Baziler Impresyon ve Arnold Chiari
Malformasyonlarinin ilk Bulgusu Olarak

Akkiz Esotropya
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OZET

Baziler impresyon ve Arnold Chiari malformasyonu konjenital anomaliler olmalarina ragmen bazi durumlarda ileri
yaslara kadar bulgu vermemektedirler. Genellikle ilk olarak artmis derin tendon refleksleri ve nistagmus ile bulgu veren
bu malformasyonlarda nadir olarak akkiz esotropya ilk bulgu olarak karsimiza c¢ikmaktadir. Klinigimize akkiz esotropya
nedeni ile basvurup daha sonra manyetik resonans goérintileme ile bu malformasyonlarin varli§i saptanan iki olgu

sunulmusgtur.
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SUMMARY

ACQUIRED ESOTROPIA AS PRESENTING SIGN OF BASILAR IMPRESSION AND

ARNOLD  CHIARI MALFORMATION

Basilar impression and Arnold Chiari Malformation are two congenital anomalies that could remain unrecognised
until symptoms start at certain age. Generally the first symptoms are hyperactive deep tendon reflexes and nystagmus.
Rarely, the presenting symptoms is acquired esotropia which could be due to sixth nerve palsy or very rarely due to
divergence palsy. We are presenting two cases of acquired esotropia, one with Arnold Chiari malformation and the other
with basilar impression together with Arnold Chiari malformation.
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Giris

Arnold Chiari malformasyonu konjenital olarak se-
rebellumun ve medulla oblangatanin uzayarak foramen
magnumdan vertebral kanala dogru inmesidir (1).

Baziler impresyon servikal omurganin kafatasinin
posterior fossasina dogru anormal invaginasyon goster-
digi genellikle konjenital olan bir anomalidir. Nadiren ri-
kets, osteogenesis imperfekta, osteomalazi gibi meta-
bolik kemik hastaliklari ile birlikte akkiz olarak gorulebi-
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lir. Radyolojik olarak tanisi odontoid prosesin Ust ucu-
nun, sert damaktan foramen magnumun arka kenarina
gizilen ¢izgi olan "Chamberlain gizgisinin" Ustinde ol-
masi ile konulur (2).

Bu iki anomalide de semptomlar herhangi bir yasta
ortaya cikabilir. Tanilarinin konulmasinda néro-oftalmolo-
jik bulgularin énemli bir yeri vardir. Derin tendon refleks-
lerinin hiperaktif olmasi en sik bulgudur, ikinci siklikla 6-
zellikle agsagi bakista ortaya c¢ikan ve hizli komponenti
asagl dogru olan nistagmus izlenir (3). Beyin sapi ve se-
rebellum disfonksiyonuna ait bulgular, anisokori, alt kra-
nial sinir paralizileri rastlanan diger bulgulardir (4).

Bildirilen bircok bulguya ragmen bu patolojilerde
ilk bulgu olarak akkiz esotropya nadir olarak bildiril-
mistir (5,6).

Klinigimize akkiz esotropya nedeniyle bagvurup biri
Arnold Chiari malformasyonu, digeri baziler impresyon
tanisi alan iki olguyu sunmak istiyoruz.



BAZILER IMPRESYON VE ARNOLD CHIARi MALFORMASYONLARININ ILK BULGUSU OLARAK
AKKiZ ESOTROPYA

Olgu 1

Klinigimize 7/4/1994 tarihinde basvuran 13 yasin-
daki bayan hastanin dykusinden 2 ay dénce aniden
baslayip halen siren ¢ift gérme ve goézlerinde ice kay-
ma yakinmasi oldugu 6grenildi.

Yapilan oftalmoljik muayenesinde iki gézde de
gorme keskinligi tam, 6n segment ve fundus bulgular
dogaldi. Primer pozisyonda sol esotropyasi olan hasta-
nin 6rtme testi ile alternan esotropyasi oldugu saptandi.
Prizma 6rtme testi ile esotropyasi yakinda 25 prizm
diopter (pd) uzakta ise 35 pd olarak olglldu. Go6z ha-
reketlerinde kisithlik izlenmedi (Sekil 1), hastada saga
ve sola bakiglarda belirgin asiri bakis "end point" nis-
tagmusu, asagi bakista ise hizli komponenti asagi dogru
olan nistagmus mevcuttu. 9 kardinal bakis yéninde
yapilan sinoptofor 6lgciimlerinde bakis yoOnlerine gore
esotropya miktarinda degisme saptanmadi. Binokuler
gbérme alaninda tim bakis yoénlerinde diplopi mevcuttu.
Worth dért nokta testi ile de diplopi saptandi. Bagolini

Sekil 1. Bir numarali olgunun dokuz kardinal bakis yonindeki
gorintisu

Sekil2.  Arnold Chiari malformasyonu MR gérintisi (Olgu 1)

Sekli 3.
goruntisu

iki numaral olgunun dokuz kardinal bakis yéniindeki

camlari ile yapilan fizyon degerlendiriimesinde alternan
supresyon izlendi. TNO testi ile stereopsis mevcut
degildi.

Noérolojik muayenesinde patoloji bulunmayan has-
tanin, beyin tomografisi normal olarak rapor edildi.
Beyin manyetik rezonans goruntilemesinde (MR) ise
tip | Arnold Chiari malformasyonu saptandi (Sekil 2).
Halen klinigimiz izleminde bulunan hastaya beyin cerra-
hisi bélimunce yapilan degerlendirme sonucu takip ka-
rari verilmistir.

Olgu 2

35 yasinda erkek hasta 4 yil 6nce baslayan gift
gérme ve gozlerinde ice kayma sikayetleri ile klinigi-
mize basvurdu. Sikayetlerinin aniden basladigini belirten
hastanin herhangi bir sistemik hastalik éykusu yoktu,
iki yil 6nce cekilen beyin tomografisi normal olarak ra-
por edilmisti.

Yapilan oftalmolojik muayenesinde gérme keskin-
ligi sag gézde 0.9 sol gbézde tam 6lgildi. On segment
ve fundus muayeneleri normaldi. Primer pozisyonda ve
Ortme testinde sag esotropya mevcuttu, alternasyon iz-
lenmedi. Esotropya miktari prizma 6rtme testi ile yakin
icin 50 pd, uzak igin ise 56 pd olarak 6l¢lildd. 9 kardi-
nal bakis pozisyonunda yapilan sinoptofor 6lgimlerinde
tim yonlerde +34 derece esotropya mevcuttu. Sag
g6zde bir miktar abdiksiyon kisithihgi izlendi (Sekil 3).
Hastanin yukari bakista hizli komponenti yukari ve
asag! bakista hizli komponenti asagl dodru olan nistag-
mus mevcuttu. Bagolini camlari ve Worth dért nokta
testi ile sag gézde supresyon skotomunun olustugu iz-
lendi. TNO testi ile stereopsis yoktu.

Norolojik muayenesinde derin tendon refleksleri
hiperaktif olarak degerlendirilen hastada bir-iki atimlik
klonus mevcuttu. Cekilen kranial MR'da odontoid pro-
sesi Chamberlain ¢izgisini 12 mm gec¢cmekte oldugu ve
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Sekil 4. Baziler impresyon ve Arnold Chiari malformasyonu
MR gérintusi (Olgu 2)

bununda basiler impresyonla uyumlu oldugu belirtildi,
ayrica Arnold Chiari malformasyonu da izlendi ($ekil
4). Baziler impresyon nedeniyle odontoid prosesin pon-
to-mediller birlesme bdlgesinde indentasyon yaptigi go-
rildu. Hastaya beyin cerrahisi bélimiince basiler im-
presyon nedeniyle fossa dekompresyon uygulandi.
Post operatif erken dénemde hastanin g6z bulgularinda
herhangi bir degisiklik izlenmedi.

Tartisma

Bu bildiride sunulan iki hastada g6zlenen Arnold
Chiari malformasyonu ve basiler impresyonda ilk belirti
olarak akkiz esotropya goérilmesi literaturde sinirli sayi-
da olguda bildirilmistir (5,6). Ozellikle ilk olgudaki komi-
tan esotropya literatiirde sadece 3 hastada tanimlan-
mistir (5).

Bixenman'in bildirdigi vakada 13 yasindaki bayan
hastadaki akkiz esotropya ©6nce dekompanse esode-
viasyon olarak degerlendirilerek sasilik cerrahisi uygu-
lanmistir. Daha sonraki yillarda nistagmusun ortaya ¢ik-
masi ile yapilan MR'da Arnold Chiari malformasyonu
saptanmistir. Yapilan kraniyotomi ve servikal 1. ve 2.
vertebralara uygulanan laminektomi sonrasi hastanin
nistagmusu ortadan kalkmistir(5).

Passo ve arkadaslarinca yayinlanan olguda 24
yasinda bayan hastanin akkiz esotropyasi yine dekom-
panse esodeviasyon oiarak kabul edilerek sasilik cer-
rahisi ile dizeltiimistir. Ameliyat sonrasi ortoforik olan
hastada bir yiIl sonra yine esotropya ortaya c¢ikmis ve
rotatuar nistagmus olusmustur. Noérolojik muayenede
derin tendon reflekslerinde hiperaktivite saptanan has-
tanin g¢ekilen kranial MR'inda Arnold Chiari malfor-
masyonu saptanmistir. Yapilan posterior fossa dekom-
presyonu sonrasinda goézler ortoforik olmus, nistagmus
kaybolmus ve binokdlarite tekrar kazaniimistir (6).

Tartismaya acik olan diger bir konuda bu hastalar-
da diverjans paralizisi ile altinci sinir paralizisini ayirt
etmektir. Klinik olarak her ikisinde de karsimiza c¢ikan

6H

esotropya diverjans paralizisinde uzaga bakistaki kay-
ma miktari yakina bakistakinden daha fazladir, ayrica 9
kardinal bakis yoéninde yapilan kayma &lglimlerinde
tim yonlerde kayma miktari esittir ve sekonder kayma
izlenmez. Go6z hareketlerinde de abdikstyon kisitlihgi
gorilmez (7). Aslinda bazi yazarlar diverjans paralizi
sinin hafif bir altinci sinir paralizisi oldugunu disinmek-
tedirler. Ozellikle altinci sinir paralizisi uzun siredir var-
sa zamanla tablo komitan esotropyaya benzemeye
baslayabilir. Bu durum 0zellikle gocukluk g¢agindaki al-
tinci sinir paralizilerinde gorUlmektedir (8). Bahsedilen
nedenlerle hastalar eger ge¢ bir evrede muayene edilir-
lerse esotropyalari horizontal olarak komitan, yakin ve
uzakta esit izlenir. Bu nedenle hastalar dekompanse
esodeviasyon tanisi alabilirler.

Arnold Chiari malformasyonu ve basiler impres-
yonda ortaya c¢ikan esodeviasyonun mekanizmasinda
ise progresif beyin sapi disfonksiyonuna bagl olarak
gelisen diverjans paralizisi yada altinci sinir paralizisi
bulunabilir (9). Her iki olgumuzda da 9 kardinal bakista
esotropya derecelerinin farkhlik géstermemesi ve uzak-
ta esotropya Olclimlerinin daha fazla olmasi diverjans
paralizisi lehinedir. Ancak ikinci olgudaki sag g6z ab-
diksiyondaki hafif kisitliik nedeniyle altinci sinir parali-
zisi de glindeme gelebilir, fakat yukarida bahsedilen
sebeplerle bu olguda tam olarak ayrim yapmak zordu.

Akkiz esotropyali olgularda bu ayrimi yapmaktan
daha 6nemli olan nokta ise altta yatan konjenital néro-
lojik bozuklugun tanisini koyabilmektir. Altta yatan mal-
formasyonun fark edilmeyerek dekompanse esodevias-
yon tanisi alan hastalarda yapilan sasilik ameliyatlari
basari saglayamamaktadir (6). Daha da o6nemlisi bu
malformasyonlarm tanisi gecikmekte ve baska nérolojik
semptomlarda ortaya ¢ikmaktadir. Arnold Chiari malfor-
masyonu ya da basiler impresyonu olan hastalarda
beyin cerrahlari tarafindan yapilan dekompresyon ve
laminektomi ameliyatlari ile esodeviasyonun ve nistag-
mus gibi diger nérolojik bulgularin ortadan kalktigi gos-
terilmistir (2,5). Kanimizca iki numarali olgumuzun
beyin cerrahisi bélimince yapilan posterior fossa de-
kompresyonundan oftalmolojik acidan fayda gérmeme-
sinin sebebi, bu hastanin Arnold Chiari malformasyonu
yaninda, baziler impresyon nedeniyle odontoid prosesin
beyin sapina yaptigi basinin sadece posterior fossa de-
kompresyonu ile ortadan kalkmamasidir. Senelick tara-
findan bildirilen olguda yapilan transoral odontoid
proses rezeksiyonu ise teknik olarak zorlugu nedeniyle
bu hastaya beyin cerrahisi bélimince uygulanama-
mistir (2).

Dikkat edilmesi gereken diger bir nokta da beyin
tomografilerinin bu patolojilerin tanisinda her zaman ye-
terli olmadigidir. Her iki olgumuzda da énceki beyin to-
mografileri normal olarak rapor edilmistir, tani dikkatli
olarak degerlendirilen kranial manyetik resonans gérun-
tileme ile konulabiimistir.
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Akkiz esotropyasi olan hastalarda dikkat edilmesi
gereken nokta, ister altinci sinir paralizisi olsun, ister
diverjans paralizisi kranial MR ile anlatilan patolojilerin
ekarte edilmesinin gerekliligidir. Bu sayede hem basari-
siz sonug¢ verecek bir sasilik ameliyati 6nlenmis ola-
caktir, hem de hastalarin asil malformasyonlarinin er-

ken tanisi saglanacaktir.
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