ARNOLD - CHIART MALFORMASYONU
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Nadir goérillen bir anomali olén bu vaka, Gazi Egitim ve Arags-
tirma Saglik Ocagi gevresinde yapian' toplumsal ¢alismalar sirasinda
tesbit' edildi. Bu vak’a nedeniyle ilk bulgumuz olan hydrocephalus

konusu gozden gegirildi.

Hydrocephalus beyindeki yan ventri-
kiillerde ve subarachnoid arahkta a-
normal derecede serebro-spinal sivi
toplanmas1 demektir, (1, 2, 3, 4, 5).
Basin yalnizca biliylimesi anlamina gel-
mez(6). Fakat sivinin bosluklarda top-
lanmas1 sonucu bas biiyiiyebilir.

Serebro Spinal sivi lateral ventri-
kiillerde chorioid plexuslardan salgi-
lanir. Arachnoid villi, perivaskiiler ve
subarachnoid mesafelerde absorbe ola-
rak vendz sirkiilasyona ulagir (1, 2, 3,
4, 5). Normalde sivinin yapimi ve ab-
sorbsiyon hizi arasinda hassas bir den-
ge vardir(5). '

Lateral ventrikiilelerden intervent-
rikiller foraminalarla (Monro) 3 -cii.
ventrikiile, oradanda Sylvius kanali
ile 4 cii. ventrikiile gegen serebrospinal
stvi, foramen Magendie ve Faromina
Lusckalarla . ventrikiilii terkedip bey-
nin ‘tabani boyunca basillar sisterna-

lardan serebral yiizeye ve spinal ilige '

-yayilir(3, 4, 5).

Klosovsky(3) hydrocephaluslar1 :
1- Intrauterin dénemde hydrocep-
halus -

N\

2- Erken postnatal dénemde hydro-
cephalus '

- 3- Geg postnatal donemde hydro-
cephalus diye smiflandirmistir.

Embriyolojik olarak, intrauterin
gelisme sirasinda ilk dort ay iginde fiz-
yolojik bir hydrocephalus mevcuttur
(10). Bundan .sonra yavag yavas bu
durum diizelir. Patalojik olarak hydro-
cephalusun bu dénemde meydana ge-
lisine ait kati g¢aligmalar olmamakla
beraber radiasyon, thermal energy,
degisik toksik ve kimyasal maddeler ve
annedeki endokrin sistem dengesizligi
neden olarak gosterilebilir. Kseleva,

- erken  postanal perioddaki hyd-

rocephaluslara dogum travmalarinin ve
uzamis asfiksinin sebep oldugunu s6y-
ler(8). Burada kanama sonucu meydana
¢tkan tikanmalara baglt olarak, ilk
giinler ve ilk haftalarda hattd dogum-
dan sonraki haftalarda hydrocephalus
goriilebilir. Bu durum, kanamanin
organizasyonu ve beyinde mevcut Ode-
min ¢Ozilmesinden sonra sona erer.
Fakat siddetli vakalarda devaml ka-
labilir(3-8). Geg postnatal donemdeki
hidrosefaliler communicating” veya

(x) AtatﬁrkUnivérsitesi Tip Fakiiltesi Toplum Hekimligi Bolimi Ogretim Gorevlisi-



“non communicating - obstructive”
olabilirler. Obstructive tip hydrocep-
halusda en sik Sylvius kanalimin, daha
‘az sikhikla ve sirastyla foramina Monro
ve Foramina Magendi, ve Luschka-daki
stenozlar rol oynar(3-5). Eger suba-
rachnoid aralikta kanama veya iltihap
varsa yahutta obstructive tipteki hid-
rosefalide Spontan iyilesme olmugsa
communictating hydrocephalus’dan

bahsedilir(3). Ayrica cerebral atrofi -

veya hipoplazi sonucu meydana gelen
ve “hydrocephalus exvacuo” denen
tip c¢ok nadirdir ve kafa i¢i basmnc
artmaz (2, 6).

Yeni dogan ve siit gocugu done-
neminde goriilen obstructive tipte hydro-
cephalusta tek neden kongenital mal-
formasyonlar degildir(4). Bu hususta
enfeksiyonlar Onemli rol oynayabilir.
fitihabi menenjitler, Tbc. menenjit,
toksoplasmik menengo - ansefalit so-
nucu Sylvius kanali iltihaplanarak ti-
kanabilir. Timo6r, apse ve kana-
malar(5) bebeklerde blokaj nedeni ‘ile
hidrosefaliye sebep olurlar (4).

1913 de Blackfan ve Dandy, Syl-
vius ‘kanalinm tikanmasimdan(5), daha
sonralar1 ise Dandy, foromen Monro’-
nun tikanmasindan(5) meydana gelen
hydrocephalus vakalar1 nesrettiler.

Foramen Magendie ve foramina
Luschka’larin atrezi ve darhiklar1 na-
dirdir(3). Kongenital veya sonradan
_edinilmis dura mater degisiklikleri de
hydrocephalusa neden tegkil edebilir-
ler. Nen Hauser’e gore lokal dural
defektlerin  bulundugu bolgedeki ke-
mikte incelme ve disar1 dogru bir sig-
kinlik goriilebilir(2).

Hydrocephaluslarin communicating
veya non communicating tipte mi ol-
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dugunu ayirt etmek igin, indigo karmen
ve phenolsulfonphthalein, lumbal su-
barachnoid araliga enjekte edilirse(5)
ve hasta bag asafi pozisyona  getiri-
lirse non Communicating tipte 20-30
dakika sonra yan ventrikiilde gdriiniim
miimkiin olmaz. Olay tek tarafh
olabilir.  Tikanma, Sylvius ka-
nali atrezisinden, foraminalarin yeteri
derecede gbrev yapamamasi veya il-
tihap,  tiim6rden subarachnoid mesa-

- fenin kapanmasi sonucu olabilir ve

ventriculography ile neden ve yer ta-
yininden sonra cerrahi miidahalenin
yapimr hakkinda karar verilebilir(5-6).

Yukarda da kisaca anlatilan com-
municating tipteki hydrocephalus, se-
rebro-spinal sivinin absorbsiyon kusu-
rundan veya nadiren agiri sivt yapr-
mindan olur. Mayinin birikmesi nede-
niyle kafa igi basinci artar. Ventrikiiller
genigler ve neticede serebral korteks
gittikge "~ incelenerek  (1-5), bazan 0,5
cm. veya 1 cm. kalmligina ulasir. Dural
sintislerdéki vendz basing yiikselir, kafa
derisi venleri genisler ve sonunda basing
artmasina bagh' olarak kafa - siitiirleri
ayribr (1-5). Ilerleyen vakalarda beyin
tabanmda da basing artimu goriilebilir
fakat basal gangiionlar uzun siire. zarar
gormezler(5). ‘

Bir hekim olarak, gocukta on fon-
tanelde sigme veya gerginlik, siitiirler-
de acilma ve kafa c¢evresi Olglimiinde

normale gore artma- dikkati ¢ekiyorsa
hydrocephalus yoniinden mutlaka arag-

tirtimalidir. o ;

Kusma, irritabilite, hatta konviil-
siyon en erken belirtilerdendir. Eger
siitiirlerde agilma basladiise baglangigta
zahiri bir iyilesme goze garpar. Cocuk-
ta kafa derisi venalarinda genisleme,
gbz kiirelerinde st skleramin goriiliip



g0ziin batan gilines manzarast arz et-
mesi yiize korkung bir ifade verir(5).
Nabiz, solunum, renk hattd isitme ve
gbérme normal olabilir. 3-4 ay sonra
mental retardasyon asikdrdir(5). Co-
cuk biiyiiyen basi tutamaz, yattig: yerde
hareket bile ettiremez. Vakalarmm bir
kisminda Spontan olarak basin bii-
yiimesi durabilir ve bundan sonra iler-
leme olmaz. Tleri vakalarda, rontgen
filminde parieto-occipital ve fronto-
parietal siitiirlerin bariz olarak acil-
mis oldugu goriiliir,

Hydrocephaluslarda hastaya yar-
din etmek yoniinden hekimin bashca
gorevi communicating tip hydroacep-
halusu, obstructive tip ve gocuklardaki
kronik subdural hemotomla ayirt et-
mektir. Ciinkii communicating tipte
tedavide cerrahi olarak chorioid plexusu
¢ikarma esasina dayanir. Shunt yiiz giil-
diirlicii  degildir.

Hydrocephalusun nedenine gore
tedavi fazlaca basarili olmamaktadir.
Lumbal, ventrikiiler ponksiyon, de-
compressive trepanasyon, i¢ ve dig
drenajlar, chorioid plexusun ¢ikarl-
mast veya koagiile edilmesi, trepanas-
yon, karotis arterlerinin baglanmasi
vs. gibi yollar denenmistir. Kendili-

ginden iyilesen vakalar yok degildir.

Prognoz vakaya gore degisir.
2- Arnold-Chiari Malformationu :

Arnold-Chiari Malformasyonu né-
rologlar igin biiyiik 6nem tasir. Clinki
semptomlar kahil yasa kadar goril-
meyebilir ve diizelmeyebilir.

flkin 1891 de Chiari ve 1894 de
Arnold ayni yillarda ingilterede de
Russell ve Donald, yaptiklar: encephalo-
graphic galigmalarda {glincli ventrikii-
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lin anterior pozisyonunda anormallik,
massa intermediada genisleme ve falx
cerebride hipoplazi, yan ventrikiiliin
fizyonuna bagl septum pellicidum yok-
lugunu gosterdiler(8). Vakalarin bir
kisminda menengo - myelocel ile bir-
likte hidrocephalus, .baska bir gurup-
tada occipito-cervical anomaliler vardi.

Mevcut vakalarda genellikle hydro-
cephalus, spine bifida ve medulla ob-
langata ve _cerebellar dokunun dil
seklindeki e¢ikintisinin foramen Mag-
num yoluyle spinal kanala dofru yer
degistirdigi gorilir(2).

J. Cafey ve arkadaglar, hydrocep-
haluslu vakalar iizerinde ventriculograp-
hic galiyjma yaparken vakalardan bi-
rinde st cervical seviyede, spinal su-
barachnoid mesafenin asikdr olarak
genisleme gosterdigi dikkatlerini ¢ekti(2).

Cerebellar hemisferlerin ventro-me-
dial parcasindan baska medulla ve
dérdiincii ventrikiiliin de servikal spi-
nal kanala dogru ¢ikintisi, bu sendro-
mun belli bagh 6zelliklerindendir. Mu-
ayyen kemik anomalileri de bu sendrom- -
la birlikte goriilebilir(4). Bu anomali
ile birlikte goriilen klinik belirtiler ce-
rebellum, medulla oblangata ve Tist
servikal kordun yaptif: bask: derecesine
ve siiresine baghdir. Orta derecedeki
semptomlar erken c¢ocukluk c¢aginda
mevcut olabilirse de hayatin ikinci ve
tglincii on yilinda .daha bariz olup
daha fazla sekiller goriliir.

Kahillerde semptomlar, boyunda
sertlik, bas agrisi, konusmada tutuk-
luk, yiirimede dengesizlik ve alt eks-
tremitelerde pareziden ibarettir. Ba-
binsky miisbet ve ataksik hareketler
goriilebilir(4).



Rontgen filminde, {ist cervical
kanalda kisalik, atlas ve occipiitte
fusion, odontoidin arkaya yer degis-
tirmesi ve sif bir basiocciputla bir-
likte foramen Magnumun huni seklini
aldig1 goriilir. Manometric test sik-
Iikla subaraknoid bloku gdsteriyor ki,
ventrikiiler dilatasyonu izah yoniindén
Onemi bﬁyﬁktﬁr(4).

Vaka: F.D. 35 giinliik erkek go-
cugu, gOriildii§ii zaman bagm biiyiik
oldugu dikkati c¢ekerek, aileye sorul-
dugu zaman dogdugu zaman basin
biiyiik oldugu ve 14 giinliikken bin-

gildagin kabarmaya bagsladigi, bélge -

doktorlarna miiracaatla antibiyotik ve
C vitamini kullanildig1 fakat biiylimenin
azalmadan, arttifn Ogrenildi.

Oz gecmisinde : Annenin gebe-
lik ve dogum olayinin normal seyrettigi,
atesli bir hastalik, travma vs. olmadigi,
dogar dogmaz bebegin agladigi, mo-
rarmadifi, havale gelmedigi, tiglincii
giin baslayan sarihigin ¢ok hafif ve bir
giin devamla gectigi, bebegin - beslen-
mesinin anne siitii ile olup emmenin
olduk¢a kuvvetli oldugu O6grenildi.

Soy gecmisinde: Karadeniz bolge-
sinden gelen anne (23 y.) ve baba (28
y.) kardes ¢ocuklar1 idi. Ailenin 1.5
yasindaki diger ¢ocugunda her hangibir

anormallik yoktu. Ayrica soyda bu tip-

bir anomali, 6li dogum, diigiik ve
ailevi bir hastalik tarif edilmiyordu.

Fizik Muayenede: Ates 37.5°C.
Bag cevresi 39.9 cm., Agurhik 3.5 kg.
Boy 51 cm.emme, ve Moro miisbet,
patolojik reflexler yoktu. Fontanel 5x5
cm. agiklifinda hayli kabarik, yatma
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ve dik tutma ile degigmiy'o’r, siitiirler
actk, kemik yumusak, frontal ve occi-
pital bolge normale nazaran agikir
olarak digar1 dofru ¢ikinti yapmuigt:
Boyun kisa ve bag devaml arkaya dog-
ru bitkiik, gozlerde hafif derecede ba-
tan glines manzaras: vardi. Sekil 1 a.b.c.

Solunum- sistemi ve dolagim sis-
temine ait patolojik bulgu tesbit edi-
lemedi. '

Hastada herhangi bir ekstremite
anomalisi, vertebral anomali kistik
tesekkiil, menengo-mylecoel gibi bul-
gular yoktu, ve hissiyet kusuru tayin
edilemedi. Bebek hafif spastikti ve bu
yas igin normaldi.

Bag cevresi bir hafta sonraki kont-
rolde 38.9 cm bulundu.

Hastada biitin bu bulgularla Ar-
nold-Chiari Malformasyonu diiglinii-
lerek yapilan réntgenolojik gekim so- -
nucunda bulgular teshisi dogruladi. Se-
kil 2

 Hastaya imkansizliklar dolayisiyle
ventrikiilografi ve manometrik ¢a-
lisma, yapilamadi. Aileye gocukta bast
devamli biiyiitebilecek dogustan bir
anormallifin mevcut .oldugu, ilagla
degil yapilacak bazi tetkikler sonucu,
cerrahi olarak tedavi edilebilecegi izah
edildi. Baba is nedeniyle Erzurumu
kisa bir zaman sonra terk edeceklerini
soyliiyordu. Aileye teshis ile birlikte
beyin cerrahisi boliimii olan bir hasta-
hane tavsiye edildi.

Bir hafta sonra yapilan ev ziya-
retinde ailenin Erzurumu terk ettigi
Ogrenildi.
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Sekil 1 b
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Sekil 1 ¢




TARTISMA

Genellikle bu sendrom k#hil yas-
larda goriilip bas agrisi, ataksik yii-
riiyiis boyun sertligi, bas donmesi,
konusmada bozukluk gibi gesitli _bul—
gular sonucu teshis konulur(4). Vakamiz
heniiz 35 glinliik olup tek bulgusu, ai-
lenin de ifade ettigi gibi bagm dogus-
tan biiyiik olup gittikce de artmasi ve
fontanelin kabariklig1 idi. Arnold, Chi-
ari ve bu konuda nesriyat yapan aras-
tiricdar vakalarin ¢ogunda menengocel
veya menengomyelocel ve bunlara ait
semptomlar gdsterdikleri halde vaka-
. muzda bu gibi patolojik gbriiniim yok-
tu ve agikér bir spina-bifida goriilmedi.

Russel ve arkadaslarida menengomy-
myelocel ve alt spina bifida ile birlikte
olmayan vakalara da rastlandigim ileri
stiriiyorlar(4).

Vakamiz belki daha ileri yaslarda
goriilmiis olsa idi cerebeller, medulla
oblongata veya cervical cordun baski-
sina ait bulgular tesbit edebilecekti.
Fakat ¢ok erken goriilmesi dolayisiyla
hi¢ bir norolojik bulgu mevcut degildi.
Yalmiz bas cevresi normale nazaran
hayli genis olup 39.5 cm (N: 33.5 cm)
bir hafta iginde 3 mm kadar genisle-
digi misahede edildi. '

Aile hikayesinde ve ayrica dogumu
yaptiran ebenin ifadesinde vakada
dogum travmasi ve enfeksiyon yoktu.

Anne hi¢ bir enfeksiyon gecirmemis,
ilag almamig ve belirli bir strese maruz
kalmamistt,

Kafa grafisinde kalsifikasyona ait
bir bulgu goriilemedigi gibi hikdyeden
de toksoplasmosise ait bilgi edinilemedi.
Bebek dogdugundan buyana ateglen-
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memis, konvulsiyon gecirmemis, aktif,
rahat¢a emebilen patolojik reflexleri
olmayan normal bir bebek gelisi-
minde idi. Tek bulgu hydracephalus
ve boynun kisaca ve devamli arkaya

- doniik olmasiydi. Bununda servikal

bolgedeki anomaliye bagli olabilecegi
diigtiniildij.

-Egér inklnlarimiz olsa ve ventrikii-
lografik, manometrik ve pndmoense-
falografik galigmalar yapabilseydik va-
kay1dahaiyi aydinlatacak ve bukonu
lizerinde tartigmay1r derinlegtirebilecek-
tik. Ancak klinik bulgu ve raydyografide
kafa ve boyun filmleri ile teshis koy-
dugumuz bu nadir vaka, tedavi yoniin-

. den gocuga yardim etmek bakimindan

Onem tagir kanisindayiz.

SUMMARY

A case (35 days old) of Arnold-
Chiari malformation is presented. The
patient had only hydrocephalus and
dorsal flexion of the neck with short-
ness. Inthis case, roentgenographic find-
ing was typical for this malformation.
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