkilidir. Siringomiyeli ve hidrosefali gibi durumlarin
varligi da MR ile tespit edilebilir. Ayrica SINE-MRG ile beyin omurilik sivis1 (BOS) akim
dinamikleri degerlendirilebilir. SINE-MRG, klasik MRG’ye benzerdir ancak BOS akisi

23



incelemek i¢in tasarlanmigtir. Yorumu zor olsa da BOS akimindaki belirgin anormallikleri tespit

etmek icin en iyi yontemlerden biridir (105).

Radyolojik degerlendirmede, McRae hattinin altina 3 mm'ye kadar uzanan serebellar
tonsiller genellikle semptomsuz ise fizyolojik kabul edilirken, 5 mm’den fazla uzanan
herniasyonlar patolojik olarak degerlendirilir. Kemik yapilarin ve eslik eden anomalilerin
degerlendirilmesi i¢in direkt grafiler ve fonksiyonel grafiler kullanilabilir. Direkt grafiler; kafatasi
bozukluklari, servikal vertebra anormallikleri, omurga egrilikleri ya da anormal hareketleri gibi
iskelet deformasyonlarini ortaya cikarabilir. BT taramalari, kafa tabanindaki dogumsal kemik
anomalilerini daha net bir sekilde gosterir. Ayrica, skolyoz grafileri, tiim spinal aksin BT ve MRG
incelemeleri, EEG, EMG, SSEP, MEP ve BAEP gibi noroelektrofizyolojik testler de ek tam

yontemleri arasinda yer alir (106).

Sekil 6. MRG T2 sekansta gosterilen McRae ¢izgisi ve ok ile gdsterilen herniye tonsiller

Radyolojik olarak CM tanismin konulmasinda belirli anatomik c¢izgiler ve Slglimlerin

bilinmesi 6nemlidir (107).

McRae cizgisi: Bu ¢izgi, foramen magnumun basion ve opisthion arasindaki 6n ve arka
kenarlarin1 birlestiren hattir. Lateral kafa radyografilerinde, BT veya MRG'nin midsagittal

kesitlerinde goriiliir. Normalde odontoid ¢ikintinin ucu bu ¢izginin yaklasik 5 mm altinda bulunur.
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Odontoid ¢ikintinin bu ¢izgiyi gectigi durumlar baziler invajinasyonu isaret eder ve serebellar

tonsillerin pozisyonunun degerlendirilmesine yardime1 olur (107).

Chamberlain c¢izgisi: Bu cizgi, kranioservikal bileskede sert damagin arka kismi ile
opisthion arasinda uzanir. Odontoid ¢ikintinin ucu bu ¢izgiden 5 mm'den fazla yukaridaysa baziler

invajinasyon tanisi konabilir (108).

McGregor cizgisi: Chamberlain hattinin bir modifikasyonu olan bu ¢izgi, sert damagin
arka kenarindan oksiputun en alt noktasina kadar uzamr. Ozellikle diiz radyografilerde

opisthionun belirlenemedigi durumlarda kullanilir (105, 108).

Basion
Opisthion

Posterior edge of
hard palate

Most caudal point of
the occipital curve

Sekil 7. Kraniovertebral bileskede belli basli dnemli anatomik ¢izgiler

2.6.6. Chiari Tip 1 Malformasyonu Tedavi Secenekleri

CM 1 i¢in kesin bir tedavi algoritmasi giiniimiizde olusturulamamistir. Genel olarak,
semptomlar1 olan hastalar i¢in cerrahi tedavi uygulanmakta, semptomsuz hastalarda ise aralikli
manyetik rezonans goriintilleme (MRG) ile takip yapilmaktadir. CM 1’de tedavinin temel amaci,
hastanin norolojik durumunun korunmasi ve ilerleyici ndrolojik bozulmalarin &nlenmesidir

(108,109).
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Baz1 vakalarda cerrahi miidahale gerekip gerekmedigi konusunda tartigmalar olsa da
semptomatik tedavi ve fizyoterapinin etkili olabilecegi yoniinde goriisler bulunmaktadir. Ancak,
patofizyolojik sorun ¢6ziilmedigi i¢cin siirekli semptomatik tedavi ve fizyoterapi gerekliligi ortaya

¢ikmaktadir (108, 110).

Bu durum, cerrahi tedavinin ertelenmesine ve norolojik hasar riskiyle karsilagilmasina yol
acabilmektedir. Ayrica, fizyoterapi seanslarinda yapilan servikal manipiilasyon egzersizlerinin

klinik kotiilesmeye yol acabilecegi de dikkate alinmalidir (111).

CM 1’in sadece serebellar tonsil herniasyonu olarak ele alinmamasi, ayni zamanda eslik
eden patolojilerin de goz onilinde bulundurulmasi gereklidir. Eslik eden skolyoz durumunda,
oncelikli olarak kranioservikal dekompresyon cerrahisi uygulanmalidir. Kranioservikal
dekompresyon  gergeklestirilmis bazi  vakalarda skolyozun ilerlemesinin  durdugu
gozlemlenmistir. CM 1 ve skolyoz cerrahisi yapilacak hastalarda asemptomatik olsalar bile, 6nce

CM 1 igin profilaktik cerrahi 6nerilmektedir (107, 109, 112).

Hidrosefali eslik eden hastalarda ise, 6nce hidrosefali tedavisi planlanmalidir. Hidrosefali
tedavi edilen CM 1 hastalarinda, semptomlarin ve siringomiyelinin geriledigine dair ¢esitli

caligsmalar bulunmaktadir (113, 114, 115, 116).

Cerrahinin amaci, 6zellikle foramen magnum seviyesindeki basing farklarini ve beyin sap1

tizerindeki baskiy1 ortadan kaldirmaktir.

Belirgin bir sikayeti bulunmayan, nérolojik muayenesi normal olan, tesadiifen tani
konulmus hastalar, cerrahi uygulanmadan 6 ay veya 1 yillik araliklarla MRG ile takip onerilebilir
(117, 118).

Asemptomatik ve siringomiyeli kavitesi genisligi <2 mm ise MRG ile 6 ay araliklarla

radyografik takip oneren yayinlar mevcuttur (117).

Tedavi secenekleri hakkinda net bir konsensiis olmamakla birlikte, literatiirde en yaygin
kabul goren ve siklikla uygulanan yodntem kranioservikal dekompresyondur. Bu islem,
suboksipital kraniektomi ve C1 total laminektomi yapilmasini icerir. Duraplasti genellikle tercih
edilen bir yontem olsa da son zamanlarda duray1 tamamen agmadan uygulanan tekniklerle de

basarili klinik sonuglar elde edildigi bildirilen ¢aligmalar bulunmaktadir (118).
Chiari Tip 1 Malformasyonu Cerrahi Tedavisi

2.6.6.1. Anestezi ve Pozisyon
CM 1 cerrahisinde genel endotrakeal anestezi uygulanir. Entiibasyon sirasinda boynun asir

geriye gitmemesi i¢in 6zen gosterilmelidir. Operasyon oncesi en az 30 dakika 6nce parenteral
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antibiyotik (genellikle sefazolin) verilmesi gerekmekte olup, bu doz 3 saatte bir yenilenmelidir.
Anestezi uzmani gerekli ilaglar1 uyguladiktan sonra, hasta ¢ivili baslik (Mayfield ya da Sugita
cercevesi) kullanilarak pozisyona alinir (119, 120, 121).

Bu baslik hem basin hareket etmesini engellemeye hem de cerrahinin daha etkin
yapilmasima yardimct olur. En yaygin kullanilan cerrahi pozisyonlar concorde ve oturur

pozisyondur; klinigimizde ise genellikle oturur pozisyon tercih edilir (122, 123, 124).

Concorde pozisyonu verirken, hasta en az dort kisiyle dikkatlice cevrilir ve viicudun {ist
bolgesi toraks ve pelvis, yastiklar ve rulo ile desteklenir. Civili baslik, bas1 ve iist servikal
omurgay1 nétral, alt servikal omurgay1 ise gergin sekilde pozisyonlandirir. Tespit yapildiktan
sonra, her iki omuz ekleminden tespitler yapilir ve viicut kaudal yonde cekilir. Fleksiyon, boyun

ile ¢cene arasinda en az iki parmak girecek sekilde ayarlanir (122,125).

Oturur pozisyonda ise hasta Once supine pozisyona alinir, ardindan dikkatlice oturur
pozisyona getirilir. Bas ve boyun pozisyonu nétral ve hafif fleksiyon olacak sekilde sabitlenir ve
kaymay1 engellemek icin masaya hafif trendelenburg pozisyonu verilir. Gévde aksillaya basi
yapmayacak sekilde baglanir, kollar ise hafif abduksiyonla ve dirsekten biikiilerek yerlestirilir
(122).

Venoz stazi 6nlemek i¢in her iki pozisyonda da orta basingl pnomatik ¢oraplar veya elastik

bandajlar kullanilmalidir (122).

/’ ). - ‘ - i

Sekil 8. Concorde pozisyon
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Sekil 9. Oturur Pozisyon

2.6.6.2. Suboksipital kraniektomi ve C1 laminektomi
Hastanin dogru pozisyonu saglandiktan sonra cerrahi isleme baslanir. Orta hat boyunca
eksternal oksipital protuberansin yaklagik 2 cm istiinden bagslayarak, C2-C3 servikal spindz

c¢ikintilara kadar uzanan bir insizyon yapilir (117, 118, 126, 127).

Oksipital Protuberensin 2 em
tizerinden
C3 spindz ¢ikinti hizasina

Sekil 10. Suboksipital kraniektomide orta hat cilt insizyonu

Otomatik ekartorler yerlestirilip, insizyon sonrasinda unipolar koter kullanilarak fasyaya

ulagilir. Fasyaya “Y” seklinde bir insizyon yapilir ve bu insizyon oksipital kemige kadar
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derinlestirilir. “V” sekline sahip olan iist kas fasya yapragi oksipital kemige kadar agilir ve
yukaritya dogru retrakte edilir. Bu islem, orta hattaki ligamentum nuchae'nin kolayca
belirlenmesine yardimci olur. Bir taraftan baslanarak, ligamentum nuchae’nin lateraldaki kas
tutunma noktalarindan, alt kistmdaki C1-C3 spindz c¢ikintilarindan ve kafa tabanina yapisma
yerinden diseksiyon yapilir. Ayni1 iglem karsi tarafta da tekrarlanir. Bu teknikle genellikle 4-7 cm
uzunlugunda, 3 cm genisliginde ve 2-3 mm kalinliginda bir greft elde edilir (127, 128).

Elde edilen greft, salinli gazli beze yerlestirilir. Trapezius ve semispinalis capitis kaslari
koter ile diseke edilerek oksiput ortaya konur. Atlasin posterior ¢ikintisi belirlenir ve her iki tarafa
14-15 mm'lik subperiostal diseksiyon yapilir. Daha fazla diseksiyon yapmak vertebral arter ya da
biiyiik oksipital sinirin hasar gdrme riskini artirabilir. Ancak CM, foramen magnum seviyesinde
kemik anomalileriyle iligkili oldugu i¢in dikkat edilmesi gereken bir durumdur. Atlasin posterior
arkusu anormal sekilde yliksek, bifid veya oksiput ile kaynagmis olabilir, bu yiizden ayr1 bir yap1

olarak ortaya konamayabilir (127).

Posterior arkus belirlendikten sonra, subperiostal olarak kaslar kaldirilir ve oksipital
kraniektomiye baglanir. Oksipital kemik, yiiksek hizli dril ve ronjur kullanilarak cikarilir.
Dekompresyon, foramen magnum kenarindan yukart dogru 2.5-3 ¢cm kadar yapilmalidir. Kemik,
orta hattan foramen magnuma dogru dikkatlice kaldirilir, ancak yumusak dokulara zarar

verilmemeli ve vertebral arterden kaginilmalidir (127).

C1’in posterior arkusu yiiksek hizli dril ile inceltilir ve Kerrison ronjur kullanilarak
cikarilir. 2.5-3 cm’lik bir parga alinir, burada vertebral arterlere dikkat edilmelidir. Eger serebellar
tonsillerin iist kisminin agilmasi gerekiyorsa, C2 vertebraya tam ya da parsiyel laminektomi

yapilir (127).
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Sekil 12. Dekompresyon sonrasi fibroz bantlarin diseksiyonu

2.6.6.3. Dura acilis1 ve Duraplasti Teknigi

Oksipitoservikal bolge durasi dnce bir taraftan sonra diger taraftan “Y” seklinde agilir; bu
insizyonlar orta hatta birlesmelidir. Bu asamada dura, araknoidden dikkatlice ayrilmali ve eger
miimkiinse araknoid yapi korunmalidir. Dural vaskiiler yapilarla karsilasilabilir; bu durumda dura
kenarlarina liga klipleri yerlestirilerek bu durumla basa ¢ikilir. Serebellar tonsilleri baskilayan siki

yatay dural bantlarla da zaman zaman karsilagilir; bu bantlar ayrilmalidir. Dura kenarlarini ekarte
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etmek icin yerlestirilen siitiirler kullanilir. Mikroskobik biiylitme altinda, serebellar tonsiller

diizeyinde mikrodiseksiyon yapilir ve araknoid yapisikliklar dikkatlice ayrilir (129).

Sekil 13. Dura agilist

Sekil 14. Duraplasti

Onceden hazirlanan ligamentum nuchae grefti veya sentetik dura grefti uygun sekilde
kesilir ve dura ile tamamen sizdirmaz bir sekilde siitiire edilir. Dura kapama islemi yapilirken

sizdirmaz bir kapama saglamak amaciyla gergin siitiirler kullanilir (127).
2.6.6.4.Vertikal insizyonla Dural Gevsetme Teknigi

Vertikal insizyonla dural gevsetme teknigi uygulanirken, kraniektomi sonrasi posterior

atlanto-oksipital membran ve dura mater arasindaki yapisik lifler dikkatlice c¢ikarilir.
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Oksipitoservikal dura mater net bir sekilde ortaya konulmalidir. Orta hattin lateralinden her iki
tarafa vertikal insizyonlar konulmalidir. insizyonlar1 koyduktan sonra dura dis tabakas: kiint
disektor yardimiyla genisletilerek soyulur. Bu islem sirasinda dura i¢ tabakasinin korunmasina
ozellikle dikkat edilir. ¢ dura, dis tabakaya gore daha ince bir yapiya sahiptir. I¢ duranin ardinda
sisterna magnanin pulsatil hale gelip gelmedigi ve tonsilodural mesafenin genisleyip

genislemedigi gdzlemlenir (130).

Bir diger yontemde ise yine duranin dis tabakasi soyulur sonrasinda i¢ tabakaya mikroskop

altinda dikkatlice araknoid diizen bozulmadan vertikal insizyonlar uygulanir (119).

Sekil 15. Vertikal insizyon ile dural gevsetme, yani eksternal duranin lineer insizyonlar ile soyulup
internal duranin intakt birakilmasi

Sekil 16. Duranin dis yapragi soyulduktan sonra i¢ yapragina araknoid korunarak uygulanan vertikal
insizyonlar
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2.6.7. Chiari Tip 1 Sendromunda Prognoz
CM 1 tanist alan hastalarin prognozu genellikle tahmin edilemez. Bu hastalarin bir
kisminda herhangi bir belirti gériilmeyebilir ve semptomlarin gelecekteki gelisimi hakkinda kesin

bir 6ngoriide bulunmak zordur (131).

CM olan ancak semptomlar: bulunan hastalarda bas donmesi, kas zayifligi, his kaybi,
gdrme problemleri, bas agrilar1 veya denge ile koordinasyon problemleri gibi belirtiler
gozlemlenebilir. Bu hastalarda semptomlarin ilerleyip ilerlemeyecegi veya siddetinin artip
artmayacagl her zaman kesin olarak 6ngoriillemez. CM 1 olan kisilerin, mevcut semptomlarin
ilerlemesi ve yeni semptomlarin ortaya ¢ikmasi ihtimali nedeniyle diizenli olarak bir hekim

tarafindan izlenmesi bilylik 6nem tasir (132).

CM 1 tedavisinde, semptomlar1 hafifletmeye veya tamamen ortadan kaldirmaya yonelik
bazi yaklagimlar bulunmaktadir. Agr1 gibi semptomlar i¢in ilag tedavisi etkili olabilir. Cerrahi
miidahale ise genellikle daha ciddi ve belirgin semptomlari olan hastalar igin dnerilir. Cerrahi
dekompresyon, semptomatik hastalarin gogunda iyilesmeye yol acabilir veya mevcut klinik
ilerlemenin durmasina neden olabilir, bu da hastalarin daha stabil bir klinik duruma ulasmasina

olanak tanir (133).
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3. GEREC VE YONTEM

Bu aragtirmada T.C. Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanlig1 Klinik Arastirmalar
Etik Kurul Bagkanligi’nin 07.03.2025 tarih ve 153 toplant1 sayis1 9 karar numarali izni ile T.C.
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Norosirurji servisinde Temmuz 2017 - Mart 2024
tarihleri arasinda CM 1 tanist ile ameliyat edilen 33 hasta, hastane hasta bilgi sistemi, hastane
tibbi goriintilleme sistemleri (PACS) ve ameliyathane operasyon defterleri kullanilarak

retrospektif olarak degerlendirildi.

Calismaya sadece izole Chiari tip 1 malformasyonlu hastalar dahil edilmis olup; bu
hastalarin disinda kalan diger tiplerdeki CM’lu hastalar, herhangi bagka bir birincil patolojiye
bagl ikincil serebellar tonsil herniasyonlu hastalar, CM 1’e eslik eden baska bir kranioservikal
bileske anomalisi olan hastalar, CM 1 nedeniyle bagka kliniklerde ameliyat olmus hastalar ve CM

1 nedeniyle konservatif tedavi verilip, takip edilen hastalar dahil edilmedi.

CM 1 nedeniyle operasyon planlanan hastalara preoperatif ve kranioservikal bileske
goriinecek sekilde MRG tetkiki yapildi. Kranioservikal bileske anomalilerini belirlemek amaciyla
da BT ¢ekimleri yapildi. MRG ve BT goriintiileri otomasyon sistemi iizerinden degerlendirildi.
Hastalarin radyolojik goriintiilerinden yapilan uzunluk dlglimleri otomasyon sistemi iizerinden

yapildt.

Hastalarin otomasyon sistemi iizerinden dosyalari incelenerek yas, cinsiyet, basvuru
semptomlari, fizik ve norolojik muayeneleri, preoperatif ve postoperatif kullanilan 6l¢eklerin skor

ve sonuglari, yatis siireleri, operasyonlariyla ilgili bilgiler, komplikasyon bilgileri temin edildi.

Hastalarin preoperatif ve postoperatif goriintiileri otomasyon sistemi iizerinden incelenerek
gerekli Olgtimler yapildi. Herniye tonsil uzunlugu, siringomiyeli varligi, siringomiyeli kavitesi

genisligi ve eslik eden patolojiler tespit edildi.

Hastalarin klinik iyilesmelerini degerlendirmek icin basit ve anlasilir olmasi sebebiyle

Chicago Chiari Son Durum Skalas1 kullanildi.

Duraplasti yapilan ve yapilmayan gruplarla ilgili veriler toplanmis ve analiz edildi.
Kategorik Ol¢timlerin gruplar arasinda karsilastirilmasinda Ki Kare test istatistigi kullanildi.
Gruplar arasinda sayisal Ol¢limlerin karsilastirilmasinda varsayimlarin saglanmasi durumunda
bagimsiz gruplarda T testi, varsayimlarin saglanmamasi durumunda ise Mann Whitney U testi
kullanildi. Kategorik olglimler say1 ve ylizde olarak, sayisal Olgiimlerse ortalama ve standart

sapma (gerekli yerlerde ortanca ve minimum - maksimum) olarak dzetlendi. Verilerin istatistiksel
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analizinde IBM SPSS Statistics Versiyon 20.0 paket programi kullanildi. Tiim testlerde

istatistiksel 6nem diizeyi 0.05 olarak alindi.

Bu calismada, CM 1 cerrahi tedavisinde uluslararasi alanda genel kabul gérmiis duraplasti
ve vertikal insizyonla dural gevsetme yonteminin operasyon sonuglar1 {izerindeki etkilerinin

retrospektif olarak tutulan kayitlara gére kiyaslanmasi planlandi.
Cerrahi Yontem

Tiim hastalarin preoperatif anestezi hazirliklar1 ve tibbi goriintiilemeleri tamamlandiktan
sonra, elektif sartlarda operasyona alindi. Preoperatif profilaktik antibiyoterapi uygulandi.
Intratrakeal genel anestezi altinda, oturur pozisyonda, bas ndtr durumda operasyon masasina
alman hastanin basi hafif fleksiyonda olacak sekilde ¢ivili baglik ile sabitlendi. Alt ekstremiteler
emboli riskini azaltmak i¢in elastik bandaj ile sarildi. Oksipital bolgede sinirl sag trasi yapilmisg
olan hastaya preoperatif alan temizligi ve steril izolasyon saglandi. Median lineer vertikal
insizyon ile inionun yaklagik 1 cm altindan C3 seviyesine kadar cilt ciltalti dokusu gecildi.
Oksipital kemik ve spindz ¢ikintilar palpe edilerek fasya Y insizyon ile C2 iistiine kadar agildi.
C2 spindz ¢ikintisina yapigan adeleler ve ligamentum nuchae korundu. Oksiput ile C2 arasi kaslar
subperiostal kiint disseksiyonla siyrildi. C1 vertebrasi posterior arki palpe edildi. Uzerindeki kas
dokusu laterallere dogru yaklasik 1-1,5 cm toplamda 2-3 cm olacak sekilde subperiostal olarak
styrildi. Derin ekartmana gecildi. Oksipital kemik inferiorundan foramen magnum posterior
kenar1 palpe edildi. Orta hattan sinir hook yardimi ile yol agilarak kerrison rongeurlar ile 3x4 cm,
laterallerde oksipital kondil sinirlarina kadar, kraniektomi yapildi. Yine orta hattan baglayarak C1
posterior arkina da total laminektomi yapildi. C1- foramen magnum arasinda hemen her olguda

izlenen ve durayi sikistiran ileri derecede fibrotik bandlar keskin diseksiyonla serbestlestirildi.

10 kisilik hasta grubunda posterior fossa durasi parietal yapragina, oksipitalden C1’e dogru
olacak sekilde Nol15 bisturi yardimiyla vertikal lineer paralel insizyonlar yapildi. Duranin visseral
yapraginin intakt kalmasina O6zen gosterildi. Dekompresyon alanmi boyunca parietal dura
insizyonlart tamamlandiktan sonra Ozellikle visseral durada olmak iizere bipolar koter
kullanmadan ya da disiik akimda ve asgari kullanimla kullanilarak, hemostatik ajanlar
kullanilarak kanama kontrolii yapildi. 23 kisilik hasta grubunda ise serebellar hemisferlerin durasi
“Y” seklinde, Once bir taraftan sonra diger taraftan acildi; bu insizyonlar orta hatta birlestirildi.
Bu asamada dura araknoidden dikkatli bir sekilde ayrildi ve araknoid biitiinliigli korundu.
Onceden hazirlanan dura grefti(7 hastada fasya grefti,16 hastada sentetik dura grefti) kullanilarak

dura sizdirmaz sekilde siitiire edildi. Katlar anatomik planda (adele dokusunda Vicryl, fasyada
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PDS, cilt altinda Vicryl, ciltte ipek siitiirler ile) primer kapatildi. Operasyon esnasinda ve

sonrasinda kanama minimumdu.

Her iki yontemde de foramen magnum etrafindaki sisternin hacminin genislemesi ile daha

efektif bir BOS akis1 saglanmasi hedeflendi.
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4. BULGULAR

Calismaya ek patolojisi olmayan ve CM 1 nedeniyle cerrahi endikasyonu olan 23°ii (%69,7)
duraplasti yontemiyle, 10’u (%30,3) vertikal insizyon ile dural gevsetme yontemiyle ameliyat
edilen 33 hasta dahil edildi. Duraplasti yapilan gruptaki hastalarin 16’sinda ( % 48,5 ) sentetik
materyal, 7’sine (%21,2) otolog fasya grefleri kullanildi.

Calismaya dahil edilen hastalarin 13’1 (% 39,4) erkek, 20’si (% 60,6)’u kadindi. Hastalarin
yas ortalamalar1 32,51 + 15,61 yil iken; en kiiciik yas 7, en biiyiik yas 61 olarak izlendi. Hastalarin

cinsiyet dagilim 6zellikleri tablo 2’de gosterilmistir.

Tablo 2. Hastalarin cinsiyet dagilim 6zellikleri

Cinsiyet Hasta Sayis1 Yiizde(%)
Kadin 20 %060,6
Erkek 13 %39.,4

Caligmadaki hastalarin tamaminda klinik sikayet mevcuttu. En sik gdzlenen semptomlar

bas agrisi ve eksremitelerde agr1 sikayetiydi. Hastalarin sikayetleriyle ilgili istatistikler tablo 3’te

gosterilmistir.
Tablo 3. Hastalarin sikayetleriyle ilgili istatistikler
Sikayet Hasta Sayisi Yiizde(%)

Bas Agrist 14 %424
Ekstremitelerde Uyusma 14 %42,4
Ekstremitelerde Agr 10 %30,3
Boyun Agrisi 9 %27,3
Dengesizlik 9 %27,3
Ekstremitelerde Giigsiizliik 6 %18,2

Solunum Sikintist 1 %3

Beceriksizlik 1 %3

Bas Donmesi 1 %3

37




Calismadaki hastalarin 18’inde (%54,5) anlamli muayene bulgusu mevcuttu. 15 hastada
(%45,5) patolojik muayene bulgusu yoktu. En sik gdzlenen muayene bulgusu ekstremite motor

defisitiydi. Muayene bulgulariyla ilgili istatistikler tablo 4’te gosterilmistir.

Tablo 4. Muayene bulgulariyla ilgili istatistikler

Muayene Bulgusu Hasta Sayisi Yiizde(%)
Motor Defisit 11 %33.,3
Patolojik Refleks 7 %21,2
DTR artis 3 %9,1
Inkontinans 3 %9,1
Serebellar Testlerde Bozukluk 2 %06,1
Ince Motor Becerilerde Bozulma 1 %3

Opere edilen tiim hasta i¢ginde postoperatif komplikasyon gozlenen hasta sayist 13 (%39,4)
ve en sik gozlenen komplikasyonlar menenjit ve yara yeri akintisiydi. Komplikasyonlarla ilgili

istatistikler tablo 5’te gosterilmistir.

Tablo 5. Komplikasyonlarla ilgili istatistikler

Komplikasyon Hasta Sayisi Yiizde(%)
Menenjit 4 %12,1
Yara Yeri Akintisi 4 %12,1
Sikayetlerde Progresyon 2 %06,1
Koleksiyon 1 %3
Motor Defisit 1 %3
Atalektazi 1 %3

3 hastada peroperatif kanama gerceklesti 1’1 vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan
gruptaydr 2’si ise duraplasti yapilan gruptaydi ve bunlarin da 1’inde transvers siniis kanamasi

1’inde oksipital siniis kanamasi meydana geldi.

Opere edilen hastalarin 29’unda (%87,8) klinik iyilesme goézlenirken 2’si (%6,1) klinik
olarak stabil kaldi, 2 (%6,1) hasta klinik olarak kotiilesti. Kotiilesen hastalardan 1’1 tekrar opere

edilerek klinik olarak diizelme saglandi. Diger hasta ameliyat sonrasi solunumsal ve kardiyak
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degerlerinde bozulma oldugu i¢in entiibe sekilde yogun bakimda takip edildi. 1 hafta icerisinde

de kardiyak arrest nedeniyle ex oldu.

Klinik iyilesme degerlendirilirken Chicago Chiari Sonu¢ Skalasi kullanildi. 4-7 puan
kotiilesme, 8 puan stabil, 9-15 puan iyilesme, 16 puan total iyilesme(miikemmel son durum)

olarak degerlendirildi. Chicago Chiari Sonug Skalasi tablo 6’da gosterilmistir.

Tablo 6. Chicago Chiari Sonug Skalast

A- Agn (bas agrisi, boyun ve omuz agrisy, disestezi): C- lIslevsel kapasite (Meslek, okul, ev isleri gibi giinliik
1- Kotiilesme (ameliyat 6ncesindeki agrinin daha i latiniyapatn actyiatig(i)
kétilye gitmesi) 1- Giinliik isin yapiimamasi
2- Degismeyen agri ve |I:_g|§1radd1rengl|t(ame_l)iyat 2- Orta derecede etkilenme (%50'den az katilabilme)
oncesli agrinin ayni sexilde aevam etmesi
. - ,y : ) . 3- Hafif etkilenme (%50'den fazlasini yapabilme, ama
3- Diizelme ya da ilaglara yanit verme (agn sikhiginda, t
S : : i3 amamini yapamama),
siiresinde ya da siddetinde kismen diizelme veya ) e . .
artik ilaglarla kontrol altina alinir hale gelmesi, 4- Tamislev (guinlik isin tamaminin yapilabilmesi)
veya preop agrinin diizelmesi ama postop farkli
karakterde agn cikmasi) D- Komplikasyonlar (Sadece BOS fistiilii gibi
4- Agn yok (eski agrinin tamamen gegmesi ve yeni erken komplikasyonlari degil, tekrar cerrahi
agri ortaya cikmamasi) gerektirmesini de igerir)
B- Agn disindaki belirtiler (Disfaji, ataksi, duyu 1- Devam eden ve iyi kontrol altina alinamayan
bozukluklari, vertigo, giigsiizliik, diisme ataklan komplikasyon (ilaglarla ya da ek cerrahi ile
gibi Chiari ile iligkili diger subjektif belirtiler agn kontrol edilemeyen kafaigi hipertansiyon vb gibi
kategorisinde oldugu sekilde puanlanir): komplikasyon varlig),
1- Kétilesme 2- lyi kontrol edilebilen ama devam eden
2- Degismeme komplikasyon
3- Kismen diizelme 3- Gegici komplikasyon
4- Belirtinin tamamen ortadan kalkmasi 4- Komplikasyon yok

Toplam puan:

4: Kotii sondurum

8: Etkilenmis sondurum
12:islevsel sondurum
16:Miikemmel sondurum

Hastalarin 23’1 (%69,7) duraplasti yontemiyle, 10’u (%30,3) vertikal insizyon ile dural

gevsetme yontemiyle 33 opere edildi.

Hastalarin preoperatif MRG bulgular1 incelendiginde 24 ‘iinde (%72,7) preoperatif
siringomiyeli mevcuttu. Preoperatif siringomiyeli kalinliklar1 ortalama 6,6242,85 mm ve herniye

serebellar tonsil uzunluklar: ortalama 8,54+3,78 mm olarak o6l¢iildii.

Postoperatif siringomiyeli kalinliklar1 ise 23 (%69,9) hastada Olciilebildi 1 hastanin

postoperatif goriintiilerine ulagilamad1 ve ortalamasi ise 3,26+2,30 mm olarak olgiildii.
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Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin tonsil

herniasyon uzunlugu ortalamalar1 tablo 7’de gdsterilmistir.

Tablo 7. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin tonsil
herniasyon uzunlugu ortalamalari

Duraplasti Yapilan Vertikal Insizyon ile ‘P” Degeri

Dural Gevsetme

Ortalama Tonsil Herniasyonu 8,4 mm 7,6 mm 0,352

Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin siringomiyeli

kalinlig1 ortalamalar tablo 8’deki gibidir.

Tablo 8. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin siringomiyeli
kalinlig1 ortalamalari

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile Dural ‘P’ Degeri

Gevsetme

Ortalama Siringomiyeli | 7,1 mm (20 hasta) 4,2 (4 hasta) 0,067
Kalinlig

Vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan grupta sadece 2 hastada komplikasyon

gozlenirken duraplasti yapilan grupta 11 hastada komplikasyon gozlendi.

Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin komplikasyon

gelisme oranlar1 tablo 9’daki gibidir.

Tablo 9. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin
komplikasyon gelisme oranlari

Duraplasti Vertikal Insizyon Ile Dural ‘P’ Degeri
Yapilan Gevsetme
Komplikasyon Gelismesi 11 (%47,8) 2 (%20) 0,245

Genel olarak gozlenen komplikasyonlara bakilacak olursa vertikal insizyonla dural
gevsetme yapilan hastalarin 1’inde kanama goriildii, 1’inde de yeterli tonsilodural mesafenin

saglanamamasina bagl klinik progresyon gorildii ve tekrar opere edilip duraplasti yapildi.
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Duraplasti yapilan grupta ise menenjit ve yara yeri akintisi en sik gézlenen komplikasyonlar olup
ayrica hastane yatis siirelerini de direkt uzatti. Sadece menenjit ve yara yerine bagl 2 hastanin
hastane yatis siiresi 30 giin iizerine kadar ¢ikti. Ayrica duraplasti yapilirken 1 kez oksipital sintis
1 kez de transvers siniis kanamasi gelisti. Yine duraplasti grubunda sikayetlerinde progresyon
olan 1 hasta genel durum bozuklugu ve sistemik hastaliklar1 nedeniyle ex oldu. Duraplasti yapilan

ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin en sik gelisen komplikasyonlarin
oranlar1 tablo 10’daki gibidir.

Tablo 10. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin en sik
gelisen komplikasyonlarin oranlari

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile Dural ‘P” Degeri
Gevsetme
Menenjit 4 (%17.4) 0 0,289
Yara Yeri Akintisi 4 (%17.4) 0 0,289
Peroperatif Kanama 2 (%8,7) 1 (%10) >0.999
Sikayetlerde Progresyon 1 (%4,3) 1 (%10) 0,521
Motor Defisit 1 (%4,3) 0 >0.999
Koleksiyon 1 (%4,3) 0 >0.999

Anestezi hazirliginin baslamasindan hastalarin uyandirilmasina kadar gegen siire operasyon
stiresi olarak degerlendirildi. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan

hastalarin operasyon siireleriyle ilgili bilgiler tablo 11°daki gibidir.

Tablo 11. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin operasyon
stireleriyle ilgili bilgiler

Duraplasti Yapilan Vertikal Insizyon Ile | ‘P’ Degeri

Dural Gevsetme

Ortalama Operasyon Siiresi 266 dk 229 dk 0,098

Hastalarin operasyon sonrasi klinik olarak iyilesmelerini degerlendirmede Chicago Chiari
Son Durum Skalas1 kullanildi. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan

hastalarin klinik iyilesme oranlari ilgili bilgiler tablo 12’deki gibidir.

41



Tablo 12. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin klinik
iyilesme oranlari ilgili bilgiler

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile Dural Gevsetme ‘P’ Degeri

Klinik iyilesme 20 (9%86,9) 9 (%90) 0,467

Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin operasyon
sonrast Chicago Chiari Son Durum Skalas1 ortalama puanlaryla ilgili bilgiler tablo 13’deki

gibidir.

Tablo 13. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin operasyon
sonrast Chicago Chiari Son Durum Skalasi ortalama puanlariyla ilgili bilgiler

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile Dural ‘P’ Degeri

Gevsetme

Ortalama Chicago Chiari 12,27£2,31 11,2+1,54 >0.999

Son Durum Skalasi

Calismamizdaki hastalarin 24’tinde (%72) preoperatif siringomiyeli tespit edildi. Bu
hastalarin 20’si duraplasti 4’1 vertikal insizyonla dural gevsetme yontemi kullanilarak opere
edildi. Operasyonlar sonrasi toplamda 19 hastanin (%79,2) siringomiyelisinde gerileme olurken
bunlarin 17’si duraplasti yapilan grupta 2’si vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan gruptaydi.
Ayrica duraplasti yapilan hastalarin 2’sinde siringomiyeli tamamen kaybolurken 3 hastada
siringomiyeli kalinliginda azalma saptanmadi. Ancak bu 3 hastada klinik iyilesme gozlendigi i¢in
ek cerrahi diisiiniilmedi. Vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan grupta ise siringomiyelinin
tamamen kayboldugu hi¢ hasta yok iken siringomiyeli boyutu degismeyen 2 hasta tespit edildi.
Ancak bu hastalarin da kliniklerinde iyilesme oldugu i¢in ek cerrahi diisiiniilmedi. Siringomiyelisi
olup duraplasti ve vertikal insizyon ile dural gevsetme ile opere edildikten sonra siringomiyelisi
gerileyen hastalarin sayilar ve siringomiyeli kalinligindaki azalmanin oransal dl¢iimleriyle ilgili

bilgiler tablo 14’deki gibidir.
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Tablo 14. Siringomiyelisi olup duraplasti ve vertikal insizyon ile dural gevsetme ile opere
edildikten sonra siringomiyelisi gerileyen hastalarin sayilari ve siringomiyeli kalinligindaki azalmanin
oransal Olciimleriyle ilgili bilgiler

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile | ‘P’ Degeri

Dural Gevsetme

Siringomiyelisi Gerileyen 17 (%85) 2 (%50) 0,179
hastalar
Siringomiyeli kaliliginin %48,25 %32 0,389

gerileme orant

Tiim hastalarimizin preoperatif hazirliklar1 1-2 giin icerisinde tamamlanmis olup en geg
yatigin 2. Glinii operasyona alinmistir. Tiim hastalarin postoperatif yatis siireleri ortalama 8,3 giin
olarak hesaplanirken duraplasti yapilan grupta 10,5 giin vertikal insizyonla dural gevsetme
yapilan hastalarda ise 3,3 giin olarak saptanmistir. Duraplasti yapilan ve vertikal insizyon ile dural
gevsetme yapilan hastalarin operasyon sonrasi yatis siireleriyle ilgili sonuglar istatiksel olarak
anlaml1 bulundu. Duraplasti yapilan veya vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin

ilgili bilgiler tablo 15’daki gibidir.

Tablo 15. Duraplasti yapilan veya vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan hastalarin ilgili
bilgiler

Duraplasti Yapilan | Vertikal Insizyon ile Dural ‘P’ Degeri

Gevsetme

Postoperatif Yatis Siiresi 10,5 giin 3,3 glin 0,015
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5. TARTISMA

CM 1, klinik belirtileri ve patolojik 6zellikleri acisindan cesitlilik gdsteren bir hastaliktir.
Her ne kadar ameliyat oncesi tani kriterlerinde netlik saglanmis olsa da tani alan hastalarin
ameliyat Oncesi degerlendirme, cerrahi miidahale kararinin verilmesi, uygun cerrahi teknigin
secilmesi ile ameliyat sonras1 takip siireclerinde netlik tam olarak ortaya konulamamistir. Biz
calismamizda 6zellikle ameliyat karar1 verilen hastalarin ameliyat teknigi seciminde, literatiirle

kiyaslama ve literatiire katki yapmak adina verilerimizi degerlendirdik.

Siringomiyeli olsun veya olmasin CM 1 vakalarinda, cerrahi yaklagimla ilgili heniiz tam
bir fikir birligi saglanamamigstir. Uzun siireler asemptomatik bir sekilde takipte kalan seriler
bildirilmistir. Ancak semptomatik CM 1 olgularinda tek tedavi secenegi cerrahi olarak
giiniimiizde uygulanmaktadir. Posterior fossa dekompresyonu, CM 1 cerrahisinde kabul goren
tedavi yontemidir; ancak dekompresyonun sinirlart agisindan goriis farkliliklart mevcuttur. Yine
de cerrahi girisimin ortak yonii; mutlaka oksipital kraniektomi ile posterior fossa
dekompresyonudur. Bir¢ok yazar ve klinik C1 laminektomiyi Onermektedir. Ancak C2
laminektomi servikal stabiliteyi bozabilecegi icin ancak segilmis vakalarda ve elzem ise

uygulanmalidir.

Tiim cerrahlarin ortak amaci maksimum etkiyi minimum cerrahi miidahale ile elde etmek
oldugundan farkli cerrahi alternatifleri olan boyle hastaliklarda cerrahi yontem karsilagtirmalart
her zaman yogun bir sekilde devam etmektedir. CM 1°de ise vertikal insizyonla dural gevsetme

ya da duraplastinin tercihi de uzun yillardir siiren bir tartigma s6z konusudur.

Duraplasti yeni bir sisterna magna olusumunu destekledigi, kraniyoservikal bileskede
intradural araknoid yapisikliklar ve araknoid bantlarin serbestlestirilmesine izin verdigi ve beyin
omurilik sivisinin (BOS) dogal akis diizenini yeniden sagladigi icin daha efektif bir sonug
vermektedir. Ancak BOS sizintisi, menenjit veya koleksiyon gibi cerrahi sonrasi istenmeyen
durumlara yol acabilecegi de unutulmamalidir. Diger taraftan semptomatik CM 1’in tedavisinde
vertikal insizyonla dural gevsetme yontemi de secilmis olgularda uygulanmaktadir. Vertikal
insizyonla dural gevsetme yapilirken dekompresyon mutlaka yeteri kadar yapilip mikroskobik

diseksiyonla ekstradural adezyonlar ayrilip duranin iist yapragi 6zenle styrilmalidir.

Her iki yontemde de foramen magnum etrafindaki sisternin hacminin genislemesi ve

yapisiklarin giderilip daha efektif bir BOS akis1 saglanmasi hedeflenmistir.

CM 1 genelde 25-45 yaslar1 arast semptom veren ve kadin dominansi gosteren bir

hastaliktir. Bao ve ark. yaptig1 ¢alismada yas ortalamasi 42,3 yil ve kadin/erkek orani ise 1,22/1
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oldugu belirtilmistir (134). Milhorat ve ark. yaptigi ¢alismada ise yas ortalamasi 24,9 ve
kadin/erkek orani 3,08/1 olarak belirtilmistir (48). Oral ve ark. yaptig1 calismada yas ortalamast
29,7 yil, kadin/erkek orani ise 1,06/1 olarak izlenmistir (135). Bizim calismamizda ise yas
ortalamas1 32,51£15,61 olarak tespit edilmis ve kadin/erkek oran1 1,53/1 olarak tespit edilmistir.
Bu durum calismamizdaki yas cinsiyet oOzelliklerinin literatiir ile uyumlu oldugunu

gostermektedir.

CM 1°de klinigi olusturan en temel klinikopatolojik durum BOS akiminin kranioservikal
bileskede sikismasidir. Bu belirtiler yasla birlikte degisiklik gostermektedir. Cocukluk déneminde
siklikla beyin sap1 bulgular1 siyanoz, apne ataklari ile yutma problemleri olduk¢a yaygin bir
sekilde gozlenirken, yetiskin grupta semptomlar en sik bas agrist (Subokspital bolgede) ve
ekstremitelerde agri uyusma ile prezente olur. Milhorat ve ark. yaptigi ¢calismada en sik hastaneye
basvuru sikayetlerinin bag agrist oldugunu belirtmistir. Yine klinige bagvuru sikayetleri arasinda
denge bozuklugu, ekstremitelerde uyusukluk, ekstremitelerde agri, titreme, yutma giicliigii idrar
kacirma sikayetlerinin oldugu goézlemlenmistir (48). Oral ve ark. yaptig1 ¢alismada yine en sik
basvuru sikayetinin bas agrisi oldugunu belirtilmistir (135). Silky Chotai ve ark. tarafindan
yapilan ¢aligmada da en sik bagvuru sikayeti suboksipital bas agrisi olarak belirtilmistir (136).
Gilmer ve ark. yaptig1 ¢calismada yine en sik izlenen semptom bag agrisi olarak belirtilmigtir. Bag
agrisim1 takiben denge bozukluklari ekstremitelerde uyusma ve agri sikayetlerinin izlendigi
belirtilmistir (137). Kotil ve ark. yaptig1 ¢alismada ise en sik ekstremitelerde uyusma sikayeti
izlenmistir (119). Bizim ¢alismamizda hem bas agrist hem de ekstremitelerde uyusma %42.4 oran
ile en sik gézlenen sikayet olmustur. Bunlar1 %30,3 ile ekstremitelerde agr1 izlemektedir. %27,3
ile boyun agris1 ve dengesizlik gézlenmis olup, %18,2 hastada ekstremitelerde giigsiizliik sikayeti
mevcuttur. %3 oraninda solunum sikintisi, beceriksizlik ve bag donmesi gézlenmistir. Caligsma

grubumuzdaki hastalarin semptomlari literatiir ile uyumluluk géstermektedir.

Fizik muayene bulgular1 genellikle erigkinlerde ekstremitelerde defisit ve patolojik
refleksler olarak karsimiza ¢ikarken ¢ocuklarda solunum ve yutma giicliikleri de sik goriilebilir.
Kotil ve ark. yaptig1 ¢alismada %60 oraninda motor defisit gézlenmistir (119). Gilmer ve ark.
yaptig1 caligmada ise yine motor defisit en sik gdzlenen fizik muayene bulgusu olup %27,8
oraninda gdzlenmistir (137). Bizim ¢aligmamizda ise %33,3 oranda motor defisit %21,2 oranda
patolojik refleksler %9,1 oranda DTR artisi, %6,1 oranda serebellar testlerde bozukluk tespit

edilmistir. Bu oranlara bakilinca literatiir ile uyumluluk gostermektedir.

CM 1°de patolojik tonsil herniasyonunun kraniyelden spinale dogru olusan yiiksek basing
farki ve BOS akim dinamiklerindeki degisiklikten oldugu bilinmektedir. Her ne kadar tonsil

herniasyon uzunlugu ve klinigin siddeti arasinda korelayon bulunmasa da tonsil herniasyon
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uzunlugu CM 1 tanisi i¢in en 6nemli ve tek kriterdir. Karagdz ve ark. yaptigi ¢alismada ortalama
tonsil herniasyon uzunlugu 11.7 + 7.8 mm olarak izlenmistir (138). Gilmer ve ark. yaptigi
calismada 12.16+4.5 mm (137), Alkog ve ark. yaptigt calismada 9,091+3,292 mm (139), Giin ve
ark. yaptig1 calismada 11.53 + 4.4 mm olarak 6l¢iilmiistiir (140). Bizim calismamizda ortalama
tonsil herniasyon uzunlugu 8,5443,78 ve ortalama siringomiyeli kalinlig1 6,62+2,85 mm olarak

Olciilmiistiir.

CM 1 hastalarinda siringomiyeli en sik eslik eden ve bizi cerrahiye karar vermede ve
postoperatif hasta takibinde en kiymetli radyolojik bulgulardan biridir. Siringomiyeli %30-%85
oranlarinda CM 1°de gozlenmektedir. Milhorat ve ark. yaptigi calismada siringomiyeli goriilme
orani %65 olarak izlenmistir (48). Oral S. ve ark. yaptig1 calismada bu oran %51 olarak tespit

edilmistir (135). Bizim ¢alismamizda ise siringomiyeli goriilme oran1 %72,7 olarak izlenmistir.

Calismamizda hastalarin %69,7°si duraplasti ve %30,3’li vertikal insizyon ile dural
gevsetme yontemiyle opere edilmistir. Kotil K ve ark dural split yaptigi, yani duranin dig
yapragini soyduktan sonra i¢ yapragina araknoid plan1 bozmadan insizyonlar koydugu ¢alismada
operasyonlarimin 95 dakika siirdiigiinii belirtmistir (119). Chauvet ve ark. ise vertikal insizyon ile
dural gevsetme yaptig1 operasyonlarin siiresinin ortalama 85 dakika siirdiigiinii belirtmistir (130).
Limonadi ve ark. duraplasti teknigiyle yapilan ameliyatlarin ortalama 169 dk dural split tekniginin
ise 99 dk oldugunu belirmistir (141). Bizim ¢alismamizda ise duraplasti yapilan grupta ortalama
ameliyat siiresi 266 dk, vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan grupta ise 229 dk olarak
Olciilmiistiir. Burada kendi i¢inde tutarli ancak diger kliniklere nazaran daha uzun gibi goriinen
siirede cerrahi Oncesi anestezi hazirliklar1 ve sonrasi uyandirma siirecindeki uzamalardan
kaynaklandig tespit edilmistir. Dural gevsetme yontemlerinin ise duraplastiye oranla daha kisa
stirmesi hem daha az anestezi maruziyeti hem de cerrahi komplikasyon riskini azalttig1 i¢in 6n

plana ¢ikmaktadir.

Literatiirdeki c¢aligmalar incelendiginde vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan
hastalarda komplikasyon goriilme oranlar1 duraplasti yapilan hastalara gore her zaman daha az
gdzlenmistir. Duranin i¢ yapragimin biitiinliigliniin korunmas1 zaten BOS kacagi ve menenjit
riskini minimalize ederken dis yapraginin soyulmasi intradural yapisiklik ve araknoid bant
bulunmayan olgularda dekompresyon igin yeterli olmaktadir. Chang ve ark. yaptigi ¢calismada
komplikasyon oranlari dural gevsetme yapilan hastalarda %3 iken duraplasti yapilan hastalarda
%31 oraninda oldugu belirtilmistir. Duraplasti yaptiklari hastalarda en sik gelisen komplikasyon
ise %20 psddomeningosel, ardindan %13 BOS kacagi, %8 Menenjit, %6 yara yeri enfeksiyonu
olarak belirtilmistir. Dural gevsetme yaptiklari hastalarda ise en sik %4 oraninda yara yeri

enfeksiyonu gozlenirken BOS kagagi, menenjit, psddomeningosel gézlenmemistir (142). Xu ve
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ark. yaptig1 ¢alismada duraplasti yapilan hastalarda komplikasyon goriilme orani1 %6, sadece
posterior fossa dekompresyonu yapilanlarda ise %1 olarak belirtilmis. Duraplasti yapilanlarda en
sik goriilen komplikasyon %9 oraninda Norolojik defisit, %8 BOS kacagi, %7 aseptik menenyjit,
%3 yara yeri enfeksiyonu, %3 ps6domeningosel olarak belirtilmistir. Sadece posterior fossa
dekompresyonu yapilan hastalarda ise en sik %5 yara yeri enfeksiyonu ve %2 ndrolojik defisit
gozlendigi belirtilmis ve dural gevsetme yaptiklari hastalarda hic BOS kacagi ve menenjit
olmadig1 belirtilmistir (143). Xin ve arkadaslarinin yaptig1 calismada duraplasti yapilan hastalarda
%19 oraninda komplikasyon goriiliirken bu komplikasyonlar en sik %5 oranlariyla BOS fistiilii
ve psddomeningoseldir, posterior fossa dekompresyonu yapilan hastalarda ise komplikasyon
goriilme oram1 %12 olup en sik %3 oranda yara yeri enfeksiyonu oldugu belirtilmistir (144).
Ellenbogen ve ark. yaptigi calismada duraplasti yapilan hasta grubunda %6.2 oraninda
komplikasyon gerceklestigini bildirmislerdir (145). Romero ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti
yapilan hastalarda %20 BOS fistiilii gozlenirken dural gevsetme yapilan hastalarda BOS fistiilii
gelismedigi belirtilmistir (146). Chengua ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti yapilan grupta
komplikasyon goriilme oran1 %27 olarak belirtilirken dural gevsetme yapilan grupta %8 olarak
belirtilmistir. Duraplasti yapilan hastalarda en sik goriilen komplikasyon %17 ile enfeksiyon iken
dural gevsetme yapilan grupta yine en sik enfeksiyon gézlenmekle beraber bu oran %5 olarak
belirtilmistir. Duraplasti yapilanlarda BOS kagagi %8 ve norolojik defisit %2 oraninda
goriiliirken, dural gevsetme yapilanlarda BOS kagagi %1 ve norolojik defisit %2 oraninda
goriildiigli belirtilmis (147). Erdogan E. ve ark yaptig1 calismada duraplasti yapilan hastalarda
%20 bos fistiilii izlenirken dural gevsetme yapilan grupta izlenmemistir (148). Oral ve ark. yaptig1
calismada duraplasti yapilan hastalarin %14,2 sinde BOS fistiilii %8 Menenjit %5,7 oranda yara
yeri enfeksiyonu izlenmistir (135). Bivek-Waidya ve ark. yaptig1 ¢aligmada duraplasti yapilan
hastalarda %20 oraninda BOS fistiilii ve %7 oraninda menenjit gézlenmistir (149). Y1lmaz ve ark.
yaptig1 calismada duraplasti uygulanan hastalarda %5 BOS fistiilii, %3 fokal norolojik defisit,
%1,7 oraninda ise menenjit gelistigi belirtilmistir (150). Zhang ve ark. yaptig1 calismada
duraplasti uygulanan hastalarda %11,5 BOS fistiilii, %7,2 serebellar pitozis, %5,7 menenjit, %1,4
yara yeri enfeksiyonu gelistigi belirtilmistir (151). Bizim ¢alismamizda duraplaplasti yapilan
hastalarin %47,8’inde komplikasyon goézlenirken vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan
hastalarda %20 oraninda komplikasyon gozlendi. Duraplasti yapilan grupta en sik gelisen
komplikasyonlar %17,4 BOS fistiili ve %17,4 menenjit olarak izlenmistir. Bunu takiben %8,7
peroperatif kanama %4,3 oranlarinda ise sikayetlerde progresyon ve motor defisit gézlenmistir.
Vertikal insizyon ile dural gevsetme yapilan grupta ise BOS fistiilii ve menenjit hi¢ gézlenmemis
olup 1 (%10) hastada peroperatif kanama 1 (%10) hastada sikayetlerde progresyon gézlenmistir.

Aslinda BOS akis1 i¢in daha genis alan sunan duraplasti teknigine karsin vertikal insizyonla dural
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gevsetme tekniginde daha optimal bir alan olusturup komplikasyonlart minimalize etmek,

postoperatif hastalarin yararina olan bir yontem olarak goriilmektedir.

Hastalarin  operasyon sonrasi klinik durumlarinin  degerlendirildigi  calismalar
incelendiginde Chang ve ark. yaptig1 calismada duraplasti yapilan grupta %75 oraninda klinik
iyilesme saglanirken dural gevsetme yapilan grupta ise %72 oraninda klinik iyilesme oldugu
belirtilmistir (142). Xu ve ark. yaptig1 ¢calismada duraplasti yapilan hastalarin %86’sinin klinik
olarak iyilestigi belirtilmis, sadece posterior fossa dekompresyonu yapilan hastalarin ise %70 nin
klinik olarak iyilestigi belirtilmistir (143). Wang ve ark. yaptig1 ¢alismada duraplasti yapilan
hastalarin %82’sinde klinik diizelme goriiliirken, sadece posterior fossa dekompresyonu yapilan
hastalarda bu oran %74 olarak belirtilmistir (152). Xin ve ark yaptig1 ¢calismada duraplasti yapilan
hastalarda %87 oraninda klinik iyilesme belirtilirken, posterior fossa dekompresyonu yapilan
hastalarda bu oran %80 olarak belirtilmistir. Junpeng ve ark. yaptigi calismada duraplasti
uygulanan hastalarin %80,26 iyilesmis, %15,79 hasta stabil ve %3,95 hasta kotiilesmistir (153).
Lee ve ark. tarafindan yapilan ¢alismada sadece foramen magnum dekompresyonu yapilan %80’
iyilesmis, %16 stabil ve %4 kotiilesmistir (154). Chengua ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti
yapilan grupta klinik iyilesme %81 olarak belirtilirken dural gevsetme yapilan grupta %79 olarak
belirtilmistir (147). El-Ghandour ve ark. yaptigi calismada yine sadece foramen magnum
dekompresyonu ile tedavi edilen hastalarin %43,8°1 iyilesmis, %56,3’1 stabil kalmistir (155).
Bizim ¢alismamizda duraplasti yapilan hastalarda %86,9 oraninda klinikte iyilesme saptanirken
vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan hastalarda %90 oraminda klinik iyilesme tespit
edilmistir. Caligmamizda vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan hastalarda klinik iyilesme
orani duraplasti yapilan gruba gore yiiksek olarak tespit edilmistir. Operasyon esnasinda vertikal
insizyonla dural gevsetme yapilan hastalarda yeterli BOS akis1 ve sisternal genislik saglanmadigi
diistiniildigii noktada hastalara o an duraplasti uygulanip BOS gecisi i¢in yeterli alan
olusturulmaktadir. Sadece 1 hastada vertikal insizyonla dural gevsetme yapilmasiyla yeterli BOS
gecisine kanaat getirilip hasta opere edildikten sonra sikayetlerinde progresyon gozlenmistir. Bu

hasta da daha sonra duraplasti i¢in tekrar opere edilmis ve sikayetleri diizelmistir.

CM 1 postoperatif donemde klinik iyilesmeyi gostermek amaciyla hem basit ve anlasilir
hem de postoperatif klinik durumu her yoniiyle ele alan Chicago Chiari Son Durum Skalasi
genellikle bir¢ok klinikte kullanilmaktadir. Giin ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti yapilan
grupta 12.76 & 1.8, dura gevsetmesi yapilan grupta ise 13.55 + 1.8 olarak tespit etmislerdir (140).
Hekman ve ark. yaptigi ¢aligmada duraplasti teknigi ile opere ettikleri hastalarin yaklasik
%80’inde 11 iizerinde puan aldiklarini bildirmiglerdir (156). Oral S. ve ark. yaptig1 calismada
duraplasti yapilan hastalarin ortalama puanlart 14 + 2 olarak izlenmistir (135). Bizim

calismamizda ise duraplasti yapilan grupta postoperatif Chicago Chiari Son Durum Skalasi
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puanlan 12,2742.31 Olciilirken vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan grupta 11,2+1,54

olarak ol¢lilmiistiir.

Siringomiyelideki gerileme veya kaybolma cerrahi basariyr belirlemede en Onemli
radyolojik kriterlerden biridir. Chang ve ark. yaptig1 calismada duraplasti yapilan grupta
siringomiyelisi diizelen hastalarin oran1 %63 iken dural gevsetme yapilan hastalarda ise bu oran
%72 olarak belirtilmistir (142). Munshi ve ark. yaptigi ¢alismada dural gevsetme yapilan
hastalarin %50’sinde siringomiyeli kii¢lilmustiir. Duraplasti yapilan grupta ise siringomiyelisi
kiigiilen hastalarin orani %63 olarak belirtilmistir (157). Wang ve ark. yaptig1 ¢alismada duraplasti
yapilan hastalarda siringomiyelisi diizelenlerin oran1 %83 olarak belirtilirken, sadece posterior
fossa dekompresyonu yapilan hastalarda bu oran %77 olarak belirtilmistir (152). Xin ve ark.
yaptig1 calismada duraplasti yapilan grupta siringomiyelisi diizelen hastalarin oram1 %89 iken
posterior fossa dekompresyonu yapilan hastalarda ise bu oran %56 olarak belirtilmistir (144).
Chengua ve ark. yaptig1 ¢aligmada duraplasti yapilan grupta siringomiyelisi gerileyen hastalarin
orani %90 olarak belirtilirken dural gevsetme yapilan grupta bu oran %73 olarak belirtilmistir
(147). Kotil K. ve ark. yaptig1 caligmada dural gevsetme yapilanlarda %50’sinde siringomiyeli
azalmistir (119). Oral S. ve ark. yaptig1 calismada duraplasti yapilan hastalarda siringomiyeli
kiigiilme oran1 %54 dural gevsetme yapilan grupta ise %49 olarak belirlenmistir (135). Erdogan
E. Ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti yapilan grupta siringomiyelideki diizelme oran1 %36 iken
dural gevsetme yapilan grupta bu oran %28 olarak belirtilmistir (148). Yang ve ark. yaptigi
calismada ise duraplasti yapilan hastalarin %61’inde siringomiyelide diizelme oldugu
belirtilmistir (158). Bizim ¢alismamizda operasyon Oncesi siringomiyeli saptanan 24 (%72) hasta
vardi. Bunlarin 20’si duraplasti uygulanarak opere edildi, 4’1 vertikal insizyonla dural gevsetme
uygulanarak opere edildi. Siringomiyelisi olup duraplasti yapilan hastalarin %85’inde
siringomiyeli geriledi ve siringomiyeli kalinliklarindaki gerileme oranlar1 ise %48,25 olarak
belirlendi. Siringomiyelisi olup vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan grupta ise hastalarin
%350’sinde siringomiyeli geriledi ve siringomiyeli kalinliginin gerileme orani ise %32 olarak
belirlendi. Buradan da anlasilacagi gibi duraplasti yapilan hastalarda siringomiyelinin diizelme

oranlar1 daha yiiksek gozlemlendi.

Hasta yatig siirelerinin uzamasi bir olumsuzlugun sonucu oldugu gibi kendisi de bir
olumsuzluga sonug verebilmektedir. Uzun siiren yatiglar artan enfeksiyon riskleri, yatak yaralari,
kas atrofileri gibi hastanin giindelik hayata uyumda zorlanmaya yol ag¢tig1 gibi maddi ve manevi
olarak kaybin oldugu bir durumdur. Limonadi ve ark. yaptigi ¢alismada duraplasti yapilan grupta
postoperatif yatig siiresinin daha uzun oldugu belirtilmistir (141). Erdogan E. ve ark. yaptigi
calismada duraplasti yapilan hastalarda postoperatif yatis siiresi ortalama 14 giin dural gevsetme

yapilan grupta ise 5 giin olarak belirtilmistir (148). Geng ve ark. yaptig1 calismada hastane yatig
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stiresi duraplasti yapilan grupta 12,6 giin, dural gevsetme yapilan grupta 10 giin olarak belirtilmis
(159). Krishna ve ark. yaptig1 ¢aligmada ise dural gevsetme yapilan hastalarin ortalama yatis
stiresi 4 giin olarak belirtilmistir (160). Chotai ve ark. yaptig1 ¢aligmada hastane yatis siiresi
duraplasti yapilan grupta 4,1 giin, dural gevsetme yapilan grupta 3,1 giin olarak belirtilmis (136).
Bizim calismamizda duraplasti yapilan hastalarda operasyon sonrasi yatis siiresi ortalama 10,5
giin iken vertikal insizyonla dural gevsetme yapilan grupta 3,3 giin olarak belirlendi. Bu sonuglar

istatiksel olarak anlaml1 olarak tespit edildi.
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6. SONUC VE ONERILER

CM 1’in tedavinde cerrahi stratejiyle ilgili tartismalar devam etmektedir. Bir grup cerrahi
sirasinda duraplasti yapmay1 savunurken, diger grup duranin dis yapragini soyarak veya vertikal

kesiler atarak yeterli BOS akisinin olabilecegini savunmaktadir.

Bizim calismamizin sonuglarina gére duraplasti ve vertikal insizyonla dural gevsetme
yapilan hastalar arasinda yapilan degerlendirmelerde duraplasti teknigi radyolojik olarak daha
etkili diizelme saglamaktadir, dural gevsetme teknigiyle de daha ¢ok klinik diizelme saptanmastir.
Ancak birbirlerine yakin sonuglar elde edilmistir. Her iki teknik arasinda klinik ve radyolojik
diizelme kriterleri agisindan anlamli farklilik saptanmamistir. Ancak dural gevsetme yapilan
hastalarda major komplikasyonlarin énlenmesi agisindan duraplasti yapilan hastalara gére daha
iyi sonuglar elde edilmis ve hastane yatig siiresinin daha kisa olmasiyla ilgili de anlamli sonug

bulunmustur.

Ozellikle geng hastalarda araknoid ve dural yapisikliklarin olmamasi bu hasta gruplarinda
dural gevsetme secgeneklerini alternatif olarak diisiindiiriirken, intraoperatif cerrahi gozlem ile
dural yapisikliklar gozlenen veya yeterli BOS pulsasyonunun tespit edilemedigi olgularda

duraplasti tercih edilmesi diisiiniilebilir.

Sonug olarak elde ettigimiz bulgular, duraplasti ve vertikal insizyonla dural gevsetme
yontemlerinin kendi i¢lerinde belirli avantaj ve dezavantajlara sahip olduklarin1 géstermektedir.
Giliniimiizde standart olarak bir teknigin kullanilmadigi CM 1 hastalarinda, efektif bir tedavi ve
tedavi sonrasinda hasta konforunu arttiracak cerrahi se¢imi belirlemede daha kapsamli ¢alismalar

yapilmaya devam etmelidir.
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