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0z
Amag: Chiari Tip Il malformasyonu (CM-Il) meningomiyelosel (MMC) ile sik birliktelik gostermektedir. Bu arastirmada; CM —II li olgularda operasyon icin dogru
zamanin tayini ve operasyon icin endikasyonlan aragtirmayi hedefledik.

Gereg ve Yontemler: Galisma prospektif ve gozlemsel olup; MMC nedeni ile yenidogan yogun bakim (initesine yatan 25 bebek dahil edildi. Tim bebeklere tim
spinal ve kranial MRG tetkikleri yapildi. Bebeklerin MMC, CM-II ve hidrosefalileri klinik ve radyolojik olarak degerlendirildi. Apne, beslenememe, solunum sikintisi,
inatgl kusmalar ve Ust ekstremitede ilerleyici giigsiizlik semptomlar olan ve bu semptomlar CM-II malformasyonu ile iligkilendirilen bebekler igin operasyon
karar verildi. Bu semptomlar gostermeyen olgular MRG’lerinden bagimsiz olarak izlem karari verildi. Opere edilen ve edilmeyen bebeklerin klinik, cerrahi yonetim
ve uzun dénem sonuglar karsilastinidi.

Bulgular: Calismaya; 14°U erkek olmak tzere 25 bebek dahil edildi. 9 MMC’li bebek semptomatik CM-II’den dolayi yenidogan déneminde opere edilirken, 16
bebek de MMC tamiri yapildiktan sonra CM-Il agisindan izlendi. Opere edilen bebeklerin ortalama izlem siiresi 31.0 = 16.9 olup, opere edilmeyen olgularin izlem
stiresi ise 31.3 £9.9 idi. Opere edilen ve opere olmadan izlenen CM-II vakalarinin herniye olan serebellar tonsil seviyeleri karsilagtinldiginda C3 alti serebellar
tonsil varligi opere edilen olgularin % 77’sinde varken, opere edilmeden izlenen olgularin yalnizca % 37’sinde mevcuttu (p=0.05). Opere edilen olgularda en sik
gbzlenen semptom apne olarak saptandi.

Sonug: Cerrahiye alinan hastalarin gogunda serebellar tonsillerin servikal omurilik kanalinda daha asagi yerlesimliydi. CM-II'ye bagl olusabilecek klinik semp-
tomlar MRG bulgulan ikinci plana alinabilemektedir.

Anahtar Kelimeler: Chiari, preoperatif semptomlar, cerrahi zamanlama

ABSTRACT

Aim: Chiari malformation type Il (CM-Il) is frequent with meningomyelocele (MMC). We aim to present the accurate timing and indications and to reveal the
necessity of the CM-II surgery.

Materials & Methods: This was a prospective and observational study which involved 25 patients (9 infants operated, 16 infants non-operated). Spinal and
cranial MRI examinations were performed on all infants. MMC, CM-Il and hydrocephalus of infants were evaluated clinically and radiologically. The operation
decision was made for infants who had symptoms of apnea, nourishment, respiratory distress, persistent vomiting and progressive weakness in the upper
extremity, and these symptoms were associated with CM-Il malformation. The follow-up decision was made independently of the MRIs that did not show these
symptoms. Clinical, surgical management and long-term outcomes were compared for both groups.

Results: 25 infants were included, 14 of them were male. 9 MMC baby was performed during neonatal period due to symptomatic CM-Il, while 16 babies were
followed up for CM-II after MMC repair. Mean duration of follow-up for operated infants was 31.0 = 16.9 and non-operated group was 31.3 + 9.9.Comparing
the lowest border of downward herniated cerebellar tonsil levels for CM-II cases, the presence of cerebellar tonsils below C3 level was present in 77% of the
operated cases and only 37% of the cases without operation (p=0.05). Apnea was the most common symptom in the operated cases.

Conclusion: Cerebellar tonsils were located lower in the cervical spinal canal in the operated infants. In the presence of clinical symptoms due to CM-Il, MRI
findings may be the second step.
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Girig

Tip II Chiari Malformasyonu (CM-II); siklikla meningomyelosel (MMC) ile
birlikte izlenen, serebellar tonsillerin ve vermisin foramen magnum hizasin-
dan omurilik kanalina herniye olmasi olarak tanimlanir (1). MMC’li olgularin
%90’undan fazlasinda eslik etmekte olup, olgularin %20-30 kadarinda hayatin
ileriki donemlerinde semptomatik hale gelmektedir (2). Anatomik degisiklikler
beyin sapi (izerindeki baski yaratip degisik klinik semptomlara sebep olabilir
(3). Bu semptomlarin bazilan; apne, bradikardi, beslenememe, yutma giclik-
leri, tortikollis ve opistotonik postir seklinde siralanabilir (3). Gergin omurilik
sendromu, hidrosefali ve siringomyeli CM-Il ile sikiikla birlikte izlenen ikincil
patolojilerdir (4). ikincil patolojileri olan CM-II vakalari, genellikle kranial ve
spinal manyetik rezonans goriintiileme (MRG) yontemleri ile dogumdan kisa
bir stire sonra saptanir (5). Literattire bakildiginda CM-II igin bazi tedavi mo-
daliteleri mevcut oldugu gorulmektedir (6). Tedavi yaklasimlar siklikla olgularin
goruntiilenmeleri tamamlandiktan sonra yapilir (4,5). Cerrahi iglem ile beyin
sapi tizerindeki baskinin kaldinimasinin hasta igin etkin ve hayati bir rol oynadi-
01 bilinmektedir. Genellikle, standart bir cerrahi teknik tercih edilmekte olup cer-
rahi yaklasim; suboksipital kraniektomi, yeterli servikal laminektomi ve durap-
lasti’den (fasya lata, galea veya sentetik greft) olusur (6). Calismalarda oliim
orani yaklasik 3 yilda % 15, nérolojik defisit orani % 33 olarak bildirimektedir.
Cerrahi tedaviye ragmen CM-II'li vakalarda apneik solunum arresti riski ihmal
edilemeyecek oranda yiiksektir ve sikliikla 6liimiin en yaygin nedenidir (5).

Bu nedenle biz bu ¢alismamizda; CM-II'li olgularda operasyon igin dogru za-
manin tayini ve operasyon igin endikasyonlari aragtirmayi hedefledik.

Gereg ve Yontemler

Bu arastirma; prospektif ve gozlemsel olup 1 Ocak 2012 — 01 Haziran 2016
tarihleri arasinda izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Yenidogan Yogun
Bakim Unitesine MMC nedeni ile yatan ve opere edilen tiim yenidoganlarin
taranmasi ile saptanan CM-II'li olgulardan olustu. Tiim bebeklere tim spinal ve
kranial MRG tetkikleri yapildi. Bebeklerin MMC, CM-II ve hidrosefalileri klinik ve
radyolojik olarak degerlendirildi. MMC, CM-II ve hidrosefali igin yapilan cerra-
hiler ayni beyin ve sinir cerrahi (N.0) tarafindan uygulandi. Apne, besleneme-
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me, solunum sikintisi, inatgl kusmalar ve st ekstremitede ilerleyici guicsiizlik
semptomlar olan ve bu semptomlari CM-II malformasyonu ile iliskilendirilen
bebekler igin operasyon karar verildi. Bu semptomlar géstermeyen olgular
MRG’lerinden bagimsiz olarak izlem karari verildi. CM-Il agisindan opere edilen
bebeklerde cerrahi teknik olarak; suboksipital kraniektomi, serebellar tonsilin
servikal omurilik kanalinda uzandigi alt sinira kadar servikal total laminektomi
ve bir hasta diginda galeal greft kullanilarak duraplasti uygulandi. Galigmaya
alinan tiim olgularin cinsiyet, dogum agirhgi, gebelik haftasi, demografik 6zel-
likleri, CM-Il icin persiste eden semptomlar, MMC seviyesi, CM-Il agisindan
operasyon zamani ve opere edilen olgulardaki postoperatif izlem sireci de-
tayli olarak incelendi. Opere edilen tiim olgular 3 aylik siireler ile ayni neona-
tolog ve beyin-sinir cerrahi tarafindan degerlendirildi. Opere edilen ve opere
edilmeden izlem karar verilen olgular karsilastirildi.

Cerrahi Teknik

Bebekler yiziikoyun yatar pozisyonda, bas ve boyun yaklasik 30 fleksiyon-
da olacak sekilde pozisyone edildi. Orta hattan cilt insizyonu yapildi ve kaslar
medialden laterale dikkatli bir sekilde siyrildi. Oksipital kemige yaklasik 2 cm?2
olacak sekilde kraniektomi uygulandi. Serebellar tonsilin ve vermisin servikal
MRG’de tespit edilen alt ucuna kadar da servikal total laminektomi yapildi.
Dura aglldiktan sonra eger mevcutsa yapisik olan araknoid fibrotik bantlar dik-
katli bir sekilde disseke edilip ortadan kaldirildi. Serebellar tonsillerin bipolar
ile koagulasyonu veya servikal omurilik kanalindan diseksiyonu igin girisimde
bulunulmadi. Bir hasta diginda tim hastalara su gegirmez sekilde duraplasti
uygulandi ve duraplasti materyali icin galeal greft kullanildi. Tim hastalarin
girisim 6ncesi ve sonrasi MRG’leri alindi ve takipler periyodik olarak ii¢ ayda
bir yapild.

Sonuglar

Galismaya; 14’0 erkek olmak izere 25 bebek dahil edildi. 9 MMC’li bebek
semptomatik CM-II'den dolayi yenidogan déneminde opere edilirken, 16 be-
bek de MMC tamiri yapildiktan sonra CM-II agisindan izlendi. Opere edilen
olgularin ozellikleri Tablo 1°de, opere edilmeyen olgularin 6zellikleri ise Tablo
2’de verildi.



Tablo 1 : Opere edilen bebeklerin genel dzellikleri

Hasta No/Cinsiyet Cerrahi zamani Semptomlar MMC Seviyesi Serebellar
(giin) tonsillerin uzandigt
en asag seviye
1/K 54 giin Apneik ataklar L,-Ls C,
Sol kolda parezi
Beslenmede giiglitk
2/E 20 giin Apneik ataklar Ty -Ls C;
3/E 26 giin Apneik ataklar T;-Tp Cs
Stridor
4/K 13 giin Apneik ataklar T,-Tn C,
5/E 73 giin Beslenme giigliigii T),- Ls Cy
6/E 28 giin Oksijen ihtiyact T,odan L, Cy
Solunum sikintist
7/E 204 giin Inat¢1 kusmalar T, -L; G,
Apneik ataklar
8/K 5 giin Apneik ataklar Cs-T, Cs
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Cerrahi yontem

C,-C, total
laminektomi

Suboccipital
Kraniektomi

Duraplasti
Arachnoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu
C;- C;s total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Arachnoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu
C,-C; total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Araknoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu

C, total laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti yok
C,-C, total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Araknoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu
C,-C, total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Araknoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu
C1-C3 total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Araknoidal
yapisikliklarin
diseksiyonu

C1-CS5 total
laminektomi

Suboksipital
kraniektomi

Duraplasti
Araknoidal
yapisikliklarin

izlem siiresi / ve
postoperatif durum
54 ay

Trakeostomi

Stabil hemodinami
Beslenememe devam
etti

44 ay

Cerrahi sorun olmadi
Stabil hemodinami

Normal beslenme

41 ay
Stabil hemodinami

Normal beslenme

41 ay

Stabil hemodinami

39 ay
Stabil hemodinami

Normal beslenme

27 ay
Stabil hemodinami

Normal beslenme

17 ay
Stabil hemodinami

Normal beslenme

14 ay
Stabil hemodinami

Normal beslenme
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Tablo 2 : Opere edilmeyen bebeklerin genel ozellikleri

Hasta no/Cinsiyet MMC Seviyesi
1/K Ls-S,
2/E T, -Ly
3/K Ls-S,
4/K T -Ls
5/K Ts -Ti,
6/K Ts-Ti
7/E L;- S,
8/E Ts- Ty
9/E L;-Ls
10/K To- T,
11/ Ty - Ly
12/K Ty- Ls
13/K T -Ls
14/K Lo- Ls
15/E Tyo-Ls
16/K T,-Ls

Caligmaya alinan bebeklerde; cinsiyet, dogum agirligi, gebelik haftasi, anneye
ait demografik ¢zellikler ve MMC yerlesim yeri agisindan istatistiksel fark bu-
lunmadi (Tablo 3).

Tablo 3 : Galismaya Alinan CM-IT'li Bebeklerin Kargilastirimasi

Ozellikler CM-1I CM-1I

Operasyonu (+) Operasyonu (-)

(n=9) (n=16)
Cinsiyet (E/K) 5/4 7/9 0.57
Dogum Agirhg (g)* 3066 + 217 3012 + 174 0.56
Gebelik haftast (hf)* 38 +1.1 375+ 1.0 0.44
Annede GDM 2(22) 3(18) 0.21
Ailede MMC varhg 2(22) 2(12) 0.52
Cj alt1 serebellar tonsil 7(77) 6 (37) 0.05
MMC yeri 5/4 9/7 0.97
(Torakolomber/Lumbosakral)
Toplam izlem siiresi (ay) 31.0 + 16.9 31.3+99 0.69

* mean + SD olarak verilmistir.
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Serebellar tonsillerin uzandigi en asag izlem siiresi / postoperatif durum

seviye
Cy 48 ay

Normal beslenme ve solunum
C; 44 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 40 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 37 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 37 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 37 ay

Normal beslenme ve solunum
Cs 37 ay

Normal beslenme ve solunum
Cs 37 ay

Normal beslenme ve solunum
(o 32 ay

Normal beslenme ve solunum
G 31 ay

Normal beslenme ve solunum
Cs 25 ay

Normal beslenme ve solunum
G 23 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 22 ay

Normal beslenme ve solunum
Cs 20 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 17 ay

Normal beslenme ve solunum
C, 15 ay

Normal beslenme ve solunum

Opere edilen bebeklerin ortalama izlem siiresi 31.0 16.9 olup, opere edil-
meyen olgularnn izlem siresi ise 31.3 9.9idi. Opere edilen ve opere olmadan
izlenen CM-Il vakalarinin herniye olan serebellar tonsil seviyeleri karsilagtirildi-
@dinda G, alti serebellar tonsil varligi opere edilen olgularin % 77’sinde varken,
opere edilmeden izlenen olgularin yalnizca % 37’sinde mevcuttu (p=0.05).
Her iki grupta da serebellar tonsilin en ist C,seviyesinde, en altise C,seviyesi-
ne ulastigi tespit edildi. Opere edilen olgularda en sik gézlenen semptom apne
idi (Tablo 4).

Tablo 4 : Opere Edilen Bebeklerin Semptomlarinin Degerlendirilmesi

Semptomlar CM-II Operasyonu (+)
(n=9)

Apne * 7(77)

Beslenmede giigliik 3 (33)

Solunum sikintis1 3(33)

1 (%)

Opere edilen bebeklerin biri haric tamaminin postoperatif doneminde apneik
durumlarninin diizeldigi saptandi. Hastalarin her birinin peroperatif ve posto-
peratif donemde hemodinamik agidan stabil oldugu gorildi. Opere edilen bir



hastanin beslenme sorunlari ve solunum sikintis| operasyon sonrasi da devam
etti ve trakeostomi agiimak zorunda kalindi. Beyin omurilik sivisi (BOS) fistilli
sadece bir bebekte gozlendi ve bu bebedin de sik siki pansumanlarla klinigi
kontrol altina alindi. Tim vakalara hidrosefali nedeni ile ventrikiiloperitoneal
sant takildi. iziemde opere edilen bebeklerin birinin taburculuk sonrasi evde
exitus oldugu dgrenildi.

Tartigma

MMC ve CM-I'nin siklikla birliktelik gdsterdigi bilinmektedir. Ust havayolu
disfonksiyonu ve anormal solunum paternleri, 2 yas altt MMC ve CM-Il va-
kalarinda goriilen en 6nemli komplikasyonlardir (6,7). Beyin sapi etkilenimini
gosteren bulber disfonksiyonun karakteristik bulgusu olan apneik ataklar; geri
donisiimli, geri donisiimsiiz veya ilerleyici olabilir. Ayrica apne semptomu,
uygulanan diger cerrahi miidahaleler ve hastada mevcut olabilen diger ek
hastaliklar ile de iliskili olabilir (7). Bu nedenle, CM-II ve apneik semptomu
olan hastaya CM-II igin cerrahi karar verirken gok dikkat edilmelidir. Bizim ¢a-
lismamizda; CM-II'li bebekler, opere edilenler ve opere edilmeyenler seklinde
iki grupta ele alinmistir. 9 bebek opere edilmis olup, her bebegdin operasyon
oncesinde CM-II'ye bagh ciddi semptomlan tespit edilmistir. Arastirmamizda
cerrahi miidahale karar semptomlarin ciddiligine ve sikigina gore verilmistir.
Diger gruptaki 16 bebek ise benzer anatomik sorunlara sahip olmasina karsin,
semptomlar olmamasindan dolayi opere edilmeden izlenmistir. Bu arastirma;
CM-II sahip olgularda operasyon kararina gidiste apnenin ve beslenme so-
runlarinin en dnemli semptomlar oldugunu géstermistir. Literatirde de Sal-
man MS(3), néroradyolojik izlemin bagladigi anda yakin Klinik degerlendirme
yapiimasinin uygun bir yaklasim olacagini belirtmistir. Cerrahi islemden énce
cekilen MRG'de serebellar tonsillerin ve vermisin yerlesimi ve pozisyonunu
belilemek dnemlidir (8). Galismamizda opere edilen grupta C, alti yerlesim
orani (9 hastanin 7’si) opere edilmeyen gruba gore daha fazla olup (16 hasta-
nin 6’s1); serebellar tonsillerin servikal omurilik kanalinda alt seviyelere uzani-
mi artikga CM-1I'ye bagli semptomlarinda arttigi gorilmustiir. Bunun yaninda
calismamizda olgu bazinda anatomik yerlesim yeri ile Klinik uyumsuzlugun
oldugu hastalar da saptanmigtir. Ornegin, opere edilen gruptaki tabloda ve-
rilen 4 numarali bebegin serebellar tonsil herniasyon yeri C, olup bu bebegin
operasyon Oncesinde ciddi semptomlarinin oldugu goriildi. Diger taraftan,
opere edilmeyen grupta tabloda verilen 2 numarali bebegin serebellar tonsil
herniasyon yeri C, olup, herhangi bir sikayeti uzun izlem siiresinde olmad. Bu
paradoksun sebebi net olarak bilinmemekte olup, anatomofizyolojik farklilikla-
rin hastalarda klinik sorunlara yol agacagini tarafimiza diisiindiirtmdstr. Bize
gore, CM-Il'igin cerrahi karar vermede preoperatif donemde MRG ile saptanan
serebellar tonsillerin servikal omurilik kanalindaki anatomik yerlesim yerleri
onemli bir kistastir. Serebellar tonsillerin asadi yerlesimi arttikca (C, ve altr),
calismamizda opere edilen hasta sayisinin arttigi gorilmektedir. Fakat bundan
da onemlisinin CM-II'ye bagli olusan klinik semptomlarin varligi ve siddetinin,
cerrahi uygulamak icin temel nirengi noktas! oldugunu diistinmekteyiz. Fakat
hasta sayimizin az olmasi bize bu konuda net karar verme ve yorum yapma
sansimizi kisitlamaktadir.

CM-II olan bebeklerin cogunda MMC birlikteligi fazladir. Bu bebeklerin hayatin
erken donemlerinde kese onarimlari yapiimalidir. Bizim hastalanmizda da ol-
dugu gibi pek ¢ok yayinda kesenin kapatiimasindan sonra hidrosefali gelistigi
gosterilmisti. Literatiire baktigimizda, bizim ¢alismamizla uyumlu olarak beyin
sap! basisinin patolojik semptomlarin olusmasinda énemli rol oynadigini ve
bu hastalarda cerrahi miidahalenin onerildigi goriilmektedir. Yine literatiirde
siklikla tercih edilen ve bizim de kullandigimiz cerrahi yontemin servikal lami-
nektomi, duraplasti ve/veya suboksipital kraniektomi oldugu tespit edilmigtir
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(2,4). Bizim galigmamizda opere edilen hastalardan biri diginda hepsine galeal
greft ile duraplasti yapilmistir. Hastalarin her birinin mevcutsa fibroz bantlan ve
araknoid yapigikiiklar ortadan kaldinimigtir. 1 olguda ise epidural alanda dural
saki ciddi daraltan ve onu bir nevi bogan siddetli fibroz bant goriiliip, bunun
eksizyonu sonrasinda yeterli dural dekompresyon saglandigina ikna olundugu
icin dura agilmamig ve duraplasti yapma ihtiyaci duyulmamigtir. Tim hastala-
ra sinirl suboksipital kraniektomi ve MRG’de tespit edilen serebellar tonsillerin
alt ucuna kadar servikal total laminektomi yapilmigtir. Literatiirde, dural kese
acilarak yapilan cerrahi dekompresyonun ve duraplastinin komplikasyonlarina
yer verildigi gorilir. Bunlar arasinda BOS fistiilii, psédomeningosel, meneniit
veya siniis hasarina bagl asin kanama en 6nemlilerindendir. Bu nedenle bazi
yayinlarda dural kese agilmadan ve duraplasti yapiimadan dekompresyon one-
rilmektedir (6,9). Her ne kadar c¢alismamizda, Klinik sorun yaratmayan BOS
fistuliind bir bebekte gorsek de daha iyi dekompresyon ve etkili klinik sonuglar
icin duraplastinin gerekli oldugunu distiniyoruz.

Sonug

Galismamizin gdsterdigi ana sonug, cerrahi miidahale kararini vermede MRG
bulgular énemlidir. Cerrahiye alinan hastalanin ¢ogunda serebellar tonsillerin
servikal omurilik kanalinda daha asag yerlesimli oldugu gortlmistir. Ancak
bunun yaninda, daha da énemlisi ve dikkat edilmesi gereken konu, CM-II'ye
bagl olusabilecek apne, beslenememe, iist ekstremitede parezi gibi semptom-
larda MRG bulgularinin ikinci plana alinabilecegidir.

Kaynaklar

1. Otera Y, Morokuma S, Fukushima K, Anami A, Yumoto Y, Ito Y ve ark,
Neurological outcomes in chiari type Il malformations and their correlati-
on to morphological findings and fetal heart rate patterns: A retrospective
study. BMC Res Notes 2015;8:57.

2. Morota N, lhara S, Postnatal ascent of the cerebellar tonsils in chiari
malformation type Il following surgical repair of myelomeningocele. J
Neurosurg Pediatr 2008;2:188-193.

3. Salman MS, Posterior fossa decompression and the cerebellum in
chiari type Il malformation: A preliminary mri study. Childs Nerv Syst
2011;27:457-462.

4. Messing-Junger M, Rohrig A, Primary and secondary management of
the chiari Il malformation in children with myelomeningocele. Childs Nerv
Syst 2013;29:1553-1562.

5. Alsaadi MM, Igbal SM, Elgamal EA, Gozal D, Sleep-disordered breathing
in children with chiari malformation type Il and myelomeningocele. Pedi-
atr Int 2012;54:623-626.

6. Ogiwara H, Morota N, Surgical decompression without dural opening for
symptomatic chiari type Il malformation in young infants. Childs Nerv
Syst 2013;29:1563-1567.

7. Nishimura T, Mori K, Sada Y, Fujii M, Apneic spells in a patient with mye-
lomeningocele without chiari type Il malformation--case report. Neurol
Med Chir (Tokyo) 1995;35:876-881.

8. Geerdink N, van der Vliet T, Rotteveel JJ, Feuth T, Roeleveld N, Mullaart
RA, Essential features of chiari Il malformation in mr imaging: An inte-
robserver reliability study--part 1. Childs Nerv Syst 2012;28:977-985.

9. James HE, Brant A, Treatment of the chiari malformation with bone de-
compression without durotomy in children and young adults. Childs Nerv
Syst 2002;18:202-206.



