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SUMMARY: Demirci Otluoglu G, Ozek MM. (Department of Pediatric
Neurosurgery, Actbadem University Faculty of Medicine, Istanbul, Turkey).
Critical cord compression at foramen magnum level in mucopolysaccharidosis
patients. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2018; 61: 1-4.

Six mucopolysaccharidosis patients who were operated at our clinic between
November 2011 and February 2018 are presented here. Suboccipital craniectomy
and C1 laminectomy were performed for stenosis at the level of foramen
magnum. Effective decompression was achieved. There was no complication.
Significant clinical relief was obtained. To follow this patient population
according to the pre-defined follow-up guidelines and refer them to surgery
before neurologic decline is apparent, is very important for the outcome of
the patients.

Key words: C1 laminectomy, foramen magnum stenosis, mucopolysaccharidosis,
suboccipital craniectomy.

OZET: Hastanemizde Kasim 2011 ile Subat 2018 tarihleri arasinda ameliyat
edilen alti1 mukopolisakkaridozlu hastanin bilgileri sunulmustur. Bu hastalara
foramen magnum diizeyindeki darlik nedeniyle suboksipital kraniektomi ve
C1 laminektomi yapilarak etkili diizeyde dekompresyon saglandi. Hastalarin
izlemi sirasinda komplikasyon gelismedi. Hastalarda klinik olarak anlamli
diizelme goriildii. Bu hastalarin mukopolisakkaridoz izlem protokoliine goére
izleminin saglanmasi ve erken cerrahiye y6nlendirilmesi hastalarin yasam
konforu agisindan olduk¢a 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: C1 laminektomi, foramen, magnum darligi, mukopolissakkaridoz,

suboksipitial kraniektomi.

Mukopolisakkaridozlar viicuttaki
glikozaminoglikanlarin yikimindan sorumlu
olan enzimlerdeki eksiklikten kaynaklanan
genetik gecisli, bir lizozomal depo hastalik
grubudur. Kontrolsiiz olarak viicuttaki
dokularda biriken atik maddeler hastalarin
yast ilerledik¢e dokularin fonksiyonlarinda
bozulmalara neden olmakta; hepatomegali,
kalp ve bobrek yetmezligi, erken baslangicli
katarakt ve yumusak doku anormallikleri gibi
cesitli klinik tablolar1 ortaya ¢ikarmaktadir. Bu
hastalarda gelisen foramen magnum, oksiput
ve atlas tarafindan olusturulan kranioservikal
bileske yerlesimli darliklar ise ciddi morbidite
ve mortaliteye yol agmaktadir. Bu nedenle bu
bélgenin dekomprese edilmesi gerekir. Yapilacak
girisim C1 laminektomi ve suboksipital
kraniektomidir. Boylece klinik olarak hastanin

gelismekte olan kuadriparezi ve solunum arresti
gibi ciddi morbidite nedeni olan ek sorunlarinin
Oniine gecilmektedir.!

Materyal ve Metot

Acibadem Universitesi Pediatrik Norosiriirji
Klinigi’'nde Kasim 2011 ile Subat 2018 tarihleri
arasinda ameliyat edilmis kranioservikal bilegke
yerlesimli darlig1 olan mukopolisakkaridoz
(MPS) tanili alt1 hastanin dosyalar1 geriye déniik
olarak degerlendirildi. Hastalarin dérdii MPS
Tip IV A (Morquio A) ve ikisi MPS Tip VI
(Maroteaux — Lamy) olgusuydu. Hastalarin iki
tanesi erkek (%33) dort tanesi ise kizdi (%64).
Yas ortalamasi 8,3 (5-13) yil olarak bulundu
(Tablo I). Hastalardan biri poliklinigimize son
i¢ aydir artan ylirime mesafesinde azalma ve
glinliik ihtiyaglarini karsilayamama sikayeti ile
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bagvurdu. Iki hastanin sikayeti ellerde baslayan
karincalanma hissi iken, {i¢ hastanin rutin
izlemi sirasinda kranioservikal bileskede darlik
tespit edildi. Bu darlik kritik diizeyde oldugu
icin hastalara proflaktik cerrahi 6nerildi. Tim
hastalar kranioservikal bileske yerlesimli darlik
nedeni ile ameliyat edildi. Biitiin hastalara
ameliyat 6ncesi dénemde kranioservikal
bileskeye yonelik manyetik rezonans (MR)
incelemesi ve ameliyat sonras1 dénemde kranial
bilgisayarli tomografi (BT) ve kranioservikal
bileske MR incelemeleri yapildi. Hastalar
ameliyat Oncesi dénemde anestezi, gogis
hastaliklar1 ve pediatri boliimleri tarafindan
cerrahiye uygunluk acisindan degerlendirildi.

Yumusak dokulardaki artmis kirilganlik ve
bazi olgularda goriilebilecek olan trakeal darlik
nedeni ile biitiin hastalar basin ekstansiyona
gelmesini engelleyecek sekilde pediatrik
fiberoptik bronkoskop yardimi ile entiibe edildi.?
Hastalarin hepsine suboksipital kraniektomi ve
C1 laminektomi ameliyati gerceklestirildi; hicbir
hastada dura mater acilmadi.

Bulgular

Hastalarda cerrahi sirasinda ve sonrasinda
komplikasyon gézlenmedi ve hicbir hastaya
kan transfiizyonu gerekmedi. Tiim hastalar
erken donemde ekstiibe edildi. Hastanede kalis
sliresi ortalama olarak 3 giindi (2-4 giin).
Ust ekstremitelerinde uyusma sikayeti olan
iki hastanin da ameliyat sonras: birinci ay
kontrollerinde sikayetlerinin tamamen ortadan
kayboldugu izlendi. Ameliyat 6ncesi donemde
paraparezi sikayeti olan hastanin ise klinik
durumunda anlamli degisiklik saptanmadi
(yirime mesafesinde artis tespit edilmedi).
Hastalarin ortalama izlem siiresi 32.6 aydi
(5-80 ay). Daha uzun siireli izlem siiresinin
gerekliligi bilinmekle birlikte bu dénemde
cerrahi komplikasyona rastlanmadi.
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Cekilen kontrol kranioservikal bolgeye
yonelik MR incelemelerinde foramen magnum
diizeyinde medulla ve spinal kord iizerindeki
basinin kalkmis oldugu goriildi (Sekil 1 ve 2).

Tartisma

Mukopoliksakkaridozlar glikozaminoglikan
katabolizmasindaki enzim eksikliginden
kaynaklanan ve toplamda 6 alt tipi bulunan,
cocukluk déneminde tani alan genetik gegisli,
seyrek goriilen bir lizozomal depo hastalik
grubudur. Ilk olarak 1917 yilinda Hunter
tarafindan iki hasta tanimlanmis ve ilerleyen
donemlerde bu hastalik grubunun alt tipleri
ve klinik 6zellikleri detaylandirilmistir.!
Glikozaminoglikan katabolizmasinin bozulmasi
sonucu hiicrelerde daha siklikla biriken
maddeler heparan siilfat ve dermatan siilfattir.
Tipik olarak goriilen kisa viicut boyu ve eslik
eden kalp, akciger, bobrek, kornea, karaciger,
kemik ve yumusak dokularda biriken atik
maddeler nedeniyle gelisen hiicre, organ ve
sistem fonksiyon bozukluklar1 goriilmektedir.3-6
Santral sinir sistemi tutulumu ise sadece MPS
Tip II'te (Sanfilippo sendromu) hastaligin
ileri safhalarinda goriilmesine ragmen diger
alt tiplerde gelisen kemik ve yumusak doku
metabolizma ve fonksiyon bozukluklarindan en
sik etkilenen yapi ise omuriliktir.” Bunu goriilme
sikligina gore tuzak noéropatiler, yani periferik
sinirlerin anatomik olarak gectigi kanallarda
sikismast ve hidrosefali izlenmektedir.

Mukopolisakkaridoz tanili hastalarda spinal
kordda ozellikle iki bdlgede ciddi diizeyde
bas1 gelismektedir. Bunlar kranioservikal
ve torakolomber bileske diizeyleridir.>6
Torakalomber bolgede gelisen darlik kifotik
deformite gelismesine neden olur. Bu olgularda
ilk asamada kord basisi olmamasina ragmen
toraks hacminde azalma ve buna bagli olarak
eslik eden solunum problemleri goriilmektedir.

Tablo I. Hastalarin demografik bilgileri ve JOA (Japanese Orthopedic Association)!0 skorlarina gore
fonksiyonel durumlari

Hasta Tanisi Ameliyat sirasinda yast (yil) ~ JOA skoru  Fonksiyonel durumlari
Izlem siiresi

1/E MPS Tip VI 9 13 60 ay

2/E MPS Tip VI 5 14 14 ay

3/K MPS Tip IV A 7 14 80 ay

4/K MPS Tip IV A 6 12 31 ay

5/K MPS Tip IV A 13 14 5 ay

6/K MPS Tip IV A 11 15 6 ay
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Sekil 1. MPS Tip IV A tanist ile izlenen hasta. Ameliyat 6ncesi sagital T2 agirlikli kranioservikal bolgeye yonelik incelemesi
(a). Kronik basi sonucu gelisen T2 hiperintens degisiklikler (ok). Ameliyat sonrasi sagital T2 agirlikli kranioservikal
bolgeye yonelik incelemesi (b). Ameliyat sonrasi donemde iskemik degiskliklerde diizelme goériilmemekte (ok). Ancak
subaraknoid mesafede genisleme izlenmekte.

Sekil 2. MPS Tip VI tamusi ile takip edilen hastanin ameliyat 6ncesi sagital T2 agirlikli kranioservikal bileskeye yonelik
MR incelemesi (a). Ayni hastanin ameliyat sonrasi sagital T2 agirlikli kranioservikal bileskeye yonelik MR incelemesi
(b). Kord etrafindaki basinin ortadan kalkmasi ile belirgin derecede genisleyen subaraknoid aralik goriilmekte (ok).

Kranioservikal bileske yerlesimli gelisen klinik tablo ile karsilasilabilinir.8 Tedavinin
darliklar ise hayati tehdit edecek derecede  py jskemik tablo kalici zedelenme birakmadan
ciddi sonuglar dogurabilmektedir. Ciddi kord
basis1 ve buna ikincil gelisen kord iskemisi
sonucunda hastalarda ani olumsuz gelisen Bu hastalarin tanisi konulmus alt tiplerine

planlanmasi 6nerilmektedir.?
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gore belirli protokoller ¢ercevesinde izlemleri
saglanmali ve kord basisi tespit edildigi zaman
klinik tablodan bagimsiz olarak cerrahiye
yonlendirilmelidir.34? Nitekim hastalarimizdan
iist ekstremitelerde karincalanma sikayeti
olanlarin ameliyat sonras: erken dénemde
sikayetlerinde hizli diizelme goriiliirken {ig
aydir ylirime mesafesinde azalma sikayeti ile
basvuran hastanin kliniginde anlamli diizelme
tespit edilemedi. Mukopolisakkaridoz tanil
hastalarin klinik bulgu vermeden belirli takip
protokollerine gore izleminin yapilmasi ve
hayat kalitesini 6nemli derecede etkileyen
patolojilerin erken teshis edilmesi cerrahi
icin uygun zamanlamaya ve hastalarda yiiz
giildiirticii sonuglarin alinmasina da olanak
saglamaktadir.

Hastanemizde bu hastalara minimal suboksipital
kraniektomi ve C1 laminektomi cerrahisi
uygulanmaktadir. Hastalara cerrahi girisim
sirasinda duranin agilmasi 6nerilmemektedir.
Bu cerrahi girisim sayesinde etkili diizeyde
dekompresyon saglanmakta ve klinik olarak da
hastalarda olumlu yonde gelisim izlenmektedir.
Ameliyat siiresinin kisa olmasi ve hastalarin
erken mobilizasyonunun saglanabilmesi cerrahi
ek morbidite olasiligini anlamli diizeyde
diisiirmektedir. Bu da hastanede kalis siiresini
kisaltmakta ve hastalarin kisa siirede normal
yasamlarina geri donebilmelerine olanak
saglamaktadir. Bu olgularin hastanede kalis
siireleri diger deformite cerrahisi uygulanan
hastalarimiza gére oldukca kisadir.

Ameliyat sonras: yapilan kontrol MR
incelemelerinde kord basisinin anlamli derecede
ortadan kalktig1 gosterilmistir (Sekil 1). Ancak
kronik iskemi sonucunda gelisen radyolojik
degisiklikler ameliyat sonras1 donemde diizelme
gostermez. Bu da MPS tanisi olan hastalarin
belirlenen takip protokolleri ¢ercevesinde
izlemini gerekli kilmaktadir. Erken tani konulan
hastalarda erken tedavi sonucunda klinik olarak
olumlu sonu¢ alinmaktadir. Sonug¢ olarak
minimal invazif bir cerrahi girisim sonucunda
hem hastalarda radyolojik olarak etkili diizeyde
dekompresyon saglanmakta hem de klinik
olarak diizelme goriilmektedir.

Cocuk Saghgi ve Hastaliklar: Dergisi ® Ocak-Haziran 2018

Sonug olarak MPS (mukopolisakkaridoz) tanili
hastalarda kranioservikal bileske yerlesimli
darliklar ciddi mortalite ve morbiditeye
neden olmaktadir. Bu hastalarin belirlenen
protokoller cercevesinde izlemi ve erken
donemde cerrahi uygulanmas: olusabilecek
kord zedelenmesini, iskemik degisiklikleri ve
bunlarin sonucu olarak klinikte kotiilesmeyi
onlemede oldukg¢a 6nem tasimaktadir. Bu
olgular, izlendikleri metabolizma bdliimleri
tarafindan belirli araliklarla beyin ve sinir
cerrahisi agidan degerlendirilmeleri konusunda
ozellikle uyarilmalidirlar.
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