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Tip 1 Chiari Malformasyonu ile Iliskili Siringomiyeliye Sekonder Sekiz
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A Rare Case Report of Eight Syndrome Secondary to Syringomyelia Associated with Type I Chiari
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Abstract

Sekiz sendromu, unilateral konjuge bakis parezisi ve ipsilateral yedinci
kraniyal sinir felci birlikteligi olarak tanimlanmaktadir. Sendrom, kaudal
pontin tegmentumu etkileyen demyelinizan, vaskiiler, enfeksiydz ya da
kompresif lezyonlara bagli gelisebilmektedir. Kirk ii¢ yasinda kadin
olgu klinigimize basagrisi, sol tarafa bakig kisitliligi ve yiiziiniin sol
tarafindaki kaslarda zayiflik sikayeti ile bagvurmusgtur. Sikayetlerin
yaklagik bir ay once bagladigini belirtmistir. Olguda 10 yil énce tip 1
Chiari malformasyonu nedeniyle gecirilmis suboksipital dekompresyon
cerrahisi dykiisii mevcuttur. Norooftalmolojik muayenede, sol taraf
horizontal bakig kisitlili1 ve anizokori saptanmustir. Kraniyal ve servikal
manyetik rezonans goriintiilerinde serebellar tonsillar herniasyon ve
siringomiyeli saptanmigtir. Siringomiyeli sekiz sendromunun nedeni
olarak diisiiniilmiigtiir. Olguya herhangi bir miidahalede bulunulmamis ve
ndrosirurji konsiiltasyonu sonucunda da takip dnerilmistir. Sol horizontal
bakis kisitlilig1 ve fasiyal paralizi takibin iigiincii ayinda neredeyse
tamamen iyilesmesine ragmen anizokori devam etmistir. Siringomiyeli
horizontal bakis kisitlilig1 ve ipsilateral yedinci sinir felci birlikteligi
olarak tanimlanan sekiz sendromunda akilda tutulmalidir. Klinik giiphe
ve uygun radyolojik goriintiileme tan1 igin yardimei olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Chiari malformasyonu, sekiz sendromu, horizontal
bakis kisitlilig1, yedinci kraniyal sinir felci

Cite this article as: Top Karti D, Kiyat P, Kart1 O, Gelebisoy N. A Rare Case
Report of Eight Syndrome Secondary to Syringomyelia Associated with Type I Chiari
Malformation. Turk J Ophthalmol 2023;53:197-199

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Pelin Kiyat, Izmir Demokrasi
Universitesi, Buca Seyfi Demirsoy Egitim ve Arastirma Hastanesi, Goz Hastaliklari
Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye
E-posta: pelinkiyat@hotmail.com ORCID-ID: orcid.org/0000-0002-3581-7059
Gelis Tarihi/Received: 08.08.2022 Kabul Tarihi/Accepted: 02.01.2023

DOI: 10.4274/tjo.galenos.2023.19054

Eight syndrome is defined as the combination of a unilateral conjugate
gaze palsy and ipsilateral seventh cranial nerve palsy. It may occur as a
result of demyelinating, vascular, infectious, or compressive lesions of
the brainstem localized to the caudal pontine tegmentum. A 43-year-
old woman was admitted to our clinic with complaints of headache,
inability to look to the left, and weakness on the left side of her face.
The complaints had begun abruptly about a month before her admission.
Suboccipital decompression surgery for type I Chiari malformation had
been performed 10 years earlier. Neuro-ophthalmological examination
revealed left-sided horizontal gaze palsy and anisocoria. Cranial and
cervical magnetic resonance images revealed cerebellar tonsillar herniation
and syringomyelia, the latter of which was considered to be the cause of
eight syndrome. No interventions were performed, and periodic follow-up
was advised on neurosurgical consultation. Left gaze palsy and facial
palsy recovered almost completely in three months, while the anisocoria
persisted. Syringomyelia should be considered among the causes of
horizontal gaze palsy plus ipsilateral seventh nerve palsy, termed as eight
syndrome. Clinical suspicion and appropriate radiological examination can
aid in the diagnosis.
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seventh cranial nerve palsy

Giris

Sekiz sendromu, unilateral konjuge bakig parezisi ve ipsilateral
yedinci kraniyal sinir felci birlikteligi olarak tanimlanmaktadir.
Sendrom ve/veya diger varyantlari kaudal pontin tegmentumu
etkileyen demyelinizan, vaskiiler, enfeksiydz ya da kompresif
beyin sapi lezyonlarina bagli gelisebilmektedir Primer olarak
tutulan beyin sapt yapilart ipsilateral yedinci kraniyal sinir ve
paramedyan pontin retikiiler formasyon/altinci kraniyal sinir
cekirdegidir.!

Olgu Sunumu

Kirk ii¢ yasinda kadin hasta klinigimize bag agrist, sola
bakis kisitliligi ve yiiziintin sol tarafinda giigsiizlitk sikayeti
ile bagvurdu. Hasta, sikayetlerin bagvurudan yaklagik bir ay
once aniden bagladiini belircti. On yil 6nce tip 1 Chiari
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malformasyonu (CM) nedeniyle suboksipital dekompresyon
cerrahisi gecirmisgti. Bilinen bagka sistemik hastaligi veya
ila¢ kullanimi mevcut degildi. Aile oykiisiinde 6zellik yokeu.
Bagvuruda yapilan tam fizik muayene normaldi. Norolojik
muayenesinde sol yedinci kraniyal sinir paralizisi diginda 6zellik
saptanmadi (Sekil 1A). Norooftalmolojik muayenede sol taraf
yatay bakig kisitliligr (Sekil 1B) ve anizokori saptandi. DiZer
ekstraokiiler gz hareketleri normal sinirlardaydi. Anizokori log
1gikta belirgindi (pupil ¢ap1: sag 4 mm, sol 3 mm). Ancak pitozis
saptanmadi. Pupil 1sik refleksi ve yakin refleksi normal olarak
degerlendirildi. Topikal 90,5 apraklonidin (Iopidin, Alcon,
Fort Worth, TX, ABD) damlatildiktan sonra sol gozde log
isikta pupiller dilatasyon izlenmedi. Kaudal pontin tegmental
bolgeyi degerlendirmek i¢in yapilan kraniyal manyetik rezonans
goriintillemede (MRG), serebellar tonsiller herniasyon ve
pons’un kaudal tegmental bolgesinden ikinci servikal vertebra
seviyesine inen siringomiyeli tespit edildi ve servikal MRG ile
daha iyi goriintiilendi (Sekil 2). Sekiz sendromun nedeninin bu
oldugu kanisina varildi. Nérosirurji konsiiltasyonu sonucunda
miidahale diisiiniilmedi ve takip 6nerildi. Sol bakis kisitlilig1
ve fasiyel paralizi {i¢ ay i¢inde neredeyse tamamen iyilesmesine
ragmen anizokori devam etti.

Tartigma

Tip 1 CM, foramen magnum seviyesinde serebellar tonsillerin
tist servikal kanala herniasyonu olarak tanimlanmaktadir. Nadir
goriilen bir norolojik durum olan siringomiyeli siklikla bu
kraniyoservikal bileske anormalligine eglik eder ve omuriligin
santral kanalinda veya parankimi icinde sivi dolu bir kavitenin
varlig1 ile karakterizedir.>** Siringomiyeli prevalansi 8,4/100.000
ile 0,9/10.000 arasinda degismektedir ve genellikle 20 ila 50
yaglar1 arasinda goriilmekeedir.?

Tip 1 CM postenflamatuvar veya posttravmatik olarak
gelisebilir ve bilinen diger nedenler arasinda medulla spinalis

tiimorleri ve sekonder miyelomalazi sayilabilir.>* Patofizyolojik
stireci agtklamak icin gesitli teoriler 6ne siiriilmiis olsa da, en
gecerli agiklama subaraknoid araligin obstritksiyonu nedeniyle
beyin omurilik stvist (BOS) dolagiminin bozulmasidir.*

Siringomiyeli gelisen hastalar omurilik ve/veya beyin
sapt icindeki kistin biiyiikliigiine, konumuna ve yayilimina
bagli olarak ¢ok cesitli spesifik olmayan semptom ve/veya
bulgularla bagvurabilir. Bununla birlikte, bazi olgular tamamen
asemptomatiktir ve radyolojik degerlendirmede tesadiifen tani
alirlar, 12347

Tani, semptom ve/veya bulgulara dayali olarak klinik agidan
stiphe duyulmasi ile konulur. MRG su anda tani ve takip icin
en ¢ok tercih edilen goriintiileme yontemidir. Sivi dolu kaviteler
T2 agirlikli goriintiilerde hiperintens goriiniirken T1 agirlikls
goriintiilerde hipointens kalmaktadir. Tani ve izlemdeki yerinin
yant sira MRG, siringomyeli ile iligkilendirilebilecek tiimér, tip
1 CM gibi sekonder sebepleri de ortaya koymaktadir.’

Tip 1 CM ile iligkili siringomiyelinin cerrahi tedavisinde
amag, foramen magnum seviyesinde normal BOS dolagimint
yeniden saglamak, sirinksi kiiciiltmek ve serebellar tonsilin
beyin sapina uyguladigi kompresyonu ortadan kaldirmakeir.>>%

Bildigimiz kadariyla, hastamiz literatiirde beyin sapini tutan
siringomyeli nedeniyle ile sekiz sendromu gelisen ilk hastadir.
Tlging bir sekilde, hastaya herhangi bir tibbi veya cerrahi tedavi
uygulanmamis ve kistin boyutu degismemis olsa da, klinik
bulgular takip sirasinda iyilesmigtir. Bu olgudaki ani baglangicli
ve spontan klinik diizelmeyi tam olarak agiklayamiyoruz. En olas:
neden tonsil herniasyonunun sebep oldugu BOS dolagiminda
degisikliklere bagli kist hacmindeki dalgalanmalar olabilir.

Siringomiyeli, horizontal bakig kisitlilig1 ve ipsilateral yedinci
sinir felci birlikeeligi olarak tanimlanan sekiz sendromunda
akilda bulundurulmalidir. Klinik siiphe ve radyolojik tetkikler
tantya yardimct olabilir.

Sekil 1. Hastanin sol periferik yedinci sinir paralizisini (A) ve dokuz tanssal bakis pozisyonunda sola horizontal bakig kisitliligint (B) gosteren goriintiiler

198



Top Kart1 ve ark. Siringomiyeliye Sekonder Sekiz Sendromu

Sekil 2. Beyin sap1 ve omuriligin manyetik rezonans goriintiilemesi (MRG). Beyin
sapt ve omuriligin T1 (A) ve T2 (B) agurlikli sagital MRG'sinde siringomiyeliye
kargilik gelen tonsiller herniasyon ile hipointens ve hiperintens kistik kavite
(oklar) saptandi. Ponsun kaudal tegmental bolgesinde siringomiyeliye karsilik
gelen hipointens (ok) kistik boglugu gésteren beyin sapt T1 agirlikls aksiyel MRG
goriintiisii (C)
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