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ÖZET:
Chiari malformasyonuna bağlı serebellar kognitif 
affektif sendrom: Bir olgu sunumu

Serebellumun, motor hareketlerin koordinasyonunun yanı 
sıra, yüksek beyin fonksiyonlarının gerçekleşmesinde rolü 
olduğu birçok çalışmada gösterilmiştir. Serebellumun kon-
jenital lezyonları çeşitli nöropsikolojik bozukluklar ve 
davranış değişiklikleri ile ilişkilendirilmiştir. Chiari mal-
formasyonunda, serebellar yapılar posterior fossa içinde 
sıkışmış halde bulunurlar. Bu yazıda duygusal instabilite 
ve davranışsal disinhibisyon belirtileri ile giden bir Chiari 
malformasyonu olgusu sunulmuştur.

Anahtar sözcükler: serebellum, afekt, davranış, Chiari 
malformasyonu 
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ABS TRACT:
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. 

Key words: cerebellum, affect, behavior, Chiari 
malformation
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 GİRİŞ

 Serebellumun hareketlerin koordinasyonundaki önemi 

bilinmektedir (1). Ancak serebellar bozukluklarda bir takım 

davranışsal belirtiler de izlenebilir (2). Serebellar dejeneras-

yonu olan hastalarda, bilişsel işlevlerde bozulma ve kognitif 

yavaşlama (3), serebellar kortikal atrofisi olanlarda yürütücü 

işlevlerde bozulma (4), sol serebellar tümör operasyonundan 

sonra görsel uzamsal işlevlerde bozulma (5), sağ serebellar 

infarkttan sonra dil işlevlerinde bozulma (6) bildirilmiştir. 

Serebellar tümörlerin eksizyonundan sonra mutizm ve dizart-

rinin yanı sıra regresif kişilik değişimleri, emosyonel labilite 

ve istemli hareketi başlatmak da zorluk izlenmiştir (7). Levi-

sohn ve ark. (8), serebellar tümör nedeniyle opere edilen 

çocuklarda vermis de etkilendiğinde ani duygulanım deği-

şimleri gözlendiğini, vermisin korunduğu durumlarda ise 

kişilik değişimlerinin ve duygu dalgalanmalarının olmadığını 

bildirmişlerdir. Bütün bu klinik gözlemler, motor olmayan 

görevlerde serebellar aktivasyonun izlendiğini bildiren fonk-

siyonel nörogörüntüleme çalışmaları (9) ve davranışsal araş-

tırmalar (10), serebellumun bilişsel ve emosyonel işlevlerdeki 

rolünü düşündürmektedir.

 Schmahmann ve Sherman (11), yürütücü işlev bozukluk-

ları (planlama, set değiştirme, soyutlama, sözel akıcılık, ve 

çalışan bellek kusurları), perseverasyon, dikkat kaybı ya da 

kolay çelinebilir dikkat, görsel-uzamsal bellek kusurları, duy-

gulanımda küntleşme ya da disinhibe-uygunsuz davranışlar, 

disprozodi ve isimlendirmede bozukluk belirtilerinin sıklıkla 

izlendiği bir “serebellar kognitif affektif sendrom” tanımla-

mışlardır. Belirtilen kognitif bozuklukların, kişinin genel ente-

lektüel kapasitesinde bir düşüşe yol açtığını, bütün bu bulgu-

ların serebellar bozukluğun akut döneminde ve bilateral sere-

bellar hasarlarda daha şiddetli izlendiğini bildirmişlerdir. 

Serebellar lobun arka kısımlarındaki hasarın, ön kısımdakile-

re oranla daha fazla kognitif belirtiye yol açtığı (12), vermisi de 

tutan lezyonların ise affektif sorunlarla birlikteliğinin daha sık 

görüldüğü vurgulanmıştır (13). 

 Chiari Malformasyonu 1891 yılında Hans Chiari tarafın-

dan posterior kranial fossa yapılarının spinal kanal içerisine 

doğru yer değiştirmesi olarak tanımlanmıştır (14). Chiari mal-
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formasyonu asemptomatik seyredebileceği gibi sıklıkla 

motor işlevlerde bozulma ile de kendisini gösterir. Chiari 

malformasyonunun etyolojisi belli olmamakla birlikte 4. 

ventrikül çıkışının tıkanmasına bağlı olduğu düşünülür. Dör-

düncü ventrikülde koroid pleksustan serebrospinal sıvı salı-

nımın devam etmesi ile ventrikül genişler. 

 Psikiyatri yazınında Chiari tip I malformasyonu ile ilişki-

lendirilmiş üç psikiyatrik olgu sunumu bulunur (15-17). 

Ancak Pubmed ve Google Scholar taramalarımızda Chiari tip 

II malformasyonu ile birlikte bildirilen psikiyatrik tabloya 

rastlayamadık. 

 Bu olgu sunumunda, 45 yaşında, ilk kez psikiyatrik baş-

vuruda bulunan, Chiari tip II malformasyonu tanısı alan bir 

hastanın psikiyatrik belirti ve bulguları tartışılacaktır. 

 OLGU

 Bayan A, 38 yaşında, hiç evlenmemiş, ilkokul mezunu, 

sağ elli, annesi ve kardeşi ile yaşıyor. Psikiyatrik muayeneye 

ilk kez başvuruyor. On beş yıl kadar önce sakarlık, denge kay-

bı, yürürken yalpalama şikâyetleri ile bir üniversite hastane-

sinin nöroloji polikliniğine başvurmuş. Yapılan muayene ve 

testler sonucunda Chiari tip II malformasyonu tanısı almış 

ancak herhangi bir tedavi önerilmemiş. Yakın zamana kadar 

herhangi bir muayene başvurusu olmamış. Son dönemde 

artan sakarlık, öfke patlamaları, ağlama-gülme nöbetleri 

nedeniyle başvuruyor. Hasta anamnezinde, konuşmasının 2 

yaş civarında, yürümesinin ise 3 yaşında olduğunu, ilkokulu 

başarılı biçimde bitirdiğini, öğrenme güçlüğü ya da sınıf tek-

rarı olmadığını bildiriyordu. Çocukluktan beri beceriksiz ve 

sakar olduğunu, yürürken sık sık dengesini kaybedip düştü-

ğünü, bu nedenle tek başına merdiven inip çıkmaktan her 

zaman korktuğunu, ancak son bir yıl içinde denge kaybının 

artması nedeniyle artık evden yalnız çıkamadığını, ayağa kal-

kınca dengesini sağlayabildiğini fakat korkusu sebebiyle biri-

lerine tutunma ihtiyacı hissettiğini, her zaman çocuksu dav-

randığını ancak son bir yılda “çocuk gibi” tutturmalarının 

arttığını, istediği yapılmadığında elindeki eşyayı fırlattığını, 

küstüğünü, sonra bu durumdan utandığını belirtiyordu. 

Hastanın yakınları, son bir yıl içerisinde öz bakımının azaldı-

ğını ve hiç iş yapamaz olduğunu, durduk yere öfke, gülme, 

ağlama halleri izlediklerini bildiriyorlardı. 

 Hastanın yapılan psikiyatrik muayenesinde, yaşında 

göründüğü, giyiminin sosyoekonomik düzeyine uygun oldu-

ğu, bilincin açık, kooperasyonun yeterli ve yönelimin normal 

olduğu saptandı. Konuşması basınçlı, spontanitesi artmış 

(lögoreik), perseveratif tarzda, sık sık değişen tonda, çocuksu 

ve hafif dizartrikti. İlişki kurması yeterliydi. Şakacı, regresif, 

ciddiyetsiz davranışları belirgindi. Duygulanımı labil ve 

uygunsuzdu. Sorulan soruların cevabını bilemediğinde, iki 

elini yüzüne kapatarak kahkaha atıyordu. Düşünce akışı ve 

içeriği normaldi. Algı sapması tarif etmiyordu. Zekâsı hafif 

düzeyde geri izlenimi veriyordu. Bilişsel işlevlerinde bellek 

kusur izlenmedi, dikkati kolay çelinebiliyordu. 100’den geri-

ye üçer üçer sayamıyor, 6 harfli isminin harflerini sondan 

başa doğru bir hata ile sıralayabiliyordu. Verilen dört kelime-

yi tekrarlaması ve beş dakika sonra hatırlamasında kusur 

izlenmedi. Bir dakika içinde yedi hayvan adı ve dört şehir adı 

sayabiliyordu. Saat çiziminde herhangi bir bozukluk izlen-

medi. Psikomotor aktivitesi artmıştı. Muayeneden çıkarken 

hekime teşekkür etti ve hekimi öpme konusunda ısrarcı dav-

randı.

 Hastanın anamnezinde serebellar bozukluk öyküsü 

bulunması nedeni ile değerlendirilmesi için nöroloji konsül-

tasyonu uygun görüldü. 

 Hastanın nörolojik muayenesinde patolojik olarak bila-

teral konjuge bakış fiksasyonunda bozukluk, sakkadik hare-

ketlerinde beceriksizlik ve her iki yöne vertikal bakışta nis-

tagmus saptandı. Hastanın konuşması dizartrikti. Bilateral 

hafif dismetri ve disdiadokokinezi saptandı. Ayrıca diz topuk 

testi bozuk ve yürüyüşü orta derecede ataksik olarak saptan-

dı. Laboratuvar tetkikleri ve elektroensefalografi (EEG) ola-

ğandı. Dış merkezde çekilen kraniyal MR’ında Chiari tip II 

malformasyonu, vermiste daha belirgin olmak üzere hafif-

orta serebellar atrofi ve serebellar tonsiller ektopi saptandı 

(Şekil 1). Lomber MR’ında L4-5 seviyesinde minimal bası, 

dorsal MR’ında minimal kifoz saptandı. Laboratuvar testleri 

normal saptandı. Nöropati ekartasyonu amaçlı yapılan elekt-

Şekil 1: MR beyin görüntülemede sagital kesitte izlenen vermiste 
daha belirgin olmak üzere hafif-orta serebellar atrofi ve serebellar 
tonsiller ektopi
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romiyografi normal saptandı. Ataksi skorlama ölçeğinde (18) 

statik skorda 18/34, kinetik skorda 10/52, dizartri skorunda 

3/8, okulomotor skorda 6/6 olmak üzere toplam puanı 

37/100 olarak saptandı. 

 Hastanın öyküsü, muayene ve tetkik bulguları birlikte 

değerlendirildiğinde, Chiari tip II malformasyonu tanısı ile 

uyumlu olduğu düşünüldü. 

 TARTIŞMA

 Bu yazıda serebellar atrofisi olan bir olguda, davranışsal 

ve affektif değişimler bildirilmektedir. Hastamızda var olan 

dizartri, dismetri, disdiadokokinezi, ataksi, serebellar bozuk-

luğa bağlı ortaya çıkmıştı. Buna ek olarak mevcut duygudu-

rum ve psikomotor aktivite belirtileri, sinsi başlangıç ve 

yavaş ilerleme, sosyal kişilerarası ilişkide erken dönemde 

bozulma, kişisel davranışın düzenlenmesinde erken dönem-

de bozulma frontal lob demansı için 1998 yılında geliştirilen 

Neary Ölçütleri (19) ile uyumlu iken, duygusal küntlük, içgö-

rü kaybı tanı ölçütleri ile uyumsuzdu. Hastanın beyin görün-

tülemesinde frontal lob dejenerasyonu düşündüren bulgu-

sunun olmaması ve yaşının sıklıkla 45-65 yaş aralığında baş-

ladığı bildirilen frontal lob demansı için oldukça genç olması 

bu tanıdan uzaklaştırmaktadır. 

 Schmahmann ve Sherman (11), tanımladıkları serebellar 

kognitif affektif sendrom için şu belirti ve bulguları önermiş-

lerdir: 1. Yürütücü işlevlerde bozulma 2. Görsel uzamsal 

organizasyon bozukluğu ya da görsel uzamsal bellek kusur-

ları 3. Kişilik değişimleri, künt afekt ya da disinhibe, uygun-

suz davranışlar. 4. Disprozodi, hafif anomi, gramer hataları 

gibi dil kusurları. Bütün bu bozuklukların sonucu olarak da 

genel entelektüel becerinin düşeceğini belirtmişlerdir. 

 Sözü edilen ve sunulan olguda da bulunan bilişsel ve 

affektif belirtiler, motor koordinasyon bozukluğu ile açıkla-

namaz. Bu olguda sözü edilen kişilik değişimleri, davranışsal 

disinhibisyon ve yürütücü işlev bozuklukları prefrontal kor-

teks lezyonlarında, görsel-uzamsal bozukluklar parietal lob 

hasarında, sözel akıcılıkta azalma ve diğer dil işlevi bozuk-

lukları frontal ve temporal lob hasarlarında, afekt değişimle-

ri ise singulat girus ve parahipokampal girus gibi limbik alan 

hasarlarında izlenir (20). Serebral bozukluk olmadan, sadece 

serebellar atrofi ile bu belirtilerin ortaya çıkması, serebrose-

rebellar nöronal şebekenin, kognisyon ve mizaç regülasyo-

nundaki önemini düşündürmektedir. Serebellar lezyonu 

olan hastalarda pontoserebellar ve serebellotalamik devrele-

rin hasar görmesi, nöropsikolojik ve mizaç belirtileri ortaya 

çıkarabilmektedir. Fonksiyonel nörogörüntüleme çalışmala-

rında da emosyonel modülasyon ile serebellar aktivasyon 

gösterilmiştir (21). 

 Anatomik olarak serebellumun hangi kısımlarının kogni-

tif ve mizaç modülasyonu yaptığı konusunda net bilgiler 

bulunmamaktadır. Ancak literatürde bildirilen serebellar 

kognitif afektif sendrom olguları ile yapılan çalışmalarda 

prefrontal, temporal, posterior parietal ve limbik korteksle-

rin serebellar yapılar ile bağlantılı çalıştığı söylenebilir (22). 

Bu anatomik devreler, serebellum içinde fonksiyonel yapı-

lanmaya yol açarlar. Anterior serebellar lob motor fonksi-

yonlarda önemliyken, serebellumun posterior kısımları kog-

nitif modülasyonda, posterior vermis ise mizaç modülasyo-

nunda görev alır (23).

 Serebellum içindeki motor, kognitif ve mizaç sistemleri-

nin topografik ve fonksiyonel olarak tanımlanması, serebel-

lar hasardan sonra ortaya çıkan mizaç ve bilişsel kusurların 

detaylı incelenmesi, beynin bir bütün olarak çalışmasını 

daha iyi anlamamıza imkan sağlayacaktır. Birçok sistemin 

bir arada, birbirlerine önemli geribilirimler vererek, kendi 

içlerinde modülasyonu sağlayarak nasıl çalıştığını anlayabil-

mek ise ancak nöroloji, psikiyatri, nöropsikoloji, yapısal ve 

fonksiyonel nörogörüntüleme ve nörofizyoloji gibi nörobi-

lim dallarının ortak çalışması ile olabilecektir.
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