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OZET

Tip 1 Chiar1 Malformasyonu Tamsiyla Dural Gevsetme veya Durotomi Yapilan
Hastalarin Preoperatif ve Postoperatif Bos Akim MRG’leri Ile
Degerlendirilmesi

Amac: Chiari malformasyonlar1 (CM) artbeynin, serebellum, beyin sapi,
kafa taban1 ve servikal kordu iceren farkli anomalilerinin olusturdugu bir spektrum
olarak tanimlanabilir. Bu malformasyonlardan en sik goriilen Chiari Malformasyonu
tip 1’dir, kiiciik posteriyor fossa ve serebellar tonsillerin herniasyonu ile
karakterizedir. Cocuk yasta en sik skolyoz ile birlikte ortaya ¢ikarken; eriskin yasta
siringomiyeli (%30-70), hidrosefali gibi farkli patolojiler eslik eder. Siringomiyeli
(SM), BOS (beyin omurilik sivisi) akiminda izlenen degisikliklere bagli spinal
korddaki  kistik genislemelerdir. Tek basina izlenebildigi gibi  Chiari
malformasyonlar1 ile de ortaya ¢ikmaktadir. Bu kompleks anomalilerin
fizyopatolojik acidan degiskenlik gostermesi ve spesifik olmayan bulgularla klinik
vermesi tanisal agidan zorluk olusturmaktadir.

CM tip 1’de SM varligina bagli olmaksizin en sik kabul goren tedavi yontemi
foramen magnum dekompresyonudur (FMD). Patolojinin boyutuna gore
dekompresyona dural gevsetme veya durotomi(+duraplasti) gibi cerrahi yontemler
eklenebilmektedir. Kompleks Chiariler olarak tanimlanan grupta buna ek olarak, esas
patolojinin kraniyoservikal bileskede instabilite oldugu goriisiiyle C1-C2 fiizyon ve
oksipitoservikal flizyon tercih edilebilmektedir; ancak daha invaziv olusu ve buna
bagli norovaskiiler yaralanma ihtimalinin daha fazla olmasi, boyunda hareket
kisitliligi bu yontemlerin dezavantajidir. Klinik iyilesmeye yeterli olabilecek
dekompresif yaklasimlar daha az invaziv olmasi ile 6ncelikli tedavi segenegi olabilir.
Peroperatif  serebellar tonsillerin dogal pulsatil  goriinlimiinii  kazanmasi
dekompresyon yeterliligini gosterebilir; ancak klinik ve radyolojik agidan daha
objektif kriterlerle bunun degerlendirilmesi gerekmektedir.

BOS’a ait dinamikler (akimin yonii, hiz1 ve debisi) faz-kontrast teknigi ile
yapilan Sine MRG (BOS Akim MRG) ile degerlendirilebilir. Her ne kadar BOS
dinamigi kompleks yapida ve yasa bagl degisken olsa da; sonuglar tanm1 koymada,
uygun tedavinin belirlenmesinde ve takipte, klinik degerlendirme ile birlikte daha
objektif sonuglar ortaya koyabilir. Calismamiz FMD ve dural gevsetme/durotomi ile
dekompresif girisimde bulunulan CM tip 1 tanili hastalarda 6ncelikle preoperatif ve
postoperatif BOS Akim MRG sonuglarinin klinikle iligkisini ve beraberinde mevcut
dekompresif yontemlerin klinik ve radyolojik iyilesme iizerine etkisini arastirmay1
amaclamaktadir.

Gerec¢ ve Yontem: Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Beyin ve
Sinir Cerrahisi Klinigi’nde, Kasim 2017- Kasim 2022 déneminde foramen magnum
dekompresyonu (FMD) ve birlikte dural gevsetme/durotomi ydntemleriyle opere
edilen ve Postoperatif 6. ay BOS Akim MRG tetkikiyle Ocak 2022 dénemine kadar
takibi stiren, CM tip 1 tanil1 58 hastanin dosya bilgileri ve radyolojik goriintiilemeleri
retrospektif ve prospektif sekilde incelenmistir. Bu calismada cerrahi dncesinde ve
cerrahi sonrasi 1. ve 6. aylardaki BOS Akim MRG sonuglari; BOS akim hizlarinda
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artis/azalis ve aralarinda istatistiksel agidan anlamli degisiklik olup olmadig
yoniinden degerlendirilmistir.

Bulgular: Postoperatif 1. ay BOS akim hizlar1 degerlendirildiginde; 1 hasta
hari¢ gruptaki 57 hastada preoperatif doneme gore akim hizinda kantitatif artis
izlenmistir. BOS akim hizinda artis izlenmeyen bu hastaya yeniden dekompresif
cerrahi girisim planlanmistir. Istatistiksel agidan ise; postoperatif 1. ayda BOS Akim
MRG’de akim hizi degerleri, preoperatif doneme gore anlamli diizeyde artis
gostermistir (p < 0,001).

Postoperatif 6. aydaki BOS akim degerleri preoperatif donemdekilerle
karsilastirildiginda da 3 hasta hari¢ akim hizlariin arttigi/degismedigi izlenmistir.
Postoperatif 6.ay BOS Akim MRG degerlerinde de istatistiksel agidan preoperatif
doneme gbre anlamli artis tespit edilmistir (p < 0,001). Postoperatif l.ay ve
postoperatif 6.aya ait degerler arasinda ise; istatistiksel olarak anlamli fark yoktur
(p>0.05).

Postoperatif 1. ayda ve 6. aydaki BOS Akim MRG’lerinde akim hizinda artig
izlenmeyen 4 hastanin, yeterli semptomatik iyilesme saglanamamasi ile yeniden
cerrahi girisim planlanan veya yeniden opere edilen 8 hastalik grupta yer aldigi
goriilmistiir. Bu gruptaki hastalarin preoperatif, postoperatif 1.ay ve postoperatif
6.aydaki BOS akim degerleri de kendi arasinda degerlendirildiginde de istatistiksel
acidan anlamli izlenmistir (p<0.05).

Sonuclar: Calismamizda yer alan 58 hastadan 50’sinde semptomatik
iyilesme ile birlikte BOS akim hizlarinda istatistiksel agidan anlamli artis izlenmistir.
Bu sonugla FMD ile birlikte dural gevsetme veya durotomi, SM varligindan
bagimsiz olarak CM tip 1 i¢in glvenli ve etkili bir cerrahi yontem olarak
degerlendirilebilir.

BOS akim hizinda kantitatif ve istatistiksel olarak azalma izlenenlerde ise;
semptomatik iyilesmenin yeterli olmadigi veya semptomlarin siddetlendigi ifade
edilmistir. Bu sonuclarla da yeniden cerrahi girisim gerektigi sonucuna ulagilabilir.
BOS Akim MRG CM tip 1 tanili hastalarin takibinde, cerrahi etkinligin objektif
sekilde degerlendirilmesinde rutinde faydalanilacak bir yontem olabilir. Klinik
degerlendirmeyi standardize edecek yontemlerle daha genis serilerde kontrollii
prospektif caligmalarla etkinliginin arastirilmasi daha kesin sonuglar verecektir.

Anahtar kelimeler: Tip 1 Chiari Malformasyonu, Siringomiyeli, BOS Akim MR
(Sine MR), Dural Gevsetme, Durotomi



ABSTRACT

Preoperative and Postoperative Evaluation of Patients with Dural Release or
Durotomy with a Diagnosis of Type 1 Chiari Malformation with Empty Flow
MRIs

Purpose: Chiari malformations (CM) are defined different abnormalities
spectrum from hindbrain that include cerebellum, brain stem, skull base and servical
cord. The most seen of these malformations is CM type 1, which is characterized
with small posterior fossa and serebellar tonsiller herniation. While most often it
appear with scoliosis in children, different pathologies (syringomyeli, hydrocephelus
etc.) accompany in adult age. Syringomyelia (SM) is cystic expansion areas which
depend on CSF (cerebrospinal fluid) flow changes. SM can be appeared alone or
with CMs. Physiopathological variability of these complex abnormalities and non-
spesific symptoms in its clinic are diagnostically difficulties.

The most accepted treatment method is foramen magnum decompression
(FMD) regardless of SM presence. According to extent of the pathology
decompression limits can be expanded with additional surgical methods same as
dural relaxation or durotomy (+duraplasty). In addition, C1-C2 fusion and
occipitocervical fusion may be preferred with the view that craniocervical instability
Is main pathology in the group defined as Complex Chiaris; but this method can be
more invasive and have higher neurovascular injury possibility are disadvantages.
Peroperative natural pulsatile appearance of serebellar tonsiller can show sufficiency
of surgical decompression; but this needs to be eveluated with clinically and
radiologically more objective criterias.

Dynamics of CSF (flow direction, velocity etc.) can assessed on Cine MRI
(=CSF Flow MRI (Magnetic Resonance Imaging)) that take with use phase contrast
technique. This radiological method can give utilities at diagnosis, determination of
treatment endication and assessment of operation, even if dynamics of CSF are
complex and age-related variable. Our study aims to investigate primarily the
relationship between clinic and preoperative/postoperative CSF Flow MRI results
and along with effect of these decompressive methods on clinical and radiological
recovery in patients with CM type 1 who operated with FMD and dural
relaxation/durotomy.

Material And Method: File informations and radiological imagings of 58
CM type 1 patients who are operated with FMD and after dural relaxation/durotomy
between November 2017 - November 2022 and follow-up with postoperative 6th
month CSF Flow MRI until January 2022 in Adana City Education and Research
Hospital Neurosurgery Clinic, have examined retrospectively and prospectively. In
this study, preoperative and postoperative 1st and 6th months’ CSF Flow MRI (at
foramen magnum level) results eveluated in terms of increase/decrease of CSF flow
rates and whether there is a statistically significant difference between them.

Findings: When CSF Flow MRI is evaluated at postoperative 1th month, a
quantitative increase in flow rate was observed compared to the preoperative period,
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in all patients (57 patients) except 1 patient. Decompressive surgery was planned
again for this patient who didn’t show increase in CSF flow rate. In statistical terms
CSF flow values at postoperative 1st month CSF Flow MRI appear significant
increase according to the preoperative period (p < 0,001).

When the CSF flow values at the postoperative 6th month were compared
with those in the preoperative period, it was observed that the flow rates increase/no
change except for 3 patients. Statistical significantly increased values of CSF Flow
MRI is determined at postoperative 6th month according to the preoperative period
(p < 0,001). There is no significantly statistical increase between CSF flow values at
postoperative 1st month and 6th month (p>0.05).

The 4 patients who didn’t show an increase flow velocity in CSF Flow MRI
at postoperative 1st and 6th month, were included the 8 patients who were scheduled
for reoperation/reoperated due to insufficient symptomatic improvement. The CSF
flow values of the patients in this group at the preoperative, postoperative 1st month
and postoperative 6th month were also statistically significant when evaluated among
themselves (p<0.05).

Results: In 50 of the 58 patients included in our study, a statistically
significant increase in CSF flow rates was observed along with symptomatic
improvement. With this result, dural release or durotomy with FMD can be
considered as a safe and effective surgical method for CM type 1 regardless of the
presence of SM.

In those with a quantitative and statistical decrease in CSF flow rate; It was
stated that symptomatic improvement was not sufficient or the symptoms were
exacerbated. With these results, it can be concluded that surgical intervention is
required again. CSF Flow MRI can be a method that can be used routinely in the
follow-up of patients with CM type 1 and in the objective evaluation of surgical
efficacy. Investigation of its effectiveness with controlled prospective studies in
larger series with methods that will standardize clinical evaluation will give more
precise results.

Keywords: Type 1 Chiari Malformation, Syringomyelia, CSF Flow MR (Cine MR),
Dural Release, Durotomy

Xl



1. GIRIS ve AMAC

Chiari malformasyonlar1 artbeyin, serebellum, beyin sapi, kafa tabani ve
servikal kordu igeren farkli anomalilerin olusturdugu bir spektrum olarak
tanimlanabilir. Artbeyin yapilarinin foramen magnumdan spinal korda dogru yer
degisiklikligi kraniyovertebral bileskenin diger anomalileri ile birlikte burada
goriilmektedir (1-3). Bu kompleks anomaliler tablosunun fizyopatolojisi ve hastaligin
dogal siireci halen tam olarak ortaya konulamamustir.

Chiari malformasyonlarinin farkli semptomlar gosterebilmesi nedeniyle
Klinik agidan da tanisal zorluklar yasanabilir, patolojinin ortaya konulabilmesi igin
dikkatli klinik degerlendirme de olduk¢a 6nemlidir.

Siringomiyeli (SM) ile birlikte veya tek basina olan Chiari malformasyonlari
icin uygun tedavi yontemi agisindan da goriis ayriliklar1 mevcuttur. En sik kabul
goren foramen magnum dekompresyonu olmakla birlikte, bu yontem icinde de
cerrahi teknik farkliliklar izlenmektedir.

Calismamizda, Chiari Malformasyonu (CM) tip 1 tanisiyla posteriyor fossa
dekompresyonuyla birlikte dural gevsetme veya durotomi yapilan hastalarimizda,
foramen magnum diizeyinde BOS (Beyin Omurilik Sivis1) Akim Manyetik Rezonans
Goriintileme (MRG) ile elde edilen akim degisikliklerinin, hasta klinigini ve
cerrahinin sonuglarini yansitip yansitmadigini, tetkikin hasta takibinde yer alip
alamayacagini gostermeyi amagladik. Ayni zamanda dekompresif yontemlerin

etkinligini klinik ve radyolojik agidan degerlendirdik.



2. GENEL BILGILER

2.1. TARIHCE

CM’nin ilk tanimi 1883°te isko¢ anatomisyen Cleland tarafindan
yapilmustir (4). 1894°te Alman patolog Julius A. Arnold da miyelodisplastik art beyin
herniyasyonu olan vakayr takdim etmistir. Siireci 1890’l1 yillarda Avusturyali
patolog Hans von Chiari’nin 40 vakalik serisini yaymlamasi izlemis ve burada
herniyasyonun derecesine gore yapilan bir siniflama yer almistir. Baglangigta arka
fossa yapilarmin  herniyasyonunun oldugu 3 tip tanimlanmakla birlikte
herniyasyonun izlenmedigi 4’tincii tip de bu tanima eklenmistir (5,6).

Tip 2 Chiari Sendromunu, miyelomeningosel ile iliskisi ile birlikte ilk ortaya
koyan ise 17. yiizyilda Hollandal1 anatomist Nicholas Tulp’tur (7). Genellikle CM tip
2 i¢in kullanilmakta olan “Arnold-Chiari Sendromu” tanimlamasini ise 1907 yilinda
ortaya ¢ikaran Schwalbe olmustur.

Klasik tanimlamada bazi yazarlarca tip 1’e eriskin, spinal disrafizmlerle
birlikte goriilen tip 2 ve 3’e de pediatrik tipler olarak yer verilmistir (8,9). Bu
tanimda CM tip 1’in geg¢ ¢ocukluk ve eriskin donemde daha sik goriilmesi, okstirtikle
ortaya ¢ikan bag agrilar1 ve fokal norolojik bulgular ile gorece ilimli seyri yaninda,
CM tip 2, 3 ve 4’lin daha erken yaslarda ve daha agir klinik sonuglarla izlenmesi
etkili olmustur. Bazi yazarlarca da yalnizca CM tip 1 i¢in “Chiari Sendromu”
tanimina yer verilmistir (10).

Bu tanimlamaya farkli tedavi yaklagimlari gelistirilmesi ile Chiari Tip O
(“Chiari like malformation”), Tip 1.5, Tip 5 ve Kompleks Chiari gibi tanimlar da
girmistir (7,11-14).

CM’nin radyolojik degerlendirmesinde, DuBoulay ve arkadaslarmin 1966°da
ve 1972’de Miyelografi, Ventrikiilografi ve Pnomoensefalografi gibi girisimsel
yontemlerle yiiriittiigli calisma ilk adim olmustur. Bu calismalarla BOS akisinin,
kardiyak siklusla uyumlu olarak beyinde gelisen ekspansiyon/kontraksiyon ile iligkili
olarak degiskenlik gosterdigini ortaya koymuslardir (15). Lane ve Kirtcheff’in 1972
yilinda normal populasyonda Miyelografi ile yiiriittiigii ¢alisma ile kaudal BOS
pulsasyonunun sistolde, kraniyal BOS pulsasyonunun ise diyastolde daha fazla

oldugu sonucuna ulasilmistir (16). Greitz ve arkadaslarinca, Faz-Kontrast MRG ile



yiriitillen ¢alismada beynin hareketlerinin ii¢ boyutlu planda huni benzeri bir
dogrultuda meydana geldigi, buna bagh servikal bolgede BOS akisinin genisleyen ve
daralan bir piston benzeri pulsatil oldugu ifade edilmistir (17). Citrin ve
arkadaglarinin ¢alismasi, kardiyak siklus ile korele BOS akimindaki degisiklikleri
Sine-MRG (Faz-Kontrast BOS Akim MRG) kullanarak ilk ortaya koyan g¢alisma
olmustur (18). Sonrasinda Sine-MRG (Faz-Kontrast BOS Akim MRG) Chiari

Sendromu’nda, 6zellikle tanisal degerlendirmede daha yaygin hale gelmistir.

2.2. FIZYOPATOGENEZ

CM’nin etiyolojisini agiklamada; hidrodinamik teori, asir1 biiylime teorisi,
gerilme traksiyon teorisi, norosizis, gelismenin durmasi teorisi, kiigiik posteriyor
fossa ve primer mezodermal yetmezlik gibi bir¢ok goriis ileri siiriilmiistiir. Gelisim
mekanizmasini net olarak ortaya koymada bu teoriler halen yeterli olamamislardir.
Biitiin tipleri agiklamaya yardimci ortak bir patogenez de tespit edilememistir (19-
24). Primer olarak goriilebilmekle birlikte, kafa i¢i lezyonlar, kalitsal bag doku
hastaliklart gibi nedenlerle BOS akim dinamiginin degisimiyle de ortaya cikabilen
tablolardir (25,26).

Kaudal gerilme-traksiyon teorisi; miyelomeningosel alanindan kaynaklanan
gerilme sonrasi artbeyin yapilarinin kaudale yer degisikligi ile agiklanmaktadir;
ancak bu, ozellikle CM tip 2’de serebellumun kraniyalde tentoryuma uzanimini
aciklamada yetersiz kalmaktadir.

Gardner’in ileri stirdiigii hidrodinamik teoriye gore; koroid pleksuslarda ve 4.
ventrikiilde BOS basincina bagl mekanik giic dengesinin kaudal yonde hakimiyeti,
artbeyin yapilariin spinale dogru itilmesi, posteriyor fossa yapilarinin bu bolgede
stkismasi ile sonuglanmaktadir. Bu teori paralelinde Williams, CM’li hastalarda
kraniyal ve spinal bolge arasindaki basing farkini ortaya koymustur (27). Valsalva ile
intraspinal basincin epidural vendz konjesyona bagl olarak artigini, bunun kraniyal
ve distal spinal yonde yayilan basing dalgalar1 olusturdugunu gostermistir. Bu goriis
kaudale olan herniyasyonu agiklamada yeterli goriilse bile, servikal bolgede gelisen
sirinksi aciklamada yetersizdir.

Giuiniimuzde Uzerinde durulan ana teoriler; mekanik kuvvetlerdeki anomaliler

ve ters embriyolojik gelisim teorisidir (28).



CM tip 1 mezodermal, CM tip 2 ve CM tip 3 noroektodermal orijinli
defektler olarak tanimlanmaktadir (8,9). Kalitsal gelisimi poligenik temelde
aciklanmaktadir. CM tip 1 ve 2’de noériilasyon ve néral tiip kapanmasinda etkili
genlerde defekt izlenmekte, oksipital somit, sklerotom ve plasenta gelisiminde
anomaliler bulunmaktadir (29). Bu patolojiler konjenital olarak goriilebilmesi
yaninda edinsel olarak da gelisebilmektedir; ancak burada yalnizca tonsiller ektopiye
rastlanmaktadir (28,30,31).

2.3. TANI YONTEMLERI

Uygun cerrahi yontemin belirlenmesinde ve cerrahi sonuglarin
degerlendirmesinde en faydali yontem MRG olarak goriilmektedir. Bu nedenle
tanisal degerlendirmede de ilk tercih edilecek yontem de MRG olmalidir (1).

Bilgisayarli tomografi (BT) kraniyoservikal bileskedeki kemik kaynakli ek
patolojileri ortaya koymada yardimci olabilir; ancak tek basina CM igin tani
koydurucu degildir. Kraniyoservikal bileskedeki yumusak doku patolojilerini
gostermede BT faydali olmadigi gibi, servikal sirinksi tespit etmede de fayda
saglamaz. MRG bulunmayan yerlerde alternatif olarak Tomografik Miyelografi
cekilebilir. Skolyoz gibi MRG tetkikine imkan olmayan durumlarda Metrizamidli BT
faydali olabilir (30,32,33).

CM radyolojik olarak serebellar tonsillerin foramen magnum diizeyinden 5
mm (bazi kaynaklarda 3 mm) veya daha fazla kaudal yonde fitiklasmasi seklinde
ifade edilmektedir. MRG’de CM’deki patolojik bulgular ile sendromun tipi,
herniyasyonun derecesi ve ek serebral ve spinal patolojik bulgular (hidrosefali,
siringomiyeli gibi) tespit edilebilir (34,35). Tonsiller herniyasyonun yanisira sirinksi
olan olgularda tanisal degerlendirmede Sine-MRG (Faz-Kontrast MRG) de oldukga
degerlidir. CM’de kraniyoservikal bileske diizeyinde anteriyor BOS akimi dogal
iken, posteriyorda akimin azaldigi veya akim olmadigi izlenir (1,2,25,32,34,36).

Ultrasonografi, kisitli da olsa CM tanisinda yeri olan bir yontemdir, yalnizca
bebeklerde ve prenatal tanisal degerlendirmede fayda saglayabilir. Yine bebeklerde
preoperatif USG cerrahi girisim plan1 agisindan yarar saglayabilir (2,25).

BAEP (Brainstem Auditory Evoked Potentials = Beyinsap1 Isitsel
Uyandirilmis Potansiyelleri), SSEP (Somatosensory Evoked Potentials = Duyusal



Uyandirilmig Potansiyeller), MEP (Motor Evoked Potentials = Motor Uyandirilmig
Potansiyeller) gibi noérofizyolojik testler de artbeyne ve spinal korda olasi basi
durumunu degerlendirmede kullanilabilir, eriskin hasta grubunda etkinlikleri daha
fazladir (13,37). Artbeyin ve spinal kord basilar1 bu yontemlerle incelenebilir. MEP,
potansiyel epileptojenik 6zelligi nedeniyle 15 yas altindakilere 6nerilmez (37).

Moncho ve arkadaslarinin CM tip 1 tanili hastalarda yiiriittiigii calismada
uyarilmis potansiyellerde anormallikler tespit edilmistir. Normal BAEP ve anormal
SSEP degerlerinin SM ile birliktelik gosteren hasta grubunda daha sik tespit
edildigine rastlanilmistir. Benzer sonuglar Restuccia-Mauguiere ile Anderson ve
arkadaglarinin yiirittigiic CM tanili hastalarda Median Sinir SSEP ile servikal
potansiyellerin incelendigi calismalarda da elde edilmistir. Bu ¢aligsmalarda hastalarin
hemen hepsinde beraberinde SM de izlenmistir. Uyarilmig potansiyellerdeki bu
degisiklikler yalniz CM tip 1 tanili hastalarda degil, CM tip O ve tip 1.5 tanih
hastalarda da gortilmiistiir (38).

2.3.1. Manyetik Rezonans Goriintiilleme (MRG)

MRG incelemesinde sagittal ve aksiyal planda alinacak T1 ve T2 agirlikli
sekanslarda kesitler 3 mm ve altinda olmalidir. Goriintiilemede tiim beyin ve tiim
servikal spinal kolon (C1’den C7’ye) taranmalidir.

Serebellar tonsillerin, Mc Rae Cizgisi’ni (basiondan opisthiona gizilen hayali
hatti) 5 mm’den (baz1 kaynaklarda gocuklar igin 6 mm’den) fazla gegmesi CM tip 1
icin tanisaldir; ancak bu spesifik bir bulgu degildir (39). MRG’de tonsiller
herniyasyon yaninda tespit edilebilecek temel bulgu serebellar tonsillerin
kompresyonudur. Sagittal kesitlerde normal silindirik seklini kaybeden bu yapilar
sivrilesmis , “aga¢ ¢ivisi” (treenail) olarak tanimlanan haliyle goriiliir. Serebellar
tonsillerde kortikal folia ve sulkuslarin yukariya yonelimi sézkonusudur, bu
goriiniime de “riitbe isareti” (ensign) ad1 verilir.

Hastalarin ¢ogunda herniyasyon iist servikal diizeyde sonlanir. %70’inde
tonsillerin inisi C1, %28’inde C2 seviyesine kadar uzanim gosterir. Sirinks
formasyonuna ise genellikle C4-6 diizeylerinde rastlanir (40). Genel olarak SM
gelisiminde tonsiller herniyasyonun C1 veya C2 diizeyine ulasmasinin anlamli fark

olusturmadi@: gortilmistiir.



Bazi yazarlarca 15 mm’den az herniyasyon gosteren hastalarda SM goriilme
oraninin, 15 mm {izerinde olanlara gore ¢ok daha yiiksek oldugunu bildirilmistir
(41,42). Tonsiller herniyasyonun derecesinde artis ile klinik kotiilesme derecesi
arasinda kanitlanmis dogrudan korelasyon yoktur, 12 mm’ye kadar tonsiller
herniyasyonu olan olgularin dahi asemptomatik seyredebildigi bildirilmistir. Yapilan
caligmalarda 5-10 mm tonsiller herniyasyon izlenen hastalarin yaklasik %30’unun
asemptomatik oldugu ifade edilmektedir (34). Semptomatik grupta da herniyasyon
diizeyi ¢ogunlukla 5 mm ve {izerinde bulunmaktadir (32,34,43).

Eslik eden ek patolojiler olarak; 6zellikle CM tip 1’de goriilen hidrosefali ve
platibazi, oksipitoservikal asimilasyon, kisa klivus, skolyoz gibi kraniyovertebral
anomaliler tespit edilebilir. Tip 1 CM’nin bulbar varyanti olarak ifade edilen CM tip
1.5’ta foramen magnumun konjenital anormal elevasyonuna da rastlanabilir (39).
Kraniyovertebral bileskede kemik kaynakli ek anomalileri arastirmak i¢in BT ve
direk grafiden faydalanilabilir (32,44).

Tip 2 CM’de sik olmakla birlikte, Tip 1 CM’de de posteriyor fossa
yapilariin normalden kiiciik oldugu tespit edilebilir. Badie ve arkadaslarinca CM’li
hastalara ait Serebral MRG’lerde posteriyor fossa hacim oOlglimleri ile yiiriitiilen
calismada, kiigiik posteriyor fossaya sahip hastalarin daha ¢ok semptom verdigi ve
bu hastalarda dekompresyon cerrahisine yanitin daha iyi oldugu tespit edilmistir.

Ameliyat 6ncesinde hidrosefalinin varligi, araknoid patolojinin ciddiyetinin

derecesi ve cerrahi yaklagim plant hakkinda bilgi verebilir.



Sekil 1. CM tip 1°de serebellar tonsiller herniyasyon ve siringomiyeli

2.3.2. Sine-MRG (Faz-kontrast MRG)

Faz-kontrast teknigi ile yapilan Sine-MRG, ventrikiillerde ve subaraknoid
aralikta devamli hareketli olan BOS’a ait dinamikler (akimin yonii, hiz1 ve debisi)
hakkinda bilgi verir. BOS dinamiklerinin kompleks olusu ile Sine-MRG nin tanisal
olarak kullanimi halen tartigmali bir durumdur. BOS dinamiklerinin yasa bagimli
degiskenlik gostermesi de kullanimi kisitlayan baska bir etmen olarak
degerlendirilebilir. Ohara ve arkadaglarinin 1988°de kardiyak temelli Spin-Eko MRG
ile yirittigii ¢alismada ¢ocuklardaki BOS akim hizinin eriskinlerdekinden daha
fazla oldugu ortaya konulmustur. Foramen magnum ve Magendie diizeylerinde bu
farkin daha belirgin ve en az %50 diizeyinde oldugu da ifade edilmistir (45,46).

CM tip 1 hastalarinda Sine-MRG ilk olarak Bhadelia ve arkadaslari
tarafindan uygulanmistir ve sistolik fazda belirgin, foramen magnumun altinda BOS
akiminda bozulan pulsasyon ve cerrahi sonrast BOS akisinda diizelme tespit
edilmistir (47). Haughton ve arkadaslarinca da servikal anteriyor ve posteriyordan,

hem sistolik (kaudal) hem diyastolik (kraniyal) fazlarda alinan BOS akim degerleri



incelenmistir. Hem anteriyor hem posteriyordan alinan olgiimlerde kaudal yondeki
akigin daha belirgin arttig1 tespit edilmistir ve bu sonu¢ Gardner’in hidrodinamik
teorisini destekler niteliktedir (48,49).

BOS Akim MRG, hastanin EKG baglanarak devamli kardiyak
monitdrizasyonu esliginde tetkik edilen bir yontemdir. Bu yontemde rutin T2
agirhikli aksiyal, koronal ve sagittal planlar yaninda, EKG’deki kardiyak dalgalara
korele alinan BOS Akim MRG’ye spesifik sekanslar da yer alir. T2 agirlikli
sekanslar iizerinden bu spesifik sekanslar Aquaductus Sylvii hedef alinarak aksiyal
ve sagittal planda, sistolik ve diyastolik fazlarda taranir. Sagittal planda dinamik
olarak BOS akimi degerlendirilebilirken, anlik kesitsel BOS akim hizi degeri de
alinabilir. Aksiyal planda uygun taramada akuadukt diizeyinde sistolik fazda
hiperintens, diyastolik fazda hipointens goriiniim tespit edilir.

Sistolik fazda arteryel sistemdeki hacim artisi, yaklasik 1,5 ml BOS’un
foramen magnumdan kaudale hareketini ortaya ¢ikarir (Monroe-Kellie Doktrini),
diyastolde ise akim tersi; yani Kraniyal yonde gerceklesir.

BOS akimi iizerinde ikinci major etken ise solunumdur. Inspriyumda BOS
akimi spinal kanala yonlenirken; ekspriyamda akim kraniyale yonlenir.

CM tip 1 hastalarinda genellikle sistolik akim hizinda, diyastolik akim
hizindan daha fazla olmak tizere her iki fazda da artis mevcuttur; ancak herhangi bir
ya da her iki fazda da akim hizinda azalma olabilir. Foramen magnum diizeyinde hi¢
akimin olmadig da goriilebilir, beraberinde hidrosefali izlenebilir.

Tonsiller fitiklasmanin derecesinden bagimsiz olarak preoperatif BOS akim
hiz1 degeri cerrahi basar1 6ngoriisii acgisindan bir kriter olarak kabul edilebilir.
Cerrahi i¢in uygun hasta grubunun ve uygun cerrahi yontemin belirlenmesinde fayda
saglayabilir.

SM eslik eden olgularda, kraniyoservikal bileske diizeyinde BOS dolagimini
degerlendirmek agisindan Dinamik MRG ¢aligmalart yapilabilir. CM olgularinda
foramen magnum diizeyinde yapilan degerlendirmede 6nde BOS akimi varken,
arkada akimin azaldigr ya da hi¢ olmadigi goriiliir. Preoperatif ve postoperatif
Dinamik MRG ile cerrahi dekompresyonun yeterliligi de degerlendirilebilir.

Armando ve arkadaslarinin preoperatif ve postoperatif 8 hastayr degerlendirdikleri



Sine-MRG temelli calismalarinda, tonsiller herniyasyonun 5 mm’nin {izerinde

oldugu hastalarda akim obstriiksiyonu ve kisa akim zamani tespit edilmistir (25,50).

Sekil 2. CM tanihi hastada BOS Akim MRG (Sine-MRG)’de; anteriyorda bos gecisi normal
izlenirken, ok ile gosterilen beyin sapinin posteriyorunda BOS akisinda obstriiksiyon ve bagh
sinyal kaybi

2.4. CHiIARI MALFORMASYONU TiP 1

CM’nin en izole formudur. Genellikle rastlantisal olarak ortaya ¢ikar ve daha
az olmak {izere genetik gecis de izlenmektedir. Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon
tanisityla lumboperitoneal (LP) sant takilan hastalarda da iyatrojenik olarak
goriilebilir, travma-yaralanma iligkili olarak da nadiren ortaya ¢ikabilir (51).
Yaklasik olarak 1000 dogumda bir gériilmektedir, pediyatrik populasyonda goriilme
sikligi yaklasik %1°dir (52,53). Kadinlarda erkeklere gore 1.3’e 1 oraninda olmak
tizere daha sik rastlanir (54). Adolesan grupta ve eriskin populasyonda 3. ve 4.
dekatta daha sik goriiliir (2,50).



2.4.1. Patogenez:

Multifaktoryel olup paraksiyal mezodermdeki embriyolojik gelisimsel
anormallik sonucu ortaya ¢iktig1 bir¢ok calismada ileri stiriilmistiir. Ehler-Danlos
Sendromu gibi ayn1 patogenezle agiklanan mezodermal bag doku hastaliklar1 da
beraberinde goriilebilmektedir. Kafatasinin embriyolojik gelisimindeki bozukluk ile
ortaya ¢ikan kiiglik posteriyor fossa burada rol oynamaktadir (25).

Serebellar tonsillerin, 5 mm ve tizerinde kaudal yonde yer degistirmesidir.
Cocuklarda 3 mm ve altinda herniasyon ile erken donemde klinik verebilir
(32,34,55,56).

Beyin sap1 ve 4. ventrikiilde degisiklikler genellikle CM tip 1’de goriilmez.
C1 diizeyinde peritonsiller subaraknoid yapisikliklar, fibrozis ve ekstradural bantlara
siklikla rastlanir.

%30-70 SM ve %10-15 hidrosefali ile birlikteligi mevcuttur. Omurga ve kafa
kaidesi kaynakli kemik anomalileri olgularin %25’inde izlenmektedir; ancak serebral
kortikal anomaliler genellikle eslik etmemektedir (25,28,33). Cocuk olgularin
cogunda SM’ye eslik eden skolyotik omurga deformitesine rastlanir. SM ve CM tip 1
birlikteligi olan olgularda %50-70 oraninda skolyoz tespit edilir. Skolyoz cerrahisi
oncesi Ozellikle ¢ocuk hastada eslik eden ek anomalilerin ve bu baglamda CM tip 1

ve SM varligiin degerlendirilmesi 6nemlidir (33).

2.4.2. Genetik

Milhorat ve arkadaslarinin calismalariyla ortaya koydugu {iizere konjenital
olgular daha sik otozomal resesif, daha az oranda da otozomal dominant kalitim
gostermektedir. CM tip 1 olgularinin 2, 9, 14 ve 15. kromozomlara bagl
degisikliklerle kalitsal olarak ortaya ¢ikabildigi ifade edilmistir (57-59).

Boyles ve arkadaslarinin yiiriittiigii ¢calismada Kromozom 9 ve 15 (Fibrilin 1
geni; Marfan Sendromu’nda major gen) iizerinde gosterildigi gibi, yiiksek
yogunluklu tek niikleotid polimorfizmi ile patoloji agiklanabilir.

Kromozom 14913.3 lokasyonunda bulunan NKX2-1 geni homeobox
ailesinden proteinlerin ekspresyonunu saglamaktadir ve erken embriyolojik donemde
onbeyin gelisiminde gorevlidir. Bu gendeki bozukluklar da CM1 patogenezinde
etkilidir (60).
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Kromozom 2p21 lokasyonunda yer alan EPAS1 geni, enkondral ve
intramembrandz kemiklesmede etkili, esas olarak EPO (Eritropoietin) ile regiile
edilen HIF-2a (Hipoksi ile Indiiklenebilen Faktor-2a) proteininin ekspresyonu ile
Ozellikle kraniyoservikal bileskede gelisen kemik patolojilerle iliskilendirilmistir
(61). Hiicre biiylimesi ve sagkalimda olduk¢a 6nemli Ras-MAPK yolagmin da CM
tip 1 ile iligkisi gosterilmistir (62).

Retinoik asit yolagi iizerinden somit gelisiminde etkili ALDH1A2, RDH10,
RARG ve CDX-1 gibi genlerin temelinde gelisen paraksiyal mezodermal
bozukluklarla somit prekiirsorlerinde ve embriyonun boyca biiyiimesinde
anormallikler olabildigi, hox genleri {izerinden de somit diferansiyasyonunun
bozulabildigi ifade edilmistir (63,64). Hox geni iizerinden somitogenezde
bozukluklar skolyoz basta olmak iizere spinal kolonda patolojiler olarak, CM tip 1
olgularinin yaklasik %20’sinde karsimiza ¢ikmaktadir (65). CDX-1 geni iizerinden
bazioksipital kemik anomalileri gelisebildigi hayvan deneyleri ile de ortaya
konulmus, CM tip 1’deki kraniyoservikal kemik patolojiler de bu genle
iliskilendirilmistir (66).

CM tip 1 patogenezinde BMPR1A geninde anomalilerle kisa primitif ¢izgi ve
paraksiyal mezodermal bozukluklar gésterilmistir (67). Wnt yolagi iizerinden etkili
MSGN1 geninin hayvan deneyleri ile paraksiyal mezodermin spesifikasyonu,
maturasyonu ve segmentasyonunda etkili oldugu diisiiniilmektedir (68).

FLT-1 geni ile VEGFR-1 ekspresyonunda bozukluk, buna bagli erken
embriyolojik gelisimde anormal vaskiilarizasyon ve gelisim bozuklugu yine
patogenezde yer almaktadir (69). Monozigotik ikizlerde birlikteligi ile Kistik
Fibrozis, Akondroplazi, biiyiime hormonu yetersizligi, Klippel-Feil Sendromu, NF-1
birlikteligi mevcuttur (70). Sendromik grupta 6zellikle Gorham-Stout, Crouzon,
Pfeiffer sendromlari ile birliktelik de goriilebilir (71).

2.4.3. Eslik Eden Anomaliler

Kafatasi: Kafa taban1 gelisim anomalilerine olgularin hemen hemen
yarisinda rastlanabilmektedir. Kiigiik posteriyor fossa vardir. Bu hastalarda empty
sella, kisa klivus, platibazi, baziler impresyon ve aksesuar oksipital kondil

goriilebilir.
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Omurga: Klippel-Feil deformitesi ve atlantoaksiyel asimilasyon omurga
kaynakli en sik rastlanan anomalilerdir. CM tip 1’de, CM tip 2’den daha az olmak
tizere skolyoz ile birliktelik goriilebilir. Skolyoz hemen daima SM ile birliktedir ve
genellikle levoskolyoz (egriligi sola bakan skolyoz) seklinde rastlanir. SM bulunan
olgularda paravertebral kaslarda denervasyon ile aksiyal kaslarin progresif
giicsiizliigii ortaya ¢ikmaktadir.

Ventrikiil ve Sistern: Hidrosefali, CM tip 1 tanili hastalarda %3-10 oraninda
goriiliir. CM tip 2 tanil1 hastalarda ise hemen daima hidrosefali vardir.

Meninksler: CM tip 1°de tentoryum serebellide artan egim izlenir. Foramen
magnum ve atlasin posterior arkusu ile baglantili dural bantlar siklikla mevcuttur.
Cerrahi serilerde, herniye olan serebellar tonsillerin leptomeninkslere tekrarlayan
strtinmeleri  ile araknoidite sebep oldugu bildirilmistir. Herniyasyonun
derecesindeki artigla araknoidit tablosunun daha sik ortaya ¢iktigt ve daha hizli
progrese oldugu ortaya konulmustur.

Omurilik: En sik goriilen omurilik kaynakli bulgu sirinkstir. CM tip 1
hastalarinda %30-70 oraninda SM ile birliktelik sozkonusudur. Servikotorakal
bileskede sirinks tespit edilir. Spinal MRG’de sagittal kesitlerde septali sirinks
goriintlisiine de rastlanabilir.

Beyin: CM tip 1’de tonsiller herniyasyon disinda beyin anomalileri nadiren
izlenmektedir. Tonsiller herniyasyona bagli olarak da yalnizca medulla oblongatada
incelmeye ve serebellar tonsillerde folialarin kaybina rastlanir. Bu bulgularin klinik

bir 6nemi yoktur.

2.4.4. Klinik Belirtiler

Genellikle 25-45 yas arasinda klinik bulgular ortaya ¢ikmaktadir; ancak SM
ile birliktelik halinde daha erken yaslarda semptomlar goriilebilir. Klinik bulgular
acisindan seyir degisken olup asemptomatik seyirden agir ndrodefisitlere kadar
gidebilen bir tablo ortaya ¢ikabilir.

Batzdorf, norolojik semptomlarin temelde dens araknoid bantlarin, serebellar
adezyonlarin, 4.ventrikiillde membrandz okliizyonun ve/veya vaskiiler membranin
varhigina bagh degiskenlik gosterdigini ileri stirmiistiir. CM tip 1’de norolojik

semptomlarin sikliginin ve siddetinin serebellar tonsil herniasyonunun derecesi ile

12



korelasyon gostermedigi ortaya konulmustur (1,72). 5-10 mm arasinda serebellar
tonsil herniyasyonu olan olgularin %30’u semptomatiktir. 5 mm altinda
herniyasyonu olan olgular semptom vermezken; 12 mm ve iizerindeki serebellar
herniyasyon durumunda tiim hastalarda klinik bulgular saptanir (32,34,43,73).

Bu hastalarda en sik rastlanan semptom suboksipital bas agrisidir. Bas agrisi
progresif, lokalize ve valsalva ile artis gosterir niteliktedir. Agrinin vasfi degiskendir,
genellikle gerilim tipi bas agris1 vasfindadir. Radikiiler yayilim gostermeyen ve yine
valsalva ile artan nitelikte boyun agris1 vardir.

Bu hastalarda tinnitus ve aural dolgunluk gibi otolojik semptomlar tespit
edilebilir, 6zellikle pozisyonel vertigo izlenebilir.

En sik saptanan okiiler semptomlar; retro-orbital bas agrisi, diplopi, fotopsi,
gorme bulanikligi ve fotofobidir. Viziiel anomaliler genellikle fiziksel muayeneden
¢ok detayli noro-oftalmolojik degerlendirmede tespit edilirler.

Beyin sapinda veya spinal diizeyde olan basiyla duyusal/motor yollarin veya
alt kraniyal sinirlerin etkilenimi ile nérodefisitler gelisebilir. Basinin diizeyine goére
ekstremitelerde alt/tist motor néron tipi hasar ve buna bagli DTR’lerde (derin tendon
reflekslerinde) artig/azalma, flaksite/spastisite gibi bulgular goriiliir.

CM tip 1’de semptomlar; beyin sapina, alt kafa ¢iftlerine (%28), serebelluma
(%8) veya spinal korda (%64) basiya bagli olarak gelisir. Bas agrisi, dengesizlik,
elde uyusma ve kuvvetsizlik hissi, bas donmesi, ¢ift gérme en sik basvuru
sikayetleridir (2,32). Myastenia Gravis, Multipl Skleroz ve posteriyor fossa timorii
ayirict tanida ilk degerlendirilmesi gereken patolojilerdir (26).

Solunumsal patolojilerle seyreden uyku bozukluklar1 da kraniyoservikal
bileske anomalileri bulunan hastalarda siklikla bildirilmektedir. Infantlarda goriilen
ve diger norolojik anomalilerin de izlendigi santral apnelerin ayirici tanisinda
ozellikle CM tip 1’de akla gelmelidir. Olas1 ilerleyici beyin sapi basisi ve

disfonksiyonu agisindan da uyku bozukluklari ihmal edilmemelidir (41).

2.4.5. Fiziksel Bulgular

Fenotipik olarak, hastalarin yaklasik dortte birinde kisa boyun vardir. SM ile
birlikte olan olgularda skolyoz ve buna bagl postiir bozukluklar1 goriliir.
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Farkli néral yapilarin etkilenmesi farkli fiziksel bulgularla; ist/alt motor
ndron tipi hasara bagli, duyusal, serebellar veya alt kraniyal sinir kaynakli olarak
gortlebilir.

Olgularin %15-25’inde alt kraniyaller etkilenmektedir. Dil kaslarinda atrofi,
vokal kord paralizisi, fasial hipoestezi, yumusak damak giigsiizliigii ve gag
refleksinin olmamasi gibi bulgular ortaya ¢ikmaktadir.

2.4.6. Tedavi

CM tip 1 tamili SM bulunmayan hastada semptom yoksa cerrahi girisim
gerekmez, semptomatik olmayan hastada SM varliginda cerrahi girisim tartigmalidir.
Semptomatik hastada cerrahi girisim gerekir.

Progresif noromotor defisitler ve ek patolojilerin varliginda ve skolyoz
cerrahisi planlanan olgularda cerrahi girisimin amaci; en azindan mevcut norolojik
tabloyu korumaktir (1,74). Cerrahi tedavide asil amag¢ foramen magnum diizeyinde
dekompresyonu saglamaktir. SM bulunan olgularda FMD (Foramen magnum
dekompresyonu) ile kraniyoservikal bileskede proksimal ve distal arasinda basing
fark ortadan kaldirilarak BOS akim mekaniginin normallesmesi saglanir. Bu
olgularda tedavi modalitesi tartismali ve tedaviye yanit daha azdir. Hastalarda
yaklasik %3-10 oraninda hidrosefali vardir. Tedavide yaklasim oncelikle foramen
magnumunun dekompresyonu ile esas patolojinin ortadan kaldirilmasi, hidrosefaliye
yonelik yontemlerden sonrasinda faydalanilmasidir.

CM’de cerrahi tedavi modaliteleri temelde 2 baslik altinda toplanabilir
(74,75):

1- Foramen magnum dekompresyonu (FMD); 3-4 cm c¢apli suboksipital
kraniyektomi ile foramen magnum diizeyinde basinin ortadan kaldirilmasini,
gereginde dekompresyona C1 hatta C2 laminektominin eklenmesini, dural
yapisikliklarin giderildigi ve dura dis yapragia vertikal yiizeyel kesiler yapilarak
dural gevsetme veya durotominin yapilmasini, durotomi yapilmigsa kalinlagmis
araknoid bantlarin temizlenmesini ve duraplastiyi igerir. Cerrahide amag¢ yeni bir
mega sisterna magna olusturmaktir.

Durotominin dahil edilmedigi, yalnizca kraniyotomi ve dural yapisikliklarin

gevsetilmesi, son yillarda durotominin alternatifi bir dekompresif yontem olarak yer
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almistir. Eriskinlerde de tercih edilmesi ile birlikte, genellikle cocuklarda daha iyi
sonuglar alindig: bildirilmistir. Durotomi ve duraplasti halen, 6zellikle erigskinlerde
faydalanilabilen bir yontemdir (75,76).

Dekompresyon + posteriyor fiizyon: Beyin sapina O6nden basi varliginda
transoral yaklasim dekompresif agidan kullanilabilir, dekompresyon i¢in genellikle
tercih edilen posteriyor yaklasimla suboksipital kraniyektomi ve/veya C1 (hatta C2)
laminektomidir. Kompleks Chiari olarak tanimlanan grupta, kraniyoservikal
bileskedeki instabilitenin esas patoloji oldugu goriisiiyle kraniyoservikal fiizyon
ozellikle 6nerilmektedir (11,26).

2- BOS drenaji; Hidrosefali varliginda VP (Ventrikiiloperitoneal) Sant veya
uygun olguda ETV (Endoscopic Third Ventriculostomy = Endoskopik 3.
Ventrikiilostomi)’den faydalanilabilir, SM varliginda Kistoperitoneal/kistoplevral
sant gibi yontemlerle drenaj diisiiniilebilir (2,74).

Foramen magnum dekompresyonu temelinde cerrahi yaklagimlarda BOS ve
akis mekanigi ile iligkili olarak komplikasyonlar goriilebilmektedir. Bunlar arasinda;
BOS fistiilii, menenjit, hidrosefali veya SM’nin progresyonu bulunmaktadir.
Yaklasik olarak 10 olgudan 1’inde bu komplikasyonlara rastlanilmaktadir.

Postoperatif donemde klinik iyilesme ve semptomlarda gerileme hastalarin
yaklasik %80’inde saglanmaktadir. Postoperatif donemde bas-boyun agrisinin %12
ve skolyoza bagli postur bozuklugunun %17 oraninda devam ettigi goriilmiistiir.
Postoperatif erken donemde, 6zellikle solunumsal patolojilere bagl gelisen mortalite
ise %2 veya altinda saptanmistir (77).

Cogu hastada dekompresif girisim sonras1 yasam kalitesine katki saglandigi
bu sonuglarla ifade edilebilir. En ¢ok iyilesmenin izlendigi semptom da bas ve boyun
agrisidir. SM’ye bagl gelisen semptomatik tabloda iyilesme daha az goriiliir.

Postoperatif SM persistanst  halinde ilk disiiniilecek olan yetersiz
dekompresyondur. Rezidii veya postoperatif yaygin skar dokusuna bagh %10-20
oraninda yeniden SM’nin varlig: tespit edilebilir.

Post-travmatik SM’de tedavi modaliteleri oldukea tartismalidir. Baz1 yazarlar
dogrudan kisti bosaltmay1 ya da subaraknoid bosluga bir drenaj tiipti birakmayi tercih
etmekte, bir kismi da konservatif tedaviyi desteklemektedir (78).
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2.5. CHIARI MALFORMASYONU TIiP 2

Serebellar vermis herniyasyonunun yanisira, beyin sapt ve 4. ventrikiiliin
kaudale yer degistirmesi CM tip 2’nin taniminda yer alir. Cocuklarda goriilen
formdur ve hemen daima spinal disrafizm eslik eder. CM tip 2, miyelomeningoselli
hastalarin hemen hepsinde goriiliirler ancak miyelodisplazi olmaksizin izole olarak
da goriilebilir (79).

Mclone ve Knepper’in 1989°da ileri stirdiigi birlesik teori (primer kapanma
defekti ve noral tiipiin sekonder riiptiirii) etiyolojiyi ve CM tip 2’deki patolojileri
aciklayan en uygun teoridir (9).

Patogenezinde poligenik temelde kalitsal bozukluklarla gelistigi ortaya
konulmustur. CM tip 2 gelisimi; CRABP1/2, ALDH1A2, RALDH2, CYP26, HOX,
NOG, SHH, TBX6 genleriyle iligkilendirilmistir (80-82).

2.5.1. Eslik Eden Anomaliler

A. Orta beyin ve serebellum kaynakh bulgular: Beyin sap1 yapilari ve
serebellumda C2 diizeyine kadar fitiklasma izlenir. Inferiyor serebellar vermis ve 4.
ventrikiil de asagiya yer degistirir. Mediiller kivrilma, serebellumda anteromediyal
genisleme goriiliir. Ust servikal sinirlerin koklerinde de yukariya dogru yer
degisikligi ile gerilme olur (1).

Korpus kallozumun ve o6zellikle Foramen Monroe anteriyorunda septum
pellusidumun parsiyel ya da komplet agenezisi goriilir. CM 2’li olgularda massa
intermedia (intertalamik adezyon) normal popiilasyona gore daha sik goriiliir. Orta
beyin tipik olarak uzamistir. Kuadrigeminal plato kisalmistir. Genellikle inferiyor
kollikuluslarda olmak tizere kollikuluslarin fiize olmasi goriilebilir. Bu durum tektal
gagalagma olarak adlandirilir, bu yapilar tek bir tepe benzeri goriiniim alirlar.

CM tip 2 olgularinda serebellum kiigiiktiir ve tentoryuma dogru uzamistir. Bu
kisim mermi ¢ekirdegi benzeri bir sekil alabilir. Vermisin, tek basina ya da tonsillerle
birlikte asagiya dogru yer degistirdigi goriiliir. Folialarin silindigi goriilebilir.
Serebellum genellikle laterale dogru yer degisikligi gosterir ve bu durumda kraniyal
sinirler kendilerine ait foramenlere giderken folialar1 caprazlar. Bu durumda
“serebellar inversiyon” adi verilen, anteriyordan beyin sap1 ve baziller artere basi

gortlebilmektedir. Serebellumun egimi artmistir, muz seklinde bir goriiniim alir.
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Medulla oblongata uzamis ve sagittal planda diizlesmis olup bu goriinime “trampet
isareti” denilmektedir. Fasciculus gracilis ve cuneatusun hemen mediyalinde,

genellikle C2-4 arasinda yerlesik bir protuberans daha goriilebilir.

B. Kafatasi1 anomalileri:

Liickenschadel ya da lakiiner kafatasi denilen, kafatasi i¢ tabulasinda
membran6z kemikte displaziye bagli fenestre goriiniim izlenebilir. Bu, intrauterin 8.
aydan itibaren saptanabilir. Foramen magnumun gapinda artis goriiliir. Hidrosefaliye
bagl olarak kafa grafisinde siitiirlerin seperasyonu ve doviilmiis bakir goriiniimii
saptanir.

Frontal kemikte anteriyora dogru ve petroz kemikte posteromediyal yiizde
taraklagsma benzeri goriiniim olur. Bu hastalarda kii¢iik posteriyor fossa vardir, inion
daha altta yer almaktadir. Baziller impresyon, atlas asimilasyonu gibi kraniyoservikal
bileskenin kemik anomalilerine rastlanabilir, CM tip 1’dekine oranla daha az

izlenirler.

C. Meninksler:

Tentoryum serebelli genellikle genislemistir. Torkula heterofili ve transvers
sinlisler daha asagiya vyerlesiktir, foramen magnumdan fitiklasma gdsterirler.
Tentoryum ve falks hipoplastiktir, fenestrasyonlar ve genis insisuradan serebellum
yukartya dogru yer degistirir. C1 arkasinda kalinlasmis dura bantlar1 vardir.

Leptomeninkslerde de kalinlasma goriiliir.

D. Ventrikiil ve Sistern:

CM tip 2’de yaklagik %90 oraninda hidrosefali goriiliir. Lateral ventrikiiller
arasinda asimetrik goriinim ve frontal hornlarda kiintlesme olabilir. Atrium ve
oksipital hornlar frontal hornlara gére daha belirgindir, bu duruma “kolposefali” adi
verilir.  Septum pellusidum hipoplazisi veya aplazisi goriilebilir, daha sik
anteriyorunda aplazi (%28) saptanir. 4. ventrikiil tipik olarak kiicik, diiz ve
uzamustir. 4.ventrikiiliin koroid pleksusu daha inferiyora yerlesik izlenir, ventrikiil
disinda ektopik kalabilir. Foramen Magendi ve velum medullare inferior secilemez.

Akuadukt stenozu, akuaduktal atrezi ve catallanma sik goriiliir.
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E. Omurga:

Ozellikle servikal bolgede spinal kanalda genisleme, skolyoz, platibazi,
baziller invajinasyon, C1 posteriyor arkinda kapanmama ve Klippel-Feil deformitesi
en sik izlenen spinal anomalilerdir. Miyelomeningosel tiim infantlarda vardir.

Tethered kord ve split kord malformasyonlar1 da goriilebilir (2,25,28,79).

2.5.2. Semptomlar ve Bulgular

Tip 2 CM ve spinal disrafizm mevcut hastada, 6zellikle gelisen hidrosefaliye
bagli nérolojik semptomlar izlenir. Daha ¢ok iist servikal bolge (%48) ve alt kraniyal
sinirler (%45) kaynakli norodefisitler, yasa bagli olarak farkli klinik tablolar olarak
ortaya ¢ikar. Spinal disrafizm nedeniyle gerceklesen girisim sonrasi ilerleyici
hidrosefali meydana gelir ve bu durumda VP santlama gerekir.

Yenidoganlarda CM tip 2 genellikle sessiz seyretmektedir, bu nedenle “good
baby” seklinde tanimlanirlar. Aglamalart zayif ve kisik sesledir. Infantlarda
genellikle rastlantisal olarak tani konulabilmektedir. Emmeme, yutma gii¢ligi,
irritabilite gibi non-spesifik semptomlarla goriilebilecegi gibi, tablo siddetlendikge
apne, aspirasyon pnomonisi, nistagmus ve motor defisitlerle seyredebilir.

Alt kraniyal sinirlere ait norodefisitlerle genellikle solunumsal patolojiler
ortaya ¢ikmaktadir ve bunlar mortalitenin en sik nedenleridir.

Cocukluk c¢aginda serebellar disfonksiyon bulgulart ve {ist ekstremitelerde
giicsiizliik seklinde klinige sik rastlanir. Erigkin donemde en sik suboksipital agr1 ve
C2 dermatomunda duyu disfonksiyonu goriliir. Cift gorme, gérme alan1 defektleri,
gorme keskinliginde azalma gibi viziiel bulgulara sik rastlanir.

CM tip 2’de eriskinlerde, c¢ocukluk donemindekine goére daha dar bir
semptomatolojik tablo vardir. Fiziksel muayene bulgulari; spinal disrafizm
operasyon bolgesinde gelisen tethered kord veya genellikle hidrosefali gelisimi ile
kafa i¢i basincinda artisa bagli goriilmektedir. En sik bagvuru nedenlerinden biri de

gelisen skolyozdur, genellikle bunlara tethered kord sendromu eslik eder (2,79).

2.5.3. Tedavi

Tedavi tartigmalidir ve cerrahi yaklasim CM tip 1’dekinden farklidir. Bazi

yazarlar esas patolojinin beyin sap1 dismorfizmi oldugu ve bu nedenle cerrahi
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girisimin fayda saglamayacagi diisiincesindedir, bir grup ise basi altindaki anatomik
yapilarin mutlaka dekompresyonunu onerir. Semptomatik olgularda, 6zellikle alt
kraniyallerin etkilenmesiyle gelisen agir solunumsal patolojilerin varliginda cerrahi
onerilmektedir (2,32).

Yapilmas: gereken ilk islem; eslik eden hidrosefali varsa VP sant
takilmasidir. Sant disfonksiyonunun tespiti 6zellikle miyelodisplastik hastalarda zor
olabileceginden klinik takip énemlidir. Akuadukt stenozu olan olgularda ETV tedavi
secencklerindendir, takiben miyelomeningosel tamiri yapilip izleme alinmalidir.
Ozellikle C3 ve altindaki seviyelere ulasan herniyasyon durumunda spinal
disrafizmden 6nce hidrosefalinin tedavisi hayati 6nem tasir. Birlikte tethered kord
bulunan olgularda filumun serbestlestirilmesi tiim yazarlarca 6nerilmektedir (35,42).

Cocuklarda SM nadiren goriiliir ve daha ¢ok distalde yerlesim gosterir. Distal
SM i¢in uygun cerrahi yontem Gardner’in Onerdigi gibi terminal
ventrikiilostomidir (42).

Hastalarin takibinde disfonksiyone olmayan VP santa ragmen, 6zellikle beyin
sap1 basi bulgular1 devam ediyor ve progresyon gosteriyorsa, dekompresif cerrahi
yaklagimlara bagvurulmalidir (83).

CM tip 2’de yeterli cerrahi dekompresyon saglanabilmesi igin; serebellar
tonsillerin  indigi servikal vertebra seviyesine kadar laminektomi siniri
genisletilmelidir. Olast servikal instabilite agisindan da agresif laminektomi
yapilmamasi énemlidir. Ozellikle gocuklarda progresif kifoza neden olabileceginden
bu hususta dikkatli olunmalidir. Tip 1 CM’dekine oranla daha kiiglik bir kraniyotomi
foramen magnum diizeyinde dekompresyona genellikle yeterli olmaktadir (28,42).

Durotomi, CM tip 2 tanili ve ozellikle ileri diizeyde herniyasyonu olan
olgularda onerilen bir yontem olarak cerrahi segenekler iginde yerini almistir.
Durotomi orta hattan ve mutlaka foramen magnuma kadar gergeklestirilmeli, 4.
ventrikiil ¢ikist miimkiinse goriilmelidir (76). Beyin sap1 basisina bagh o6zellikle
solunumsal problemler varliginda acil dekompresyon gerekir.

Skolyozu olan hastalarda mutlaka beraberinde olabilecek tethered kord
sendromunu  ekarte etmek gerekir. Tethered kord varliginda kordun

serbestlestirilmesi sonrasi deformitenin spontan regrese olabilmesi nedeniyle veya
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gerilememesi halinde yapilacak skolyoz cerrahisinde dogru planlama agisindan
hastanin 7-8 yasa kadar takip onerilir (35).

Charney ve arkadaslarinca, alt kraniyal sinirlerin ve beyin sapinin basisina
bagh gelisen semptomlarin siddetine gére 3 grup hasta tamimlanmstir. Grup 1’de
yalnizca stridor goriilen hastalar bulunur, en ¢ok iyilesme sansinin oldugu gruptur.
Grup 2 i¢in %75 ortalama yasama sansi taniirken; stridor, apne, siyanoz, yutma
giicliigli gibi semptomlarin oldugu grup 3 icin bu oran %40 diizeyine

inmektedir (84).

2.6. CHIARI MALFORMASYONU TiP 3

CM’nin  en agir seyreden formudur; ancak daha nadir gorilir.
Kraniyoservikal bileskede yer alan bir ensefalosel kesesi, serebellumun ve beyin sap1
yapilarinin da bu kese igerisinde bulunmasi ile karakterizedir. Batili toplumlarda
daha sik goriiliir. Kadin/erkek orani 2-3/1°dir (28).

Hastalarin ¢ogunda zihinsel gelisim anormaldir. Oliimle sonuglanan agir
fiziksel anomaliler vardir. Epilepsi, goérme ve isitme kayiplari, konusma
disfonksiyonu ve motor fonksiyon kayiplari goriilebilir. MRG’de ensefaloselin
yaninda CM tip 2’dekine benzer orta beyin yapilar1 kaynakli bulgular
goriilebilir (85).

CM tip 3 icin mutlak cerrahi girisim gerekir; ancak cerrahinin basarisi
oldukga diistiktiir. Operasyonun amact; kesenin eksizyonu, sonrasinda BOS akisinin
mekanigini bozmayacak sekilde noral elemanlar igin korunakli intakt bir dura ve yeni
bir posteriyor fossa olusturmaktir.

Kese genellikle ciltle ortiiliidiir, bu nedenle acil cerrahi girisim acgisindan
endike degildir. Ameliyat sirasinda kesenin fonksiyonel olabilecegi onemli bir
noktadir. Kese i¢inde ndral yapilarin ne kadarimin yer aldigi, cerrahi sonrasi ndrolojik
bulgularin siddetini dogrudan etkilemektedir. Normal beyin dokusunun 2/3’iindan
fazlas1 kese igerisinde ise; bu hastalara cerrahi 6nerilmemektedir (28).

Erken tani i¢in fetal USG ve MRG’den faydalanilabilir. 24 haftadan dnce tani
konulduysa gebeligin sonlandirilmasi veya miimkiinse intrauterin tedavi yoniinden

ailelerin bilgilendirilmesi 6nemlidir.
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2.7. CHIARI MALFORMASYONU TIiP 4

Spinal disrafizmin bir formu olarak kabul goérmez. Posteriyor fossa
yapilarinin herniyasyonu da CM tip 4’te goriilmez. Kiigiik posteriyor fossa ile
birlikte serebellumda hipoplazi veya aplazi vardir.

Bu hastalarda radyolojik olarak agir bulgulara ragmen Klinik iyidir, hafif-orta
derecede norolojik defisitleri vardir. Dandy Walker Malformasyonu’nda kiigiik
posteriyor fossanin olmamasi ayirici tanida en belirgin 6zelliktir. Klinik 6nemi olan

bir bulgu vermediklerinden tedavisine gerek yoktur (5).

2.8. DIGER CHIiARI MALFORMASYONU TiPLERI

CM Tip 0: Iskandar ve arkadaslarinca bazi SM mevcut; ancak serebellar
herniasyon olmayan olgularda, diger sebepler ekarte edildikten sonra yapilan
posteriyor fossa dekompresyonunun fayda verdigi goriilmiistiir. Bu grup CM tip 0
(Chiari Zero) olarak tanimlanmustir (86).

CM Tip 1.5: Beyin sap1, vermis, 4. ventrikiiliin herniye olmasi ile CM tip
2’ye benzer; fakat burada noral tiip defektleri izlenmez. Goriildiigii yas gruplari
yoniinden ise CM tip 1 ile benzerlik gosterir. Tedavi yaklagimi da CM tip 1°dekine
benzerdir; ancak SM varliginda rekiirrens CM tip 1’dekinden daha fazla ortaya ¢ikar.
Kimi yazarlarca Kompleks Chiariler tanimi igerisine alinir (13).

CM Tip 5: Tubb ve arkadaslarinca tanimlanan CM tip 3’in ileri formudur.
Serebellum ve beyin sap1 yapilarina ek olarak meningosel kesesi igerisine fitiklasan
serebral kortikal kisim da vardir. Klinigi CM tip 3’e gore daha agir seyreder.

Kompleks Chiari: Brockmeyer tarafindan 2011°de tanimlanmistir. CM tip 1
malformasyonuna ek olarak; beyin sap1 yapilarinin herniyasyonu, mediller king,
retroflexed odontoid, baziller invajinasyon, anormal klivus-servikal spinal kolon
acis1, atlas oksipitalizasyonu, SM veya skolyoz gibi patolojilerden bir veya daha
fazlasinin olmasidir. Bu olgularda FMD’nin tek basina yeterli olmadigi, biiyiik
oranda odontoid rezeksiyon ve oksipitoservikal fiizyon gerektigi ifade edilerek bu

tanima gidilmistir (11).

21



Sekil 3. Kompleks Chiari olgusunda tonsiller herniyasyon ve yaygin sirinksi mevcut (B’de),
hastada baziller invajinasyon (odontoid proces, Mc Rae hattin1 gecmis) (A’da)

2.9. SIRINGOMIYELI

Ilk kez 1824°de Olivier tarafindan tanimlanmustir. 1859°da Stilling tarafindan
santral kanalin kalici dilatasyonu olarak hidromiyeli tanimi ortaya g¢ikarilmistir.
Sirinks kavitesinin spinal yapilarin aksine 4.venrikiille iligkili olmasi durumu da
siringobulbi olarak adlandirilmistir (87).

Subaraknoid boslukta arteryel pulsasyonla gelisen basing farki veya serebellar
tonsillerde gelisen defekt ile BOS akiminda olusan degisiklikler fizyopatolojik
gelisimi yoniinden en fazla kabul géren mekanizmadir (88). SM olusumu ile fetiiste
olan fizyolojik hidrosefali ve hidromiyeli arasindaki iligskiyi Gardner ortaya
koymustur (89).

CM’ye en sik eslik eden patolojik durum olmakla birlikte; CM tip 1’de %40-
76, CM tip 2’de %48-88 oraninda gorildiigi bildirilmigti. CM ile birlikte
goriildiigiinde baslangict mutlaka servikal bolgedir. Tek parca halinde ya da
septumlara ayrilmis sekilde, biitiin omurilik boyunca herhangi bir seviyede
izlenebilir. Seyri yavas; ancak ilerleyici niteliktedir. Gorece nadir bir izlenen bir
patolojidir (1). Goriilme sikligi 100.000°de 8.4°tiir, erkeklerde ve 25-40 yaslarinda

daha sik gortiliir.
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Kraniyale dogru sirinks gelismesi halinde siringobulbi ortaya ¢ikarken, filum
terminaleye dogru kaudale gelisir ise distal siringomyeli adin1 alir.

Su ana dek ileri stiriilen belli basl birka¢ kuram ile olusum mekanizmasina
aciklama getirilmeye ¢alisilmistir. Bunlar:

1. Gardner’in hidrodinamik kurami

2. Ball ve Dayan’in pulsatil BOS dalgalar1 kurami

3. Williams’1n kraniyospinal basing farki kurami

4. Oldfield’in piston kurami

5. Welch’in BOS kagagi kurami

6. Aboulker’in blok, vendz obstriiksiyon ve eslik eden spinal kord 6demi
kuramu (1,89).

Klekamp tarafindan 2002’de patogenezin BOS akim obstriiksiyonu ile akis
dinamiklerinin bozulmasi oldugu ortaya konulmustur. Spinal kord iginde

ekstraselliiler s1vi birikimi ile sirinks olustugunu belirtmistir (1,90).

2.9.1. Simiflama

Milhorat 2000 yilinda SM i¢in son smiflama Onerisi yaymlanmistir.
Gilintimiizde kullanilan haliyle bu siniflama su sekildedir:

1. Komiinike SM (4. Ventrikiil ile iliskili SM): CM tip 2 ve tip 3, Dandy-
Walker Kisti bu grupta yer alir.

2. Non-komiinike SM: CM tip 1, CM tip 0 (Chiari zero), CM tip 1.5 ya da
travma, iskemik ve hemorajik serebrovaskiiler patolojilere bagli parenkimal kaviteler
bu grupta yer alir.

3. Atrofik Kaviteler (Syringomyelia ex vacuo)

4. Tiimoral Kaviteler

2.9.2. Tam1 Yontemleri

MRG, SM tanisi igin altin standart yontemdir. T1 agirlikli goriintiilerde kord
iginde hipointens, T2 agirlikli goriintiilerde de hiperintens sinyal vermesi radyolojik
ozelligidir. T2 agirlikli serilerde BOS akisi da izlenebilir (1,2,25). Intramediiller
spinal kitleleri ekarte etmek i¢in kontrastli MRG de gereklidir. Sirinkste kontrast

tutulumu olmaz.
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Skolyoz gibi omurga deformiteleri veya ek kemik patolojilerin
degerlendirilmesi igin direkt grafi ve BT den faydalanilabilir (25).
Tanidan ¢ok, cerrahi sirasinda ve sonrasinda hasta takibinde elektrofizyolojik

yontemlerden faydalanilabilir.

Sekil 4. CM olgusunda septumlara ayrilmis sekilde ¢coklu sirinks goriiniimii

2.9.3. Klinik

Eriskinlerde agr1 ve giligsiizlilk (%75-80) en sik rastlanilan semptomlardir.
Cocuklarda ise genellikle omurga deformiteleri goriiliir (35).
SM’nin seviyesi ve yayginligina bagli iist ve/veya alt ekstremite bulgular ile

klinik vermektedirler.

2.9.4. Tedavi

Cerrahi girisimde bulunulmadan takip edilen SM olgularinin yaklagik
%75’inde kendi yasammi idame ettiremeyecek derecede agir ndrodefisitler
gelismektedir. Cerrahi girisimle de ortalama %70 fayda saglanabildigi ifade edilen
bu hastalarda, siirecin ilerleyici oldugu da goze alinarak mutlaka cerrahi girisimde
bulunulmalidar.

Cerrahi planlamada; klinik, radyolojik bulgular, etiyoloji ile SM’nin olusum

mekanizmas1 énem tasir. Bazi yazarlar klinik bulgularm posteriyor fossa anatomik
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yapilarina basi lehine olmasi durumunda yontemin FMD olmas1 gerektigini, kiste
miidahale gerekmedigini iddia etmektedirler.

Spontan olarak rezoliisyonu oldukc¢a nadirdir. Farkli yaklasimlarla birlikte
cerrahi girisim disinda tedavi se¢enegi yoktur. Dogal olarak cerrahinin amaci; BOS

akim dinamiklerinin diizeltilmesidir.

1. Hidrosefalinin tedavisi (VP Sant / Endoskopik 3. Ventrikiilostomi):

Hidrosefali varliginda santlama sonrasi sirinks boyutunda azalma gortilebilir.

2. Spinal disrafizm ile birlikte SM: SM ¢ocuklarda nadir goriilmekte ancak;
spinal  disrafizmlerle  birlikteliginde genellikle ¢ocukluk ¢aginda  tespit
edilebilmektedir. Genellikle distal yerlesimlidir. Beraberinde tethered kord goriiliir.
Eslik eden anomalinin ortadan kaldirilmasiyla SM regrese olabilir.

Cerrahide en sik kabul goren Gardner tarafindan ortaya konulan tethered kord
serbestlestirilmesi ve terminal ventrikiilostomidir. Patoloji tespit edildigi anda
profilaktik olarak cerrahi onerilir, sonuglarin olduk¢a olumlu oldugu bildirilmistir.
Sirinksin santlanmasi &zellikle ¢ocuklarda oncelikli Onerilen bir cerrahi yontem
degildir (1,2,89).

3. CM ile birlikte SM: Oncelik CM’ye doniik cerrahi girisimdir ve en sik
tercih edilen FMD’dir.

4. Tiimor ile birlikte SM: Oncelik nedene doniik tedavi oldugundan tiiméoriin
yerlesimi, boyutu, tipine gore cerrahi girisim planlanmalidir. Burada esas onemli
olan lezyonun sirinks mi spinal kitle mi oldugunu net ortaya koymaktir.

5. Sirinks drenaji: Miyelotomi ve tiiplii drenajlar olmak tizere iki ana gruba
ayrilabilir.  Cocuklarda sirinksin  boyutundan bagimsiz  olarak  santlama
onerilmemekte, bu nedenle miyelotomi daha uygun bir secenek olarak
goriilmektedir (2).

Siringoperitoneal, siringosubaraknoid ya da siringoplevral santlama, 6zellikle
erigkin hastalarda dekompresif yaklasimlara yanit olmamasi durumunda tercih
edilecek yontemlerdir. Subaraknoid araligin diisiik basingta olmasi ve ek bir girisime
gereksinim olmadigr iddiast ile bir grup tarafindan siringosubaraknoid sant
desteklenmektedir. Siringosubaraknoid sant cerrahisinde miyelotominin yeri ile ilgili

de goriis farkliliklar1 vardir; Tator tarafindan kavitenin orta hattindan, Williams
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tarafindan ise dorsal koklerin omurilige giris (DREZ) yerinden yapilacak myelotomi

onerilmektedir (92).
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3. MATERYAL ve METOD

Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi
Klinigi’nde, Kasim 2017- Kasim 2021 doneminde foramen magnum
dekompresyonunu takiben dural gevsetme veya durotomi yontemleriyle opere edilen
ve Ocak 2022’ye kadar 6.ay BOS Akim MRG ile postoperatif takipte olan, CM tip 1
tanili 58 hastanin dosya bilgileri ve radyolojik goriintiilemeleri retrospektif ve
prospektif sekilde incelenmistir. Bu galisma cerrahi 6ncesinde ve cerrahi sonrasi 1.ve
6. aylarda, foramen magnum diizeyinde degerlendirilen BOS Akim MRG sonuglarini
ve aralarindaki istatistiksel iliskiyi incelemektedir.

Hasta verileri ve radyolojik tetkik sonuglari Adana Sehir Egitim ve Arastirma
Hastanesi Girisimsel Olmayan Etik Kurul onayr alinarak incelenmis ve
degerlendirilmistir.

Biitiin hastalarda preoperatif ve postoperatif kraniyoservikal bileskeyi dahil
edecek sekilde alinan Serebral MRG’ler ve BOS Akim MRG’ler incelenmistir. Eslik
eden kemik patolojilerin ekartasyonu ve uygun cerrahi yontemin belirlenmesi

acisindan preoperatif tiim hastalarda BT ve direkt grafiler de ¢ekilmistir.

3.1. CERRAHI TEKNIK

Tim hastalar genel anestezi altinda, ¢ivili baslikta oturur pozisyonda,
mikrocerrahi yontemle opere edilmistir. Oksipitoservikal bileskede orta hat vertikal
cilt kesisi kullamlmigtir. Insizyonun sinirlart inionun 1 cm iizeri ile C3 spindz

progesidir.
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Resim 1. Oturur pozisyonda civili bashkta opere hastada; a.peroperatif, b.sematize goriiniim
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Resim 2. Cerrahide kullamlan orta hat cilt kesisi (inionun 1 cm iistiinden C3 spinéz procesi
seviyesine kadar)

Foramen magnumu icine alacak sekilde yaklasik 3-4 cm capinda oksipital
kraniyektomiye ek genellikle C1 posteriyor arkinin alinmasiyla bu diizeyde yeterli
dekompresyon saglanir. Tonsiller herniyasyonun ileri derecede oldugu vakalarda C2
laminektomi de eklenebilir ve genellikle kemik eksizyonu bu diizeyde sonlandirilir.
Servikal instabiliteyi Onlemek amaciyla C2 spindz progesi ve muskiiler baglar
korunur. Foramen magnum diizeyinde sikga rastlanilan gergin horizontal bant da
Ozellikle duraplastiyi zorlastirdigindan mutlaka serbestlestirilmelidir.

Dural gevsetmede fibroz bantlarin eksizyonu sonrast duranin tek yapragi
gecilecek sekilde vertikal insizyonlar yapilir, durotomi yapilacaksa da duranin iki
yaprag1 Y seklinde bir insizyonla gecilir. Durotomi sirasinda vaskiiler yapilarin asir
traksiyonundan kag¢inilmalidir, bu yapilar duraya yapisikliklart durumunda dikkatle
disseke edilmelidir. Durotomi yapilan hastalarda, gereginde dura greftleri de
kullanilarak, su s1izdirmaz sekilde duraplasti yapilmalidir.

Calismada yer alan tiim hastalarimiza foramen magnum dekompresyonu, C1
laminektomi yapilmistir ve hastalarin ¢cogunda C2 parsiyel laminektomi de cerrahiye
dahil edilmistir. C2 spindz progesi, supraspindz ve interspindz muskiiler baglar

korunmustur.
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Oncelikli cerrahi tercihimiz dural gevsetme olup dura dis yapragina yapilan
vertikal ylizeyel kesiler sonrasi Serebellar tonsillerin peroperatif dogal pulsatil
goriinlimiinii kazanmas1 amaglanmistir. Yeterli pulsasyonun izlendigi olgularda dura
acilmaksizin cerrahi girisim sonlandirilmistir.

Preoperatif degerlendirmede serebellar tonsiller herniyasyonu ileri derecede
ve genis kemik yap1 eksizyonu ihtiyact olan hastalarda durotomi ve duraplasti primer
olarak uygulanmistir. Sinirli sayida niikks olguda da dural gevsetme ile yeterli
pulsasyon saglanamadiginda durotomi yapilmistir. Durotomi olgularinda da
serebellar tonsillerin bipolar yardimiyla elevasyonu ve doku rezeksiyonu sadece

yeniden cerrahi girisim yapilan birka¢ vakada olmak tizere sinirli uygulanmastir.

Resim 3. Oksipital kraniyektomi simirlari, insize edilmis dura ve C1 posteriyor arkusu
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Resim 4. FMD ve durotomi yapilan bir hastada; a.Oksipital kraniyektomi sonrasi foramen
magnum diizeyinde duranin ortaya konulmasi, b.Durotomi yapilmasi planlanan hattin
sematizasyonu, c.Duraplasti sonrasi goriiniim

Hastalar postoperatif erken donemde yeni gelisen siddetli bas agrisi, insizyon
bolgesindeki agrilar ve preoperatif yakinmalarinin devam edip etmedigi yoniinden
degerlendirilmistir. Her hastaya operasyondan sonrasi kraniyoservikal bileskeyi
degerlendirebilecek sekilde Beyin BT ve Servikal MR cekilmistir. Ozellikle
durotomi yapilan hastalarda beklenen pnomosefali veya gelisebilecek olasi acil
cerrahi  patolojiler postoperatif ilk 2 saat igerisinde alinan BT’lerle
degerlendirilmigtir.  Postoperatif MR ek acil cerrahi patolojilerden ¢ok,
dekompresyonun yeterliligini degerlendirmek amagli postoperatif ilk 24 saat
igerisinde alinmistir. Postoperatif 3.giinden sonra olan kusma, BOS kagagi, ates ve
yara yeri problemleri gibi olasi komplikasyonlar yoniinden hastalarin erken
taburculugundan kaginilmistir. Bu bulgularin varliginda yara yeri enfeksiyonu ya da
menenjit/meningoensefalit yoniinden kan tetkikleri, gereginde yara kiiltiri veya
BOS o6rneklemeleri yapilmistir. Sonuglar ile geregi halinde Enfeksiyon Hastaliklari
biriminin dnerileri alinarak antibiyoterapi diizenlenmistir.

Preoperatif semptomlar1 azalmayan veya tersine siddetlenen hastalar yeniden
degerlendirmede mutlaka kontrol Servikal MRG ile, bazi hastalar da ek olarak
kraniyoservikal bileskede kemik anomalilerinin atlanmamasi adina Servikal BT ile
degerlendirilmistir.

Tiim hastalarin preoperatif ve postoperatif BOS Akim MRG verileri analiz

edilmistir. Hastalarin 1.ve 6. ay bagvurularinda kontrol BOS Akim MRG rutin olarak
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cekilmistir, elde edilen veriler kantitatif olarak ve istatistiksel agidan

degerlendirilmistir.

3.2. ISTATISTIiKSEL YONTEM

[statistiksel degerlendirmede siirekli verilere iliskin tanimlayicilarda;
ortalama standart sapma, ortanca, minimum-maksimum degerleri, kesikli verilerde
ise say1 ve yiizde degerleri verilmistir. Verilerin normal dagilima uygunlugunun
incelenmesinde Shapiro-Wilk Testi’nden yararlanilmistir.

Hastalarin preoperatif, postoperatif 1.ay ve 6.ay BOS akim hiz1 degerlerinin
karsilagtirlmasinda ~ Friedman  Testi  kullanilmistir.  Farkliligin -~ hangi
zaman/zamanlardan kaynaklandigi Friedman Coklu Karsilastirma Testi ile
incelenmistir.

Yas ile akim hizi degerlerinin iliskisi Spearman’s Korelasyon Katsayisi
yontemi ile degerlendirilmistir.

Degerlendirmede IBM SPSS Statistics 20 programi kullanilmus, istatistiksel

anlamlilik sinir1 p<0,05 olarak alinmstir.
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4. BULGULAR

4.1. KATILIMCILARIN DEMOGRAFIK BiLGIiLERININ DAGILIMI

Calismaya dural gevsetme veya durotomi yapilan tip 1 CM tanili 58 hasta
dahil edilmistir. Hastalarin yas ortalamasi1 30.86+12.3 olup, en diisiik 9 ve en yiiksek
60 yasinda olan hastalar ¢alismada yer almistir. Hastalarin %58.6°s1 (34 hasta) kadin,
%41.4°1 (24 hasta) erkektir.

Calismada yer alan 8 hastanin bu yontemlerle ikinci cerrahi girisimi yapilmis
ya da planlanmistir, bu hastalarin 6’s1 kadin, 2’si erkektir. Hastalarin 5’inde (4 kadin,
1 erkek) daha once C1-C2 fiizyon yapilmistir. Enstrumantasyon Oykiisii olmayan 3
hastanin 1’inde daha 6nce yalnizca dural gevsetme uygulanmis, diger 2 hastaya da
dekompresif cerrahi girisim planlanmis (FMD+ dural gevsetme/durotomi) ve heniiz

gerceklestirilmemistir.

Cinsiyet

m Erkek = Kadin

Grafik 1. Opere edilen tip 1 CM tamili 58 hastanin cinsiyet dagihimlar: (34 kadin, 24 erkek)

Tablo 1. Hastalarin yas ve cinsiyet dagilim

Yas (yil) Ort+SS, Min-Maks 30.86+12.30
(9-70)
n %
Cinsiyet n (%)
Kadm 34 58.6
Erkek 24 414
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4.2. HASTALARIN CERRAHiI ONCESIi VE SONRASI BOS AKIM
MRG SONUCLARI

Postoperatif 1. ay BOS akim hizlar1 degerlendirildiginde 1 hasta harig
preoperatif doneme gore artis izlenmistir. Bu hasta da yeniden dekompresif cerrahi
uygulanan/planlanan 8 hastanin oldugu grupta yer almaktadir. Postoperatif hastalarin
hepsinde foramen magnum posteriyorunda BOS akimi oldugu, higbirinde tam
obstriiksiyonun bulunmadig tespit edilmistir.

Degerlendirilen 58 hastada, preoperatif donemde elde edilen BOS akim
verilerinde; 0.2 cm/sn en diisiik, 4.1 cm/sn en yiiksek degerler olarak elde edilmistir.
Preoperatif BOS akim normal degerleri ortalama 0.6-2.2 cm/sn olarak
degerlendirilmistir. Degerler 8 hastada (%13) azalmis iken; 12 hastada(%20) da
normal simirlarin iizerinde degerlendirilmistir. Kalan 38 (%67) hastada da normal
sinirlardadir.

Postoperatif 1. ayda BOS Akim MRG’de akim hiz1 degerleri, preoperatif
doneme gore anlamli diizeyde (p < 0,001) artis géstermistir. Bu donemde BOS akim
hizlarinda 0.8 cm/sn en diisiik, 7.3 cm/sn en yiiksek olarak ulasilan degerlerdir.
Postoperatif 1.ay degerlendirmede normal BOS akim hizlar1 0.8-2.3 cm/sn’dir. Tiim
hastalar ortalama normal degerler lizerindedir ve yalnizca 2 hastada preoperatif
degerlerle karsilastirildiginda akim hizinda azalma izlenmistir. 1 hastada da
preoperatif donemde ve postoperatif 1.aydaki BOS akim hizi degerlerinin ayni
oldugu saptanmustir.

Postoperatif 6.ay foramen magnum BOS Akim MR degerlerinde de
preoperatif doneme gore anlamli (p < 0,001) artis tespit edilmistir. Postoperatif 1.ay
ve postoperatif 6.aya ait degerler arasinda ise istatistiksel olarak anlamli fark yoktur
(p>0.05). Postoperatif 6.ay degerlendirmede 0.9 cm/sn en diisik, 7.3 cm/sn en
yiikksek BOS akim hiz1 degerleri olarak bulunmustur. Normal sinirlar ortalama 0.9-
2.5 cm/sn’dir ve higbir hastada normal smirlar altinda akim hizi degeri
Olclilmemistir.

10 hastada (%17) postoperatif 1. aydaki ve 6. aydaki BOS Akim MRG akim
hiz1 degerleri ayn1 iken; 12 hastada (%20) postoperatif 1. aya gore Kantitatif olarak

diisiik goriilmiistiir. 2 hastada preoperatif donemdeki ile ayni1 degerler elde edilmis, 1
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hastada da postoperatif 6. ay BOS akim hizinin daha diisiik oldugu gortilmiistiir. Bu 3

hasta da yeniden cerrahi girisim uygulanan veya planlanan grupta yer almaktadir.

Tablo 2. CM Nedeni ile Opere Edilen Olgularin Yas, Cinsiyet ve Preoperatif/Postoperatif Akim
Hiz Degerleri (cm/sn)

Cinsiyet Yas Preop Hiz (cm/sn) Postop 1.(133;1 /I;IS Postop 6.(1:%71 /1;15
1-K 53 0.6 1.2 14
2-E 17 1.1 15 51
3-K 29 0.3 1.8 30
4-K 52 0.2 2.0 20
5-E 40 0.6 0.8 09
6-E 18 1.3 15 17
7-E 17 1.8 2.0 20
8-K 48 0.4 1.2 13
9-E 39 2.8 3.0 3.0
10-K 41 2.2 1.8 20
11-E 29 13 15 17
12-K 27 2.4 24 27
13-K 26 0.8 2.1 25
14-K 29 1.6 19 53
15-E 70 15 20 55
16-K 46 3.0 28 30
17-K 15 0.8 1.2 20
18-K 11 4.1 4.2 47
19-E 32 2.3 2.5 2.4
20-K 25 1.8 2.4 2.2
21-K 24 0.9 3.0 4.0
22-K 44 1.7 27 27
23-K 16 29 5.0 i
24-E a7 0.6 1.2 15
25-E 22 0.8 1.0 11
26-E 11 26 3.0 29
27-E 45 3.7 2.0 50
28-E 21 16 17 17
29-E 50 3.8 6.5 6.4
30-K 30 2.1 7.3 73
31-E 13 0.9 1.3 16
32-E 28 1.1 1.2 1.1
33-K 31 2.1 3.0 34
34-K 28 0.5 4.0 4.0
35-K 22 19 23 25
36-K 30 10 29 50
37-K 43 0.3 1.3 13
38-E 20 0.6 26 27
39-K 42 02 14 13
40-E 22 16 24 52
41-K 35 15 20 17
42-E 36 1.6 6.7 65
43-K 42 0.9 1.2 12
44-K 35 1.6 3.2 24
45-K 34 15 1.7 18
46-E 22 1.1 1.7 16

35



Tablo 2 ’nin devami

47-K 23 0.4 1.1 1.5
48-E 9 2.1 2.3 2.5
49-K 33 1.4 3.2 4.0
50-E 45 2.0 2.1 2.6
51-E 21 0.7 1.9 2.2
52-K 27 1.2 2.5 3.5
53-K 29 2.3 4.0 4.0
54-K 36 0.6 0.9 1.0
55-E 17 3.4 5.1 5.0
56-E 25 2.1 24 2.3
57-K 40 1.2 1.3 1.6
58-E 31 0.4 0.8 1.1

43. HASTALARIN BOS AKIM MRG SONUCLARININ
ISTATISTIKSEL DEGERLENDIRMESI

BOS akim degerlerindeki farkin hangi zaman/zamanlardan kaynaklandig
Friedman Coklu Karsilagtirma Testi ile incelendiginde; hastalarin preoperatif,
postoperatif l.ay ve 6.aylardaki akim hizi degerleri arasinda anlamli fark
saptanmistir (p<0.001).

Preoperatif akim hizi degerleri, postoperatif 1.ay ve postoperatif 6.ay akim
hizi degerleri ile ayr1 ayri degerlendirildiginde ile her iki donemle de aralarinda
anlamli fark oldugu tespit edilmistir (sirasiyla p<0.001, p<0.001). Postoperatif 1.ay
ile postoperatif 6.aydaki akim hizi degerleri karsilastirildiginda ise; aralarinda

anlamli fark bulunmamistir (p>0.05).

Tablo 3. Hastalarin preoperatif, postoperatif 1.ay ve postoperatif 6.ay akim hizi degerleri ve
karsilastirilmasi

AKIM HIZI Ort+=SS Ortanca (Min-Max) P Karsilagtirmalar
Preop 1.51£0.94 1.45(0.2-4.1) <0.001* Preop-Postop 1.ay p<0.001
Postop 1.ay 2.43+1.43 2.05 (0.8-7.3) Preop-Postop 6.ay p<0.001
Postop 6.ay 2.65+1.44 2.30(0.9-7.3) Postop l.ay-6.ay p=0.138

* Friedman Test
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Grafik 2. Hastalarin preoperatif, postoperatif 1.ay ve postoperatif 6.ay akim hizi1 degerleri
(preoperatif: 1.45, postoperatif 1.ay: 2.05, postoperatif 6.ay: 2.3)

T 1

1

T T T
Preop iz Postop 1.ay hiz Postop 6.ay iz

Grafik 3. Hastalarin preoperatif, postoperatif 1.ay ve postoperatif 6.ay akim hizi degerlerinin
boxplot grafigi
Calismada tekrar opere edilen/edilmesi planlanan 8 hastanin preoperatif,
postoperatif 1. ayda ve postoperatif 6.aydaki BOS akim degerleri de kendi arasinda
degerlendirilmis ve bunlarin arasinda da anlamli diizeyde istatisiksel fark oldugu

goriilmiistiir (p<0.05).
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Farkliligin hangi zaman/zamanlardan kaynaklandigi Friedman Coklu
Karsilastirma Testi ile incelendiginde zamanlar arasinda da anlamli istatistiksel fark
saptanmamustir (p>0.05). Zamansal farki degerlendirmede 8 hastanin yer aldigi,

gorece dar bir 6rneklemin olmasi kisitlilik teskil etmistir.

Tablo 4. Cahsmada tekrar opere edilen/edilmesi planlanan 8 hastanin preoperatif, postoperatif
1.ay ve postoperatif 6.ay akim hiz1 degerleri ve karsilastirilmasi

AKIM HIZI Ort+ SS Ortanca (Min-Max) P Karsilastirmalar

Preop 1.30+0.54 1.2 (0.6-2.2) 0.039* Preop-Postop 1.ay p=0.240
Postop 1.ay 1.51+£0.49 1.4 (0.8-2.3) Preop-Postop 6.ay p=0.053
Postop 6.ay 1.58+0.51 1.65 (0.9-2.5) Postop 1.ay-6.ay p=1.000

Hastalarin yaslar1 ile elde edilen BOS akim degerleri ve degerlerdeki

degiskenlikler arasinda anlamli korelasyon iligkisi goriillmemistir (p>0.05).

Tablo 5. Hastalarin yaslar ile preoperatif, postoperatif 1. ay, postoperatif 6. ay ile preoperatif
doneme gore 1. ay degisim ve 6. ay degisim degerlerinin iliskisi (korelasyon)

YAS

r P

Preop -0.148 0.266
Postop 1.ay -0.107 0.423
Postop 6.ay -0.141 0.292
Preop/postop 1.ay degisim 0.069 0.609
Preop/postop 6.ay degisim 0.045 0.740
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5. TARTISMA

Tip 1 CM patolojik bulgulari ve Kklinik seyri yoniinden degiskenlik
gostermektedir. Bu durum preoperatif degerlendirme, cerrahi endikasyonun ve uygun
cerrahi yontemin belirlenmesi, cerrahi sonrasi1 takip agisindan kisithliklar
olusturmaktadir. Bu calismada yalnizca dekompresif cerrahi girisim (FMD’ye ek
dural gevsetme veya durotomi) uygulanan olgular preoperatif ve postoperatif
foramen magnum BOS Akim MRG sonuglarina gore degerlendirilmistir.

CM’nin sirinks ile birlikte oldugu hastalarda cerrahi yaklasim agisindan halen
gorlis birligine varllamamistir. FMD, CM tip 1 igin yaygin kabul goren tedavi
yontemidir; ancak teknik agidan, 6zellikle dekompresyonun smirlari agisindan da
goriis farkliliklar1 halen mevcuttur (93). Cerrahi girisimin ortak yonii; mutlaka
oksipital kraniyektomi ile posteriyor fossa dekompresyonudur.

Her ndrosiriirjenin amaci cerrahi acidan iyilesmeyi saglamakla birlikte,
morbiditeyi, komplikasyonlar1 sinirlandirmak i¢in de cerrahi sinirlart gerektigi kadar
zorlamak olmalidir. Bir kisim ndrosiriirjen oksipital kraniyektomi sinirlarinin genis
tutularak oksipital kondillere kadar kemik eksizyonunu (94), bir kisim da servikal
instabilite ve serebellar tonsiller herniyasyon riskini azaltmak igin daha smirl bir
kraniyektomiyi 6nermektedir (95,96). Son yillarda dekompresyon igin yeterli oldugu
goriisiiyle 3-4 cm’lik oksipital kraniyektomi ¢ogu yazar tarafindan Onerilen
yaklasimdir. Beraberinde C1 (hatta C2) laminasinin eksizyonu da ¢ogu hastada,
ozellikle ileri diizeyde serebellar herniyasyon veya sirinks ile birliktelik olan
hastalarda tercih edilmektedir.

Dekompresif yaklasimda dural gevsetme ya da durotominin tercihi de ciddi
bir tartisma s6z konusudur. Intradural yaklasimi (durotomiyi) savunanlar, bu
yontemin Yyeni sisterna magna olusumu ve BOS akiginin dogal dinamiklerini
kazanmasi acgisindan faydali oldugu goriisiindedirler (41,94,97). Bununla birlikte
hidrosefali, BOS kagagi, aseptik menenjit veya psédomeningosel gibi postoperatif
komplikasyonlar yoniinden durotomi tercihinin dezavantajlari mevcuttur. Bahsedilen
dezavantajlardan kag¢inmak i¢in olgularimizda oncelikle dural gevsetme tercih

edilmistir. Mutlaka en az 3-4 cm boyutunda olmak iizere oksipital kraniyektomi ve
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varsa ekstradural adezyonlarin mikroskobik diseksiyonu bu prosediire dahil
edilmistir.

Gorece daha az sayida hastada durotomi tercih edilmistir. Serebellar tonsiller
herniasyonun ileri diizeyde oldugu, genis sirinksi bulunan veya dural gevsetme ile
peroperatif yeterli serebellar tonsiller pulsasyonun saglanamadigi hastalarda bu
yonteme bagvurulmustur. Dural onarimda ¢ogu hastada otolog greftlerden
faydalanilmistir, genellikle peroperatif alinan galeal greft yardimiyla duraplasti
yapilmistir. Insizyon hatt1 {izerine siitiirasyon sonrast BOS kacagini dnlemek
amaciyla fibrin igerikli doku yapistiricilar hemen her durotomi yapilan hastada
uygulanmigtir.

Intradural yaklasimda (durotomide) 4. ventrikiil agikligin1 saglamak igin
araknoid yapisikliklarin giderilmesi de Onemlidir. Araknoid diseksiyonda da;
Posteriyor Inferiyor Serebellar Arter (PISA ya da “PICA”) veya beyin sap1 hasari,
araknoidit gibi potansiyel komplikasyonlar nedeniyle agresif yaklasimlardan
kaginilmalidir. Durotomi tercih edilen olgularimizda da bu nedenle agresif araknoid
diseksiyon yapilmamustir ve postoperatif donemde bahsedilen bu komplikasyonlar
muhtemel bu nedenle hi¢bir hastada saptanmamustir.

Subaraknoid boslugun inspeksiyonunun saglanabilmesi agisindan, Iskandar
ve arkadaslarinin ¢alismasinda vurgulandigi gibi, beraberinde SM bulunan hastalarda
araknoid diseksiyon olduk¢a oOnemlidir (98). Serebellar tonsillerin mobilitesinin
saglanmasinda araknoid yapisikliklarin giderilmesinin etkisi biiyiiktiir.

Araknoid diseksiyonda dikkat edilecek diger bir husus; subaraknoid boslugun
kanla kontaminasyonundan kaginilmasidir. Postoperatif araknoid skar dokusu
olusumunun smirlandirilmasi agisindan bu yaklagim 6nemlidir. Diseksiyon orta hatta
sinirl tutulmali, alt kraniyallerin ve vaskiiler yapilarin hasarindan kaginmak i¢in bu
yapilar iizerinde kiint diseksiyon tercih edilmelidir.

Cerrahi morbidite serebellar tonsiller ve obex iizerindeki maniiplasyonlarla
daha ¢ok artmaktadir. Bu girisimler haricinde araknoid diseksiyon ile diger
yaklagimlar arasinda morbidite yoniinden anlamli fark izlenmemistir. Bu hastalarda
santlama i¢in 4. ventrikiile kateter yerlestirilmemesi onerilmektedir (99).

Serebellar tonsil rediiksiyonu, genellikle bipolar yardimiyla serebellar

tonsillerin termokoagiilasyonu yoluyla parsiyel eksizyonu ve elevasyonu ile
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saglanmaktadir. Tonsillerin rediikte edilmesi 4. ventrikiil agikligini, normal BOS
akimini saglayabilmektedir. Sonug olarak peritonsiller sisternleri genisleterek sirinks
rezoliisyonunun saglanmasi ve servikal sinir koklerine olan basinin azaltilmasinda
faydali olabilmektedir. Buna karsin igslem sonrasi serebellar disfonksiyon bulgular
goriilebilmektedir. Bu nedenle araknoid diseksiyonun yeterli olmasi halinde optimal
diizelmenin saglanabildiginden ile durotomi ve genis araknoid diseksiyon yapilan
olgularimizda bu yonteme kisith sayida vakada basvurulmustur.

Sirinksin santlanmasi, obex tikaglanmasi gibi diger cerrahi segenekler,
ozellikle yiiksek rekiirrens iligkili olmalari nedeniyle, primer veya dekompresif
yaklasima ek olarak rutinimizde yer almamaktadir (21).

2012 yilinda Lee ve arkadaslarinin yiiriittiigii calismada, FMD yapilan CM tip
1 olgularinin 20’sinde (%80) iyilesme bildirmis, olgularin 4’ (%16’s1) stabil ve 1
tanesinde (%4’iinde) de kétiilesme oldugu ifade edilmistir (100). Calismamizda yer
alan hastalarin ¢ogunda BOS akim hizlart ile birlikte semptomlarda iyilesme
izlenmistir. Yeniden cerrahi girisim yapilan/yapilmasi planlanan 8 hastada da
semptomlarin devam ettigi veya siddetlendigi, beraberinde de BOS akim hizlarinin
azaldig izlenmistir.

Cerrahi morbidite ile ilgili calismalar da yiiriitilmekle birlikte halen net
sonuglara ulasilamamistir. Hoffmann ve Souweidane yiiriittiikleri calismada araknoid
diseksiyon yapilmaksizin dekompresyon ve duraplasti uygulanan grupta morbidite
oranin1 %2.5 olarak bildirmistir (101). Ellenbogen ve arkadaslarinin yiriittigi,
dekompresyon ve duraplastiye ek araknoid diseksiyon uygulanan 65 hastanin yer
aldig1 ¢alismada ise %6.2 gibi daha yiiksek bir oran tespit edilmistir (102). CM tip 1
tanili beraberinde SM mevcut, durotomi uygulanmig 157 erigkin hastanin oldugu bir
caligmada, 29 olguda (%18.5) postoperatif komplikasyonlarla karsilagilmistir. Bu
komplikasyonlar; norolojik defisitler, izole ates, menenjit, boyun ve ekstremite
agrisi, psddomeningosel ve BOS kagagi olarak belirlenmistir (94). Zhang ve
arkadaslarmin yaptigit FMD ve durotomi uygulanan olgularda da benzer sekilde yara
yerinde hemoraji ve enfeksiyon, BOS kagagi, hidrosefali gibi komplikasyonlar
gorilmistiir (103).

Santral kanal sirinksleri ile spinal niikleuslarda ve traktuslarda geri

doniistimsiiz hasar olusabildiginden bahsedilmistir (104), bu da sirinks kaybolsa bile
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bazi hastalarda klinik diizelmenin olmamasi sonucunu desteklemektedir. Cerrahinin
olumlu sonuglanmasi ile sirinksin kaybolmasi arasinda dogrudan bir iliski olmadigin
yine bu sonug ortaya koymaktadir.

Cerrahi dekompresyon sonrasi rekiirrens ile ilgili veriler de halen olduk¢a
azdir. CM ve SM’si bulunan 157 erigkin hastadan 6’sinda (%3.8) semptomlarin
devami veya siddetlenmesi nedeniyle yeniden cerrahi girisim gerceklestirilmistir. Bu
6 olgunun 2’sinde basarisizligin nedeni ilk cerrahide yeterli dekompresyonun
saglanmamasi olarak agiklanmigtir (105).

CM 1 tanisinda en degerli radyolojik yontem MRG’dir. Ozellikle herniyasyon
derecesini ve cerrahi sonrasi noral yapilarin dekompresyonunun yeterliligini
degerlendirmede olduk¢a degerlidir. 5 mm’den fazla bir tonsiller herniyasyon
erigkinlerde radyolojik agidan patolojik kabul edilir (43); ancak radyolojik bulgular
yaninda Klinik bulgular da takip ve tedavi plan1 agisindan mutlak
degerlendirilmelidir. Bu patolojilerin taniminda halen tam bir goriis birligine
vartlamamustir.

BOS Akim MRG diger radyolojik yontemlerle ortaya konulamayan, BOS
akiminda obstriikksiyona bagli ortaya c¢ikan patolojileri gostermede yararlidir
(50,106). Calismamizda da erken postoperatif donemde klinik iyilesme ile birlikte
BOS Akim MRG’de artan akim hizlarn tespit edilmisken; klinik bulgularin
siddetlenmesiyle yeniden operasyon yapilan/ planlanan grupta da ayn1 donemde BOS
akim hizlarinin azaldig1 gortilmistiir.

CM’de goriilen semptomlar yasla iliskili olarak degisebilmektedir. Apne ve
siyanoz ataklari, yutma disfonksiyonu gibi beyin sap1 basi bulgulari daha ¢ok infantil
grupta izlenirken, ileri yas ¢ocukluk donemlerinde en sik skolyoz goriiliir. Bas ve
boyun agrisi, yiirimede giigliik, sensorimotor bozukluklar erigkinlerde sik goriilen
semptomlardir (90,107). Postoperatif erken donemde genellikle oksipital bas
agrisinin regrese oldugu tespit edilmektedir, diger semptomlar ise daha ge¢ ortadan
kalkmaktadir (108).

CM tanisinda klinigin ve patolojiyle iliskili radyolojik bulgularin dikkatli ve
dogru degerlendirilmesi dnemlidir. Radyolojik kriterler saglanmasa bile semptomlar
ortaya ¢ikabilecegi gibi, radyolojik agidan patolojik diizeyde herniyasyon izlense de

herhangi bir semptom olmayabilir. Bu nedenle bu patolojilerin agiklanmasinda
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herniyasyonun yaninda olast BOS obstriiksiyonunun ve obstriikksiyon derecesinin
gosterilmesi de 6nemlidir. BOS Akim MRG, bu anlamda tan1 koymada, cerrahi

endikasyonu belirlemede ve cerrahi sonrasi takipte fayda saglayabilmektedir.
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6. SONUCLAR

FMD ile birlikte dural gevsetme veya durotomi, SM varligindan bagimsiz
olarak CM tip 1 icin giivenli ve etkili bir cerrahi yontemlerdir. Dekompresif cerrahi
uygulamalarla beyin sap1 basisina ve SM’ye bagli bulgularda iyilesme izlenmektedir.

Etkin dekompresif yontemlerle biitiin hastalarda yeni sisterna magna olusumu
saglanir, bu sayede BOS gecisinin artisiyla sirinkste rezoliisyon da gortiilebilir.

Calismamizda CM tip 1 tanili olgularin cerrahi tedaviden fayda goriip
gormedikleri semptomatik degerlendirmenin yaninda foramen magnum BOS Akim
MRG tetkiki sonuglariyla radyolojik olarak da degerlendirilmistir. BOS akim
hizlarindaki degisiklikler cerrahinin etkinliginin ve yeniden cerrahi girisim
gerekliliginin degerlendirilmesi agisindan faydali olmustur. Bu agidan CM tip 1 tanili
hastalarda cerrahi oncesi ve sonrast degerlendirmede BOS Akim MRG rutinde
kullanilabilir.

BOS Akim MRG sonuglart ile klinik birlikte degerlendirildiginde;
semptomaik iyilesme saglanan grupta akim hizlarimin da arttigi goriilmistir. Bu
sonuglarla dekompresif yontemlerin CM tedavisinde etkili oldugu sdylenebilir ve
flizyon yontemlerine gore daha az invaziv olmasi ile oncelikli tedavi se¢enegi olarak
degerlendirilebilir. BOS Akim MRG sonuglarinin, objektif klinik degerlendirme
skalalarinin sonuglart ile birlikte degerlendirilmesi ile daha dogru sonuglar ortaya

cikabilir.
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