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Chiari Tip 2 Malformasyonunda Cerrahi Tedavi
Ne Zaman Gerekli?

When is Surgical Treatment of Chiari Type 2
Malformation Necessary?
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Melih Uger ©
Ahmet Levent Aydin @
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Amag: Calismamizda Chiari tip Il malformasyonu (CM-I1) ile takip edilen hastalarda
ameliyat edilme zamani ve ameliyat etme kriterlerinin incelenmesi amaglanmistir.
Yontem: 1 Haziran 2015-1 Haziran 2019 tarihleri arasinda Kanuni Sultan Siileyman
Egitim Arastirma Hastanesine basvuran, myelomeningosel nedeni ile hastanemizde ya
da dis merkezde opere edilmis yenidoganlarin taranmasi sirasinda saptanan CM-II'li
hastalar retrospektif olarak incelenmistir. Hastalarin demografik ézellikleri, dogum
agirliklari, semptomlari, myelomeningosel ¢api, opere edilen hastalarda uygulanan
cerrahi teknik, ameliyat 6ncesi ve sonrasi bulgulari degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 50 bebek dahil edildi bunlarin 32’si erkek 18’i kiz bebekti.
Bebeklerin tamaminda dogumda meningomyelosel mevcuttu. 9 bebek (%18) sempto-
matik CM-II"den dolayi opere edilirken, asemptomatik 41 bebek ise MMC tamiri yapil-
diktan sonra CM-II agisindan gézlem altinda alindi. Meningomyelosel operasyonu
sonrasi takiplerde hidrosefali gelisen 44 hastada (%88) V-P sant gerekti. V-P sant ame-
liyati sonrasi semptomlarda gerileme olmayan hastalara dekompresyon yapildi.
Operasyon sonrasinda hastalarda en sik gériilen semptom apne idi. Hastalarin menin-
gomyelosel defekt ¢api ile semptom sikligi arasindaki iliski degerlendirildiginde semp-
tomatik CM-II nedeniyle opere edilen hastalarda meningomyelosel ¢apinin daha biiyiik
oldugu tespit edildi.

Sonug: Radyolojik degerlendirmeden daha ¢ok, dogru fiziksel ve klinik degerlendirme
ile karar verilen arka beynin hizli cerrahi dekompresyonunun, 1 yasin altindaki hasta-
larda morbidite ve mortaliteyi 6nlemede daha degerli oldugu gézlenmistir.

Anahtar kelimeler: Chiari malformasyonu tip 2, kranio-servikal dekompresyon, menin-
gomyelosel

ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to investigate the appropriate time for surgery
and surgical criteria in patients followed up with Chiari type Il malformation (CM-Il).
Method: CM-II patients who were admitted to Kanuni Sultan Siileyman Training and
Research Hospital between June 1, 2015 and June 1, 2019 were screened retrospec-
tively. Newborns with CM-II detected in screening MMC were included, who were
operated in our hospital or in an external center. Demographic characteristics, birth
weights, symptoms, myelomeningocele diameter, surgical technique, preoperative
and postoperative findings were evaluated.

Results: Fifty infants were included in the study, 32 of them were boy and 18 were girl.
All babies had myelomeningocel at birth. Nine babies (18%) were operated on for
symptomatic CM-Il, and 41 asymptomatic babies were observed for CM-II after MMC
repair. After V-P shunt surgery, decompression was performed in patients who did not
regress symptoms. Apnea was the most common symptom in the postoperative peri-
od. The diameter of the myelomeningocele defect of the patients was also evaluated
and it was found that myelomeningocele had a larger diameter in patients operated
for symptomatic CM-II.

Conclusion: It was observed that rapid surgical decompression of the posterior brain,
which was judged by accurate physical and clinical evaluation, was more valuable in
preventing morbidity and mortality in patients under 1 year of age.
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GiRiS

Chiari tip Il malformasyonu (CM-II) arka beynin
dogumsal bir deformasyonudur ve neredeyse sadece
spinal disrafizmi olan bebeklerde bulunur. Etiyoloji
ve patofizyoloji henlz tam olarak anlasiimamistir.
Serebellar vermisin tentorial inisuradan yukari dogru
ve foramen magnum boyunca asagi dogru hernias-
yonu meydana gelmektedir .

CM Il ve meningomyelosel (MMC) arasinda siki bir
birliktelik oldugu bilinmektedir. CM Il, meningom-
yeloselli hastalarin %90’undan fazlasinda goéralar
ve %10-20 kadarinda semptomatik hale gelir ©).
Beyin sapi lzerinde olusan baski asemptomatik
olabilecgi gibi; apne, bradikardi, yutma giclGgu,
stridor, tortikollis ve opistotonik postirdir gibi
klinik semptomlara da sebep olabilir. Hans Chiari
tarafindan 1891’de tarif edilen CM II, spinal disra-
fizmi olan hastalarda 2 yasindan 6nce 6limiin en
stk nedenidir 9,

Cerrahi islem yapilan hastalarda arka fossa dekomp-
resyonun mortaliteyi azalttigl bilinmektedir. Erken
meningomyelosel onarimi ve hidrosefali tedavisinin
ardindan persistan semptomlari olan yenidoganlarda
posterior fossa dekompresyonu standart tedavi ola-
rak uygulanir ©),

Calismamizda, klinigimizde CM-Il ile takip edilen has-

talar retrospektif olarak incelenerek ameliyat zamani
ve kriterlerinin tespiti amaglanmistir.

Tablo 1. Opere edilen hastalarin 6zellikleri.
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GEREC ve YONTEM

Calismamizda, 1 Haziran 2015-1 Haziran 2019 tarihle-
ri arasinda Kanuni Sultan Stleyman Hastanesine basvu-
rusu olan, MMC operasyonu sonrasinda yapilan
taranmada CM-Il saptanan yenidoganlar retrospektif
olarak incelenmistir. Tani konma agsamasinda spinal
ve kranial MRG tetkiklerinden faydalaniimis, hastala-
rin demografik 6zellikleri, dogum agirliklari, semptom-
lari, MMC capi, opere edilen hastalarda uygulanan
yontem, ameliyat oncesi ve sonrasi bulgulari deger-
lendirilmistir. Calisma protokolii SBU Kanuni Sultan
Stleyman Hastanesi Klinik Arastirma Etik Kurulu tara-
findan onaylandi (12/06/2019-07/02 etik onay numa-
rasi). Tim hastalarin yazili onami alindi.

BULGULAR

Calismaya; 50 bebek dahil edildi. Hastalarin 32’si
erkek 18’i kiz idi. Bebeklerin tamaminda dogumda
meningomyelosel mevcuttu ve hepsi bu nedenle
opere edilmisti. 9 bebek (%18) semptomatik
CM-Il'den dolayi opere edilirken (Tablo 1) (Sekil 1),
asemptomatik 41 bebek ise MMC tamiri yapildiktan
sonra CM-Il agisindan izlendi. Hastalarin demografik
ozellikleri Tablo 2’de verilmistir.

CM-II nedeniyle opere edilen hastalarin ortalama
takip sliresi 23,0 £ 6,9 ay, opere edilmeyen hastalarin
takip siiresi ise 19,3+4,9 ay idi. Her iki grupta da sere-
bellar tonsilin kaudal ucunun spinal seviyesi C-2 ile
C-7 arasindaydi. Serebellar tonsiller 16 hastada (%32)

Hasta no/ Semptom Ameliyat MMC

Serebellar tonsillerin  izlem Postoperatif durum

Cinsiyet zamani  ¢api cm  uzandigi en agagi seviye siresi

1/E Apne 75. glin 5,5 ca 18 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
2/E Apne ve Solunum sikintisi 20. giin 4,8 c7 26 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
3/K Apne ve beslenme glgligt  26. giin 51 Ccé6 42 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
4/E Apne 42. gln 4,2 Cc6 12 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
5/K Beslenme glglugl ve 54. glin 5,5 c5 36 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme

solunum sikintisi
6/K Apne 185. glin 4,3 Cc3 20 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
7/E Beslenme gigligu 35.gln 5 Cc6 24 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
8/E Apne 62.gln 4,5 ca 29 ay Stabil hemodinami, Normal beslenme
9/E Apne ve beslenme glglugu  15. glin 5,2 c7 9ay Stabil hemodinami, Beslenememe devam etti,
9. ayda ex
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Sekil 1. Hasta 3, a) torakolomber miyelomeningosel ve C6’da tonsiller herniasyonu olan 26 giinliik kiz. Dekompresyon siddetli solunum
bozuklugu nedeniyle yapildi, b) Ug yasinda kontroliinde, tonsiller C2’de, siringomiyelisi yok ve klinik olarak higbir beyin sapi disfonksiyon
belirtisi yoktu.

C2 seviyesinde, 10 hasta (%20) C3 seviyesinde, 10
hastada (%20) C4 seviyesinde, 8 hastada (%16) C5
seviyesinde, 4 hastada (%8) C6 seviyesinde ve 2 has-
tada (%4) C7 seviyesindeydi. Dekompresyon yapilan
hastalarda serebellar tonsillerin spinal seviyesi opere
edilmeyen hastalara gore daha asagi yerlesimli oldu-
gu tespit edildi. Ayrica 34 hastada (%68) eslik eden
syringomyeli mevcuttu. Opere edilen hastalarin ise
7’sinde syringomyeli vardi. Postoperatif 4 vakada
(%57,14) syrinx iyilesmesi, 3 vakada (%42,86) syrinx
stabilitesi gozlendi (Sekil 2).

50 hastadan takipleri esnasinda hidrosefali gelisen
44 hastaya (%88) V-P sant gerekti. Sant sonrasi
semptomlarinda gerileme olmayan hastalara ise
dekompresyon opeasyonu yapildi. Opere edilen has-
talarda en sik goriilen semptom apne idi. Opere edi-

len hastalardan biri disinda tamaminda postoperatif
doneminde apnenin dizeldigi tespit edildi. Erken
donemde opere edilen 1 aylik hastanin apnesinin
ameliyat sonrasi diizelmedigi ve bu hastanin tabur-
culuk sonrasi evde exitus oldugu tespit edildi.

CM-II nedeniyle opere edilen hastalara posterior
fossa dekompresyonu ile birlikte tim vakalara lami-
nektomi yapildi. iki hastada (%22,2) tek basina C-1
laminektomi, 4 hastada (%44,4) C-1 ve C-2 laminek-
tomi, 1 hastada (%11,1) C-3’e kadar laminektomi ve
2 hasta (%22,2) C-4’e kadar laminektomi yapildi.
Dekompresyon ameliyati gegiren hastalarin 7’sine
(%77,7) duraplasti yapild.

Hastalarin meningomyelosel defekt capi degerlendi-
rildiginde semptomatik CM-II nedeniyle opere edi-
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Tablo 2. Opere edilen ve edilmeyen hastalarin kargilagtiriimasi.

Ozellikler CMm-II CM-II
Operasyonu (+) Operasyonu (-)

(n=9) (n=41)

Cinsiyet(E/K) 6/3 26/15

Dogum agirhgi (g) 3150 2950

V-P sant gereksinimi n(%) 9 (%100) 35 (%85,3)

Siringomyeli varligi n(%) 7 (%77,7) 27 (%65,85)

Toplam izlem suresi (ay) 23 19,3

lenlerde daha biyilik ¢apli meningomyelosel oldugu
tespit edildi. Opere olanlarda ortalama ¢ap 4,9 cm
iken, takip edilenlerde ¢ap 3,48 cm tespit edildi.

TARTISMA

MMC ve CM-II'nin sikhkla birliktelik gosterdigi bilin-
mektedir. MMC bulunan hastalarda genel Chiari Il
dekompresyon orani %9.15'tir (5-10). MMC nedeniy-
le opere edilen hastalarin yapilan taramalarinda 50
hastada CM-II tespit edilmistir. Bu hastalar arasinda
semptomatik olan 9 hasta opere edilmistir.
Calismamizin sonucunda ameliyat kararinin gérinti-
leme yontemlerinden bagimsiz olarak semptomlara
ve muayene bulgularina gore verilmistir.
Dekompresyon yapilan hastalarda serebellar tonsil-
lerin spinal seviyesi opere edilmeyen hastalara gore
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Sekil 2. Hasta 5, A: C5’de tonsiller herniasyonu olan 54 giinliik kiz, beslenme giigliigii, aspirasyon nedeniyle opere edildi, B: 24. ay kontrol
MR da tonsiller C2 hizasinda beslenmesi normal olan hastanin sirinxinde gerileme gézlenmedi.

daha asagl yerlesimli oldugu tespit edilmesine rag-
men bir hastanin serebellar tonsil kaudal seviyesi C6
hizasinda olmasina ragmen herhangi bir klinik bulgu
olusmami ve bu hasta opere edilmemistir.

Hidrosefali tedavisi icin 44 hastada (%88) V-P sant
gerekli olmustur. Pollack ve ark./nin “¥ bildirdigi seri-
de ileri duzeyde hidrosefalisi olan hastalarin beyin
sapli bulgulari olustugu ve semptomatik hale geldigi
tespit edilmistir. Bizim hastalarimizda dekompresyon
yapilan hastalarin hepsine hidrosefali nedeniyle
ameliyat 6ncesi V-P sant takildigi tespit edildi.

Ayrica calismamizda, semptomlar tespit edilir edil-
mez erken dekompresyon yapilan hastalarda semp-
tomlarin hizli bir sekilde duzeldigi tespit edildi. Opere
edilen hastalarda en sik goriilen semptom apne idi.
Opere edilen hastalarin biri disinda tamaminda pos-
toperatif doneminde apnenin dizeldigi tespit edildi.
McDowell ve ark./nin 2 yaptigi calismada MMC ¢api-
nin arttikca CM-Il semptomatik olma olasiginin artti-
g1 belirtilmistir. Bizim calismamizda semptomatik
CM-II nedeniyle opere edilenlerde daha biylk caph
meningomyelosel oldugu tespit edilmistir.

Genellikle tercih edilen ve bizim de tercih ettigimiz cer-
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rahi yontemin servikal laminektomi, duraplasti ve/veya
suboksipital kraniektomidir 39, Calismamizda opere
edilen hastalardan biri disinda hepsine duraplasti yapil-
mistir. Kim ve ark.nin yaptigi calismada Chiari Il dekomp-
resyonu geciren hastalarin %10,8’i, bir veya daha fazla
ilave dekompresyon gerektirmis olup; bazi hastalarin
ameliyat sonrasi diizelmedigini veya semptomlarinin
daha sonraki bir tarihte tekrar ettigini belirtilmistir 7,
Bizim opere ettigimiz hastalar icinde tekrar dekompres-
yon ihtiyaci olan hasta olmamistir.

SONUC

MR bulgulari tanida 6nemli olsa da cerrahi miidahale
icin karar vermede semptomlar ¢cok daha énemlidir.
Su anda semptomatik Chiari Il hastalarinda en uygun
baslangi¢ tedavisinin ne oldugu konusunda fikir birli-
gi olmasa da; calismamizda hizli, dogru degerlendir-
me ve arka beynin hizli cerrahi dekompresyonu, 1
yasin altindaki hastalarda ciddi morbidite ve mortali-
teyi 6nledigi saptanmustir.
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