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ARASTIRMA YAZISI

Osteogenezis imperfektada izlenen
kranyoservikal bileske degisikliklerine bagl
BOS akim bozukluklarinin dinamik sine-MR

incelemesi

Nail Bulakbasi, Murat Kocaoglu, Mutlu Saglam, Yiiksel Pabusgu, Taner ﬁgtiz

AMAC

Osteogenezis imperfektada izlenen kranyoservikal
bileske anomalilerine bagl gelisen BOS akimindaki
bozukluklarin sine-MR yontemi ile gosterilmesinin
tani ve tedavi uygulamalari Gizerindeki etkinligini or-
taya koymaktir.

GEREC VE YONTEM

Osteogenezis imperfektali 12 olgu ile kontrol grubu
olarak 7 olguya direkt grafi, BT, MRG ve sine-MR in-
celemeleri yapilmis ve 9 olguda MR postoperatif d6-
nemde tekrarlanmistir. Olgularda baziler invajinas-
yon ve basi varligi, subaraknoid mesafe ve BOS akim
alani dlgiimleri, serebellar pediinkiillerdeki basi varli-
g1, BOS akiminda kisitlama varligi ve derecesi arasti-
nlmistir.

BULGULAR

12 olguda baziler invajinasyon ve 8 olguda baziler
baski izlenmistir. Foramen magnum diizeyinde 6n ve
arka subaraknoid mesafelerin AP caplarinda belirgin
azalma izlenmistir (normal 6n 5.9+1.9 mm, arka
4.8+2.6, hasta 6n 4.3+1.3, arka 2.5+1.9, p>0.001). Fo-
ramen magnum diizeyinden gecen aksiyel kesitler-
den elde edilen BOS akim alani belirgin sekilde azal-
mistir (normal 3.4+1.9 cm2, hasta 2.1+1.7 cm2,
p>0.01). Serebellar pediinkiillerde dért olguda agir,
besinde orta, liclinde hafif basi izlenmistir. Sine-MR
ile BOS akiminda bozulma sadece agir ve orta dere-
cede serebellar pediinkiil basisi olan 9 olguda izlen-
mistir. Bu olgularin postoperatif donemdeki sine-MR
incelemelerinde BOS akiminin tekrar olustugu sap-
tanmistir.

SONUC

Dinamik sine-MR goriintiileme ile BOS akimindaki ki-
sitlanma, duyu ve motor bozukluklari olan olgularda,
heniiz spinal kordda kalici hasar olusmadan tani ko-
nabilecegi gibi, cerrahi dekompresyon sonrasi BOS
akiminin ne derecede diizeltilebildigi de kalitatif ola-
rak gosterilebilir.

N. Bulakbasi (E), M. Kocaoglu, Y. Pabuscu, T. Ucdz
Gulhane Askeri Tip Akademisi, Radyoloji Anabilim Dali,
Ankara

M. Saglam

Gulhane Askeri Tip Akademisi, Ilk ve Acil Yardim Merkezi,

Ankara

17.Ulusal Turk Radyoloji Kongresi’nde (27-30 Ekim 2000, Istanbul)
sunulmustur.

Gelisi: 13.12.2000 / Kabulu: 24.04.2001

300 . Eyliil 2001

steogenezis imperfekta (OI) bag dokusunun kalitsal bozuklu-

gu sonucu ortaya cikan, klinik ve genetik olarak heterojen bir

hastalik grubudur. Sillence siniflamasina gore dort farkli gene-
tik ve klinik alt grubu vardir (1). Genelde kendini kemik kitlesinde
azalma (osteopeni) ve kemik kirllganliginda artma, mavi sklera, dig bo-
zukluklari, ilerleyici isitme kaybi ve pozitif aile Oykiisii ile gosterir.
Hem membranéz hem de enkondral kemik olusumda bozukluk vardir.
Buna bagli olarak kalvaryumda incelme, 6zellikle kafa tabani kemikle-
rinde yer ¢cekimine bagli asag1 dogru balonlagsma, fontanel kapanmasin-
da gecikme ve yeni wormian kemik olusumu izlenir (2-5).

Baziler baski (BB) oksipital kemigin baziler ve kondiler boliimleri ile
bunlarin arasinda bulunan foramen magnumun yukar1 dogru yiikselme-
si veya iceri ve yukart dogru invajinasyonu olarak tanimlanir. Genellik-
le iist servikal kordun beyin sapina dogru protriizyonuna neden olur.
Kranyoservikal bilegkede (KSB) en sik izlenen malformasyondur. Tek
bagina konjenital bir anomali olarak olabilecegi gibi osteomalazi, Paget
hastalig1, romatoid artrit ya da OI gibi yaygin kemik hastaliklarina bag-
11 da ortaya c¢ikabilir (6).

1876 yilinda Virchow tarafindan tanimlanan baziler invajinasyon
(BI) ise dens aksisin proksimal noktasinin Chamberlain ¢izgisinin 5
mm’den fazla iistiinde olmasidir. Genelde platibazi ile birlikte izlnir.
BB oldugunda hemen her zaman BI varken, Bi’nin oldugu her olguda
BB olmasi gerekmez. BI tek bagina izlenebilir veya Paget hastalig1, ri-
kets, fibroz displazi, Ol, osteomalazi, akondroplazi, kleidokranyal
displazi, Morquio sendromu ile birlikte olabilir (6).

Platibazi ise yine Virshow tarafindan 1857 yilinda tanimlanmig olup
anormal enkondral kemik gelisimine bagl olarak kafa tabaninin diiz-
lesmesi anlamina gelir. Welcker metodu ile bazal a¢inin 143° den faz-
la olmasidir (7). Genellikle Klippel-Feil anomalileri, kleidokranyal
displazi ve akondroplazi ile birlikte izlenir. BI ile ayn1 anlami tagimaz
ve bugiin artik tiptan cok antropolojik calismalarda kullanilmaktadir.

OI de BB ve BI'nin gergek izlenme siklig1 bilinmemektedir. Degisik
caligmalarda BB'nin %25-39 oraninda izlendigi bildirilmigtir (2-6). BB
ve BI gelismesi durumunda ortaya ¢ikan semptom ve bulgular, KSB’de
izlenen basi veya acisal degisimler sonucu izlenmekte ve bu da dnce-
likle beyin-omurilik sivist (BOS) akiminda bozulmalara yol agmakta-
dir. Bu galismanin amaci OI olgularinda KSB’de izlenen morfolojik
degisiklikleri tamimlamak ve buna bagl ortaya ¢ikan BOS akimindaki
bozukluklarin sine-MR yontemi ile gosterilmesinin tani ve tedavi uy-



gulamalar iizerindeki etkinligini orta-
ya koymaktir.

Gere¢ ve yontem

Calisma 1999-2001 tarihleri arasin-
da NIH ve GATA Radyoloji anabilim
dallarinda ortak olarak yapilmistir. Ol
tanis1 almis sekizi erkek dordii kadin
toplam 12 olgu calisgma kapsaminda
incelenmistir. Olgularin yas dagilimi
12-21 arasinda olup ortalama 16.5
yagtir. Ayrica 4 kadin 3 erkek toplam
7 olgu (14-21 yas, ortalama 15.4 yas)
kontrol grubu olarak incelenmistir.

Olgularin hepsinde rutin olarak AP
ve lateral kranyografiler alinmigtir.
Olgular daha sonra KSB’yide igine
alacak sekilde 5 mm kesit kalinligi
kullanilarak aksiyel beyin BT (Hispe-
ed Advantage ct/i GE, Milwaukee,
ABD) incelemesi yapilmistir. Olgiim
amactyla bu goriintiilerden sagital ve
koronal rekonstriiksiyonlar yapilmig-
tir. Olgularin hepsinde Bi, ve BB icin
agagidaki ol¢iim teknikleri kullanil-
migtir:

Bl icin iki ayr olgiim yapilmugtir
(Cizim 1). Ilk olgiimde referans ¢izgi
olarak Chamberlain hatti alinmigtir.
Bu hat foramen magnumun arka kena-
r1 ile sert damagin uzun aks1 arasinda-
ki cizgidir. Odontoidin u¢ noktasinin
bu ¢izginin 5 mm iizerinde olmas1 BI
olarak degerlendirilmistir. Ikinci 6l-
c¢limde ise referans noktasi olarak
McGregor hatt1 alinmistir. Bu hat sert
damagin uzun aksi ile oksipital kemi-
gin en alt noktas1 arasindaki cizgidir.
Burada da odontoidin u¢ noktasinin
bu ¢izginin 7 mm iizerinde olmasi BI
olarak degerlendirilmistir

BB degerlendirilmesinde ise temel
olarak Klaus yiikseklik indeksi kulla-
nilmistir. Bu posterior fossanin yiik-
sekligini gosteren bir indeks olup sa-
gital kesitlerde odontoidin iist ucu ile
Twining hatt1 arasindaki uzakliktir.
Twining hatt1 tiiberkulum sellay1 ic
oksipital tiiberkuliin orta noktasina
birlestiren ¢izgidir. Odontoidin ucu-
nun net olarak izlenemedigi durumlar-
da ise referans olarak McCrae hatt1
alinmistir ki bu hat foramen magnu-
mun On ve arka kenarlarini birlestiren
cizgidir.

Daha sonra olgular 1.5 T siiperilet-
ken miknatis (Magnetom Vision Plus,
Siemens, Erlangen, Almanya) ile in-
celenmiglerdir. Olgulara aksiyel, ko-
ronal, sagital T1 ve aksiyel FLAIR ve
T2 agirlikli goriintiiler alinmigtir. Ay-
rica olgularda BOS akim degisiklikle-
rini ortaya koymak i¢in faz kontrast
sine-MR goriintiileme uygulanmaigtir.
Bu amagla EKG tetiklemeli olarak
2D-FISP (fast imaging with steady-
state) sekansi uygulanmistir. Kardi-
yak siklusun sistolik ve diyastolik fa-
zinda elde edilen aksiyel sine-MR go-
riintiilerde BOS’un foramen magnum,
vental ve dorsal servikal spinal suba-
raknoid aralik, posterior serebellar
sistern ve premeduller-prepontin sis-
ternlerdeki akimi degerlendirildi ve
akimda her hangi bir kesilme olup ol-
madig1 aragtirildi.

Olgularda ayrica foramen magnum
diizeyinde foramen magnum 6n ve ar-
ka kenarlar1 ile ventral ve dorsal me-
dulla arasindaki mesafeler (anterior
ve posterior subaraknoid mesafeler),
yine bu diizeylerdeki BOS akiminin
kesitsel alani, serebellar herniasyon,
beyin sapinda biikiilme ve basi1 varligi
saptanmigtir.

Serebellar pediinkiillerde bas1 ile
birlikte iskemi (T2 agirlikli goriintii-

lerde hiperintensite) veya atrofi izle-
nen olgular agir, iskemik/atrofik degi-
siklik olmadan yalnizca basi izlenen
olgular orta, belirgin basi olmaksizin
hafif indentasyon izlenen olgular ise
hafif olarak derecelendirilmiglerdir.

Oniki olgunun doért tanesinde su-
boksipital kranyektomi ve duroplasti,
bes olguda ise klivektomi, aksis on
aks1 c¢ikarimi ve posterior servikal
fiizyon ile stabilizasyon operasyonlar1
uygulanmistir. Olgular postoperatif
donemde de aym1 MR protokolii ile
tekrar incelenmistir.

Tiim degerlendirme ve ol¢iimler iki
gozlemci tarafindan ayri ayri yapil-
diktan sonra caligmaya esas teskil
edecek sonuclar ortak uzlagsma ile tes-
pit edilmistir. Elde edilen datanin or-
talamas1 ve standart sapmas1 alinmig-
tir. Hasta ve normal kisilerden elde
edilen degerler arasindaki fark paired
Student t testi ve regresyon analizi ile
degerlendirilmis ve elde edilen sonug-
lar arasinda korelasyon analizi yapil-
mustir. p degeri 0.05 den kiiciik olan
degerler istatistiksel olarak anlamh
olarak kabul edilmigtir.

Bulgular

Oniki olgunun hepsinde klinik ola-
rak boyun hareketleri ile artan bas ag-

Gizim 1. Baziler baski ve invajinasyonun saptanmasinda kullanilan referans ¢izgilerin sematik goériniima. (1)
Chamberlain hatti, (2) McGregor hatti, (3) Twining hatti, (4) Klaus yiikseklik indeksi, (5) bazal ¢izgi ve (6) klival
cizgi. (Goel AM, Bhatjiwale M, Desai K. Basilar invagination: A study based on 190 surgically treated patients. J

Neurosurg 1998; 88:962-968'den modifiye edilmistir.)
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Resim 1. Hafif derecede serebellar pediinkiil basisi izlenen 12 yasinda bayan olgu. A,B. Midsagital ve koronal T1 agirlikli beyin MR gériintiilerinde BB ve Bi varligi ile buna
bagli pontobulber bileske diizeyinde hafif biikiilme ile sereballar pedinkiillerde hafif basi izlenmektedir. C,D. Ayni olgunun pontobulber bileske ve foramen magnum
diizeyinden gecen aksiyel 2D-FISP sine-MR kesitlerinde anterior (kisa ok) ve posterior (uzun ok) subaraknoid mesafelerdeki BOS akimi normal olarak izlenmektedir.

ris1 mevcuttu. Ayrica ii¢ olguda ba-
caklarda, iki olguda kollarda, dort ol-
guda ise hem kol hem de bacaklarda
gligsiizliik ve duyu kayb1 izlendi. Bu-
nun diginda ii¢ olguda vertigo ve bag
hareketleri ile artan denge bozuklugu,
iki olguda ise trigeminal nevralji sap-
tandi. Bir olguda ise epileptik ndbetler
ortaya ¢ikti.

Radyolojik olarak oniki olguda BI,
sekiz olguda BI ile birlikte BB izlen-
mistir (Resim 1-3). Bl izlenen olgular-
da odontoid Chamberlain hattina gore
yapilan ol¢iimlerde ortalama 5.4+0.3
mm (p<0.01), McGregor hattina gore
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yapilanlarda ise ortalama 7.6+0.5 mm
(p<0.01) yukarida izlenmigtir. BB
saptanan olgularda ise Klaus indeksi
belirgin sekilde azalmigtir (normal
8.4+0.3 cm, hasta 53+ 0.5 cm,
p<0.0001).

Foramen magnum diizeyinde on ve
arka subaraknoid mesafelerin AP cap-
larinda belirgin azalma izlenmistir
(normal 6n 5.9+1.9 mm, arka 4.8+2.6,
hasta on 4.3+1.3, arka 2.5+1.9,
p>0.001). Foramen magnum diizeyin-
den gecen aksiyel kesitlerden elde
edilen BOS akim alani belirgin sekil-
de azalmistir (normal 3.4+1.9 cm2,

hasta 2.1+1.7 cm2, p>0.01).
Serebellar pediinkiillerdeki basiya
gore oniki olgunun dordii agir (Resim
3), besi orta (Resim 2), li¢ii hafif (Re-
sim 1) basi olarak degerlendirilmigtir.
Ug agir ve bir orta derecede serebellar
pediinkiil basisi izlenen olguda bera-
berinde eslik eden tonsiller hernias-
yon izlenmigtir. Olgularin hi¢ birinde
spinal kordda sirinks olusumu veya
spinal kord 6demi ya da genislemesi
izlenmemistir. Bes olguda belirgin,
yedi olguda hafif derecede invajine
olan odontoide bagli beyin sap1 basisi
ve ozellikle pontobulber bileske loka-



Resim 2. Orta derecede serebellar pedinkill basisi izlenen 16 yasinda bayan Oili olgu. A,B. Midsagital ve koronal T1 agirlikli beyin MR gériintiilerinde BB ve Bi varligi ile
buna bagh pontobulber bileske diizeyinde biikiilme ve hafif spinal kord basisi, balonlasarak asagi dogru yer degistiren oksipital kemikler ile buna eglik eden serebellar
hemisferler nedeniyle sereballar pedinkiillerde orta derecede basi izlenmektedir. C,D. Ayni olgunun pontobulber bileske ve foramen magnum diizeyinden gegen aksiyel 2D-
FISP sine-MR kesitlerinde BOS akiminda anterior subaraknoid mesafedeki akim hafif kisitlanmis (ok basi) izlenirken, posterior subaraknoid mesafede belirgin akim

izlenmemektedir.

lizasyonunda 6ne dogru biikiilme iz-
lenmistir.

BOS akim alaninda tiim olgularda
kontrol grubuna gore istatistiksel ola-
rak anlamli azalma meydana gelse de
sine-MR inceleme ile oniki olgunun
sadece dokuzunda BOS akiminda be-
lirgin azalma ve/veya kesilme izlene-
bilmistir (Resim 2,3). Bu dokuz olgu
orta ve agir derecede serebellar pe-
diinkiil basist olan ve klinik olarak pe-
riferal duyu ve motor bozukluk sapta-
nan olgulardir. Hafif bas1 olarak de-

gerlendirilen ii¢ olguda ise BOS aki-
minda her hangi bir kisitlanma izlen-
memigtir (Resim 1).

Sine-MR ile BOS akiminda belirgin
kisitlanma izlenen ve klinik olarak
motor ve duyu kusuru bulunan bu do-
kuz olgunun postoperatif dénemde
klinik bulgularinda diizelme ve sine
MR ile BOS akiminin yeniden olustu-
Su izlenmigtir (Resim 3).

Tartisma

OI’de izlenen KSB anomalileri kli-
nik olarak her olguda degisik bir kli-
nik tablo olugturabilir. Bunu en belir-
gin nedeni bu bolgede yogun bir sekil-
de bir araya gelmis bir cok dnemli n6-
ronal ve vaskiiler yapinin bir arada
bulunmasidir. Giilme, 6ksiirme veya
hareketle artan ve genelde oksipital
bolgeye yayilan bas agrisi, trigeminal
nevralji, vertigo ve denge bozuklukla-
11, bacak ve kollarda giicsiizliik, uyku
apnesi ve epileptik ataklar bu tip olgu-
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Resim 3. (Devarmi sayfa 305°te) Agir serebellar pediinkiil basisi olan 15 yasinda erkek olgu. A,B. Midsagital ve koronal T1 agirlikli beyin MR gériintiilerinde BB ve Bi
varli§i ile buna bagh pontobulber bileske diizeyinde belirgin biikiilme ve spinal kord basisi, serebellar tonsiller herniasyon, balonlasarak asagi dogru yer degistiren oksipital
kemikler ile buna eslik eden serebellar hemisferler nedeniyle serebellar pedinkiillerde ileri derecede basi ve buna sekonder pedinkiillerde atrofik incelme izlenmektedir.
C,D. Ayni olgunun pontobulber bileske ve foramen magnum diizeyinden gegen aksiyel 2D-FISP sine-MR kesitlerinde BOS akimi her iki bélgede de izlenmemektedir.

E,F. Postoperatif ddnemde alinan pontobulber bileske ve foramen magnum diizeyinden gegen aksiyel 2D-FISP sine-MR kesitlerinde BOS akiminin anterior subaraknoid

mesafede tekrar olustugu (ok bagi) izlenmektedir.

larda izlenebilen semptomlardir (6).
Semptomlarin en biiyiik nedeni bu
bolgede BI veya BB’ye bagh beyin
sap1 bolgesinde olugan basidir. Hem
bu basinin direkt etkisi hem de beyin
sapindaki katlanmaya bagl olusan bu
bolgedeki kan ve BOS akiminin bo-
zulmas1 ya da engellemesine bagh
olarak degisik klinik tablolar ortaya
cikabilir. Yine bu anormal anatomi
nedeniyle, bu bolgedeki mindr trav-
malar, kronik zayif iltihabi reaksiyon
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ve buna bagl araknoidal adezyonlara
neden olurlar. Bu adezyonlar 6zellikle
C1 ve C2 sinir kokleri ile bu bolgeden
ctkan 5.-12. kranyal sinirlerde ¢ekil-
meye bagl agri, ya da duyu veya mo-
tor bozukluklara neden olabilirler
(6,8).

OI olgularmin %90’inda proal ve
proa2 gen defekti sonucu tip I kolla-

jen yapiminda bozukluk s6z konusu-
dur (4,5). Kollajen icindeki capraz
baglar anormal oldugundan, ince ve

zayif kollajen fibrinleri olugur. Sonug-
ta defektif bir osteoblastik aktivite ve
mezengimal kollajen ve derivelerinin
(sklera, kemik, ligament) yapiminda
bozukluk ortaya ¢ikar. Bu da kortikal
maturasyonda bozukluga yol acarak
ince ve zayif bir korteks gelisimine ve
kaba trabekiiler yapiya neden olur ve
cogu kez fetal kemige benzer yapida
kiiciik 1ameller kemik adaciklari izle-
nir (4,5). Temeldeki patoloji ¢ok az
normal kemigin olmasidir. Osteopo-



roz, kortikal incelme ve trabekiiler ya-
pidaki bozukluk yumusak ve kirillgan
bir kemik yapinin olugsmasina ve ek-
lem hareketlerinin kisitlanmasina ne-

den olur.

Yumusayan kemik yapinin genigle-
mesine bagl olarak genelde genis bir
kafatasi izlenir. Irregiiler kiiciik ke-
miklesme merkezlerine bagh kalvar-
yumda benekli bir goriiniim izlenir.
Bu o6zellikle oksipital ve wormian ke-
miklerde daha belirgindir. Minor trav-
malarla patolojik kiriklar olugabilir ve
osteoporozun fazla oldugu olgularda
bu kiiciik lineer kiriklarin goriintiilen-
mesi giiclesir. Bu kiriklar hiperplastik
kallus olusumu ile sonuclanabilirler.

Ol’de enkondral kemiklesmedeki
bozukluk sonucu kemik matriksinde
ve kemik yapiin direncinde azalma
izlenir. Gerek zaman icinde biiyiiyen
serebellar loblarin basis1 gerekse yer
cekimi etkisiyle ozellikle kafa tabani-
nin biiyiik bir kismini olugturan oksi-
pital kemiklerde asagi dogru bir ba-
lonlagma (sarkma) izlenir (1). Diger
kafa tabani kemiklerinde bu olayin da-
ha az olmasinin nedeni ise bu kemik-
lerin ¢evre dokularca daha siki destek-
lenmekte olmalaridir. Ayni olay alt ta-
raftan vertebra tarafindan siki sekilde
desteklenen foramen magnum igin de
gecerlidir ve foramen magnumun go-
receli olarak bu inige eglik edememesi
sonucu ortaya BB cikar. Bu olay, KSB

deki hareketlerinde zorlayici etkisi ile,
beyin sap1 ve iist servikal kordun yu-
kart dogru itilip biikiilmesine neden
olur. Bu biikiilmenin derecesi ortaya
¢ikan BB veya Bi'nin derecesiyle
orantilidir. Bu biikiilmenin ciddi oldu-
Su olgularda olaya obstriiktif tipte hid-
rosefali de eslik edebilir.

Es zamanl olarak gelisen diger bir
olay ise her iki serebellar hemisferin
oksipital kemiklerin bu inigine eglik
etmeleridir. Bu olay serebellar pediin-
kiillerin, goreceli olarak yukarida ka-
lan foramen magnumun kenarlar ile
asag1 dogru yer degistiren tentoryum
ve serebrum arasinda sikigmasina ne-
den olur. Bu sikigma erken olgularda
hafif bir indentasyon seklinde izlenir-
ken, ileri olgularda atrofiye veya iske-
mik degisikliklere neden olabilir. Ar-
tan posterior fossa igerifi, posterior
fossa basincini arttiracagindan ileri ol-
gularda tonsiller herniasyon da olaya
eslik edebilir. Serebellar tonsiller her-
niasyon BB izlenen olgularda siklikla
izlenen bir bulgu iken, tersine tip I
Chiari malformasyonlu olgularin %
40’1nda da BB saptanmustir (9,10).

Bu olgularda izlenen diger bir bulgu
ise list ve alt ekstremitelerde meydana
gelen duyu ve motor bozukluklaridir.
Buna neden olan fizyopatolojik meka-
nizmanin Chiari tip I malformasyonla-
rinda izlenen mekanizmaya benzer ol-
dugu diisiiniilmektedir. Her ne kadar
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calismamizda bu sekilde duyu ve mo-
tor kusuru olan dokuz olgunun sadece
dordiinde eglik eden Chiari tip I mal-
formasyonu mevcut olsa da, olgularin
hepsinde Ol’ye baglh gelisen KSB de-
gisikliklerine sekonder foramen mag-
num diizeyinde subaraknoid mesafe-
lerde daralma izlenirken, sine-MR g6-
riintiilemede BOS akiminda bozukluk
sadece bu 9 olguda izlenmistir. Bu ol-
gularin hi¢ birinde MRG ile siringom-
yeli varlig1 ya da spinal kord 6demi iz-
lenmemis olmasi olayin BOS akimin-
da uzun siirede yavas olarak gelisen
kisitlanmaya bagl kronik olarak orta-
ya cikan spinal subaraknoid hipertan-
siyona baglh oldugunu diisiindiirmek-
tedir. Ol’ye baglh gelisen anatomik
yapt degisiklikleri, posterior fossa
hacminin azalmasma ve KSB diize-
yinde subaraknoid mesafelerin daral-
masina ve/veya kapanmasina neden
olur. Foramen magnum diizeyinde ar-
tan doku hacmi BOS dolagimini en-
geller. Bu 6zellikle spinal subaraknoid
mesafede BOS basincinin artmasina
ve santral kanal ve subaraknoid aralik-
taki BOS’un pulsatil geri doniigiiniin
engellenmesine neden olur. Olusan hi-
pertansiyon BOS’un perivaskiiler me-
safeden spinal kord icine ve santral
kanala dogru difiizyonuna neden olur
ki bunun ilk bulgusu spinal kordda iz-
lenen 6dem ve genislemedir (11). An-
cak bu olay Chiari tip I olgularinda ol-
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dugu gibi akut ve belirgin derecede
ortaya ¢ikmadigindan bu olgularda
fizyopatolojik mekanizmanin bu dii-
zeyde kaldig1 ve spinal kordda MRG
ile izlenemeyen diizeydeki bu konjes-
yonun motor ve duyu bozukluklara
yol actig1 diisiiniilmektedir. Literatiir-
de bu tip olgularda ileri evrelerde si-
ringomyeli gelistigi bildirilmistir. T1k
asamada geligen bu basin¢ degisiklik-
leri, olustugu seviye veya altinda
fonksiyon ve/veya duyu bozuklugu ya
da kaybina yol acar. Bu bulgular basa-
ril1 bir cerrahi dekompresyon sonrasi
geri doniiciidiir. Tedavi edilmeden ka-
lan daha ileri evre olgularda ise kronik
basinca bagli demyelinizasyon olusur
ki artik bu evrede gelisen morfolojik
kayiptir ve tedavi sonrasi geri donmez
ancak tedavi ile ilerlemesi 6nlenebilir.
Bu calismamizdaki amac da, dinamik
BOS incelemesi ile BOS akimindaki
kisitlanmanin bu tip semptomlari olan
olgularda spinal kordda heniiz kalici
morfolojik bozukluk ortaya ¢ikmadan
gosterilmesidir. Boylece duyu ve mo-
tor bozukluklar1 olan olgularda heniiz
spinal kordda kalici hasar olusmadan
tan1 konacagi gibi, cerrahi dekomp-
resyon sonrast BOS akiminin ne dere-
cede diizeltilebildigi de kalitatif ola-
rak gosterilebilir. Bu da hem erken ta-
n1 konmasina, buna uygun tedavini
planlanmasina ve tedavi sonuclarinin
daha kalitatif olarak degerlendirilebil-
mesine olanak tanir.

Sonug olarak, kranyografi ve sagital
BT rekonstriiksiyonlar1 6l¢iim igin
kullanigh tekniklerdir. Ancak bunun
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disinda izlenen sekonder degisiklikle-
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Bu nedenle bu tip olgularin evaliias-
yonunda ve takibinde MRG vazgecil-
mez bir yontemdir. Ancak konvansi-
yonel MRG yontemleri ile spinal
kordda morfolojik bir bozukluk orta-

gelen degisikliklerin izlenmesi olasi
degildir. Bu tip motor ve duyu kusuru
bulunan olgularda sine-MR yontemi
ile BOS akimindaki kisitlanmanin
gosterilmesi hem olgularin erken cer-
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ne-MR yontemi OI'li olgularin tani ve
takibinde radyolojik algoritma icinde
mutlaka yer almasi gereken bir yon-
tem olarak degerlendirilmigtir.

ya ¢ikmadan BOS akiminda meydana

DYNAMIC CINE MR IMAGING IN THE DEMONSTRATION OF CSF FLOW DISTURBANCES
DUE TO CRANIOCERVICAL JUNCTION ANOMALIES IN OSTEOGENESIS IMPERFECTA

PURPOSE: To demonstrate the efficacy of cine MR imaging on diagnosis and treat-
ment of disturbances of normal cerebrospinal fluid (CSF) circulation due to craniocer-
vical junction anomalies in osteogenesis imperfecta.

MATERIAL AND METHODS: Direct graphs, CT, MR and cine MR imaging were perfor-
med in 12 patients and 10 control subjects, and MR protocols were repeated in 9 pa-
tients during the postoperative period. In patients, the existence of basillar invagi-
nation and impression, measurement of cross-sectional area of subarachnoid space
and CSF flow area, impression of cerebellar peduncles, existence and degree of BOS
flow disturbances were evaluated.

FINDINGS: Basillar invagination was detected in 12 patients and impression in 8. The-
re was a significant decrease in the AP was diameter of anterior and posterior suba-
rachoid spaces at the level of the foramen magnum (normal anterior 5.9+1.9 mm,
posterior 4.8+2.6, patient anterior 4.3+1.3, posterior 2.5+1.9, p>0.001). There was al-
so a significant decrease in the cross-sectional area of CSF flow at the level of the fo-
ramen magnum (normal 3.4+1.9 cm2, patient 2.1+1.7 cm2, p>0.01). Impressions on
cerebellar peduncles were severe in 4 patients, medium in 5 and faint in 3. CSF flows

were reestablished in postoperative cine MR imaging.

CONCLUSION: Demonstration of CSF flow disturbances by cine MR imaging can
establish a diagnosis before permanent spinal cord injury in patients with sensory-
motor disturbances and can also show qualitative assessment of correction in CSF

flow disturbances after surgery.
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