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SEREBELLAR HASTALIKLAR

GIRIS

Serebellar hastaliklar norolojik hastaliklar spekt-
rumu igerisinde ¢ok sik goriilmeyen, semptoma-
tolojik olarak dikkat gekici 6zellikleri olan; he-
rediter ataksiler, edinsel durumlar ve konjenital
malformasyonlar basta olmak tizere birgok farkls
nedeni bulunan durumlardir. Serebellar hastalik-
larin genel karakterinde ataksi en sik goriilen ve
en belirgin bulgudur. Ataksi tek bagina veya nis-
tagmus, dismetri, disdiadokinezi, hipotoni, pan-
duler refleks, dizartri gibi farkli ama tipik néro-
lojik bulgular ile birlikte goriilebilmektedir. Teshis
biiyiik oranda hasta 6ykiisii ve norolojik muayene
ile klinik olarak konulabilir. Ayiric1 tanida siklikla
goriintilleme hatta genetik testlerin de kullanil-
masi gerekebilir. Asagidaki tabloda serebellar has-
talik yapan durumlar genel olarak gosterilmistir
(Tablo 1).

HEREDITER ATAKSILER

Serebellar ataksilerin tiimii serebellumun ilerle-
yen atrofisi, motor islevinin, dengenin, yiiriiyii-
stin ve konugsmanin bozulmasina yol acan net bir
purkinje hiicresi kaybiyla karakterize, klinik ola-
rak homojen ve genetik olarak heterojen bir néro-
dejeneratif hastalik grubudur. En belirgin klinik
ozellik piramidal, ekstrapiramidal ve biligsel dis-
fonksiyon gibi diger nérolojik bulgular ile beraber
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Tablo 1: Serebellar Hastalik Yapan Durumlar

Herediter Ataksiler
Otozomal resesif
Otozomal dominant
Xe bagl resesif
Vaskiiler Hastaliklar
Tiimorler
Enfeksiyonlar
Inflamatuar veya otoimmiin hastaliklar
Paraneoplastik sendromlar
Metabolik ve hormonal bozukluklar
Tlaglar ve toksinler
Gelisimsel anormallikler
Travma

olabilen serebellar ataksidir. Hastaligin kalitim
paternleri kabaca otozomal dominant (OD), oto-
zomal resesif (OR), X’e bagli (XB) veya mitokond-
riyal olabilir (1). Kesin serebellar ataksi sayis1 tam
olarak bilinmemektedir (2). Bu baslikta herediter
gecisli serebellar ataksilerden en sik rastlanilan ve
muhtemelen {ilkemizde goriilebilecek olanlarin-
dan bahsedilecektir.

OTOZOMAL RESESIiF SEREBELLAR
ATAKSILER

Klinik bulgular genellikle ¢ocukluk ve erken eris-
kin déneminde baglar. Nadiren ileri yaslarda g6-
rilir. Cogunlukla aile fertlerinden biri hasta olur
ve genelde ebeveynler asemtomatik heterozigot-
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sapi, talamus, spinal kord, vestibulo serebellar sis-
tem gibi serebellum dis1 bolgelerin etkilenimi tab-
loya eklenebilir. Ataksi disinda nistagmus, hipo-
toni, dizartri, panduler refleks, tremor, piramidal
ve ekstapramidal bulgular, kognitif etkilenim gibi
farkli norolojik bulgularla da karsimiza gelebilir-
ler. Vaskiiler hadiseler, tiimorler, enfeksiyonlar,
multipl skleroz gibi inflamatuar ve otoimmun du-
rumlar, paraneoplastik sendromlar, B-12 eksikligi
gibi metabolik ve hipotiroidi gibi hormonal du-
rumlar, alkol, ilaglar, toksinler ve travma sik gorii-
len edinsel serebellar etkilenim yapan nedenlerdir.
Serebellar hastaliklarin teshisinde hasta dykiisii ve
norolojik muayene 6nemli olup ayiric tanida sik-
likla nérogoériintiileme ve genetik testlerin de kul-
lanilmas: gerekebilir

Anahtar Kelimeler: Serebellar hastalik, ataksi,
nistagmus
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