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Gecirilmesi / Asymptomatic Unilateral
Cerebellar Agenesia in an Adult Patient:
Magnetic Resonance Imaging Findings and a

Review of the Literature
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OZET

Amac: Manyetik rezonans gorantilemne (MRG) sayesinde posteriyor fossa
yapilarimin goriintilenmesine baglh olarak, serebellar malformasyonlar
artan siklikta taninmaktadir. Bu sunuda, tek tarafli serebellar agenezi'li
asernptomatik 43 yasinda kadin hastaya ait MRG bulgulan, literatir
bilgileri esliginde ortaya konulmaktadir.

Olgu Sunumu: Kronik basadrisi yakinmasi olan 43 vasinda kadin hasta
MRG ile incelendi. Norolgjik incelemesi normaldi. MRG incelemade sag
serebellar hemisfer total olarak izlenmedi.

Sonug: Tek tarafli serebellar agenezi olgulan asemptomatik olsa bile
gortintlleme yonternleri ile kolaylikla taninabilir,

Anahtar Kelimeler: sersbellum, agenezi, manyeti rezonans gtrintilleme

ABSTRACT

Asymptomatic Unilateral Cerebellar Agenesia in an Adult Patient:
Magnetic Resonance Imaging Findings and a Review of the
Literature

Objective: Because of improved visualization of posterior fossa structures
with magnetic resonanice imaging (MR}, cerebellar malformations are
recognized with increasing frequency. In this report, we describe a 43-
year-old asymptomatic woman with unilateral cerebeliar agenesia,

Case report: A fourty-three years old woman patient with chronic
headache was examined by IMRI. There was no other focal neurological
signs, MRI revealed right aplasic cerebellar hemisphere ftotally absent).
Conclusion: Cases with unilateral cerebellar agenesia that are usually
asymptomatic have been described easily by imaging techniques.
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GiRiS

Nororadyolojik géruntileme ydntemlerinin gelismesi
ile tek tarafli serebellar hemisfer asimetrileri izlenmekle
birlikte, tek tarafli serebellar hemisferin total veya
subtotal  yokluguna nadiren rastlanmaktadir,
Unilateral serebellar agenezi (USA), santral sinir
sisteminin diger anomalileri (anensefali, mikroensefali,
holoprozensefali ve konjenital hidrosefali) ile birlikte
bulunabilir.” Bu sunuda, USA'li nadir bir olgu MRG
bulgulari temelinde mevcut literatlr gdzden
gegirilerek ortaya konulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Yaklagik alti yildir devam eden ozellikle oksipital
bolgede basagrsi yakinmasi ile noroloji poliklinigine
basvuran 43 vyasinda kadin hastanin &ykisinden
basagrisinin epizodik karakterde oldugu o6grenildi.
Bununla birlikte nérolojik muayenesinde ve rutin
laboratuar bulgularinda herhangi bir 6zellik saptanmadi.
Serebellar bulgular (tremor, ataksi, disartri vs.) normal
olarak degerlendirildi. Yapilan batin ultrasonografisinde
patolojik bulgu gbzlenmedi. MRG Unitesine refere
edilen hastaya 1.5 Tesla MR cihazinda (Fxcelart,
Toshiba, Japan) T1-A spin eko (SE) (TR/TE: 400 msn /

15 msn), T2-A fast spin eko (FSE) (TR/TE; 4400 msn /
100 msn), Fluid attenuated inversion recovery (FLAIR)
(TR/TE: 8800 msn / 130 msn) sekanslar aksiyal, sagital
ve koronal planlarda alindi. MRG inceleme sirasinda
kontrast madde kullaniimadi. MRG incelemede sag
serebellar hemisferin total olarak yoklugu izlendi.
Beyin-omurilik sivisi (BOS) ile dolu sag posteriyor fossa,
4. ventrikdl ile devamlilik géstermekteydi ve pasteriyor
fossa volUmetrik olarak kiUcUktU (Resim 1. a, b). Ek
olarak ayni taraf kalvariyal kemik vyapi kalin
gdrinidmdeydi. Beyin sapi normal lokalizasyonundayd.
Sag orta serebellar pedinkll izienmemekte olup her iki
superiyor serebellar pedinkil simetrik gorinimdeydi.
Ayrica karsi taraf pons ve serebral pedinkiilde belirgin
asimetri dikkat cekiciyd (Resim 2). Serebellar vermis
intakt gorunimde olup supratentoriyal serebral
parankim alanlari ve ana vaskiler yapilarin sinyal
dzellikleri normaldi. MRG bulgularn ile hastaya
Unilateral sag serebellar hemisferin total yoklugu tanisi
konuldu.

TARTISMA
Serebellar disgeneziler neonatal dénemde olume

sebep olabilecek kadar ciddi total ageneziden,
eriskinlerde asemptomatik olabilecek orta derecede

Resim 1. T7-4 (a) ve T2-A (b) aksiyal MRG imajlar: Sag serehellar hemisfer ve orta serebellar pedinkil izlenmemekte olup serebellar vermis normal
lokalizasyonunda intakt olarak izlenmektedir. Aymi kesitlerde kalvariyumda kalinlasma dikkati cekmektedir.
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Resim 2. T2-A aksiyal MRG kesitte karsi taraf pons diizeyinde atrofiye
bagh belirgin asimetri izlenmektedir,

hipoplaziye dek genis norolojik ve sistemik bir yelpaze
icinde incelenirler.” Pinar ve arkadaslari,” 4122 olguluk
perinatal-neonatal otopsi serilerinde en yaygin goriilen
santral sinir sistemi malformasyonlarini néral tip
defektlerinin olusturdugunu, serebellar ve vaskiler
malformasyonlarin ise daha nadir géruldugini
belirtmislerdir. ~ Serebellumu en sk etkileyen
malformasyon, inferiyor vermis'in total veya parsiyel
yoklugu olup ailesel veya Joubert sendromu ile birlikte
olabilir. USA, serebellum’un daha nadir gérilen
anomalilerinden  biridir.  Pascual-Castroviejo  ve
arkadaslar’® serebellum’un gelisimsel defektlerini
morfolojik ve anatomik ozelliklerine ve agirlik sirasina
gore 4 grupta siniflamislardir:

1. Serebellar yapilarin total veya subtotal agenezisi
(vermis ve hemisferler),

2. Dandy-Walker malformasyonu ile birlikte vermisin
tama yakin agenezisi,

3. Dandy-Walker malformasyonsuz vermisin tama
yakin agenezisi,

4. Vermisin parsiyel defektleri.

Literattirde USA, bir serebellar hemisferin tamaminin veya
tamamina yakininin yoklugu olarak tanimlanmaktadir.
Bu olgular, serebellar dokunun destriksiyonu sonucu

gelisiyor gibi gdrinsede, cogunlukla altta yatan etiyolojik
faktér  bulunamamaktadir.™  Ozellikle serebellar
hipoplaziler, nadir otozomal resesif bir hastalk olarak
meydana gelebilecedi gibi, gebeligin ilk trimestinnda
sitomegalovirlis enfeksiyonu gegiren veya alkol kullanan
annelerin bebeklerinde de gériilebilmektedir “” Ayrica
26-28. gestasyonel haftalarda dogan disuk dogum
agrriikli prematir yenidoganlarda gérilen tekrarlayan
serebellar hemorajiler, genellikle serebellar hemisferin bir
bolimind etkilemektedir.™

USA tanisi alan olgular genellikle rutin MRG incelemeler
sirasinda rastlantisal olarak saptanirlar. Olgumuzda
oldugu gibi USA olgularnnin cogunlugunda veterli
prenatal ve postnatal ayrntili éyki bulunmadigindan
etiyolojk  faktorler  hakkinda  genellikle  tahmin
ylrutulememektedir. Ancak olgumuzda patojenik
mekanizmanin intrauterin  destriktif bir olay olma
olasiiginin yUksek bir ihtimal olabilecedi dusuncesindeyiz.
Olgumuzda kiclik posteriyor fossa ile birlikte ayni tarafl
kalin kalveriyal kemik yapinin bulunmasi bu olasiligi
kuwetlendirmektedir. Intrauterin dénemde membranez
yapidaki kraniyal kemik yapilann normal gelisimi icin
alttaki noral dokunun yeterli distansiyonu gerekmektedir.
Olgumuzda oldugu gibi néral doku gelisiminin
bozuldugu durumlarda diplé mesafasinde artis ile birlikte

kalvariyal kemik yapida yeniden sekillenme meydana
gelmektedir ®

USA'nin klinik bulgular degisken olup erken lumden
degisik derecelerde serebellar disfonksiyon ve gelisme
geriligine kadar olabilen bulgularla ortaya cikabilir. En sik
eslik eden klinik bulgular, ilerleyici olmayan ataksi,
strabismus (tek basina veya nistagmus ile birlikte),
degisik derecelerde mental gerilik, dizartri ile birlikte olan
konusma bozuklugudur® Olgumuzda klinik bulgu
olerak oksipital bolgeye sinirli basagrisi meveuttu. Ayrica
USA'll olgulara korpus kallozum disgenezileri, Dandy-
Walker ve Chiari-ll malformasyonlan gibi gelisimsel beyin
anomalileri, komunikan hidrosefali, cesitli ic organ
anomalileri ve fasial dismorfizm, psike-motor gelisme
geriligi ve konjenital hipotiroidizm eslik edebilecedi
bildirilmistir. """ Gelisimsel serebellar anomaliler, genis
sisterna magna, hipoplastik beyin sapi ve noronal
migrasyon anomalileri ile birlikte de olabilir.
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Ingiliz literatiriinde 1831 ve 1965 yillari arasinda
cocukluk cagr ve yetiskin yas grubunda total veya
parsiyel serebellar agenezili 5 otopsi olgusu
tanimlanmistir.” Bolthauser ve arkadaslan' USAtanisi
alan ¢ olgunun ikisinde karsi taraf beyin sapinda
atrofi ve ponsta asimetri saptamislardir. Olgumuzda
da benzer sekilde sagd serebellar hemisferde tam
yokluk, karsi taraf pons ve serebral pedinkiilde
belirgin atrofi ve asimetri mevcuttu.

Literatlrde benzer olgularda aplazi yerine agenezi
teriminin  kullanilmasinin - daha dogru olacagi
belirtilmektedir.” Cunku serebellar dokunun degisik
nedenlerle olusan destruksiyonu sonucu da benzer
bulgular gérilebilir. Nadiren USA, Aicardi sendromu
(korpus kallozum agenezisi, epilepsi, koroidal
anomaliler) ile birlikte olabilir.” Burada nedenin Willis
poligonunda posterior arteriyel sistemde bir gelisimse!
defekt oldugu distintilmektedir. Olgumuzda MRG'de
USA disinda baska bir gelisimsel anomali saptanmadi.

Sonu¢ olarak, genis serebellar hemisferik defekte
ragmen USA, olgumuzda oldugu gibi asemptomatik
seyredebilir ve farkli durumlar icin yapilan kraniyal
MRG incelemeler sirasinda rastlantisal olarak
saptanabilir. Bununla birlikte, USA saptanan hastalar
eslik edebilecek olasi diger ek kraniyal patolojiler
agisindan MRG’de dikkatli degerlendirilmelidir.
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