T. Oft. Gaz. 39, 148-152, 2009

Arnold Chiari Malformasyonu Akkiz Eszamanh Esotropya:
Olgu Sunumu
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OZET

Amold Chiari malformasyonu konjenital bir anomali olmakla birlikte genellikle 2 ve 3. de-

katta bulgu vermekte bazen de asemptomatik kalabilmektedir. Genellikle ilk olarak artmus derin
tendon refleksleri ve nistagmus ile bulgu veren bu malformasyonda nadir olarak akkiz esotrop-
ya ilk bulgu olarak kargimiza gikmaktadir. Klinigimize akkiz esotropya ve bas agnrisi nedeni ile
basvurup daha sonra manyetik resonans goriintiileme ile bu malformasyonun varlifi saptanan
olgu sunulmugtur

Anahtar Kelimeler: Akkiz esotropya, Armold Chiari malformasvonu

SUMMARY
Acquired Esotropia As Presenting Sign Arnold Chiari Malformation: Case Report

Arnold Chiari Malformation is a congenital anomaly that usually becomes symptomatic in
the second or third decade of life, although it may remain asymptomatic. Generally the first
symptoms are hyperactive deep tendon reflexes and nystagmus.Rarely, the presenting
symptoms is acquired esotropia. We are presenting a case that presented to our clinic with acqu-
ired esotropia and headache and subsequently diagnosed as Arnold Chiari malformation, with

Magnetic resonance imaging (MRI), of the brain.
Key Words: Acquired esotropia, Armold Chiari malformation

GIRIS
Arnold Chiari malformasyonu konjenital olarak se-

rebellumun ve medulla oblangatanin uzayarak foramen
magnumdan vertebral kanala dogru inmesidir (1),

Chiari 1 malformasyon serebellar tonsillerin fora-
men magnumdan en az 3-5 mm asa@ dogru herniasyonu
olarak ifade edilir. Serebellumun dar posterior kranial
fossada sikismasit kronik tonsiller herniasyona yol agar,
Chiari [T ve Chiari 111 malformasyonlarn ise dogumda
var olan, beyinde kompleks anomalilerin eglik ettigi, alt
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serebellum ve medullamin spinal kanala herniasyonudur.

(2).

Kraniovertebral bileskedeki kemik anomalileri ve
syringomiyeli sikhikla bulunur (2). Nadiren rikets, osteo-
genesis imperfekta, osteomalazi gibi metabolik kemik
hastaliklar ile birlikte akkiz olarak gorillebilir. Radyolo-
jik olarak tamisi odontoid prosesin iist ucunun, sert da-
makian foramen magnumun arka kenarina gizilen gizgi
olan "Chamberlain gizgisinin” istiinde olmas ile konu-
lur (3).
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Bu anomalide semptomlar herhangi bir yasta ortaya
gikabilir veva asemptomatik kalabilir. Tamlanmn konul-
masinda néro-oftalmolojik bulgulann énemli bir yeri
vardir. Derin tendon reflekslerinin hiperaktif olmas: en
sik bulgudur, ikinci sikhkla dzellikle asagr bakista orta-
va gikan ve hizh komponenti asag dogru olan nistag-
mus izlemir (4).

Beyin sapi ve serebellum disfonksiyonuna ait bul-
gular, anisokori, alt kranial sinir paralizileri rastlanan di-
ger bulgulardar (5).

Bildirilen birgok bulguya rafmen Chiari I malfor-
masyonunda ilk bulgu olarak akkiz esotropya nadir ola-
rak bildirilmistir (2,6.7).

Klinifimize akkiz esotropya nedeniyle bagvurup
Arnold Chiari malformasyonu tams: alan olguyu sun-
mak istiyoruz

OLGU SUNUMU

8 yasinda kiz ¢ocugu her iki géziinde kayma, gor-
me azhigi ve basagns: sikayeti ile kasim-2008 de khimgi-
mize basvurdu. Hastanin hikayesinde 7 aylik iken diiz-
me sonucy kafa travmas) sonras) sol goziindeki kayma
aile taralinda fark edilmis. 8 ayvhk iken doktora gotedil-
miis ve 3 ay kapama tedavisi ve gizliik verilmis. Hasta-
mn sol ghziindeki kayma sikayetlerinin gegmemesi ne-
deniyle 6 yasinda tekrar dokiora gitmis. Hastanin gézlitk
numaralan arttinlarak OD:45.00 O5:45.00 gizlik venl-
mig. 2 yil daha bu gézliigi kullanmasima ragmen sika
yetleri gegmeyen hasia klinigimize bagvurdu.

Yapilan giz muayenesinde: Tashihsiz giirme kes-
kinligi: her iki ghz igin 8/10 olarak dleiildii ve tashihle
artis saptanmadi. Refraksivon muayenesinde OD:+3.50
OS5:42.500120+0.50) olarak olgildi.. %1 sikloplejinle
yapilan relraksiyon muayenesinde: QD43 00(70+0.75)

05:44.75(90+0.25) olarak bulundu ve gizlik venld
Prizma drtme testi yakinda 55 prizm diopter (PD) uzakia
ise 50 PD alternan ezotropya sag dominant olarak dlgiil-
dii. OD:+3.00(70+0.75) O8:+4.75(90+0.25) dioptri op
tik diizeltme sonrasi ise esotropyas: yakinda 25 PD
uzakta 25 FD olarak dlgiildii. Goz hareketlerinde kisith-
lik izlenmedi. indiiksiyon-versiyon normal bulundu.
Tiim bakig yinlerinde diplopi ve nistagmus izlenmed
(Sekil la-b). Worth disrt nokta testi ile yapilan fizyon
degerlendirmesinde sol gbzde supresyon izlendi. TNO
testi ile stereopsis meveut degildi. Hastanin yapilan bi-
yomikroskobisinde én segment bulgulan dogal, IR +/+.
lens dogal olarak izlendi. Hastanin yapilan giz dibi mu-
ayenesinde her iki optik disk simirlan kabank olarak
saptandi (Sekil 2). Papil tdemi agisindan MR ve nirolo
ji konstiltasyonu dnerildi. Hastamn yapilan kranial MR
incelemesinde bilateral serebellar tosillerin basion-opist-
hion hatumn 6 mm altnda foramen magnum igerisine
uzamm gisterdigi izlenip Chiari 1 malformasyonu lehine

Sekil 1a-b.

Sekil 2. Fundus resminde her iki oprik diskre kabarikik
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Sekil 3. Olgumuczdaki Arnold Chiari malformasyonu MR goriintiisii

yorumlandh (Sekil 3). Norolojik muayenesinde ek bir
patoloji saptanmad.

Hastaya 22-12-2008 tarihinde sol medial rektusa
6.5 mm geriletme operasyonu yamldi.

Hastamn yapilan postoperatif ortoptik muayenesin-
de prizma orime testi ile esotropyas: diizeltme olmaksi-
zin yakinda 15 prizm diopter (pd) uzakta ise 25 pd ola-
rak dlgiildi. OD:+3.00(70+0.75) O5:+4.75(90+0.25) di-
optri optik diizelime sonras: ise esotropyasi yakinda 6
PD olarak 6lciildii ve uzakta ortoforik oldugu saptand:.
Worth dirt nokta testi ile yapilan filzyvon degerlendirme-
sinde sol gizde supresyon izlendi. THO testi ile stereop-
sis meveut degildi.

TARTISMA

Chiari I malformasyvonunda tek bulgu olarak akkiz
esolropya goriillmesi olduk¢a nadirdir. Akut akkiz komi-
tant esotropya daha cok bilyiik ¢cocuklarda veya gengler-
de gozlenmektedir (8).

Chiari | malformasyonunda esotropyamn altinda
yatan patofizyolojik mekanizma halen bilinmemektedir.
Onceleri giiz hareketleri bozuklugunun altinda yatan se-
bebin hidrosefali oldugu distiniilmekteydi (7,9,10), an-
cak Chiari I malformasyonlu hastalann cogunda Gzellik-
le de pediatrik populasyonda bizim vakada oldugu gibi
hidrosefali bulunmadifa ortadadir (11,12,13, 14,15,16).

Bixenman'in bildirdifi vakada 13 yasindaki bayan
hastadaki akkiz esotropya tince dekompanse esodevias-
yon olarak degerlendirilerek sasihik cerrahisi uygulan-
mughir. Daha sonraki yillarda nistagmusun ortaya gikma-
s1 ile yapilan MR'da Arnold Chiari malformasyonu sap-

tanmustir, Yapilan kraniyotomi ve servikal 1. ve 2. ver
tebralara uygulanan laminektomi sonrasi hastamin nis-
tagmusu ortadan kalkmistir (6).

Passo ve arkadaslarinca yayinlanan olguda 24 ya-
sinda bayan hastamin akkiz esotropyasi yine dekompan-
se esodeviasyon olarak kabul edilerek sasihik cerrahisi
ile diizeltilmistir, Ameliyat sonras: ortoforik olan hasta-
da bir y1l sonra yine esotropya ortaya ¢ikmug ve rotatuar
nistagmus olugmugtur. Norolojik muayenede derin ten
don reflekslerinde hiperaktivite saptanan hastanin geki
len kranial MR'inda Arnold Chiari malformasyonu sap-
tanmustir, Yapilan posterior fossa dekompresyonu sonra-
sinda gozler ortoforik olmus, nistagmus kaybolmus ve
binokiilarite tekrar kazamlmustur (17),

Stephen J.ve ark. tarafindan yaymlanan 5 vasinda
akkiz komitant esotropyasi olan Chiari | malformasyon-
lu hastada diger literatiirlerde de (2,18) savunuldugu gi-
bi belirlenmis hastalarda esotropyamn ilk tedavisi olarak
posterior fossa dekompresyon iglemini strabismus cerra
hisine tercih etmislerdir. Ve esotropyas: olup Chian |
malformasyonunu diistindiiren hafif semplomlan olan
hastalarda acilen MR incelemesi yapilmas: gerektigi
stylenmistir. Bunu da esotropyamn dekompresyondan
sonra oldukca basarih bir sekilde tedavi edildigi sonucu-
na dayandirmglardir (8). Ancak diger literatiirlerde olan
nistagmus, diplopi gibi bulgulann bizde olmamasi ve
ayrica Stephen ]. ve ark. tarafindan yayinlanan vakada
MR da serebellar tonsillerin herniasvonuna ek olarak be-
yin sap ile iist servikal spinal kord ddemi ve erken hid-
romyeli bulgularimin bizde olmamasi nedeniyle beyin
cerrahisi kendileri agisindan bir operasyon @nermedi,
ancak senelik takibe ahind1 ve sasihk operasyonuna en-
gel bir durum olmadif bildirildi,
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Pokharel ve ark. tarafindan yaymlanan vaka sunu-
munda 13 vasinda progresif serebellar tonsil herniasyo-
nu ve rekiirrent esotropyasi olan bir kiz ¢ocugu defer-
lendirilmistir. Diplopi ve komitant esotropyasi olan has-
taya ilk olarak gozliik tedavisi verilmis ancak 6 ay devi-
asyonun diizelmemesi lizerine hastaya 7.00 mm sol late-
ral rektus rezeksiyonu yapilmistir. Baglangigta tedavisi
basanih olan hastada 6 ay sonra esotropya ve diplopi tek-
rarlamis ve ¢ekilen MR da herniasyonun ilerledign gie-
lenmistir. Bunun iizerine hastaya posterior fossa de-
kompresyonu vapilmig ancak esotropyasinda bir diizel-
me saglanamamigtir. Sonrasinda hastaya 7.00 mm saj
lateral rektus rezekzivonu yapilmig ve posoperatif 1 yil
siireyle takibinde bir probleme rastlanmamgtir (19).
Posterior fossa dekompresyonu diger ciddi nirolojik
bulgular énleyebilir ancak Chiari 1 malformasyonunun
neden oldugu esotropyay diizeltemeyebilir (18,19,200).
Esotropyas: diizelmeyen ya da tekrarlayan hastalarda
progresif tonsiller herniasyon ayincr tamsinda MR tek-
rart olabilecek ciddi nirolojik problemlerin Gnlenebil-
mesi agisindan akilda tutulmahidir,

Tartismaya agik olan diger bir konuda bu hastalarda
diverjans paralizisi ile alunc: sinir paralizisini aywrt et-
mektir. Klinik olarak her ikisinde de kargimiza gikan
esotropya diverjans paralizisinde uzaga bakigtaki kayma
miktar vakina bakistakinden daha fazladir, aynica 9 kar-
dinal bakis yiniinde yapilan kayma élgiimlerinde tiim
yiinlerde kayma miktan esittir ve sekonder kayma izlen-
mez. Giiz hareketlerinde de abdiiksiiyon kisithlig goriil-
mez (213, Ashinda baz yazarlar diverjans paralizisinin
hafif bir altnet sinir paralizisi oldugunu diiginmektedir-
ler. Ozellikle alunci sinir paralizisi uzun siiredir varsa
zamanla tablo komitan esotropyaya benzemeye baglaya-
bilir. Bu durum dzellikle gocukluk ¢cagindaki altinct sinir
paralizilerinde goriilmektedir (22). Bahsedilen neden-
lerle hastalar eger geg bir evrede muayene edilirlerse
esotropyalan horizontal olarak komitan, yvakin ve uzakia
esit izlenir. Bu nedenle hastalar dekompanse esodevias-
yon tamsi alabilirler.

Arnold Chiari malformasyonu ortaya gikan esode-
viasyvonun mekanizmasinda ise progresil beyin sapi dis-
fonksivonuna bagh olarak gelisen diverjans paralizisi
vada altinci sinir paralizisi bulunabilir (23). Bizim olgu-
muzda da 9 kardinal bakista esotropya derecelerinin
farklilik gistermemesi diverjans paralizisi lehine ancak
uzakta esotropya dlglimlerinin daha az olmasi diverjans
paralizisi aleyhinedir, Avrica sag gz abduksiyonunda
kisithilik olmamas: bizi altnc sinir paralizisinden uzak-
lastrmustir. Ancak hastanin kooperasyonunun zayif ol-
miasi nedeniyle Hess perdesi yapilamamasgiir.

Akkiz esotropyall olgularda bu ayrim yapmaktan
daha dnemli olan nokta ise altta yatan konjenital nirolo-

jik bozuklugun tamsim koyabilmektir. Altta yatan mal-
formasyonun fark edilmeyerek dekompanse esodevias-
yon tamst alan hastalarda yapilan gasihik ameliyatlan ba-
san saglayamamaktadir (7). Daha da 6nemlisi bu mal-
formasyonlarm tams: gecikmekte ve baska nérolojik
semptomlarda ortaya gikmaktadir. Arnold Chiari mal-
formasyonu olan hastalarda beyin cerrahlan tarafindan
yapilan dekompresyon ve laminektomi ameliyatlan ile
esodeviasyonun ve nistagmus gibi diger nirolojik bul-
gularin ortadan kalkng: gosterilmigtir (3,6).

Chiari | malformasyonu ve izole esotropyast olan
hastalarda tedavide ilk yaklasimn sasihk cerrahisi va da
posterior fossa dekompresyonu olacag ile ilgili hala fi-
kir birligi yoktur. Bununla birlikte segilecek girigimin
sasilik cerrahisinin gegici bir diizeltme saglayabileceg
ancak posterior fossa dekompresyon igleminin de olduk-
¢a invaziv bir girisim oldugu disiinilerek her vaka bi-
reysellestirilerck girisim yapilmas: genel kabul gormek-
tedir,

Akkiz esotropyasi olan hastalarda dikkat edilmesi
gereken nokta, ister tek bagina alunct sinir paralizisi ve-
ya diverjans paralizisi olsun ister Chiari malformasyonu
olsun kranial MR ile anlaulan patolojilerin ekarte edil-
mesinin gerekliliidir. Béylece hem bagansiz sonug ve-
recek bir gasihk amelivat nlenmis olacak hem de has-
talarm asil malformasyonlannin erken tamst saglanacak-
tir.
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