Semptomsuz tek tarafli serebellar agenezi
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Amag: Nadir goriilen, genellikle semptomsuz olan ve tesadiifen saptanan tek tarafli serebellar agenezi nedeniyle
bir olgunun radyolojik bulgulari ile birlikte sunulmasi amaglandi. Olgu sunumu: Sensoriyo-noéral isitme kaybi
nedeni ile cerrahi planlanan 14 yasindaki erkek olguya yapilan posterior fossa ve kraniyal bilgisayarli tomografi ve
manyetik rezonans gorintilemede sag orta kulak ve mastoidde havalanma kaybi ve skleroz, sag serebellar
hemisferde totale yakin yokluk saptandi. Sonugc: Tek tarafli serebellar agenezisi olan vakalar asemptomatik olsa
da radyolojik tani ydntemleri ile kolaylikla taninmaktadir.

Anahtar kelimeler: Serebelum, agenezi, Gnilateral
Asymptomatic unilateral cerebellar agenesia

Objective: We described a case with unilateral cerebellar agenesia that is usually asymptomatic, rarely seen and
detected incidentally with radiologic imaging findings. Case report: A fourteen years old male patient with
sensorio-neural hearing loss was examined by posterior fossa and cranial computed tomography and magnetic
resonance imaging. They revealed a lost of aeration, and sclerosis in the middle ear and mastoid air cells and
nearly total absence of right cerebellar hemisphere. Conclusion: Cases with unilateral cerebellar agenesia that

are usually asymptomatic have been described easily by radiologic imaging techniques.
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Nororadyolojik goriintiileme yontemlerinin gelismesi
ile birlikte orta hat serebellar malformasyonlarin ve
simetrik neoserebellar hipoplazilerin saptanma siklig1
artmigtir. Literatiirde uniserebellar aplasi (USA), bir
serebellar hemisferin tamamimin veya tamamina
yakininin  yoklugu olarak tanimlanmaktadir. Bu
olgular serebellar dokunun destriiksiyonu sonucu
geligiyor gibi goriinse de, spesifik bir neden
bulunamamustir. Tek tarafli serebellar hemisfer
asimetrileri izlenmekle birlikte, tek serebellar
hemisferin total-subtotal yokluguna ¢ok nadiren
rastlanmaktadir (1).

Olgu Sunumu

5 yidir sagda kronik otitis media ve buna bagl
olarak tek tarafli sensoriyo-ndral isitme kaybi
hikayesi olan ve cerrahi planlanan 14 yagindaki erkek
olguya cerrahi Oncesi kraniyal ve posterior fossa
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bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik resonans
goriintiileme (MRG) incelemeleri yapildi. MRG’de
T;A (TR:500, TE:16) aksiyal ve sagittal, T,A
(TR:3091, TE:96) aksiyal ve koronal planda kesitler
alindi. Bu incelemelerde sag mastoid ve orta kulakta
havalanma kaybr ile birlikte tesadiifen sag serebellar
hemisfer ve serebellar pedinkiiliin yoklugu saptandi
(Sekil 1). Ayrica MRG’de karst taraf pons ve serebral
pedinkiilde diger tarafla kiyaslaninca atrofi dikkat
¢ekti ancak vermis mevcuttu. Posterior fossanin
normal genislikte olup sag serebellar hemisfer
lojunun beyin omurilik sivist ile dolu oldugu goriildii
(Sekil 2). Supratentoriyal alanda beyin parankiminde
anormallik saptanmadi.

Olgunun anamnezi yeteri kadar giivenilir olmamakla
birlikte prenatal, natal ve postneonatal dénemde bir
ozellik yoktu. Sadece 6. ayda yiiksek ates nedeniyle
gecirilmig  bir epilepsi hikayesi vardi. Yapilan
norolojik muayenesi strabismus disinda normal olup,

serebellar  bulgular  (ataksi, tremor, disartri)
saptanmadi. Olgunun babasinda da strabismus
bulundugu i¢in konjenital oldugu distnildi.
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Sekil 1: Serebellar seviyeden gegen aksiyal BT de (4) sag serebellar hemisfer ve serebellar pedinkiiliin
olmadigi fakat orta hatta vermisin bulundugu ve bu alanin BOS ile dolu oldugu izlenmektedir. Aym
seviveden gecen T>A’li aksival (B) ve koronal (C) MRG kesitlerinde benzer bulgular izlenmektedir.

Olgunun okul basaris1 ve gevre ile uyumu normal idi.
Yapilan batin ve pelvik ultrasonografi incelemesinde
bir anomali saptanmadi.

Tartisma ve sonug¢

Serebellar  hemisferler —metansefalonun rombik
katlantilarinin merkezinden gelisir ve orta hatta
birleserek vermisi olustururlar. Bu olusum antero-
stiperiordan postero-inferiora dogru olmaktadir, en
son vermisin postero-inferior kismi gelisir (2).
Serebellar disgeneziler neonatal dénemde o6liime
sebep olabilecek kadar ciddi total aplaziden,
erigkinlerde asemptomatik olabilecek orta derecede
hipoplaziye dek genis norolojik ve sistemik bir
yelpaze iginde incelenirler (3). Pinar ve arkadaslari
(4) 4122 otopsilik  perinatal-neonatal  otopsi
serilerinde en yaygin goriillen santral sinir sistemi
malformasyonlarini noral tiip defektlerinin (% 45.5)
olusturdugunu, serebellar (% 3) ve vaskiiler (% 2)
malformasyonlarin ise ¢ok nadir goriildiigiini

belirtmiglerdir.
Serebellar disgeneziler Dandy-Walker
malformasyonu  (genis bir sisterna  magna,

hipoplastik beyin sap1 anomalileri) ile birlikte
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olabilirler. Ayrica sik goriilmeyen otozomal resesif
(ot-res) gecisli norolojik sendromlarin bir pargasi
olabildikleri gibi sporadik olarak da rastlanabilirler

Q).

Serebellar hipoplazi ilk kez Norman tarafindan
1940°da iki hastada klinik ve postmortem bulgular
1s1ginda tanimlanmustir. Bu hastalarda ana bulgular
serebellum boyutlarinda  kii¢iilme ve her iki
hemisferde proksimal graniiler tabakada primer
atrofiydi (3). Serebellar hipoplazilerin ot-res ve X’e
bagli resesif gecisli olabilecegi belirtilmektedir (3,5).
Bu olgularda klinikte non-progressif serebellar
disfonksiyon izlenmistir. En ¢ok dikkati ¢eken klinik
bulgular non-progressif ataksi, strabismus, ¢esitli
derecelerde mental retardasyon ve disartri idi. Benzer
olgularda yapilan MRG c¢alismalarinda serebellar
hipoplazinin serebellar hemisferleri ve vermisi
birlikte tuttugu, etkilenmeyen alanlarda serebellar
hemisfer ve beyin sapimin  normal oldugu
saptanmustir (3,5). Serebellar hipoplazinin korpus
kallosum yoklugu gibi yapisal beyin anomalilari veya
komminikan hidrosefali (3), ¢esitli i¢c organ
anomalileri ve fasial dismorfizm (6), psiko-motor
gelisme geriligi ve konjenital hipotiroidizm (7) ile
birlikte olabilecegi de bildirilmistir.
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Sekil 2: Pons seviyesinden gecen T1A’li (A), mezensefalon seviyesinden gecen T,A 'l aksiyel (B) ve T1A’li
mid-sagittal (C) kesitlerde karsi taraf pons ve mezensefalonda atrofi, sagda serebellar hemisfer yoklugu ve
vermisin varligi izlenmektedir.

Ayrica gebeliginin ilk trimestirinda sitomegaloviriis
enfeksiyonu geciren veya alkol kullanan annelerin
bebeklerinde serebellar hipoplaziler
goriilebilmektedir  (8,9). serebellar
hipoplazili olgularda iyi bir dogum 6ncesi ve sonrasi
aile hikayesi mutlaka alinmali ve prenatal tani igin
gerekli yapilmalidir. Ozellikle
sendromlarla birlikte olanlarda spesifik norolojik ve
klinik bulgular da tanida yardimcidir.

Bu yiizden

incelemeler

Nororadyolojik goriintiileme yontemlerinin gelismesi
iizerine tek tarafli serebellar hemisfer asimetrileri
izlenmekle birlikte, tek serebellar hemisferin total-
subtotal yokluguna ¢ok nadiren rastlanmaktadir
(1,10). USA tanist ise ilk kez postmortem inceleme
sonucu 3 yagindaki bir kiz ¢ocuga kondu (1). USA
ile birlikte ayni taraf orta ve siiperior serebellar
pedinkiillerde, kars1 taraf pons, red nikleus ve
substansia nigrada atrofi saptandi. Bolthauser ve
arkadaglar1 (1) USA tanist alan {i¢ olgunun ikisinde
kars1 taraf beyin sapinda atrofi ve ponsda asimetri,
birinde ise beyin sapmin simetrik olup kiigiik
belirtmiglerdir. Olgumuzda da sag
serebellar hemisferde tam yokluk, karsi taraf serebral
pedinkiil ve ponsda atrofi izlendi.

oldugunu

Genellikle sadece USA tamist alan olgular,
olgumuzda da oldugu gibi rastlantisal olarak
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bulunmaktadir. Bu olgularin ¢ogunda dogum oncesi
ve sonrasi ayrintili bir anamnez olmadig: i¢in neden
acgisindan ancak tahmin yiiriitilmektedir. Literatiirde
spesifik bir nedenin olmadig, olgular i¢in kullanilan
agenezi-aplazi karisikliklara  neden
olabilecegi belirtilmektedir (1). Ciinkii serebellar
dokunun destriiksiyonu sonucu da benzer bulgu ve
olgularin olabilecegi akilda tutulmalidir. Cok nadiren
de olsa USA Aicardi sendromu (serebellar hipoplazi
veya parsiyel defekt, multipl sistemik ve santral sinir
sistemi malformasyonlar1) ile birlikte bildirilmistir
(10). Burada nedenin Willis poligonununda posterior
arteriyal sistemde bir gelisimsel defekt oldugu
diistiniilmiistiir. Olgumuz sporadik olup, vertebral ve
baziller arteriyel sisteminde bir dolasgim bozuklugu
veya gelisimsel bir defekt MRG incelemelerinde
saptanmamigtir.

teriminin

USA’nin patogenezisi tam olarak anlagilamamustir.
Ancak perinatal asfiksi olaylarinda
genellikle serebellum  korunmaktadir. Nadiren
serebellar mindr lezyonlar oldugunu gdsteren
calismalar olsa da, bu olgularda yapisal
malformasyona  rastlanmamistir  (11).  Ayrica
prematiir bebeklerde de tekrarlayan hemorajiler
sonucu  serebellumda bulgular ortaya
¢ikmaktadir (12). Bu yiizden etyolojiyi arastirirken
pre- ve post-natal olaylar dikkate alinmalidir.

termdeki

benzer
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Sonug¢ olarak; USA’da genis serebellar defekte
ragmen tan1 koyduracak ndrolojik ve duyusal
bozukluklar yoktur ve bu olgular, olgumuzda oldugu
gibi, uygulanan  radyolojik
yontemlerinde kolaylikla saptanmaktadir.

tesadiifen tani
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