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ARNOLD CHIARI-I MALFORMASYONU iLE MUHTEMEL ILISKILI
INTERNUKLEER OFTALMOPLEJi*

Hasan H. OZDEMIR?, Caner F. DEMIR?, M. Said BERILGEN?,
frem TASCI %, Metin BALDUZ?
OZET

Arnold Chiari-I malformasyonu (ACM) serebellar tonsillerin spinal kanala dogru herniasyonu ile
karakterize bir konjenital anomalidir. Farkli klinik ve zamanlarda ¢esitli semptomlar goriilebilir. 40 yasinda bir
kadin hasta akut baslangich yiiriime giicliigii, bulanik ve c¢ift gérme ile klinigimize bagvurdu. Noérolojik
muayenesinde interniikleer oftalmopleji saptandi. Bu yazida; ACM bulgusu olarak bulanik goérme, bas agrisi
ataksi ve sag INO ile basvuran, dekompresyon cerrahisinden sonra, sadece kismen sola bakista sag gozde ice

bakis kisitliligi devam eden nadir bir vakay1 sunduk.

Anahtar Kelimeler: Arnold Chiari-1 malformasyon, Interniikleer Oftalmopleji, Spinal Kanal

INTERNUCLEAR OPHTHALMOPLEGIA PROBABLY RELATED TO
ARNOLD-CHIARI MALFORMATION

ABSTRACT
The Arnold-Chiari-I malformation (ACM) is a congenital anomaly characterized by herniation of the
cerebellar tonsils into the spinal canal. The anomaly may present in a variety of ways and at times with vague
symptoms. A 40-year-old female patient referred to our clinic with complaints of acute onset walking diffuculty,
blurred vision, headache and diplopia. Neurological examination revealed right internuclear ophthalmoplegia.
We present the unusual case of a patient suffered from blurred vision, ataxia and right INO as a finding of ACM

which improved with only, at the right eye introspection remained restricted to left, after decompression surgery.
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GIRIS

Posterior fossa yapilarinin foramen magnumdan ¢ikarak servikal kanalda kaudale dogru
yer degistirmesi olarak tanimlanan Arnold Chiari (AC) malformasyonu, yer degistirmenin
derecesine ve beraberindeki kranial ve servikal patolojilere gore 4 tipe ayrilmistir (1). En sik
goriilen tipleri tip 1 ve tip 2’dir. Arnold Chiari tip 1 malformasyonun literatiirde birgok
semptomlarla bulgu verdigi bildirilmisse de, interniikleer oftalmopleji (INO) ile seyreden ¢ok
az olgu bildirilmistir. Bu makalede INO etyolojisinde AC tip 1 malformasyonunu
diisiindiigiimiiz olgu tartigilmistir.

OoLGU

Kirk yasinda bayan hasta klinigimize ani baslayan ve 6zellikle 0ksiirmekle artan bas
agris1 yiriime giicliigii, bulanik ve c¢ift gorme sikayeti ile basvurdu. Bag agrist 5 aydir
okstirmekle ve 1kinma ile enseden basliyor ve oksipital bolgeye dogru yayiliyordu. Hastanin
norolojik muayenesinde genel durum iyi biling agik oryantasyon ve kooperasyon tam idi. Sag
gbzde sola bakis kisitliligi ve bu esnada sol gézde nistagmus (INO) gozlendi (Sekil 1). Goz
dibi ve diger kranial sistem muayeneleri normal olarak degerlendirildi. Taraf veren parezi
yoktu. DTR’ler normoaktifti. Yiirliylis minimal ataksik, tandem beceriksiz, serebellar sistem,

rhomberg ve his muayenesi dogaldi. Babinski bilateral plantar fleksiyon yanitliydi.

Sekil 1: Hastanin Operasyon Oncesindeki Fotografi (Sag gézde sola bakis kisitliligi ve

bu esnada sol gézde nistagmus)

Hastanin rutin KC, bobrek, tiroid fonksiyon tahlilleri normal oldugu goriildi. Beyin MR

goriintiilemelerinde ise posterior fossa yapilarinin servikal kanala dogru 6.5 mm herniasyonu
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gozlendi (Sekil 2). Servikal, torakal MR goriintiilemeleri normal olarak degerlendirildi. EMG,
VEP-SEP’te herhangi bir patoloji gdzlenmedi.

Sekil 2: Hastanin MR Beyin Goriintiilemesi (posterior fossa yapilarinin servikal kanala

dogru 6.5 mm herniasyonu)

Hastanin yapilan tetkikler sonucunda INO etyolojisine Arnold Chiari malformasyonun
neden oldugu disiiniildii. Gerekli semptomatik tedavi baslandi, beyin cerrahisi ile konsulte
edildi. Cerrahi tedavi planlandi.  Dekompresif cerrahi sonrast hastanin norolojik
muayenesinde sola bakista sag gozde ige bakis kisitliligr izlendi (Sekil 3). Bas agrisi, ataksi ve

bulanik gérme semptomlari ise operasyondan sonraki ilk haftada diizelmisti.

Sekil 3: Hastanin Operasyon Sonrasindaki Fotografi (sola bakista sag gbzde i¢e bakis
kisitlilik)
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TARTISMA

Arnold Chiari malformasyonu, 1883'de Cleland, 1894' de Arnold ve 1895' de Chiari
tarafindan tanimlanan beyin sap1 ve serebellumun servikal spinal kanala dogru yer
degistirmesi ile birlikte olan, art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir (1-5).

Arnold Chiari 1’de miyelomeningosel olmaksizin serebellar tonsiller, servikal
omurgaya dogru kaudal yer degistirmistir. Herniasyon genellikle C2 diizeyini agmaz.
Kadin/erkek orani 1.3 ile 1.7 arasinda degisir (6). Tipik olarak semptomlar 25-35 yas arasinda
baslar. Semptomatik olgularin orani bilinmemektedir. Beyin sap1 basisi, hidrosefali,
siringomiyeli veya gegici intrakraniyal basing artmasi semptomlartyla ortaya cikabilirler (7).
En sik semptom genelde suboksipital bolgede ortaya ¢ikan bas agrisidir.

Arnold Chiari malformasyonlu hastalarda beyin sapi ve serebellum gibi yapilarin
etkilendigi (servikomedullar bolge gibi) lezyonlarinda goriilen; downbeat (asagi bakisl)
nistagmus, periyodik alternan nistagmus, gaze-voked (bakisla uyarilmig) nistagmus ve
horizontal nistagmus tanimlanmistir (8). Mossman ve arkadaslari ise konverjans nistagmuslu
AC tip I'li bir olgu tanimlamislar. Etyolojide; beyin sapi1 ve serebellumun mekanik
distorsiyonuna ve beyin omurilik sivisinin aquaduktal bélgeye anormal basisini su¢lamislardir
9).

Interniikleer oftalmopleji ipsilateral gdzde degisen derecelerde addiiksiyon kisithilig,
kontralateral gozde ise abdiiksiyonda nistagmus ile karakterizedir. Medial longitudinal
fasikiiliis (MLF) lezyonu sonrasi ortaya ¢ikar. MLF, dordiincii ventrikiil ve periakuaduktal gri
maddenin ventralinde, pons ve mezensefalonun orta hattinda yerlesim gosterir ve beyin
sapinin en énemli koordinasyon merkezlerinden birini teskil eder (10). Multiple Skleroz gibi
demiyelinizan hastaliklar, intrakraniyal Kitleler, Arterio-ven6z malformasyonlar, sistemik
lupus eritematozus, periarteritis nodosa, dev hiicreli arterit, Eales hastaligi, tiimorler,
travmalar, paraneoplastik sendromlar, iskemik ve hemorajik serebrovaskiiler hastaliklar INO
nedenleri arasindadir (11).

Arnold Chiari Il de serebellar vermis ve alt beyin sapinin servikal kanala yer
degistirmesi s6z konusudur. Siklikla C2'nin altina iner. Dorsal midbrainde ve medullada
biikiilme vardir, multiple posterior fossa ve serebellum anomalileri eslik eder. Cogunlukla
miyelomeningosel ve daima hidrosefali goézlenir. Arnold ve arkadaslari AC tip |l

malformasyonlu 3 hastada INO go6zlemlediklerini bildirmislerdir. Ayrica bu hastalarda
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interniikleer oftalmoplejiye hidrosefali, beyin sap1 ve serebellar sistem tutulumu bulgularinin
da eslik ettigini bildirdiler (12).

Skew deviasyon, bir goziin digerinden yukarida oldugu vertikal deviasyondur.
Deviasyon tiim bakis alanlarinda ayni olabilir veya farkli bakis yonlerinde degisiklik
gosterebilir. Lokalize edici degeri yoktur fakat serebellum ve beyin sapinin (6zellikle MLF’yi
kapsayan) lezyonlariyla birliktedir. Pieh ve arkadaslar1 skew deviasyonu ve nistagmusu olan
AC 1 malformasyonlu 2 olgu tanimlamiglar Cajal niikleusunun etkilenmis olabilecegini
diistinmiislerdir (8). Nishizaki ve arkadaslar1 ise AC malformasyonlu bir hastada bilateral INO
tanimlamiglar hidrosefalinin interniikleer oftalmoplejiye neden oldugunu belirtmiglerdir (13).

Sundugumuz olguda INO etyolojisine yonelik ileri incelemeler yapildi. AC tip 1
disinda herhangi bir neden tespit edilemedi. Kraniovertebral dekompresyon sonrasi
noroftalmolojik muayenesinde adduksiyon parezisinin kismen, nistagmusun tiimiiyle
diizeldigi goriildi. Bizim hastamizda AC tip 1 malformasyonunda goriilen skew deviasyonun
patofizyolojisine benzer sekilde Cajal niikleusunun hemen distalinde bulunun MLF’nin
etkilenmesine sekonder olarak INO gelismis olabilir. Bu makale ile interniikleer
oftalmoplejinin nadir bir nedeni olarak da AC tip 1 Chiari malformasyonunun akilda

tutulmasi gerektigini vurgulamak istedik.
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