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ARNOLD-CHiARi MALFORMASYONU: GEBELIK
ONCESi BAKIM ONEMIi VE YENIDOGAN SONUGCLARI

Arnold-Chiari Malformation: The significance of
Pre-pregnancy Care and Newborn Outcomes

Erhan H. COMERT, Hidayet SAL, Y. Semih EKICi, Emine Ahu KOG,, Cavit KART, *Turhan ARAN

OZET

Amag: Bu galismada klinigimizde yatirilarak tedavi alan Arnold chiari tip 2 malformasyonu tanili, olgularin cin-
siyet, dogum sekli, gestasyonel hafta, dogum agirlig, eslik eden ek anomaliler, egitim durumu, antenatal bakim
ve folik asit kullanimi, yenidogan dénemindeki operasyonlar, dogum sonrasi yenidoganda gozlenen problemler
ve sekeller gibi postnatal sonuglar degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklari ve Dogum AD’da Ocak 2016
ile Mayis 2018 tarihleri arasinda Arnold Chiari Tip 2 tanisiyla klinigine yatirilan tim bebekler bu tek merkezli
retrospektif calismaya alindi. Hastalara ait verilere tibbi kayitlardan ulagildi.

Bulgular: Calismaya toplam 20 Arnold chiari tip 2 malformasyonu olan olgu dahil edildi. Akraba evliligi hicbir
olguda yoktu. Gebelerde folik asit kullanimi sadece 2 (%20) olguda mevcuttu. 10(%50) olguda tani viyabilite
sinirindan 6nce konulmus ve aile gebelik terminasyonu istemisti. Terminasyonu kabul eden 10 olgudan 4 (%40)
tanesine meningosel/ meningomyelosel eslik ediyordu. Gebeligin devamina karar veren 10 olgudan 6 (%60)
tanesine meningosel-meningomyelosel eslik ediyordu. Olgularin medyan gebelik yasi 37 hafta, ortalama yeni-
dogan agirlig1 3117+522 gram, medyan 1.dakika ve 5.dakika APGAR skoru sirasiyla 6 ve 8 idi. Yenidoganlarin 6
‘si erkek (%60), 4'U kiz (%40) idi. Bebekler ortalama postnatal 3. giinde opere edildi. %90’nina sant operasyonu
uygulandi. 9 olguda fizik tedavi uygulamasi gerektiren hareket kisitliligi ve giic kaybi mevcuttu. 7(%70) olguda
bir ekstremitede hareket kisithigi ve giig kaybi var iken, 2 (%20) olguda her iki alt ekstremitede hareket ve kas
glict izlenmedi. Bes (%50) yenioganda miksiyon ve defekasyon sorunu nedeni ile temiz aralikli katater uygula-
masi gereksinimi olusmustu.

Sonug: Yapilan galismalardan ve klinigimizdeki olgulardan da anlasilacagi gibi NTD olgularinda folik asit kul-
lanmama yada dizensiz kullanim 6ykileri mevcut. Bu sebepten klinigimizde degerlendirilen olgulara yiiksek
oranda NTD egslik etmekte.

Anahtar Sozciikler: Arnold-Chiari Malformasyonu; Folik asit; Meningosel; Meningomyelosel; Néral tiip de-
fekti; Yenidogan

ABSTRACT

Background: The aim of this study evaluate to properties of patients such as gender, birth type, gestational
week, birth weight, accompanied additional anomalies, education status, antenatal care and folic acid usage,
neonatal operations, postnatal outcomes.

Material and Methods: All infants were taken to this single center retrospective study who admitted to the
clinic with the diagnosis of Arnold Chiari Type 2 between January 2016 and May 2018 in Karadeniz Technical
University, Faculty of Medicine, Department of Obstetrics and Gynecology.

Results: A total of 20 Arnold chiari type 2 malformation cases were included in the study. There was no
consanguineous marriage. The use of folic acid in pregnancies was only 2 (20%). In 10 (50%) cases the
diagnosis was made before the limit of viability and the family asked for pregnancy termination. Meningocele
/ meningomyelocele were associated with 4 (40%) of 10 cases who accepted the termination. Meningocele-
meningomyelocele was associated with 6 (60%) of 10 cases who decided to continue their pregnancy. The
median gestational age of the cases was 37 weeks, mean newborn weight was 3117 + 522 grams, median
1st minute and 5th minute APGAR score was 6 and 8, respectively. 6 of the newborns were male (60%) and 4
were girls (40%). Babies were operated on average postnatal 3. day. Shunt operation was applied to 90%. In 9
cases, there was limitation of movement and loss of power which necessitated physical therapy. 7 (70%) had
limb movement limitation and power loss while 2 (20%) had no movement and muscle strength in both lower
limbs. Five (50%) newborns required the application of intermittent clean catheters with the reason of mass
and defecation problem.

Conclusion: There was an irregular use history and not using of folic acid in NTD cases as it is understood from
the studies done and the events in our clinic. In this respect, the cases evaluated in our clinic are accompanied
by NTD at a high level.

Keywords: Arnold-Chiari Malformation; Folic asit; Meningolsel; Meningomyelosel; Neural tube defect;
Newborn
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GIRIS

1891 yilinda Hans Chiari tarafindan posterior kranial
fossa vyapilarinin spinal kanal igerisine dogru yer
degistirmesi  Chiari Malformasyonu (CM) olarak
tanimlanmis ve vyayinlamistir.  Meningomyelosel
(MM) ile birlikte hind-brain sarkmasi olan bir gocuk
bildirilmesi  lzerine Arnold tarafindan “Arnold-
Chiari Malformasyonu” olarak tekrar tanimlanmistir.
Etyolojisini aciklamak igin bir cok teori ileri stirilen CM,
edinsel nedenlerden dolayida gorilebilmektedir(1).
Noral tlip defektleri (NTD) santral sinir sistemi
anomalilerininyaklasik %60’ 1initeskileden ve embriyoda
noral tiplin tam olarak kapanmamasi nedeniyle olusan
merkezi sinir sistemianomalilerindendir. NTD konjenital
kalp hastaliklarindan sonra ikinci en stk major dogumsal
anomalidir (2). Hastaligin risk faktorleri arasinda
onceki NTD dogum oykisu, noral tiip defektli partner,
yakin akrabalarda néral tip defekti varligi, folik asit
eksikligi, tip 1 diabetes mellitus, obezite gibi medikal
risk faktorleri ve pestisit, radyasyon, kursun, anestezik
ajan maruziyeti, maternal ates ve sigara kullanimi gibi
medikal olmayan risk faktorleri s6z konusudur (3-5).
Noraltipinkapanmasindabiraminoasitolan metiyonin
kullanilmakta ve noral tuplin kapanmamasindan
metiyonin eksikligi sorumlu tutulmaktadir. Vicutta
normalde metiyonin sentetaz enziminin rol aldig
tepkimeyle homosistein, metiyonine donlismekte, bu
enzimatik reaksiyon da ayrica metiltetrahidrofolat ve
kofaktor olarak da metil kobalamin gerektirmektedir.
Bu agsamada folik asit kullanilmasiyla homosisteinin,
metiyonine dontsimiinde metil vericisi olarak gorev
yapan 5- metiltetrahidrofolat saglanarak anomalinin
olusmasi engellenmektedir (6, 7). Prekonsepsiyonel
donemde vyeterli folik asit tiketiminin NTD’nin
sayisinda azalma saglayabildigine dair veriler elde
edilmistir (8). Diinya Saglik Orgiitii (DSO) gebe olmayan
kadinlarin ve yetiskinlerin glnlik folik asit kullanimini
170 mcg olarak onerirken, NTD zerindeki etkisini goz
oniinde bulundurarak bu miktari gebelikte 370-470
mcg, emzirme déneminde 270 mcg olarak belirlemistir

(9).

Spinal disrafizm c¢ocuk ve eriskin dénemde major
sakatliklarin en 6nemli sebebini olusturmaktadir. Biz
bu calismada klinigimizde Arnold chiari tip 2 tanisi
almis olgularin prenatal ve postnatal dénemdeki
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klinik verilerini ve dogum sonrasi sonuglarini sunmayi
amagladik.

MATERYAL ve METOT

Bucalismada Ocak2016ile Mayis 2018 tarihleriarasinda
Anabilim Dalimiza ait dogumhanede yatirilarak tedavi
alan Arnold chiari tip 2 malformasyonu tanili, olgular
Uzerinde retrospektif olarak uygulandi. Olgularin
cinsiyet, dogum sekli, gestasyonel hafta, dogum agirhgi,
eslik eden ek anomaliler, egitim durumu, antenatal
bakim ve folik asit kullanimi, yenidogan dénemindeki
operasyonlar, dogum sonrasi yenidoganda goézlenen
problemler ve sekeller, not edilerek degerlendirildi.

BULGULAR

Toplam 20 fetusta Arnold Chiari Malformasyonu Tip
2 mevcuttu. Tim olgularda tani prenatal dénemde
konulmustu. Akraba evliligi hicbir olguda yoktu.
Gebelerde folik asit kullanimi sadece 2 (%20) olguda
mevcuttu. 5 olguda (%20) ek olarak club foot anomalisi
mevcuttu. 10(%50) olguda tani viyabilite sinirindan
once konulmus ve aile gebelik terminasyonu istemisti.
Terminasyonu kabul eden 10 olgudan 4 (%40) tanesine
meningosel/ meningomyelosel eslik etmekte iken
6 (%60) olguda ise sipinal disrafizm mevcut olup
meningomyelosel kesesi saptanmadi ( Tablo 1).

Tablo 1 Néral tuip defektli olgularin klinik 6zellikleri (n=20)

Medyan gebelik haftasi 37 22

Antenatal folik asit kullanimi, n 2 1

Akraba evliligi, n

Fetal anomali dykiist, n 0 0
Tani aninda medyan gebelik haftasi 22 22
Cinsiyet, n ( Erkek/Kiz) 6/4 7/3

Eslik eden anomali
Meningosel/meningomyelosel
Club foot
Bilateral pelviektazi

oON O
= W w
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Tablo 2. Néral tup defektli dogan olgularin klinik 6zellikleri ve
yenidogan sonuglari (n=10)

Medyan gebelik haftasi 37

Antenatal folik asit kullanimi, n

Akraba evliligi, n

Fetal anomali 6ykust, n

Tani aninda medyan gebelik haftasi 22
Cinsiyet, n ( Erkek/Kiz) 6/4
Ortalama yenidogan agirligi (gram) 31174522
Medyan 1. Dk /5.dk APGAR 6/8
Yenidoganin operasyon zamani, (glin) 3
Gegirilen operasyon sayisi 3
Eslik eden anomali

Meningosel/meningomyelosel 6

Club foot 2
Yenidogan sonuglari, n

Mortalite 0

Miksiyon/defekasyon problemi 2

Alt ekstremite hareket kisitliligi 9

10 (%50) olguda ise aile gebeligin devamina karar
vermisti. Bu 10 olgudan 6 (%60) tanesine meningosel-
meningomyelosel eslik etmekte iken, 4 (%40) olguda
spinal disrafizm mevcuttu. Menigomyelosel kesesi
yoktu. Olgularin medyan gebelik yasi 37 hafta,
ortalama yenidogan agirlig 3117+522 gram, medyan
1.dakika ve 5.dakika APGAR skoru sirasiyla 6 ve 8 idi.
Yenidoganlarin 6 ‘si erkek (%60), 4'U kiz (%40) idi.

Yenidogan yogun bakim servisinde takip edilen bebekler
ortalama postnatal 3. glinde opere edildi. 10 olgudan
9’una (%90) sant operasyonu uygulandi. Yenidogan
ve sit c¢ocuklugu doénemi takiplerinde mortalite
gorilmezken sadece bir olguda bacak hareketleri ve
kas glcleri agisindan sorun saptanmadi. 9 olguda
fizik tedavi uygulamasi gerektiren hareket kisitlihg ve
gic kaybi mevcuttu. 7(%70) olguda bir ekstremitede
hareket kisithgi ve glic kaybi var iken, 2 (%20) olguda
her iki alt ekstremitede hareket ve kas giict izlenmedi.
Bes (%50) yenioganda miksiyon ve defekasyon sorunu
nedeni ile temiz aralikh katater uygulamasi gereksinimi
olusmustu.

TARTISMA
ilk olarak 1883’de Cleland tarafindan tanimlanan CM,
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1891 yilinda Hansvon Chiari tarafindan siniflandiriimisg
ve yayinlanmistir (1). Julius A. Arnold 1894'de ard
beyin herniasyonu olan miyelodisplastik bir hasta
tanimlamistir. Schwalbe 1907 yilinda bu malformasyona
Arnold’'un adini  eklemis boéylece Arnold-Chiari
Malformasyonu (ACM) tanimi dogmustur. Bu tanim
genellikle Chiari Malformasyonu Tip Il (CM 2) igin
kullanilmaktadir. Bazi yazarlar da Chiari Malformasyonu
Tip | (CM 1)’i eriskin formu, spinal disrafizmin eslik
ettigi CM 2 ve Chiari Malformasyonu Tip lll (CM 3)’Q
cocuk formu seklinde siniflandirmaktadir. (10), (11)
Chiari malformasyonu Tip IV (CM 4) diger tiplerle iliskisi
olmayan serebellar hipoplaziyi tanimlayan bir terimdir.
Eriskin tip olarak kabul edilen CM 1 en cok gorilen
tipi olup; serebellar tonsillerin asagi, spinal kanala
dogru herniasyonu ile karakterizedir. Anomali, bas
ve ekstremite agrilar, %15-20’sinde alt kranial sinir
tutulumuna bagl olarak vokal kord paralizi, vertigo,
hipoestezi, ekstremitelerde gligsuzlik gibi silik ve
degisik belirtiler gosterebilir. Tani bu nedenlerden
dolayi genellikle zordur ve gecikmistir (12). Kadinlarda
erkeklere gore daha biraz daha siktir ozellikle 3.-4.
Dekatta siktir (13-16). CM 2, etiyolojiyi ve patolojiyi
en uygun aciklayan teoriler 1989’da Mclone ve
Knepper in ileri surdigi birlesik teori; Primer kapanma
defektif noéral tupln sekonder ruptlriadir.(11). CM
2 hemen hemen istisnasiz spinal disrafizmin eslik
ettigi ve cocuklarda gorilen formudur. Tim spinal
disrafizmlerin %32’sinde CM 2 mevcuttur (17). CM 3
kranyoservikal bolgedeki bir kese (alt oksipital veya Gst
servikalensefalosel) igine arka fossa yapilarinin biytk
kisminin (serebellum, beyin sapi, mediilla) herniasyonu
vardir. Nadir olarak gérilen bu malformasyonun klinik
bulgulari agirdir, cerrahi olarak diizeltiimesi zordur ve
gidisi kotudar. Bati toplumlarinda daha sik goralir. Kiz
erkek orani 2-3/1’dir (13, 18, 19). Ensefalosel kesesi
disinda, CM 2’e karakteristik beyin anomalileri de ilave
olarak gorulmektedir (20)

CM 4 agir serebellar aplazi veya hipoplazi ve kigik
bir posterior fossa ile karakterlidir. Fakat diger
Chiari malformasyonlarindan farkl olarak ard beyin
herniasyonu goriilmez. Bu form pek ¢ok vyazar
tarafindan  Chiari  malformasyonlari  semasindan
cikarilmistir. Bu hastalar garpici radyolojik goriintilerine
ragmen sasirtici olarak iyi gériandrler, hafif veya orta
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derecede norolojik defisitleri vardir. Arka g¢ukurun
kiicik olmasiyla, Dandy-Walker malformasyonundan
ayrilabilir. Olgularda 6nemli bir bulguya neden olmaz
ve tedavi gerektirmez (20,21).

Spina bifida, néromuskuler disfonksiyona neden olan
bir gesit dogumsal noral tip defektidir (22). Noral tiip
defektleri (NTD) embriyonel hayatin ilk haftalarinda
beyin, spinal kord ve omurgada kapanma hatasi
sonucu ortaya cikan bir grup beyin ve spinal kord
malformasyonudur. Normalde néral tipin kapanmasi
ayni anda bes degisik bélgede, hem bas hem de kuyruk
yonine dogru dizensiz olarak gergeklesmektedir.
Tapln bas bolgesindeki agiklik fertilizasyonun 25.
gliniinde, kuyruk ucundakiise 27. glinde kapanmaktadir
(23, 24). Her 1000 canl dogumda 1 oraninda meydana
gelmekte olup, bu oran Down Sendromundan sonra en
stk gorilen ikinci dogum defekti olarak karsimiza cikar.
Yapilan c¢alismalar genetik, sosyo-ekonomik dlzey,
cevresel faktorler, diyete bagh faktorler, radyasyon,
antikonvilsan ilaglar, diyabet, hamileligin ilk
trimesterinde sicaga maruz kalma gibi pek ¢ok faktorin
spina bifidaya neden olabilecegini gostermistir (22,
25).

Gizli spina bifida (Spina Bifida Okulta) siklikla L5-S1
vertebralarin posterior arkinda gorilen vertebralarin
kapanma bozuklugudur. Genellikle bulgu vermez ve
tedavi gerektirmez. Ciltte killanma (hipertrikozis),
renk degisikligi gorilebilir (26). insidansi normal
populasyonda % 20-30 civarindadir. Spindz proses
yoklugu ve lamina defekti mevcut olup. Meningeal
veya noral doku herniasyonu gozlenmez iken vertebral
kanalin disinda yer alan yapilar kanal icine dogru yer
degistirmislerdir. % 43-95 vakada subkutendz kitle,
kapiller hemanjiom, gamze ve hipertrikozis gibi bulgular
mevcuttur (27). Spina Bifida Sistika ise orta hatta olusan
kapanma defektidir. Meningosel, myelomeningosel
ve myelosisiz olarak 3 gruba ayrilir (28). Myelosizis;
norilasyon defekti (ndral tliplin kapanmamasi) sonucu
omuriligin acik kaldigi ve lizerinde epitel 6rtisinin
bulunmadigi acik spinal disrafizmdir. Orta hatta
santral kanalin olmasi gerektigi yerde ince bir yarik
goriinmekte ve BOS (Beyin-Omurilik sivisi) sizmaktadir.
Norilasyonun tamamlanmadigl omurilik diizeyinin
Gzerinde cilt de defektiftir (29, 30). Meningomyelosel
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(MMS); %90 vakada lumbosakral bolgede lokalize
spina bifidanin en ciddi formudur. BOS, meninks ve
noral yapilarin vertebral arkin acgik kismindan herni
olmasiyla karakterize, merkezi ve periferal sinir
sistemini etkileyen yasam boyu ciddi 6zlire neden olan,
kompleks konjenital defekttir (31). MMS’de norolojik,
ortopedik ve urolojik komplikasyonlar gorilebilir.
Nérolojik komplikasyonlar basinda hidrosefali gelir. Bu
vakalarda hidrosefali gériilme orani % 80-90 arasidir.
Lezyon ne kadar yukarda ise hidrosefali riski o kadar
fazladir. Hidrosefalinin en sik nedeni Arnold-Chiari
anomalisidir. Meningomyelosel vakalarinda en sik
gorilen Urolojik sorunlar; nérojen mesane, mesaneden
Uretere geri kacis, yineleyen piyelonefrit ve bdbrek
taslari, konjenital bobrek ektopisi ve at nali bébrek
gibi primer bobrek anomalileridir (26, 31-34). Bizim
calismamizda CM 2’li olgularin hepsinde hidrosefali
mevcuttu. Postnatal donemde sant gereksinimi
tim olgularda olustu. Bazi olgularda mukerer sant
gereksinimi gerekti. Myelosel ve meningomyelosel
eslik eden olgularin tamami beyin cerrahisi tarafindan
ortalama postpartum 3. giinde opere edilerek kese
eksize edildi.

Yapilan bilimsel calismalar ginlik 0,4 mg folik asit
alan kadinlarin bebeklerinde NTD olasilhiginin %40 —
100 oranla dustudigini ortaya koymaktadir (35, 36).
Bazi bilimsel calismalar folik asit desteginin kardiak,
renal, yarik dudak/damak ve ekstremite anomalisi
olusumunu da 0Onleyebilecegini ortaya koymustur
(37, 38). Yazimizdaki olgularin %60’ina NTD mevcut
iken olgularin %80°i folik asit kullanmamis. Folik asit
kullanan olgularin %20’lik kismin ise dlzensiz kullanim
oykisi mevcut. Yapilan ¢alismalardan ve klinigimizdeki
olgulardan da anlasilacagi gibi NTD olgularinda
ylksek oranda folik asit kullanmama yada diizensiz
kullanim o6ykileri mevcut. Bu sebepten klinigimizde
degerlendirilen olgulara ylksek oranda NTD eslik
etmekte idi.
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