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Herediter ataksilerin siniflamasinda birgok giiclikler oldugu bilinmektedir. Bu ¢calsmada,
Ocak 1984 - Haziran 1995 taribleri arasinda klinigimizde yatinilan 40" erkek, 24’1 kadin
berediter ataksili 64 bastanin anamnez, aile Sykiisii ve klinik bulgular: gbézden gegirilip
Driinya Saghk Orgiitti ve Harding sumiflamalarna gére ssmflandinldr. Hastalhgin bagslangic
yasi ortalamasi 27.36 idi. 18 hastada Friedreich ataksisi, 8 bastada erken bagslangich
reflekslerin korundugu serebellar ataksi, 2 bastada Ramsay Hunt sendromu, 1 bastada X’ e
bagh resesif serebellar ataksi, 8 bastada otozomal dominant ge¢ baslangich serebellar
ataksi, 23 hastada sporadik ge¢ bagslangich serebellar ataksi ve 4 bastada berediter spastik

parapleji saptandh.

Anabtar Kelimeler : Herediter serebellar ataksi, berediter spastik parapleji, Harding

simiflamasi, Diinya Saghk Orgiitii simiflamast

Classification Of Hereditary Ataxias

It is well known that there are many problems in classifying bereditary ataxias. In this
study, we rewiewed the bistory, family bistory and clinical findings of 64 patients ( 40 male,
24 female ) with bereditary ataxic who were hospitalized in our clinics between January
1984 - June 1995 ; and classified them according to WHO and Harding classification. The
mean age of onset was 27.36. There were 18 patients with Friedreich’s ataxia, 8 patients
with early onset cerebellar ataxia with retained tendon reflexes, 2 patients with Ramsay
Hunt syndrome, 1 patients with X-linked recessive cerebellar ataxia, 8 patients with
otosomal dominant late onset cerebellar ataxia, 23 patients with sporadic late onset
cerebellar ataxia and 4 patients with bereditary spastic paraplegias.

Key Words :

Herediter serebellar ataksi (HSA) ve herediter spastik
paraplejiler (HSP) cogunlukla genetik gecis gosteren ve
sebebi bilinmeyen klinik olarak progresif ataksi veya
spastik paraplejiyle seyreden heterojen bir hastalik gu-
rubudur(1,2,4,5,9,10,11,14). Klinik, genetik ve patolojik
ozelliklerinin ¢ok cesitli ve aynt aileden farkli bireylerin
bile degisik klinik ozellikler gostermesi nedeniyle bu
hastaliklarin ~ siniflandinlmasinda zorluklarla  kar-
sllagilmaktadir (4,5,9,10). Daha Onceden yapilan si-
niflamalar genellikle patolojik ve klinik ozelliklere da-
yanmasina ragmen (1,2,5,14) Harding 1983’de hastaligin
baslangi¢ yast, genetik ve klinik 6zelliklerine dayanan ve
genis olgliide kabul goren yeni bir siniflama sistemi ge-
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listirmistir(4,5,9,10,11,14). Son olarak Diinya Saglk Or-
giitii (DSO) 1991'de hastaligin genetik ve klinik gecis 6-
zelliklerine gére HSA ve HSP’léri yeniden ve ayrintili ola-
rak siniflamistir(10). Calismada simniflamasinda zorluk ¢e-
kilen HSA ve HSP’lerin Harding ve DSO siniflamalarina
gore yeniden siniflandimlmast amaclanmustir.

GEREC VE YONTEM

Calismada Ocak 1984 ile Haziran 1995 tarihleri ara-
sinda Bakirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklari Hastanesi
1.Noroloji Klinigine yatwilarak incelenen ve HSA veya
HSP tanst alan 64 hastanin dosyalan retrospektif olarak
tekrar gdzden gecirilmistir.

Olgulann fizik ve norolojik muayeneleri, 6z ve soy
gecmigleri aynintili bir sekilde incelenmistir. Biitiin has-
talara rutin biokimyasal ve hematolojik kan incelemeleri
yapiltp EKG'leri ¢ekilmistir.36 vakada kraniyal BT ve 1
vakada kraniyal MRI incelemeleri yapilmustir.



Hastalar Harding ve DSO stniflamalarina gére iki ayn
baglk altinda smiflandinlmistir(10). Soy gecmisinde an-
ne-baba akrabaligi ve kardeglerde ayni hastalik bu-
lunmasi ya da hastaligin kusak atlayarak ortaya cikmast
otozomal resesif, hastaligin tstiste iki kusakta ortaya ¢ik-
mast otozomal dominant gegis olarak  de-
gerlendirilmistir(10,15). Onalti yasindaki bir erkek has-
tada birinci dereceden anne-baba akrabaligi yaninda da-
yisinda da benzer hastalik 6ykiisti nedeniyle X'e bagli re-
sesif gegis diistintilmiistiir. Ailesinde benzer hastalik 6y-
kiisti olmayan olgular sporadik (idiopatik) kabul edil-
migtir. Hi¢ bir olguda ataksiye yol acacak herhangi bir
hastalik veya ila¢ kullanim 6ykiisii alinmanustir.

BULGULAR

64 olgunun 401 erkek (%662,5), 24'ti kadin (%37,5) di.
Hastaligin baslangi¢ yast 7-64 arasinda degisiyordu ve yag
ortalamasi 27,36 - 18,1 (AO-SS) idi. Olgularin Harding ve
DSO siniflamalarina gére gruplandirilmast ve demografik
ozellikleri Tablo 1 ve Tablo 2'de gésterilmigtir .

Friedreich Ataksisi (n:18): Friedreich Ataksisi (FA) ta-
mist Harding‘in tam kriterlerine gére kondu (10). FA’si
Harding siniflamasinda erken baslangich serebellar atak-
silerin bir alt grubu olarak siniflandinlms , buna karsilik
1991 DSO smuflandirmasinda G 11.1 kodu ile tek basina
ayr bir grup olarak alinmigtir(4,5,10), FA  li 18 olgunun
vaglart 7 ile 19 arasinda degisiyordu ve yas ortalamast
13,32-3,6 idi . En stk goriilen semptomlar yiiriime ataksisi
(17 olgw) ve dizartriydi (12 olgu). Derin tendon refleksleri
18 olgunun 14%inde almamiyor, kalan 4 olguda ise azal-
musti. 17 olguda derin duyu bozuklugu vardi. 10 olguda
ailede benzer hastalik ¢ykiisi , 7 olguda anne baba ak-
rabalig1 , 3 olguda ise hastanin bir veya daha fazla kar-
desinde aymi yakinmalar saptands . 4 olguda skolyoz , 7
olguda pes kavus , ayrica 1 olguda sagurlik , 1 olguda optik
atrofi ve 2 olguda mental retardasyon vardi (Tablo 3).
Biittin olgularda aclik kan sekeri (AKS ) normal sinirlarda
idi ; EKG incelemelerinde 3 olguda ST-T dalgas: anor-
mallikleri , 1 olguda PR kisalmast , 1 olguda sol ventrikiil
hipertrofisi olmak tizere toplam 5 olguda patoloji sap-
tandi. Higbir olgumuza ekokardiografi incelemesi ya-
pilamamustt . Kraniyal BT incelemesi 8 olguda yapilmusts,
5 “ inde serebellar atrofi izlenirken kalan 3 ¢ (i normal bu-
lunmustu .

Erken baslangich reflekslerin korundugu serebellar a-
taksi (n:8) : Bu grupta tant 20 yasindan énce yakinmalarin
baslamasi ve tendon reflekslerinin korunmus olmas: ile
kondu(2-5,10). Erken baslangicli reflekslerin korundugu
serebellar ataksiler ( EBRKSA ) Harding simiflamasinda
erken baglangich serebellar ataksilerin alt grubunda , DSO
siniflamasina gore ise diger resesif ataksiler( G 11.2) bas-
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lig1 alinda G 11.201 kodu ile yer almaktadir EBRKSA * li
8 olgunun yaglan 11 ile 19 arasinda degisiyordu ve yas
ortalamast 14,12 - 3,6 idi . Olgulann 5 ¢ inde derin tendon
refleksleri normal , 3  inde ise artmust: . 2 olguda pes ka-
vus , 3 olguda derin duyu bozuklugu vard: (Tablo 3). 1
olgunun kardesinde de ayni yakinmalar , 1 olgunun ise
akrabalarinda benzer yakinmalar vardi. Tiim olgularin
AKS ve EKG incelemeleri normaldi. Kraniyal BT in-
celemesi yapilan 5 olgunun 4 * iinde serebellar atrofi sap-

tanmuig, 1 olguda ise inceleme normal olarak de-
gerlendirilmisti .

Ramsay-Hunt (n: 2) : Tar 20 yasindan nce baglayan
ataksi , dizartri ve intansiyonel tremora eslik eden myok-
lonilerin varlig1 ile konuldu ( 4,5,8,10 ) . Bu grup erken
baglangich serebellar ataksilerin alt gruplarindan birini |
DSO stniflamastna gore de diger resesif ataksiler ( G 11.2
) ana baslig altindaki myoklonus ile birlikte olan atak-
silerin ( G 11.23 ) bir alt grubunu olusturmakta idi ve G
11.232 kodu verilmisti (4,5,10) . Bu gruptaki 2 olgu 14 ve
17 yaginda idi ve yag ortalamalari 15,5 - 2,1 idi. 1 olgunun
akrabalarinda da nébet dykiisii vardi. Olgulann ikisinde
de AKS ve EKG incelemeleri normaldi. 1 olguya kraniyal
BT ve MRI incelemeleri yapilmis ve normal bulunmustu .

X ‘ € bagli resesif serebellar ataksi (n:1) : Bu grupta yer
alan tek olguda ataksi , dizartri , alt ekstremitelerde spas-
tisite ile viicutta yaygin ihtiyoz vardi . Anne ve babanm 1.
derece akraba olmast ve dayisinda dogustan beri ihtiyoz
Oykusti nedeni ile bu gruba dahil edilmisti . Bu olguda
AKS ve EKG incelemeleri normaldi, kraniyal BT in-
celemesi yapilmamusti.

Otozomal dominant ge¢ baglangicli serebellar ataksi (
n:8): Tan ataksinin 20 yagindan sonra baslamasi ve aile
Gykiistintin olmast ile kondu(4,5,10) . Harding ‘ e gore gec
baslangich serebellar ataksiler ana baslig altinda bulunan
bu alt grupta eslik eden klinik bulgulara gére 3 tipe ay-
nlmustir . Ataksiile birlikte Tip1'de oftalmopleji, optik at-
rofi, demans, EPS bulgulan ; Tip2'de pigmenter retinopati,
oftalmopleji, EPS bulgulan yer alir. Tip3'de ise yalnizca
serebellar bulgular vardi(10). Bu gurup DSO si-
niflamasinda G11.4 koduyla sik goriilen dominant atak-
siler baslig: altinda toplanmustir(10). Bu gurupdaki 8 ol-
gunun yaslart 16 ile 53 arasinda degisiyordu ve yas or-
talamalar1 29,6-11,9 du. Bizim olgulanmizin hepsinde aile
dykiisii bulunmaktayd: .Olgularimizin ticli piir serebellar
sendrom nedeni ile Tip3’e girmekteydi, kalan bes ol-
gunun ise serebellar bulgulara ek olarak ikisinde demans,
l¢linde EPS’e ait bulgular goriilmesi ile Tip1 ile uyumlu
oldugu diistintildii (Tablo 3). Tiim olgularda AKS normal
stnirlar icindeydi ve EKG incelemelerinde patoloji yoktu.
Kranial BT incelemesi yapilan 6 olgunun hepsinde se-
rebellar atrofi saptanmusti.



Tablo I : Harding siniflamasina gore olgularin demografik ¢zellikleri

Olgu sayis1 Baslama Yas1 Yas Araligt Cins
(AO-SS) (E/K)

ERKEN BASLANGICLI SEREBELLAR ATAKSILER
FA* 18 13,32-3,6 7-19 (12/6)
EBRKSA** 8 14,12-3,6 11-19 (7/1)
Ramsay-Hunt 2 15,50 -2,1 14 -17 (1/1)
XBRSA*** . 1 11 (1/0)
GEC BASLANGICLI SEREBELLAR ATAKSILER
SGBSA**** 23 47,70 - 13,0 15-61 (10/13)
ODGBSA***** . . 8 29,60 - 11,9 16- 53 @/1)
HEREDITER SPASTIK PARAPLEJILER 4 14,00 - 4,7 7-17 2/2)
*  Friedreich Ataksisi
= Erken Baslangicli Reflekslerin Korundugu Serebellar Ataksi
#+  X‘e Bagli Resesif Serebellar Ataksi .
=+ Sporadik Geg¢ Baglangicli Serebellar Ataksi
s Otozomal Dominant Geg Baglangicli Serebellar Ataksi
Tablo II: Diinya Saglik Orgiitii stniflamasina gore olgularin demografik 6zellikleri

Olgu sayis1 BaslamaYast1 Yas Aralig1 Cins

(AO-SS) (E/K)
FREIDRIECH ATAKSISI (G11.1) 18 13,32-3,6 7-19 (12/6)
DIGER RESESIF SPORADIK ATAKSILER (G11.2) 11 14,10- 3,3 11-19 (9/2)
RESESIF VEYA SPORADIK ATAKSILER  (G11.3) 23 47,7-13 15-61 (10/13)
SIK GORULEN DOMINANT ATAKSILER (G11.4) 8 29,60-11,9 16-53 7/1)
HEREDITER SPASTIK PARAPLEJILER (G11.6) 4 14,00 - 4,7 7-17 2/2)

Sporadik ( Idiopatik ) ge¢ baslangicli serebellar ataksi
(n:23): Aile dykiisii bulunmayan ve 20 yasindan sonra
baslayan vakalar bu guruba dahil edildi(10). Harding'e
gore gec baglangiclt serebellar ataksiler ana baghg: al-
tindaki bu gurup eslik eden 6zelliklere gore lig tipe ay-
nlmaktadir. Tipl'de serebellar bulgulara demans, pe-
riferik noropati, supra niikleer oftalmopleji, optik atrofi,
EPS bulgulan, postiiral hipotansiyon, empotans eslik e-
der. Tip2'de ptir serebellar ataksi vardir. Tip3'de ise se-
rebellar ataksiye istirahat tremoru veya postural tremor
eslik eder(10). DSO siniflandinlmasinda bu gurup G11.3
kodu ile resesif veya sporadik ataksiler ana baslig: al-
tinda toplanmaktadir(10). Bu gruba giren 23 olgunun
yaslart 15 ile 61 arasinda degisiyordu ve yas ortalamalan
477 - 13 ‘dii. Serebellar ataksi ile birlikte iki olguda
oftalmopleji, iglinde demans, ikisinde empotans , iki-
sinde EPS bulgulanp saptanip toplam 9 olgu Tip1 ile,13
olgu sadece serebellar bulgularin olmast ile Tip2ile,1 olgu
ise serebellar ataksiye istirahat tremorunun eslik etmesi ile
Tip 3 ile uyumluydu(Tablo 3). 23 olgunun ikisinde AKS
yliksek, dérdiinde iskemi ile uyumlu EKG bulgulart sap-
tandt. 16 olguda kraniyal BT incelemesi yapilmus, 12’sinde
serebellar atrofi saptanmugti.

228

Herediter spastik parapleji (n : 4 ) : Herediter spastik
parapleji ( HSP ) tanust Harding’ in  tanu kriterlerine gore
kondu(10 ) Klinik olarak alt ekstremitelerde spastisite ve
hiperrefleksi saptanan olgular pir HSP, bu bulgulara
mental retardasyon, dizartri, epilepsi, optik atrofi, retinal
dejenerasyon veya diger sistemik bulgularn eslik ettigi
olgular komplike HSP olarak smiflandinldi(10,15,16 )
DSO siuflamasinda da HSP’ ler benzer gekilde G 11.6
kodu ile siuflandimlmustir (10) . Olgularin yaglan 7 ile 17
arasinda degisiyordu ve yas ortalamast 14-4.7di. 4 ol-
gunun 3l piir HSP, biri ise epilepsinin eslik etmesi nedeni
ile komplike HSP olarak degerlendirildi. ki olguda tist
tiste iki kusakta ayni hastalik 6ykiisii mevecut oldugundan
otozomal dominant gegis diistiniildi. Olgulann AKS ve
EKG incelemeleri normaldi. Aile ¢ykiisti alinmayan iki
olguda miyelografi incelemesi normal bulunmustu.

TARTISMA

HSA ve HSP’ler farkh klinik ve néropatolojik ¢zellikleri
olan noérodejeneratif hastaliklardir (1,2,4,5,10,17). Birgok
calismada, bu grup hastalarda karbonhidrat ve lipid me-
tabolizmasinda yer alan glukoz 6 fosfat dehidrogenaz,
laktat dehidrogenaz, beyin asetil kolin esteraz, glutamat



Tablo 3 : Herediter serebellar ataksili olgularin kli-
nik ozellikleri

FA EBRKSA ODGBSA SGBSA

Dizartri 12 7 6 13
Nistagmus 8 5 3 6
Sagulik 1 0 0 0
Optik atrofi 1 0 0 0
Pes kavus 7 2 0 1

Skolyoz 4 0 0 0
Alt ekstremitede giicstizlik 4 2 1 2
DTR(5) 14 0 0 0

Azalmig 4 0 1 2

Normal 5 1 8
Artmis 3 6 13
Ekstansbr planter yanit 15 3 6 9
Derin duyu bozuklugu 17 3 1 7
Serebellar testlerde bozukluk 16 8 6 16
Mental retardasyon 2 0 1 0
Idrar inkontinanst 2 0 0 4
Empotans 0 1 1 2
Demans 0 0 2 3

EPS bulgulart 0 0 3 2
Oftalmopleji 0 0 1 2
Istirahat tremoru 0 0 0 1

dehidrogenaz eksikligi veya taurin artist gibi cesitli enzim
degisiklikleri bildirilmesine ragmen bu degisikliklerin pri-
mer mi yoksa dejenerasyona sekonder mi oldugu an-
lagtlamamistir(6,10,13). Bu calismalarda eksik bulunan
enzim veya prekirsorlerinin verilmesi hastahigin seyrini
degistirememistir(10,12). Bu hastaliklarda etyolojik fak-
torlerle ilgili bilgilerin sturli olusu, biyokimyasal ve klinik
bulgulann cesitliligi ve otopsi bulgulan ile klinik bulgular
arasindaki uyumsuzluklar nedeni ile bunlann si-
niflamasinda giicliikler mevcuttur (4,5,10,11,14).

HSA ve HSPler 1907'de Holmes, 1954’de Greenfield,
1970’de Konigsmark ve Weiner, 1979'da Gilroy ve Meyer
tarafindan klinik ve anatomopatolojik ¢zelliklerine gére
stniflandmlmistin(1,5,10,14). Harding ise 1983'de has-
taligin baglangic yast, derin tendon refleksleri ve genetik
gegis Ozelliklerine gore yeni bir siniflama énermigtir , (4,
5,10, 11, 14 ) Nedeni bilinen genetik ve metabolik has-
taliklarda bu siniflamada yer almistir(4,5,10 ) 1991'de
Subramony ve Currier DSO tarafindan da kabul edilen
yeni bir siniflama yapruslardir(10). Bu siniflama hastaligin
genetik ve klinik gecis 6zelliklerine dayanir ve Harding
siuflamasina 6nemli Olclide benzemektedin(10). Nadir
goriilen konjenital ataksiler de bu siniflamaya dahil edil-
mistir).10)
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Harding siiflamasinda HSAler etyolojisi bilinenler ve
bilinmeyenler olarak iki ana gruba ayrilir. Etyolojisi bi-
linmeyen HSA’ler ise 20 yasindan dnce baslamissa erken,
sonra baglamugsa ge¢ baslangich HSA olarak s-
niflandinlir(4,5,10,11,14). Erken baglangich olgular ise o-
tozomal resesif, ge¢ baglangicli olgular otozomal do-
minant gecis gosterirler(5,9,10).

Erken baslangicli HSA'ler ¢alisma grubumuzun %
45.3tnl olusturuyordu.Bunlarn 18 (%28.1) FA’si, 81 (
%12.5) EBRKSA, 2’si (%3.1) Ramsay Hunt sendromu, 1’i
(% 1.6) Xe baglt resesif serebellar ataksiydi (XBRSA).
1976'da Quebec ortak calismasi, 1981)de Harding ve
1986’da Werdelin FA icin tani kriterleri énermislerdir(10).
Diger calismacilarin 6nerdigi kriterler daha genis kapsamli
oldugundan ve bu kriterlere gore tant koymak daha glic
oldugundan biz hastalanimizin siniflamasinda Harding’in
tant kriterlerini kullandik. 1993'te Ozeren ve arkadaslar
da yaptiklan calismada diger calismacilarnin kriterlerini da-
ha rijid bulduklarnindan Harding’in tant kriterlerini kul-
lanmuglardir(9,10). Semptomlann 20 yasindan énce bas-
lamasi, progresif bir ataksinin olmast ve reflekslerin ali-
namamasi veya azalmasi FA tansti koyduracak &zel-
liklerdir(4,5,9,10 ). Bizim 18 olgumuzun da yas1 20’nin al-
tindaydi. 14 olguda DTRleri alinamazken 4 olguda azal-
mustt. 1976'da Geoffrey ve arkadaslan hastalik bagladiktan
2 yil sonra DTR'lerinin alindig1 hastalarda FA tanisinin ye-
niden degerlendirilmesi gerektigini bildirmiglerdir. Qu-
ebec ortak calismast ve Werdelin’in tani kriterleri arasinda
yer alan iskelet defomiteleri Harding'in tan: kriterlerinde
yer almaz. Biz olgulanmizin 7’sinde pes kavus 4inde
skolyoz saptadik. Ayrica yapilan ¢alismalarda sikligi bir-
birinden farkli bildirilen optik atrofi 1 olgumuzda, sagirhk
1 olgumuzda ve mental retardasyon 2 olgumuzda mev-
cuttu. FA’ll olgularda sik goriilen EKG bozukluklarini 5
olguda saptadik.; hicbir olgumuzda AKS yiiksekligi bu-
lunmadt. 20 yasindan 6nce baglayip reflekslerin normal
veya artmus oldugu olgulanmiz ise EBRKSA olarak st-
niflandinldi. Olgulanimizin 5’inde DTRleri normal, 3'tinde
ise artmusti. EBRKSA’lerde daha az goriilen pas kavus de-
formitesi 2 olgumuzda vardi. EKG bozukluklar ve diabet
ise hicbir olguda mevcut degildi.

20 yasindan 6nce baglayan ataksi ile birlikte myok-
lonilerin oldugu 2 hastamiz Ramsay-Hunt sendromuydu.
Ataksi etyolojisini arastirmak tizere yatwdigimiz 14 ya-
sindaki olgumuzda herhangi bir etyolojik neden sap-
tanmayip, EBRKSA diistintilirken myoklonilerin ortaya
ckmasi lizerine Ramsay-Hunt tanist kondu. Diger ol-
gumuz ise 17 yagindaydi ve progresif ataksi, myokloni ve
ailede nobet Oykiisti ile tanust tipikti.

Bir hastamiza XBRSA tanist konmustu. Bu olgumuzda
dizartri, ataksi, alt ekstremitelerde belirgin spastisite ve



Tablo 4: Cesitli calismalarda Harding siniflamasina gore olgularin dagilimi

Calismamiz Ozeren ve ark (1993 ) Polo ve ark (1991)

Konj.ataksi - . 10,9

FA 18 (28,1) 12 (30) 24 (23,3)
EBRSA 8(12,5) 12 (30) 12 (11,6)
Ramsay-Hunt 233,D - -
XBRSA 1(1,6) - =
ODGBSA 8(12,5) 4(10) 6(5,8)
SGBSA 23 (35,9 7 (17,5 11 (10,6)
HSP 4(6,3) 5(12,5) 49 (47,5)
Toplam 64 (100) 40 (100) 103 (100)

yaygn ihtiyoz ile birlikte anne ve babarun hala-day: ¢o-
cuklan olmast ve dayisinda dogustan ihtiyoz 6ykiist var-
di. Calismamiz retrospektif oldugundan dayisinin no-
rolojik muayenesi yapilamadt. Ancak anne ve babanin L.
derece akrabaligi ve dayida ihtiyoz olmasi dikkate al-
narak hastanin XBRSA olabilecegi distintildi.

20 yagindan sonra baglayan ge¢ baslangich serebellar
ataksilerde serebellar bulgulara oftalmopleji, optik atrofj,
demans, ekstrapiramidal bulgular, pigmenter retinal de-
jenerasyon ve amyotrofi gibi bircok bulgu eglik eder
(4,5,9-11,14). Bu ylizden bunlann siniflandinlmasi daha
zordur. Bu olgulann genellikle otozomal dominant gecis
gosterdigi, daha az olarakta sporadik oldugu bildirilir
(4,5,9,10). Harding 1992’de ge¢ baslangicli HSA’lerinde
siniflamasint yapmis ve buna gére 5 olgumuz Tip 1, 3 ol-
gumuz ise Tip 3 ile uyumlu bulunmustur. Aile Sykiisti
bulunmayan 23 hastamiz ise sporadik ge¢ baglangich se-
rebellar ataksi (SGBSA) olarak siniflandiriliug ve bunlar
da 3 ayn klinik tipe aynlmustir. 9 olgu Tip 1, 13 olgu Tip 2,
1 olgu ise Tip 3’'e girmigtir. SGBSA’nin ODGBSA’lerden
daha az goriildiigi bildirilmesine ragmen (4,5,9,10) bizim
geg baslangicli 31 olgumuzun 23’4 SBGSA idi. Literatlirde
Polo ve arkadaslan (1991) ile Ozeren ve arkadaglan da
(1993) yaptiklant caligmalarda SGBSA’li daha ¢ok olgu
bulmuglardir(Tablo 4). 20 yasindan sonra baglayan ol-
gular gec¢ baslangich olarak kabul edilmekle birlikte
ODGBSA'li 1 olgu 16, SGBSA'li bir olgu ise 15 yasindaydi.
Bu grup vakalar en sik 3-4. dekadlarda goriilmekle bir-
likte 15-65 yaslar arasinda ortaya cikabilirler.

Harding’in siiflamasina gore HSP tanust konan 4 ol-
gunun baslangic yaglan 7 ile 17 arasinda degisiyordu.
Harding HSP’lerin erken baslangich olanlarint Tip 1, 35
yasindan sonra baglayanlarini Tip2 olarak siniflandirmuisty
(9,10,15). Tim olgulanimuz baglangi¢ yasina gore Tip e
uymaktayd. Litaretiirde HSP’larde %00 erkek egemenligi
bildirilmesine ragmen bizim 4 vakamizin 2’si erkek 2’si
kadindi. Olgu saymmuzin azhig1 nedeniyle bu konuda bir
yorum yapmanin dogru olmadigina inantyoruz.
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HSP’lerin %70’ otozomal dominant %30'u otozomal re-
sesif gecis gosterirken nadiren X'e bagli resesif gecis bil-
dirilmistir(9,10,15,16). Olgularimizin 2’sinde otozomal
dominant gecis mevcutken 2 olgumuzdan ailede hastalik
oykist alinamamast bu vakalarn sporadik oldugu du-
stindirda.

Kranial BT ve MRI ile spinal MRI serebellar atrofi ve/
veya spinal atrofiyi géstererek tani koymaya yardimci o-
lur( 7,9,10,14,17). 64 olgumuzun 36’sina kraniyal BT in-
celemesi yapilmus ve 27’sinde serebellar atrofi saptanmustt.
Kraniyal MR incelemesi Ramsay-Hunt tarust konan 1 ol-
gumuza yapimug ve normal bulunmustur. Spinal MR in-
celemesi ise hicbir olgumuzda yapilmamusgtt.

Harding sinmiflamast baglangic yasi, tendon refleksleri
ve genetik gecis ¢zelliklerini 6n planda tutarken, DSO sti-
niflamasi genetik gecis ve klinik 6zellikler dikkate alinarak
yapilmistir(10). Calismamiz sirasinda ailelerin yeterli ve
glivenilir 6ykli vermemesi nedeniyle genetik gecis 6zel-
ligini anlamada zorlandigmmizdan Harding sinuflamasim
DSO  smiflamasindan  daha kolay uygulanir  bul-
dugumuzdan bu hastaliklann etyopatogenezi an-
lastlincaya kadar Harding siniflamasinmn kullanidmasimnin
taru karmasasint bir ol¢tide giderecegine inantyoruz.
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