Ataksik tek tarafli serebellar agenezi:
Olgu sunumu
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Ozet

Tek tarafli serebellar agenezi, serebellar hemisferlerden birinin tamamen yoklugu olarak tanimlanmaktadir. Spesifik bir
etiyopatogenez bulunamamistir. Bu hastalarda genellikle serebellar semptomlar gorilir ancak nadiren asepmtomatik de
olabilirler. Tek tarafli, konjenital, oldukca nadir gorilen 3 yasinda serebellar agenezis olgusu literatlr esliginde tartisilimistir.
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Abstract

Unilateral cerebellar agenesis is a clinical case with the absence one of the cerebellar hemispheres. A related specific
ethiopathogenesis has not been yet defined. These patients are rarely asymptomatic but usually show cerebellar symptoms. A case
of congenital,unilateral cerebellar agenesis of 3 years old boys which is very rarely seen is discussed with the related literature.
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Giris

Tek tarafli serebellar agenezi, bir serebellar hemisferin
tamaminin veya tamamina yakininin yoklugu olarak
tanimlanmaktadir. Bu olgular icin spesifik bir etyolojik
neden bulunamamistir. Tek tarafli serebellar hemisferin
total-subtotal yokluguna cok nadiren rastlanilmaktadir
(1,2).

Serebellar hemisferler metensefalonun rombik
katlantilarindan gelisir ve orta hatta birleserek serebellar
vermisi olustururlar. Serebellar disgeneziler neonatal
donemde 6lUime sebep olabilecek ciddi total aplaziden,
eriskinlerde asemptomatik hipoplaziye dek genis bir
yelpazede incelenirler. Radyolojik goérintileme
yontemlerinin gelismesiyle birlikte serebellar
malformasyonlarin saptanma sikhigiartmistir (1,2,3,6).

Olgu Sunumu

3 vyasinda erkek hasta ylrime bozuklugu sikayeti ile
klinigimize basvurdu. Oykisiinde akraba evliligi olmayan,
42 yasinda anne ve babanin 9. cocugu olarak normal
spontan vajinal yolla dogdugu ve herhangi bir perinatal
patolojisinin olmadigi dgrenildi.

Ailenin diger fertlerinde yiriime bozuklugu gibi
serebellar patoloji distindlrecek semptomlara
rastlanilmadi. Hastanin 19. ayda ydrimeye basladigi ve geg
yaradugu icin ylriime bozuklugunun aile tarafindan fazla
onemsenmedigi 6grenildi. Ancak 3 yasina geldigi halde
ylrime bozuklugunun devam etmesi Uzerine
poliklinigimize getirilen hastanin yapilan fizik ve ndrolojik
muayanesinde ataksik ylrime paterni saptandi. Ataksik
ylrime bozuklugunun etyolojisine yonelik yapilan kraniyal
magnetik rezonans gorintilemede sag serebellar agenezi
saptandi(Resim 1).

Tartisma ve Sonug

Serebellar agenezi oldukca nadir gorilir. ilk tanimlama
Rubinstein ve arkadaslari tarafindan 1831 yilinda bildirilmis ve
ingilizce literatlirde 6 vaka saptanmisdir (4). Literatlrde
sadece ataksinin eslik ettigi tek tarafli serebellar agenezi
olgusuna ise rastlanilmamistir.

Serebellumun olusumu gestasyonun 5. haftasinda
baslar. Serebellar hemisferler metensefalonun rombik
katlantilarinin merkezinden gelisir ve orta hatta birleserek
vermisi olustururlar. Dordincl ventrikGlin rostral yarimi
Uzerinde uzanarak medulla ve pons'u orter. Oniki haftalik bir
embriyoda bu plagin orta kisminda kictk bir bolim vermis,
yanlarda ise her iki hemisfer gorilir. Bu olusum antero-
sUperiordan postero-inferiora dogru olmakta ve en son
vermisin postero-inferior kismi gelismektedir. Daha sonra
posterolateral fissr ile kranial ve kaudal kisimlar olusur.
Kaudal kisim serebellumun enilkel yapisi olan flokulnoduler ve
kranial kisim ise serebellar vermisleri olusturur. Fissdr 3. ayin
sonunda derinlesir, vermis ve hemisferler loblara ayrilir.
Lobdillerin yizeyi foliya denilen yaprak benzeri yapilar ile
sekillenir. Alar plaklarin intermedial kisminda bulunan baz
noroblastlar marjinal zona goc ederek serebellar korteksin
noronlarina farkhlanirlar. Serebellumun arkiserebellumu
(flocculonodularis) en yasli bolim olup vestibular kompleks ile
paleoserebrum (vermis ve lobus anterius) daha gen¢ olup
ekstremiteden gelen duyusal bilgilerle ve Neoserebrum (lobus
posterior) en gen¢ bolim olup eksremite hareketlerinin
seciciligiileilgilidir(3,6,8).

Tek tarafli serebellar agenezi tanisi ilk kez
postmortem inceleme sonucu 3 yasindaki bir kiz cocuguna
konmustur(1). Tek tarafli serebellar agenezi ile birlikte ayni
taraf orta ve sUperior serebellar pedinkillerde, karsi taraf
pons, nukleus rubra ve substantia nigrada atrofi
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saptanmistir(3). Bolthauser ve arkadaslari tek tarafli
serebellar agenezi tanisi alan 3 olgunun ikisinde karsi taraf
beyin sapinda atrofi ve ponsda asimetri, birinde ise beyin
sapinin simetrik ve klclk oldugunu fakat karsi taraf
serebellar hemisfer ve ponsda disgenezi ve atrofi
izlenmedigini  belirtmislerdir(2). Patogenezi tam olarak
aydinlatilamamis ise de genetik, cevresel faktorler, dogum
6ncesi enfeksiyonlari ve alkol kullanan annelerde serebellar
ageneziye rastlanmaktadir(3,6).

Tek tarafli serebellar agenezi olgulari cogunlukla
rastlantisal olarak saptanmakta iken bizim olgumuzda
ataksik yUrUyUs sikayeti mevcuttu. Termdeki perinatal
asfiksi olaylari genellikle serebellum korunmakta ancak
prematlre bebeklerde de tekrarlayan hemorajiler sonucu
serebellumda benzer ataksik bulgular ortaya
ctkmaktadir(2). Bu nedenle etiyolojiyi arastirirken pre ve
postnatal olaylar dikkate alinmalidir (6). Pinar ve
arkadaslar, 4122 otopsilik perinatal-neonatal otopsi
serilerinde en vyaygin santral sinir sistemi
malformasyonlarinin  néral tip defektleri (%45.5)

oldugunu, serebellar (%3) ve vaskiler (%?2)
malformasyonlarin ise ¢ok nadir goéruldigin
belirtmislerdir(1). Serebellar disgeneziler Dandy-Walker
malformasyonu ile birlikte olabilirler. Aicardi sendromunda
cok nadiren tek tarafli serebellar agenezi gorilebilir (1,7).

Serebellar agenezilerin ayirici tanisinda serebellar
hipoplazi ve atrofi, gdz éniinde bulundurulmalidir. En cok
dikkati ceken klinik bulgular non-progresif ataksi, strabismus,
mental retardasyon, dismetri ve disartridir(4,6). Bizim
hastamizda ise sadece ataksik ylrlyls mevcuttu. Serebellar
hipoplazinin, korpus kallozum agenezisi gibi yapisal beyin
anomalileri veya kommunikan hidrosefali, i¢ organ
anomalileri, fasial dismorfizm ve psikomotor gelisme geriligi
ile de birlikte olabilecegi bildirilmektedir(3,5).

Sonug olarak; biz bu calismada nadir gorilen
serebellar disgenezilerden olan ve genellikle rastlantisal olarak
saptananan, klinik olarak ataksinin eslik ettigi tek tarafl
serebellar agenezi olgusuna dikkat cekmek istedik.

Resim 1: Kraniyal magnetik rezonans T1 axial ve T2 koronal agirlikli gériintileme kesitlerinde sag serebellar agenezi.
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