SEH TIP BULTENT 1998

Eriskin Doneminde Tanm1 Konan Bir Serebellar Agenezi Olgusu

Serebellar agenesis diagnosed in adulthood
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OZET

Dengesizlik, konugma ve yiirtime gligligii ve gézierin is-
temsiz hareketleri nedeniyle poliklinigimize bagvuran, hil-
gisayarlt beyin tomaografisinde genis posterior fossa kisti
teshit edilen 21 yagindaki erkek olgu sunuldu. Kisto-perito-
neal gant yerlestirilmek iizere opere edilen olguda, operas-
yon esnasmda mikroskop kullamlarak yapilan incelemede
hi¢ serebellar doku bulunmadi§ tesbit edildi. Oldukca na-
dir gorilen serebellar agenezi ve aplazi posterior fossanin
diger kistek malformasyonlary ile birlikte tartigildi.

ANAHTAR KELIMELER: Posterior fossa kisii, serebel-

lar agenezi.

SUMMARY

A 21 year old male presented with dysequilibrium, speech
and walking disability and involuntary movements of baoth
eyes. His computed tomographic scan revealed a large
posterior fossa cyst. The case was operated to insert a
cysto-peritoneal shunt. The view with operating microsco-
pe revealed no cerchellum and cerebellar tissue in the pos-
terior fossa. The peroperative diagriosis was determined as
cerebellar agenesis or aplasia and was discussed with ot-
her cystic malformations of posterior fossa.
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GIRIS
Posterior fossanin kistik veya kist benzeri malfor-
masyonlart Dandy-Walker malformasyonu ve var-
yasyonlari, vermian serebellar hipoplazi, serebellar
agenezi ve aplazi, mega sisterna magna, araknoid
kist gibi genig bir spektrumu igerebilirler (8). Bu lez-
yonlarm ayirici tanisi sadece rutin goriintiileme yon-
temlerinin kullanilmast ile glic olabilmekte, bazen
operasyon esnasinda kesin tani konabilmektedir. Bu-
nunla birlikte, preoperatif dénemde olasi tanmin
konmast yeterli cerrahi tedavinin planlanmast igin
daha uygun olacaktir.

OLGU SUNUMU

21 yagmdaki erkek olgu poliklinigimize dengesizlik,
konugma ve yiirlime giigligii, gozlerde istemsiz hare-
ketler nedeni ile bagvurdu. Makat dogum oykdist bu-
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lunan olgu bir yasinda kol ve bacaklarda kasilma ve
gozlerde deviasyon ile birlikte nobet gegirmiy. Daha
sonra menenjit geciren ve tedavi edilen hasta |8 ya-
sina kadar ataksik yiliriime ve dizartrik konugma ile
birlikte giinlitk yagamim siirdiirmiis. Miiteaddit kere-
ler doktora bagvuran olgunun sikayetleri gegirdigi
menenjite baglanmis ve defisik medikal tedaviler

-uygulanmis. Bu tedavilerden yarar grmeyen olgu

son ti¢ yildir ancak yardimla yiirliyebilir vaziyete
gelmis.

Norolojik muayenede dizartik konusma ve saga ba-
kigta daha belirgin olan horizontal nistagmus mevcut
idi. Derin tendon refleksleri iist ekstremitelerde hipo-
aktif altta normal idi. Yiriiyiis ataksik olup serebel-
lar sistem muayenesinde sagda daha belirgin dismet-
11 ve disdiadokokinezi meveut idi. Daha evvel higbir
bilgisayarl goriintileme yontemi ile tetkik yapilma-
mis olan olgunun tarafimizdan yaptirtlan bilgisayarls
beyin tomografi (BBT) tetkikinde posterior fossanin
normalden kiigitk oldugu, tim posterior fossayt dol-
duran, beyin sapint 6ne dogru iten, I'V. ventrikiil ile
yer degistiren diizgiin kontiirlii kistik lezyonun mev-
cut oldugu tesbit edildi (Sekil 1). IIL. ventrikiil ve la-
teral ventrikiiller normal genislikte olup hidrosefali
mevcut dedildi ve serebral hemisferlerin striiktirleri
normal gorlintimde idi.
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Resim 1

Olgu suboksipital kranyektomi yapimak sureti ile
ameliyata alindi. Kist agifarak kist sivist serbestlesti-
rildi. Mikroskop yardumi ile posterior fossa striiktiir-
lerinin incelenmesi esnasinda beyin sapt olusumlari-
nin tam olarak gelismis oldugu, ancak normal anato-
mik olarak olmas: gereken yerinde serebellumun ve
hi¢ serebellar dokunun bulunmadi§r tesbit edildi.
Kist sivisinin devamli drenajimi saglamak amaci ile
olguya kisto-peritoneal sant uygulandi.

Erken postoperatif dénemde higbir komplikasyon
gelismeyen ve santi caligir vaziyette olan olgunun
norolojik muayenesinde geriye gidis saptanmamakla
birlikie, geg donem takipleri de goz oniinde tutulmak
tizere anlamh bir diizelme saptanmadi.

TARTISMA

Posterior fossamin kistik malformasyonlar arasinda
en sik goriilen ve bilineni Dandy-Walker sendromu-
dur. Tarif edilen ii¢lii kompenenti temel alinarak ko-

layca teshis edilebilmektedir: Tam ya da kismi ver-
mis agenezisi, dordiincii ventrikiilin kistik dilatasyo-
nu ve posterior fossa (8). 1887 yilinda Sutton ilk kez
hidrosefali ve serebellar vermis agenezisi veya hi-
poplazisi birlikte olan olguyu yayinlamasina kargin,
bu klinik triad ilk kez Dandy ve Blackfan tarafindan
tarif edilmigtir (1, 3, 5). Klinik tabloya sebep olarak
Magendije ve Luschka foramenlerinin atrezisi giste-
rilmistir (3, 11). Beyin ve kalple ilgili difer anomali-
ler sendroma eslik edebilir (2, 7). Bu sendrom erken
yagta bulgular verebildigi gibi asemptomatik olup
ileri yaslarda ensidental olarak da teghis edilebilmek-
tedir (12).

Posterior fossa konjenital kistinin diger bir nedeni

olan vermian serebellar hipoplazi normal boyutlarda
olan posterior fossa ile birlikte goriilen vermian ve
serchellar hipoplazi konjenital malformasyonlarinin
ve normal veya dilate dordiincti ventrikiil ile serbest
iliskide olan retroserebellar serebrospinal sivi alani-
nin genel tammlanmasidir, Bu durum intrauterin do-
nemin farkli peryodlarinda olabilmektedir. Serebel-
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lumun tam agenezisi veya aplazisi ise oldukga nadir
goriilen bir durumdur (8, 9 13). Konjenital serebellar
~ ataksi ve denge bozuklugu sendromu serebellar age-
nezi veya hipoplazinin nedeni olabildigi gibi, bu
malformasyonlar asemptomatik olarak da seyrede-
bilmektedir. Mega sisterna magna asimetrik olabil-
mekie, araknoid kistin gdriinlimiinii taklit edecek ge-
kild e kitle etkisi yapabilmektedir. Kistik lezyonun
subaraknoid mesafe ile baglantisim gostermek igin
ventrikiilografi veya sisternografi gerekebilmektedir

(8).

Dandy Walker Sendromunun ¢ok degisik varyantlan
tarif edilmigtir (4, 10). Néroradyolojik yontemlerin
gelismesine paralel olarak bu varyasyonlar daha iyi
tamimlanmistir  (6). Olgumuzda, Dandy-Walker
Sendromunun tiim posterior fossay1 kaplayan var-
yanti ile serebellar agenezi ya da aplazi agisindan
ayiricl tani yapmak oldukga glictlir. Ancak mikros-
kop ile hicbir serebellar dokunun tesbit edilmemis ol-
masi, patolojik inceleme yapmak amaci ile hig sere-
bellar dokunun bulunamamasi nedeni ile bu olguyu
serebellar agenezi ya da aplazi olarak kabul etmek
daha dogru olacaktir,

Tiim bu malformasyonlart anlamak ve daha kesin ta-
ni1 koyabilmek amaci ile daha detayh embriyolojik
calismalarm yapilmasina gerck vardir. Varyasyonlar,
malformasyonlar ve sendromlarin daha kesin tarif
edilmesi tedavi planinin daha dogru yapilmas: igin
gereklidir. Hidrosefalinin olup olmamasi, aquaduc-
tus Sylvii'nin pozisyonu ve patent olup olmamasi,
kistik kavite ile subaraknoid bosluk arasinda baglan-
tt olup olmamas! ve baglantinin derecesi olgunun
preoperatif deferlendirmesinde Gnem tagimaktadir.
Olgumuzda uyguladigimiz kisto-peritoneal sant pro-
sediiriiniin ne kadar etkili olacag tartigilabilir. Olgu-
nun poliklinigimize oldukc¢a gec dénemde miiracaat
etmiy olmast nedeni ile, yaklagik iki dekattan fazla
bir siire i¢inde nirolojik tablo irreversibl olarak otur-
mugtur. Olgu operasyona almirken norolojik tabloda
geriye donily beklemekten ziyade, sant prosediirii uy-
gulamak sureti ile kistin kitle etkisinin daha ileri do-
nemde beyin sapina basmasina engel olmak amag-
lanmaigtir,
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