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OLGU SUNUMU

izole tek tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord paralizisi ile
ortaya c¢ikan Chiari tip I malformasyonu

Type I Chiari malformation presenting with isolated unilateral hypoglossal nerve
and vocal cord paralysis

Dr. E. Eylem ERTUGRUL, Dr. Hakan CINCIK, Dr. Engin CEKIN,
Dr. Salim DOGRU, Dr. Atila GUNGOR

Posterior fossa yapilarinin foramen magnumdan
cikarak servikal kanalda kaudale dogru yer degis-
tirmesi olarak tanimlanan Chiari malformasyonu,
yer degdistirmenin derecesine ve beraberindeki
kraniyal ve servikal patolojilere gére siniflandirilir.
Yazimizda, izole sol hipoglossus ve vagus sinir
paralizisi ile tiroid kartilajinda asimetri olan 24
yasinda bir erkek hasta sunuldu. Beyin ve beyin
sapl manyetik rezonans gérintilemesinde Chiari
tip | malformasyonu saptandi. Beyin cerrahisi tara-
findan suboksipital kraniyektomi ve servikal-1 genis
parsiyel laminektomi uygulandi. On sekiz aylik
takipte hipoglossus ve vagus sinir paralizilerinde
dizelme gdzlenmedi.

Anahtar Sézciikler: Arnold-Chiari malformasyonu; hipog-
lossal sinir; paralizi/etyoloji; tiroid kartilaj; vagus siniri.

Chiari malformation refers to caudal displacement of
posterior fossa structures through the foramen mag-
num in the cervical canal and is classified according
to the severity of displacement and accompanying
cranial nerve and cervical pathologies. We presented
a 24-year-old male patient who had isolated unilateral
paralysis of the hypoglossal nerve and vagus nerve,
with thyroid cartilage asymmetry. Chiari type | malfor-
mation was diagnosed by craniospinal magnetic reso-
nance imaging. Suboccipital craniectomy and cervical
1-level large partial laminectomy were performed by
the neurosurgery department. No improvement was
observed in hypoglossal and vagal paralysis during an
18-month follow-up.

Key Words: Arnold-Chiari malformation; hypoglossal nerve;
paralysis/etiology; thyroid cartilage vagus nerve.

ik kez 1891 yilinda Avusturyali patolog Hans
Chiari tarafindan tamimlanan Chiari malformasyon-
lari, etyolojisi tam olarak bilinmeyen ve posterior kra-
niyal fossa yapilarinin spinal kanal icerisine dogru yer
degistirmesi olarak tanumlanan malformasyonlardir.”
Bu malformasyonlar iskelet anomalileri ve nérolojik
disfonksiyonlar ile birlikte olabilirler. Klasik olarak
hafiften agira dogru dort alt tipe ayrilirlar. Tip I malfor-
masyonda serebellar tonsiller herniasyon temel bulgu
olup?? genelde yetiskin cagda (ort. 30-35 yas) tan

konmast nedeniyle “erigkin tip” olarak da adlandirilir,
%25 oraminda baziller invajinasyon goriilir? Tip II
malformasyonda ek olarak medulla ve 4. ventrikiil
kaudale dogru yer degistirir, beyin sap1 elongasyona
ve distorsiyona ugrar korpus kallosum hipogenezisi
siktir,®! lomber miyelomeningosel gibi spinal ano-
maliler ya da serebral anomaliler de bu tabloya eslik
edebilir. Tip III'te meningoensefalosel icine serebellum
ve beyin sap1 uzanmustir. Tip IV malformasyonda ise
serebellum ve beyin sap1 hipoplaziktir."
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izole tek tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord paralizisi ile ortaya gikan Chiari tip I malformasyonu

Yazimizda, Chiari tip I malformasyonunun kulak
burun bogaz ilgilendiren bilesenlerinden izole vokal
kord paralizisi ve hipoglossus paralizisine ek olarak
tiroid kartilaj asimetrisi de goriilen bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Ses kisiklig1 yakinmasiyla klinigimize bagvuran
24 yagindaki erkek hastanin fizik muayenesinde, tiro-
id kartilaj sol laminasi asir1 esnekti ve disar1 dogru
lateralize olmustu (Sekil 1a). Ayrica dil sola deviye
ve sol yarisi atrofik idi (Sekil 1b). Endolarengeal
muayenede sol vokal kordun paramedian pozisyon-
da fikse oldugu goriildi. Hasta herhangi bir cerra-
hi tedavi ve travma gegirmemisti ve yakinmalari
¢ocuklugundan beri devam etmekteydi.

Laboratuvar incelemelerinde kan biyokimyasi
normal olarak saptandi. Boyun ve toraks bilgisayarl
tomografisinde tiroid kartilajin asimetrik goriintii-
sti disinda patoloji saptanmadi. Kraniyal manyetik
rezonans goriintiilemede baziller invajinasyon, hid-
rosefali, santral kortikal atrofi, servikal lordozda
diizlesme, serebellar tonsillerde sivrilesme ve asa-
giya dogru migrasyon, odontoid gikintida arkaya
dogru acilanma, servikal 4-5 ve 7, torakal-1 diizey-
lerinde kompresif olmayan yaygin cevresel itilme
saptandi (Sekil 2). Bu bulgularla hastaya Chiari tip I
malformasyonu tanist kondu.

Beyin Cerrahisi Klinigi tarafindan suboksipital
kraniyektomi ve servikal-1 genis parsiyel laminekto-
mi uygulandi. Ameliyat sonrast herhangi bir komp-
likasyon ve ek norolojik defisit goriilmedi, ancak
ameliyat sonrasi 18. ayda hipoglossus ve vokal kord
paralizisinde diizelme olmadi.

TARTISMA

Tip I Chiari malformasyonunda semptomatik
olgularin orani bilinmemektedir.! Kadin/erkek
orani 1.3 ile 1.7 arasinda degisse de bu predominan-
sin baglangi¢ serebellar ektopisini mi, sonraki prog-
resyonu mu gosterdigi belli degildir.”®

Tip I Chiari malformasyonu olan hastalarda sik-
likla ek kraniyal ve servikal patolojiler vardir.” Beyin
sapt basisi, hidrosefali, siringomiyeli veya gecici
intrakraniyal basing artmasi semptomlariyla ortaya
cikabilirler. En sik semptom genelde suboksipital
bolgede ortaya c¢ikan bas agrisidir. Belirgin beyin
sap1 basisi varsa kraniyal sinir bozukluklari, halsiz-
lik ve his kayb1 yakinmalari olabilir.”! Combarros ve
ark."” jzole tek tarafli hipoglossus paralizili dokuz
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Sekil 1. (a) Tiroid kartilaj catimn iki laminas: asimetrik, sol tarafi
daha flaksid ve digar1 dogru lateralize. (b) Hipoglossus
sinir paralizisine bagl olarak dil sola dogru deviye ve sol
yarist atrofik.

olgunun sadece birinde, nedenin Chiari malformas-
yonu oldugunu tespit etmiglerdir. Tsara ve ark.'
akut solunum sikintisina neden olan glossofarengeal
ve hipoglossal sinir paralizili tip I Chiari malformas-
yonlu bir hastay: bildirmiglerdir. Olgumuzda da, tek
tarafli hipoglossus sinir paralizisi, ek olarak aym

1 [

Sekil 2. Serebellar tonsillerde sivrilesme ve asagiya dogru mig-
rasyon (siyah ok), odontoid ¢ikintida arkaya dogru
agilanma (beyaz ok), baziller invajinasyon, servikal
lordozda diizlegme.



izole tek tarafli hipoglossal sinir ve vokal kord paralizisi ile ortaya gikan Chiari tip I malformasyonu

tarafta kord vokal paralizisi ve tiroid kartilaj gat1
deformitesi vardi ve paralizilerin nedeninin Chiari
malformasyonu oldugu saptandi. Tiroid kartilajdaki
deformitenin tesadiifi oldugu diistiniildii.

Milhorat ve ark.” Chiari malformasyonunda beyin
sap1 ve alt kraniyal sinirlerin basisiny; disfaji, ses kisik-
Iig1, uyku apnesi ve carpintilarin en Snemli nedeni
olarak tespit etmis ve boyle olgularda kardiyak diizen-
sizlik insidansini oldukga ytiiksek bulmuslardir. Bizim
olgumuzda ses kisiklig1 disinda yakinma yoktu.

Tek tarafli vokal kord paralizilerinin nedenleri
arasinda santral norolojik anomaliler genis yer
tutmaktadir. Bu anomaliler arasinda meningomi-
yelosel, hidrosefali, Chiari malformasyonu ve bul-
ber paralizi en sik goriilenleridir."? Olgumuzdaki
sol vokal kord paralizisine, vagusun beyin sapini
terk ettigi bolgede basiya maruz kalmasinin neden
oldugu diistiniildi.

Chiari malformasyonlariyla birlikte, baziller inva-
jinasyon (%18-33), platibasi (%7-25), servikal vertebra
fiizyonu (%2-12) ve atlasin oksipitalizasyonu (%5-31)
gibi pek ¢ok kemik anomalileri de bulunabilir.[671315]
Tip I Chiari malformasyonunda genetik etki kanit-
lanmigl”! ve otozomal dominant gegisi oldugu bil-
dirilmistir. Bu tip malformasyonlarin kafa tabani
ve servikal vertebra anomalileri olan ailelerde daha
fazla oldugu gozlenmistir.'! Bizim olgumuzda aile
Oykiisii yoktu, ancak literatiirle uyumlu olarak ser-
vikal lordozda diizlesme, servikal 4-5 ve 7, torakal-1
diizeylerinde non-kompresif yaygin cevresel itil-
me saptandi. Olgumuzda literatiirde gérmedigimiz
tiroid kartilaj asimetrisi de vardi.

Boyle olgularda tedavinin amaci kord basisim
cerrahi olarak ortadan kaldirmak ve beyin omurilik
stvisinin yeterli akisini saglamaktir. Suboksipital
kraniyektomi ve tist servikal laminektomiyi iceren
arka fossa dekompresyonu en sik uygulanan iglem-
dir. Hastanin bulgularina ve cerrahin deneyimine
gore ileri cerrahi teknikler uygulanabilir, dural bant-
lar ve araknoid yapisikliklar acilabilir. Gerektiginde
serebellar tonsillere miidahale edilebilir.!"”!*!

Sonug olarak, izole kraniyal sinir paralizilerinde,
ozellikle de tek bagina degilse, etyolojide Chiari mal-
formasyonu veya dogustan bir beyin-spinal sistem ano-
malisi de diistiniilmelidir ve dncelikle beyin/beyin sap1
manyetik rezonans goriintiileme ile aragtirilmalidir.
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