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OZET:
Chiari malformasyonuna bagh serebellar kognitif
affektif sendrom: Bir olgu sunumu

Serebellumun, motor hareketlerin koordinasyonunun yani
sira, yiksek beyin fonksiyonlarinin gerceklesmesinde roli
oldugu bircok calismada gosterilmistir. Serebellumun kon-
jenital lezyonlan cesitli néropsikolojik bozukluklar ve
davranis degisiklikleri ile iligkilendirilmistir. Chiari mal-
formasyonunda, serebellar yapilar posterior fossa icinde
sikismis halde bulunurlar. Bu yazida duygusal instabilite
ve davranigsal disinhibisyon belirtileri ile giden bir Chiari
malformasyonu olgusu sunulmustur.

ABSTRACT:
Cerebellar cognitive affective syndrome related
to chiari malformation: a case report

Numerous studies have showed that the cerebellum
has a role in processing higher brain functions besides
motor coordination. Various types of congenital lesions of
cerebellum are associated with neuropsychological impair-
ments and behavioral changes. In Chiari malformation, the
cerebellar structures have been stuck in posterior fossa.
In this paper a case of Chiari malformation, presenting
with affective instability and behavioral disinhibition was
described.
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GIRiS

Serebellumun hareketlerin koordinasyonundaki 6nemi
bilinmektedir (1). Ancak serebellar bozukluklarda bir takim
davranigsal belirtiler de izlenebilir (2). Serebellar dejeneras-
yonu olan hastalarda, biligsel islevlerde bozulma ve kognitif
yavaslama (3), serebellar kortikal atrofisi olanlarda yiiriitiicii
islevlerde bozulma (4), sol serebellar tiimor operasyonundan
sonra gorsel uzamsal islevlerde bozulma (5), sag serebellar
infarkttan sonra dil islevlerinde bozulma (6) bildirilmistir.
Serebellar tiimorlerin eksizyonundan sonra mutizm ve dizart-
rinin yani sira regresif kisilik degisimleri, emosyonel labilite
ve istemli hareketi baslatmak da zorluk izlenmistir (7). Levi-
sohn ve ark. (8), serebellar tiimor nedeniyle opere edilen
¢ocuklarda vermis de etkilendiginde ani duygulanim degi-
simleri gozlendigini, vermisin korundugu durumlarda ise
kisilik degisimlerinin ve duygu dalgalanmalarinin olmadigini
bildirmislerdir. Biitlin bu klinik gézlemler, motor olmayan
gorevlerde serebellar aktivasyonun izlendigini bildiren fonk-
siyonel norogoriintiileme calismalari (9) ve davranigsal arag-
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tirmalar (10), serebellumun bilissel ve emosyonel iglevlerdeki
roliinii distindiirmektedir.

Schmahmann ve Sherman (11), yiiriitiicii islev bozukluk-
lan (planlama, set degistirme, soyutlama, sézel akicilik, ve
calisan bellek kusurlari), perseverasyon, dikkat kaybi ya da
kolay celinebilir dikkat, gorsel-uzamsal bellek kusurlari, duy-
gulanimda kiintlesme ya da disinhibe-uygunsuz davranislar,
disprozodi ve isimlendirmede bozukluk belirtilerinin siklikla
izlendigi bir “serebellar kognitif affektif sendrom” tanimla-
miglardir. Belirtilen kognitif bozukluklarin, kisinin genel ente-
lektiiel kapasitesinde bir diistise yol actigini, biitiin bu bulgu-
larin serebellar bozuklugun akut déneminde ve bilateral sere-
bellar hasarlarda daha siddetli izlendigini bildirmislerdir.
Serebellar lobun arka kisimlarindaki hasarin, 6n kisimdakile-
re oranla daha fazla kognitif belirtiye yol agtig1 (12), vermisi de
tutan lezyonlarin ise affektif sorunlarla birlikteliginin daha sik
goriildiigli vurgulanmistir (13).

Chiari Malformasyonu 1891 yilinda Hans Chiari tarafin-
dan posterior kranial fossa yapilarinin spinal kanal igerisine
dogruyer degistirmesi olarak tanimlanmigtir (14). Chiari mal-
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formasyonu asemptomatik seyredebilecegi gibi siklikla
motor islevlerde bozulma ile de kendisini gosterir. Chiari
malformasyonunun etyolojisi belli olmamakla birlikte 4.
ventrikiil ¢ikisinin tikanmasina bagl oldugu diisiiniiliir. Dor-
diincii ventrikiilde koroid pleksustan serebrospinal siv1 sali-
nimin devam etmesi ile ventrikiil genisler.

Psikiyatri yazininda Chiari tip I malformasyonu ile iligki-
lendirilmis {i¢ psikiyatrik olgu sunumu bulunur (15-17).
Ancak Pubmed ve Google Scholar taramalarimizda Chiari tip
II malformasyonu ile birlikte bildirilen psikiyatrik tabloya
rastlayamadik.

Bu olgu sunumunda, 45 yasinda, ilk kez psikiyatrik bas-
vuruda bulunan, Chiari tip II malformasyonu tanisi alan bir
hastanin psikiyatrik belirti ve bulgular: tartisilacaktir.

OLGU

Bayan A, 38 yasinda, hi¢ evlenmemis, ilkokul mezunu,
sag elli, annesi ve kardesi ile yasiyor. Psikiyatrik muayeneye
ilk kez bagvuruyor. On bes yil kadar 6nce sakarlik, denge kay-
by, yiirtirken yalpalama sikayetleri ile bir {iniversite hastane-
sinin noroloji poliklinigine bagvurmus. Yapilan muayene ve
testler sonucunda Chiari tip II malformasyonu tanisi almis
ancak herhangi bir tedavi 6nerilmemis. Yakin zamana kadar
herhangi bir muayene basvurusu olmamis. Son dénemde
artan sakarlik, 6fke patlamalari, aglama-giilme ndébetleri
nedeniyle basvuruyor. Hasta anamnezinde, konusmasinin 2
yas civarinda, yiirlimesinin ise 3 yasinda oldugunu, ilkokulu
basarili bigcimde bitirdigini, 6grenme glicliigli ya da sinif tek-
rar1 olmadigini bildiriyordu. Cocukluktan beri beceriksiz ve
sakar oldugunu, yiiriirken sik stk dengesini kaybedip diistii-
glinii, bu nedenle tek basina merdiven inip ¢ikmaktan her
zaman korktugunu, ancak son bir y1l icinde denge kaybinin
artmasi nedeniyle artik evden yalniz ¢ikamadigini, ayaga kal-
kinca dengesini saglayabildigini fakat korkusu sebebiyle biri-
lerine tutunma ihtiyaci hissettigini, her zaman ¢ocuksu dav-
randigini ancak son bir yilda “cocuk gibi” tutturmalarinin
arttiginy, istedigi yapilmadiginda elindeki esyay: firlattigin,
kiistiigiinii, sonra bu durumdan utandigini belirtiyordu.
Hastanin yakinlari, son bir yil icerisinde 6z bakiminin azaldi-
gin1 ve hic is yapamaz oldugunu, durduk yere 6fke, giilme,
aglama halleri izlediklerini bildiriyorlardi.

Hastanin yapilan psikiyatrik muayenesinde, yasinda
goriindiigii, giyiminin sosyoekonomik diizeyine uygun oldu-
gu, bilincin acik, kooperasyonun yeterli ve yonelimin normal
oldugu saptandi. Konusmasi basingli, spontanitesi artmig
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(16goreik), perseveratif tarzda, sik sik degisen tonda, cocuksu
ve hafif dizartrikti. fliski kurmasi yeterliydi. Sakaci, regresif,
ciddiyetsiz davraniglar1 belirgindi. Duygulanimi labil ve
uygunsuzdu. Sorulan sorularin cevabini bilemediginde, iki
elini yiiziine kapatarak kahkaha atiyordu. Diistince akis1 ve
icerigi normaldi. Alg1 sapmasi tarif etmiyordu. Zekasi hafif
diizeyde geri izlenimi veriyordu. Bilissel islevlerinde bellek
kusur izlenmedi, dikkati kolay ¢elinebiliyordu. 100’den geri-
ye liger licer sayamiyor, 6 harfli isminin harflerini sondan
baga dogru bir hata ile siralayabiliyordu. Verilen dort kelime-
yi tekrarlamasi ve bes dakika sonra hatirlamasinda kusur
izlenmedi. Bir dakika icinde yedi hayvan adi ve dort sehir ad1
sayabiliyordu. Saat ¢iziminde herhangi bir bozukluk izlen-
medi. Psikomotor aktivitesi artmisti. Muayeneden cikarken
hekime tesekkiir etti ve hekimi 6pme konusunda israrci dav-
randL

Hastanin anamnezinde serebellar bozukluk oykiisii
bulunmasi nedeni ile degerlendirilmesi i¢in néroloji konsiil-
tasyonu uygun gorildi.

Hastanin norolojik muayenesinde patolojik olarak bila-
teral konjuge bakis fiksasyonunda bozukluk, sakkadik hare-
ketlerinde beceriksizlik ve her iki yone vertikal bakista nis-
tagmus saptandi. Hastanin konusmasi dizartrikti. Bilateral
hafif dismetri ve disdiadokokinezi saptandi. Ayrica diz topuk
testi bozuk ve yiirliyiisii orta derecede ataksik olarak saptan-
di. Laboratuvar tetkikleri ve elektroensefalografi (EEG) ola-
gandi. Di1s merkezde cekilen kraniyal MR'inda Chiari tip II
malformasyonu, vermiste daha belirgin olmak {izere hafif-
orta serebellar atrofi ve serebellar tonsiller ektopi saptandi
(Sekil 1). Lomber MR'inda L4-5 seviyesinde minimal basi,
dorsal MR'inda minimal kifoz saptandi. Laboratuvar testleri
normal saptandi. Noropati ekartasyonu amacli yapilan elekt-

sekil 1: MR beyin goriintilemede sagital kesitte izlenen vermiste
daha belirgin olmak izere hafif-orta serebellar atrofi ve serebellar
tonsiller ektopi
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romiyografi normal saptandi. Ataksi skorlama 6lgeginde (18)
statik skorda 18/34, kinetik skorda 10/52, dizartri skorunda
3/8, okulomotor skorda 6/6 olmak iizere toplam puani
37/100 olarak saptandu.

Hastanin 6ykiisii, muayene ve tetkik bulgular: birlikte
degerlendirildiginde, Chiari tip II malformasyonu tanisi ile
uyumlu oldugu diistinildi.

TARTISMA

Bu yazida serebellar atrofisi olan bir olguda, davranigsal
ve affektif degisimler bildirilmektedir. Hastamizda var olan
dizartri, dismetri, disdiadokokinezi, ataksi, serebellar bozuk-
luga bagli ortaya ¢ikmisti. Buna ek olarak mevcut duygudu-
rum ve psikomotor aktivite belirtileri, sinsi baslangi¢ ve
yavas ilerleme, sosyal kisilerarasi iliskide erken déonemde
bozulma, kisisel davranigin diizenlenmesinde erken donem-
de bozulma frontal lob demansi i¢in 1998 yilinda gelistirilen
Neary Olgiitleri (19) ile uyumlu iken, duygusal kiintliik, i¢g6-
rii kaybi tani 6lciitleri ile uyumsuzdu. Hastanin beyin goriin-
tlilemesinde frontal lob dejenerasyonu diisiindiiren bulgu-
sunun olmamasi ve yasinin siklikla 45-65 yas araliginda bas-
ladig1 bildirilen frontal lob demansi i¢in oldukca geng olmasi
bu tanidan uzaklastirmaktadir.

Schmahmann ve Sherman (11), tanimladiklar1 serebellar
kognitif affektif sendrom i¢in su belirti ve bulgular1 6nermis-
lerdir: 1. Yiiriitiicii islevlerde bozulma 2. Gorsel uzamsal
organizasyon bozuklugu ya da gorsel uzamsal bellek kusur-
lar1 3. Kisilik degisimleri, kiint afekt ya da disinhibe, uygun-
suz davraniglar. 4. Disprozodi, hafif anomi, gramer hatalari
gibi dil kusurlari. Biitiin bu bozukluklarin sonucu olarak da
genel entelektiiel becerinin diisecegini belirtmislerdir.

Sozii edilen ve sunulan olguda da bulunan bilissel ve
affektif belirtiler, motor koordinasyon bozuklugu ile acikla-
namaz. Bu olguda so6zii edilen kisilik degisimleri, davranigsal
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