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Ozet

ARNOLD-CHIARI TiP 2NIN ATIPIK KLINIK
PREZENTASYONU

Chiari Malformasyonu 1891 yilinda Hans Chiari
tarafindan posterior kranial fossa yapilarinin spinal kanal
icerisine dogru yer degistirmesi olarak tanimlanmis ve
yayinlamigtir. Arnold tarafindan meningomyelosel ile
birlikte hindbrain sarkmasi olan bir ¢ocuk bildirilmesi
lizerine “Arnold-Chiari malformasyonu” olarak tekrar
tamimlanmigtir. Etyolopatogenezde en c¢ok kabul edilen
teori kraniovertebral bileskedeki mezodermal defekttir.
ACM; hastaligin derecesine gore 4 tipe ayrilmistir. En sik
goriilen formu tip 1'de serebellar tonsiller foramen
magnumdan agagi boyun omuriligine 4 mm’den fazla yer
degistirir. Cogunlukla yasamin addlesan veya yetigkin
doneminde sorun yaratana kadar fark edilmez. ACM Tip
2’de beyin sap1 kisminin, 4. ventrikiiliin ve serbellumun
servikal spinal kanala girmesi durumudur; pons ve 4.
ventrikiil egilmigtir. Bu hastalarda tan1 i¢cin USG ve MRI
bebeklerde radyasyon vermeden kolayca uygulanabilir.
CM 2’de cerrahi tedavide amac klinik tabloda duzelmeve
eslik eden patolojilerin duzeltilmesidir. Eslik eden
hidrosefali varhiginda V-P sant takilmasi, yapilmasi
gereken ilk islemdir. Daha sonra Meningomyelosel tamiri
yapilip izleme alinmalidir. Bu ¢alismada bilateral vokal
kord paralizisine neden olan Arnold-Chiari Tip 2
malformasyon olgusu literatiir esliginde tartisiimigtir.
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Konjenital Bilateral Vokal Kord Paralizisi
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Abstract

ATYPICAL  CLINIC
ARNOLD-CHIARI TYPE 2
Chiari malformation was described and published by
Hans Chiari in 1891 as displacement of posterior fossa
content into spinal canal. It was republished as Arnold-
Chiari malformation (ACM) as Arnold reported a
child with meningomyelocele accompanied by
hindbrain herniation. In the etiopathogenesis, the most
widely accepted theory is presence of a mesodermal
defect in craniovertebral junction. ACM classified into
4 types. In the most common form, namely type 1,
cerebellar tonsils are displaced more than 4 mm from
foramen magnum to cervical spinal cord. Generally, it
is failed to recognize until adolescent age or adulthood
when it causes problem. In ACM type II, it is
condition in which brainstem, fourth ventricle and
cerebellum enter spinal cord; pons and fourth ventricle
is shifted. Sonography and magnetic resonance
imaging in infants can be readily available for
diagnostic purposes without ionizing radiation. In
ACM type II, the aim of surgical treatment is
correction of comorbid pathologies associated with
clinical improvement. V-P shunt insertion is the first-
line intervention in case of comorbid hydrocephaly.
Then, meningomyelocele should be repaired. In the
present study, a case with Arnold-Chiari malformation
type II causing bilateral vocal cord paralysis is
discussed in the light of literature
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Congenital bilateral vocal cord paralysis

PRESENTATION  OF

Chiari Malformasyonu 1891 yilinda Hans Chiari tarafindan posterior kranial fossa yapilarinin spinal kanal icerisine
dogru yer degistirmesi olarak tamimlanmis ve yayinlamistir. Arnold tarafindan meningomyelosel ile birlikte
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hindbrain sarkmasi olan bir ¢ocuk bildirilmesi {izerine “Arnold-Chiari malformasyonu” olarak tekrar
tanmimlanmigtir [1]. Arnold-Chiari malformasyonu (ACM) dort grupta incelenir; ACM Tip 1'de serebellar
tonsillerin foramen magnumdan asagi boyun omuriligine 4 mm’den fazla yer degistirir. Ileri yasta bulgu verdigi icin
“erigkin tip” olarak da bilinir. Tip 2’de ise Tipl’den farkli olarak medulla ve 4. ventrikiil kaudale dogru yer
degistirmistir.

Olgu Sunumu

6 aylik bebek stridor nedeniyle klinigimize ¢ocuk hastanesinden konsiilte edildi. Anamnezinde devlet hastanesinde
C/S ile dogmus. Dogum sonrast stridor nedeniyle bir sevk edilen hastaya yapilan tahliller sonucu Meningosel tanisi
konmug ve hasta opere edilmis. Postop solunum sikintis1 devam etmesi iizerine direk laringoskopik muayene
yapilmis ve laringomalazi tanist konmus. Yaklagik 20 giin entiibe kalmis. Gerektiginde kullanmak icin oksijen tiipii
ile taburcu edilmig. Taburculuk sonrasi solunum sikintisi ve stridoru artan hasta akut laringotrakeobrongit 6n
tanistyla hastanemizde ¢ocuk hastanesi yogun bakim servisine yatirilmis. Transfontanel USG'de her iki lateral
ventrikiil dilatasyon (sagda 31 mm, solda 30 mm) izlenmis. Klinigimize stridor nedeniyle konsiilte edilen hastada
laringoskopik muayenede bilateral vokal kord paralizisi goriilmesi iizerine Kraniyal MRG c¢ekildi ve Arnold-Chiari
tip 2 malformasyonu tanist kondu (Sekil 1). Ardindan solunum sikintis1 ve stridordan dolay: trakeotomi acildi.
Hastanin ailesine trakeotomi bakimi anlatildi.

Sekil 1 : Kraniyal MRG

Tartisma
Arnold-Chiari malformasyonu (ACM) ilk olarak 1883’de Cleland tarafindan tamimlanmigs fakat 1891 yilinda Hans
von Chiari tarafindan smiflandirilmis ve yaymlanmistir [1]. Etyolopatogenezde en cok kabul edilen teori

kraniovertebral bileskedeki mezodermal defekttir [2].

Kadinlarda daha sik goriilmektedir. Siringomyeli % 30-70’inde, hidrosefali ise % 10-15 olguda goriilmektedir [1].
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ACM; hastaligin derecesine gore 1, 2, 3 ve 4 seklinde tiplere ayrilmistir. ACM Tip 1'de serebellar tonsiller
foramen magnumdan asag1 boyun omuriligine 4 mm’den fazla yer degistirir. Bu asag1 kayma omurilik ile kafa ici
arasindaki BOS dolagimini tikar. Bu sayede syringomyeli yada hidromyeli denilen omurilik igindeki sivi
birikmesine neden olabilir. Chiari malformasyonlarinin en sik goriilen seklidir. Cogunlukla yasamin adolesan veya
yetiskin doneminde sorun yaratana kadar fark edilmez. [3]. ACM Tip 2’de beyin sap1 kisminin, 4. ventrikiiliin ve
serbellumun servikal spinal kanala girmesi durumudur ve pons ve 4. ventrikiil egilmistir. Bu durum her zaman
myelomeningoselli hastalarda olur. Myelomeningosel konjenital (dogustan) bir hastalik olup omuriligin anne
karninda gelisirkentam kapanmamas: ve dogumda acik (kese seklinde) omurilik defekti olmasi halidir.
Myelomeningoselin disinda hidrosefali, kalp damar anomalileri, acik olmayan aniis ve diger gastrointestial ve
genitoiirriner anormallikler ile beraber olabilir.

Tip 3°de servikooksipital bir meningomyelosel kesesi i¢inde serebellum ve medullanin bir parcasi bulunur. Tip 4’de
ise serebellum ve beyin sap1 hipoplazisine kii¢iik posterior fossa eslik edebilmektedir.

Mclone ve Knepper in 1989’da ileri surdugu birlesik teori (Primer kapanma defekti ve noral tupun sekonder
rupturu), etiyolojiyi ve CM 2 deki patolojileri aciklayan en uygun teoridir [4].

Genel olarak ACM’da klinik bulgular beyin sap1, medulla, alt kranial sinir, serebellum ve spinal kord basisina bagh
gelismektedir. ACM Tip 2°de ise sikayetler beyin sap1 ve alt kraniyal sinir (%45), serebellar (%7) ve iist servikal
kanal (%48) bulgularindan olugsmaktadir ve yasa gore degisiklik gosterir.

Bebeklerde solunum giicliigii, alt kranial sinir felgleriyle kendisini gosterir. Aspirasyon pnomonisi, apne ataklari,
spina bifida komplikasyonlar1 &liime yol agabilir. Aglama ve bagirmalar1 yoktur ya da zor duyulur. Infantlarda tam
tesadufen konmaktadir. Irritabilite, apne, stridor, opistotonus, asp. pnomonisi, aglayamama, yutma giicliigii,
nistagmus, motor defisit ile gelirler. Cocukluk ¢aginda spastik {iist ekstremiteler, ataksi ve disatri daha 6n plandadir.
Adolesan donemde ensede agri, C2 dermatomunda disestezi goriiliir. Gelisen skolyoz da, bu olgularin sik bagvuru
nedenlerinden biridir. Genellikle bunlara gerilmis kord sendromu eglik eder [5-9].

Bu hastalarda tani icin bir¢cok yardimei radyolojik tetkik istenebilir. USG ve MRI bebeklerde radyasyon vermeden
kolayca uygulanabilir. Ultrasonografi bebeklerde tonsil herniasyonunun ve siringomiyelinin tanisinda kullanilabilir.
Prenatal USG ve/veya fetal MRG ile erken tanida mumkundur. Per op. USG ise 4.ventrikul-sirinks iligkisini
gormek ve ameliyat planlamasi acisindan onemlidir [5,6,8,10].

MRI ile hem beyin hem serebellum, hem beyin sapt hem de omurilik goriintiilenerek malformasyonun yayginlig
hakkinda bilgi sahibi olunabilir. Bu yapilarda en iyi CT’ye nazaran MRI verir.

CM 2de cerrahi tedavide amac klinik tabloda duzelme ve eslik eden patolojilerin duzeltilmesidir. Eslik eden
hidrosefali varliginda V-P sant takilmasi, yapilmasi gereken ilk islemdir. Daha sonra Meningomyelosel tamiri
yapilip izleme alinmalidir. Ozellikle uykuda ortaya cikan apne, bradikardi, solunum ve yutma guclugu,
inspirasyonda ortaya cikan progressif stridor olan olgularda mutlaka kraniyal herniyasyon igin acil cerrahi
dekompresyon yapilmalidir [5,6,9]. Bizim vakamiz ge¢ donemde ilk planda idiyopatik bilateral vokal kord
paralizisi ile bize konsilte edildigi i¢in trakeotomi actik.

Sonug¢
Stridorlu pediyatrik hastalarda konjenital malformasyonlar icin hekim uyanik olmalidir. Ozellikle iist hava yollar1

KBB hekimi tarafindan dikkatlice kontrol edilmeli ve gerektiginde konjenital malformasyonlar icin goriintiileme
yontemlerine bagvurulmalidir.
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