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OZET:
Serebellar bilissel duygulanimsal sendrom: Bir olgu su-
numu

Fonksiyonel néroanotomi ¢alismalarinda serebellumun motor sistem
Uzerindeki rolU iyi bir sekilde ortaya konmakla birlikte, bilissel ve
duygulanimsal islevler Uzerine etkisi uzunca bir zaman ihmal edilmis-
tir. Son yillardaki ¢calismalar serebellumun bilissel islevler ve duygula-
nim Uzerindeki rolinu ortaya koymaktadir. Serebellar lezyonlar nede-
niyle bozulmus yonetici islevler, gorsel-uzaysal alg, kisilik degisiklikle-
ri, duygulanim belirtileri ve dil islevleri olan hastalarda bu klinik tablo
Serebellar Bilissel Duygulanimsal Sendrom adi ile tanimlanmistir. Bu
yazida nororadyolojik olarak kronik serebellar lezyona ait kant olan,
Serebellar Bilissel Duygulanimsal Sendromlu bir olgu tanimlanmigtir.

Anahtar sézcikler: Serebellar bilissel duygulanimsal sendrom, bilis-
sel islevler, duygulanim
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ABSTRACT:
Cerebellar cognitive affective syndrome: A case report

Although the role of the cerebellum on motor control has been well
recognized in studies of functional neuroanatomy, the influence of the
cerebellum on cognition and emotion has been neglected until recent
years. In the last decades studies that have described the role of the
cerebellum on cognitive functions and emotion have been published.
In patients with impaired executive dysfunction and visuo-spatial
cognition, personality changes, affective symptoms and linguistic
difficulties due to different cerebellar lesions, this clinical entity was
described as Cerebellar Cognitive Affective Syndrome. In this paper,
we present a case with Cerebellar Cognitive Affective Syndrome, and
with neuroradiological evidence of a chronic cerebellar lesion.

Key words: Cerebellar cognitive affective syndrome, cognitive
functions, affect
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oplam beyin Kitlesinin %10’unu

olusturan serebellumda tum mer-

Kezi sinir sistemi (MSS) noronlari-
nin %50'si bulunmaktadir (1). Deneysel
ve klinik ¢alismalar sonucunda serebel-
lumun motor davranislar, koordinas-
yon, denge Uzerindeki etkisi uzun yil-
lardir bilinmektedir. Hipotoni, karmasik
hareketleri bitlnlestirememe, dismet-
ri, yirime bozukluklarn ve dizartri gibi
belirtiler ile serebellum lezyonlarn ara-
sinda tanimlanmis bir sebep sonug ilis-
kisi bulunmaktadir (2). Bununla birlikte
serebellumun son yillara kadar bilissel
ve duygusal islevler gibi zihin islevleri
Uzerindeki etkisi yeterince arastiriima-
mis ve ihmal edilmistir. Yakin yillarda
serebellumda sorunlar gelisen olgular-
da (iskemi, timor gibi) bilissel ve duy-
gusal belirtilerin de yaygin olarak ta-

gu savi degismeye baslamistir (3,4). Ay-
rica hasta olgular disinda saglikli denek-
lerde de serebellumun bilissel islevlere
katkisinin oldugunu bildiren calismalar
mevcuttur (5,6).

ik olarak Schmahmann ve Sherman
(7,8) serebellumda norolojik problemle-
ri olan hastalarda bilissel ve duygula-
nim belirtilerinin oldugu bir durumu
Serebellar  Bilissel  Duygulanimsal
Sendrom adi ile tanimlamiglardir.
Schmahmann ve Sherman’in tanimladi-
81 bu sendrom planlama, organize et-
me, ketleme ve soyut dusunce gibi yo-
netici islevlierde bozulma, gorsel-uzay-
sal dezorganizasyon, bellek bozuklugu,
kisilik degisiklikleri, sig ya da kint duy-
gulanim, uygunsuz ve kontrolstiz dav-
raniglar, konugma akiciliginin azalmasi,
agrammatizm veya hafif anomi gibi be-
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lirti ve bulgular icermektedir. Tum bu etkiler gz onu-
ne alindiginda bu sendromda zihinsel islevlerin biyuk
oranda etkilendigi gorilmektedir.

Bu yazida serebellum vermisinde belirgin hipoplazisi
olan ve bu nedenle bilissel, duygulanimsal ve davra-
nissal belirtiler yasayan bir olgu sunulmus ve bu bag-
lamda serebellumun bilissel islevler ve duygulanim
Uzerine olan etkisinin noroanatomik temelleri kisaca
tartisiimistir.

OLGU

A. 13 yasinda kiz, 6. sinif 6grencisi. Ailesine gore si-
nirlilik, ofke patlamalari, hir¢inlik, asiri titizlik, hayali ar-
kadaslklar kurma, kardeslerine saldirma, ayni muzik-
leri tekrar tekrar dinleme, okul basarisizig sikayetleri
mevcut olan hastanin, kendisine gore herhangi bir si-
kayeti bulunmamakta idi. Hastanin belirtileri ilk olarak
5-6 yaslarinda annesi tarafindan fark edilmis. O do-
nemde ilk olarak yurime ve denge bozuklugu, ellerin-
de titreme gibi belirtiler ortaya ¢ikmis. Ozel bir doktor
tarafindan istenen beyin tomografisi neticesinde bey-
ninde kist oldugu soylenmis. Ileri tetkik ve tedavi im-
kanlari olan bir merkezde yapilan degerlendirmeleri
neticesinde beynin arka bolgesinde kist oldugu belirtil-
mis. Ameliyat onerilmemis ve ylrime sorunlarl nede-
niyle kisa bir donem fizik tedavi ve rehabilitasyon gor-
mus ve duzenli kontrollere gelmesi istenmis. Kendisi-
ne herhangi bir ila¢ ya da ameliyat dnerilmemis. Sekiz
dokuz yaslarinda denge kusuru, yuriime bozuklugu gi-
bi belirtilere konusma problemleri, ne dediginin anlasi-
lamamasi gibi sikayetler eklenmis. Ozellikle matema-
tik basta olmak Uzere ders basarisinda belirgin azalma,
dikkatsizlik, unutkanlik, sinirlilik, ani duygulanim degi-
siklikleri gibi belirtiler ortaya ¢ikmis. Sekiz yasindan
beri ellerini fazlaca ve tekrarlayici olarak yikama, tuva-
lette ¢ok uzun sure kalma davranislari gelismis. Fakat
bunlari neden yaptigina iliskin bir aciklama getirmiyor
ya da eslik bir zihin mesguliyeti tanimlamiyordu. Son
4-5 ay icerisinde ofke patlamalarl ve duygusal denge-
sizliklerinde belirgin artis olmasi Uzerine ailesi tarafin-
dan ayaktan tedavi birimimize getirildi.

Gelisimsel Oyki: Zamaninda normal dogumla diin-
yaya gelmis. Erken bebeklik donemine iliskin olarak
zaman zaman olan uyku sorunlari disinda onemli bir

sorun olmamis. Bir bucuk yasinda iken ilk sdzcuklerini
soylemis. iki ikibucuk yaslari arasinda ciimle kurarak
konusmaya baslamis ve desteksiz yurdyebilmis. Oyun-
larinda diger cocuklarla birlikte olmak yerine daha ¢ok
kendi basina oynar ve hareketli oyunlara pek katil-
mazmis. Top oynama, bisiklet binme gibi aktivitelerde
becerikli degilmis. Okumayi 2. sinifta sokmus, 3. sinifta
yazmaya baslamis. Okul saatleri disinda ¢ok fazla tele-
vizyon seyreder, anlamini bilmedigi dilde olan hareket-
li ve ritmik parcalar arka arkaya ¢ok fazla dinlermis.
Son o6gretmeni kendisini basarisiz, icine kapanik, dal-
gin, fazla konusmayan, inatgl, pasif, kavgaci, yasama
sevinci olmayan, dusuncelerini ifade etmeyen, genelde
tepkisiz, ifadesiz ve duygularini belli etmeyen, temelde
yetenekleri olan ama bunlar kullanamayan bir cocuk
olarak tariflemekte idi. Hasta hentiz menars olmamis-
tl. Hastanin aile oykdsinde herhangi bir 6zellik belir-
lenmedi.

Psikiyatrik ve Norolojik Degerlendirme: Yasinda
gosteren, kendine bakimi yeterli, giyimi dizgtn, goz
iliskisi kuran, donuk ifadeli, gorismeye katilimi az,
kendiliginden konusmayan, yalnizca sorulunca konu-
san ve amaca yonelik yanitlar verebilen bir ¢ocuktu.
Konusmasi disprosodik idi. Bilinci agik ve yonelimi
tamdi. Spontan ve iradi dikkati azalmistl. Kisa ve uzun
sureli bellek muayenesi kabaca normal olarak deger-
lendirildi. Algl bozuklugu saptanmadi. Dislncenin ya-
pisi ve sureci dogal olarak degerlendirildi. Dusince ice-
rigi fakir olup, hezeyan, obsesyon ya da fobi saptan-
madi. Duygulanimi kint idi, diger ruhsal bilesenlerle
iliskisi uygundu. Davranislarinda psikomotor aktivitesi
yavaslamis ve temizlik kompulsiyonlari mevcuttu. Yar-
gllama ve soyut dustnce yetenegi normal olarak de-
gerlendirildi. Fizyolojik islevleri dogald.

Norolojik muayenede: Bilin¢ acik, konusmasi dis-
prozodik, kranial sinirler, derin tendon refleksleri, yize-
yel refleksler, kas tonusu, kas giicli ve duyu muayene-
leri olagan olarak degerlendirilmistir. Patolojik refleks-
lere, ense sertligi ve meninks irritasyon bulgularina
rastlanmamistir. istemsiz hareketler gézlenmemistir.
Koordinasyon muayenesinde hastada hafif ataksik yu-
rdyls mevcuttu ve diz cizgi Uzerinde yurdme testi
(tandem walk) pozitifti. Ayrica ol¢uli hareket testleri
(parmak-burun testi ve diz-topuk testi) ve ardi sira ha-
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reket testlerinde hafif-orta derecede beceriksizlik (dis-
diadokokinezi) mevcuttu.

Laboratuar Bulgulari: Hematolojik ve biyokimya-
sal degerler normal sinirlar arasinda idi. Tiroid fonksi-
yon testleri, B12, folik asit dizeyleri normal sinirlar
icinde saptandl. Beyin MR incelemesinde serebellum
inferior vermiste belirgin hipoplazi, retroserebellar sis-
tern ve sisterna magnada genisleme mevcut olup
(Dandy Walker varyanti?) diger beyin yapilari anatomik
acidan normal olarak degerlendirilmis, basi bulgusuna
rastlanmamistir (Resim 1,2). Daha ileri inceleme yonte-
mi olarak Radyoloji bolumu tarafindan onerilen BOS

Resim 1: Hastanin Beyin MR incelemesi (Sagittal kesit)

Resim 2: Hastanin Beyin MR incelemesi (Hopizontal kesit)

araciliglyla konstrasth madde verilerek MR incelemesi-
ni ise hasta yakinlari kabul etmedi. EEG incelemesinde
her iki hemisfer arka bolgelerde yavas ve keskin dalga
paroksizmleri izlenmis olup fotik stimulasyon ve hiper-
ventilasyon ile bu aktivitelerin devam ettigi gorilmus-
tar.

Psikometrik Degerlendirme: Hastada sol el tercihi
mevcut idi. Hastanin dikkati azalmis oldugundan test-
lerin timu tek oturumda verilemedi. Frontal lob islev-
lerinin degerlendirilmesi icin Wisconsin Kart Esleme
Testi (WKET), Stroop Testi Bolum Il ve V, Saat Cizim Tes-
ti ve Sozel Akicilik Testi uygulandi. WKET ile toplam ce-
vap sayisl: 128, toplam yanls sayist: 77, toplam dogru
saylsl: 51, tamamlanan kategori: 2, perseveratif tepki
saylsl: 78, perseveratif hata sayisi: 75, perseveratif ol-
mayan hata sayisl: 3, perseveratif hata yuzdesi: 59,
kavramsal dizey tepki sayisi: 25, kavramsal duizey tep-
Ki yuzdesi: 19.5 olarak hesaplandi. Kurulumu surdur-
medeki basarisizlik puani uygun kurulum mevcut ol-
madigl i¢in ve ogrenmeyi 0grenme puani da en az 3
kategoriye ulasamadigl icin hesaplanamadi. Stroop
testi bolum II' de sure: 21 dakika, 0 hata ve 0 duzelt-
me, bolim V'de stre: 50 dk, 2 hata, 2 dizeltme kayde-
dildi. Saat Cizme Testi’'nde cizilen sekil saate hi¢ benze-
medigi i¢in 10 Uzerinden 2 puan aldi. Sozel Akiclilik tes-
tinde birinci asamada bir dakikada bulunan birim say!-
s1 27 iken ikinci agamada 5 idi. Tum bu bulgular bir ara-
da degerlendirildiginde frontal disfonksiyon ve yuruti-
cu islevlerde bozulma lehine yorumlanabilecekleri ka-
naatine varildi. Hastanin bellek islevlerini degerlendir-
mek amaciyla yapilan Sozel Bellek Surecleri Testi'nde
toplam puan:112 ve geciktiriimis kendiliginden hatirla-
ma puani (uzun sureli bellek): 14 olarak degerlendiril-
mistir. Weschler Bellek Olcegi, Gorsel Bellek Alt Olcegi
ile yapilan Kisa sureli bellek puani: 7, taniyarak anim-
sama olmaksizin uzun sureli bellek puani: 0 olarak de-
gerlendirilmistir. Bellek testlerinden edinilen bulgular
hastada sozel 6grenme ve animsama sirasinda kullani-
lan strateji ve surecler acgisindan belirgin bir bozulma
gorilmemekle birlikte gorsel bellek alt testindeki di-
suk performans ve hastanin 40 dakika sonra sekillerin
hi¢ birini hatirlayamamasi gorsel bellek islevlerinde
bozulma oldugunu dusuindirmustir. Bender-Gestalt
gorsel-algl motor testinde yatayligl koruyamama, agl-
landirma guclukleri ve rotasyon kusurlari gorsel motor
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koordinasyondaki kusurlari ortaya koymustur. Benton
Cizgilerin Yonunu Belirleme Testi ile elde edilen 0 puan
ile Benton YUz Tanima Testi'nden elde edilen 13 puan
gorsel-uzaysal islevlere iliskin arka asosiyasyon kor-
teksinin hem temporal hem de paryetal alanlarinda et-
kilenme oldugunu disundirmustir. Harf ayiklama tes-
ti ile gorsel-uzaysal dikkat degerlendirmesinde edini-
len bulgular sag taraf ihmalini disindirmustir. Kent-
Porteus Zeka Testi ile SOzel puani 68, Perfomans puani
61, Toplam puani 64 idi. Wechsler Cocuklar icin Zeka
Olcegi'nde ise SOzel puani 40, Perfomans puani 42, Top-
lam puani 41 olarak degerlendirilmistir. S0zel alt test-
lerden Genel Bilgi, Yargilama, Benzerlikler, Aritmetik ve
Sozcuk Dagaragrndan 1 standart puan, performans alt
testlerinden Resim Tamamlama ve Resim Duzenleme-
den 1 standart puan, Kuplerle Desen'den 6 standart
puan alan hasta Parca Birlestirme ve Sifre alt testlerini
ise alamamistir.

Takip: Hastada EEG bozuklugunun olmasi, duygusal
acidan stabil olmamasi, drtt kontrolinin yetersiz ol-
masl gibi nedenler dikkate alinarak karbamazepin 200
mg/gun ve risperidon 1 mg/gin baslandi. Kullanilan
ilaclara iliskin herhangi bir belirgin yan etki tanimlan-
madi. Hasta yakinlari tedavinin 3. ayindaki kontrolde
davranissal sorunlarin azaldigini, duygulanim degisik-
liklerinin azaldigini, 6fke patlamalarinin artik olmadigi-
ni belirtti. Ogretmeni ise basarl performansina ait bir
gelisme tanimlamadi. Beyin cerrahisi ana bilim dali ise
mutlak endikasyon tanimlamamakla birlikte ailenin is-
temesi durumunda sant konabilecegini onerdi, fakat
aile kabul etmedi.

TARTISMA

Serebellumun yalnizca motor-denge sistemi uzeri-
ne etkili oldugu dislncesi uzun yillar bir dogma olarak
kalmis, diger zihinsel islevler tGzerine olan etkisi ve psi-
kiyatrik bozukluklarla iliskisi yeterince arastirilmamis-
tir. Tipik olarak noroloji ders Kitaplarinda serebellar
problemleri olan hastalarda koordinasyon sorunlari di-
sindaki bozulmus olan diger zihinsel islevlerden hig
bahsedilmemektedir (1). Ancak son yillarda
Schmahmann ve Sherman’in Serebellar Bilissel Duygu-
lanimsal Sendromu tanimlamasi ile serebellumun mo-
tor davranislar disindaki zihinsel islevler Uzerine olan

etkisine dikkat c¢ekilmistir (7,8). Bu olguda serebellum-
daki belirgin hipoplazi ile birlikte bilissel sureclerin etki-
lendigini gosteren belirti ve noropsikolojik test bulgula-
nnin olmasi, dil islevlerinin etkilenmesi, gorsel-uzaysal
yetilerinin bozulmasi ve duygulanim belirtilerinin de
tabloya eslik etmesinin adi ge¢en sendromdaki neden
sonu¢ iliskisinin dogruluguna katkida bulunabilecegi
duasunulmektedir. Ayrica diger beyin bolgelerinin yapi-
sal olarak normal bulunmasi bu iliskiyi gliclendirmekte-
dir. Bununla birlikte bu olgu sunumundan bu islevlerin
yalnizca serebellumun kontrolu altinda olmadigi, sere-
bellumun bu islevlerde sanilanin aksine daha onemili rol
oynadiginin vurgulanmak istendigi anlasiimahdir. Yapi-
lan noropsikolojik testlerin énemli kisminin Turkiye'de
¢ocuklarda standardizasyonunun yapllmamis olmasi,
bu sunumun bir sinirhligl olarak degerlendirilebilir.
Serebellum retikiler sistem, limbik yapilar (singulat
ve parahipokampal girus), temporal lob, parietal Kor-
teks, prefrontal korteks ile baglantilar yapmaktadir. Se-
rebellumun retikller sistemle olan baglantilar yoluyla
uyariima ve dikkat tzerinde, limbik yapilarla olan iliski-
si yoluyla duygusal surecler ve motivasyon Uzerinde,
temporal ve frontal lob ile olan iliskisi nedeniyle konus-
ma uzerinde, parietal lob ile olan iliskileri yoluyla gor-
sel uzaysal yetiler ve prefrontal korteks ile olan iliskisi
nedeniyle yonetici islevler Uizerinde dolayl ya da dog-
rudan etkisi bulunmaktadir (9,10). Ozellikle serebellu-
mun posterior bolgelerinin ve vermisin etkilenmesi Se-
rebellar Bilissel Duygulanimsal Sendroma neden olur-
ken, 6n bolgelerinin etkilenmesi motor belirtilere daha
fazla neden olmaktadir. Vermis limbik sistemle olan
baglantilarin yogunlugu nedeniyle duygulanim belirti-
leri acisindan daha fazla 6nem tasimaktadir (10). Bu ol-
guda da vermiyan hipoplazi on planda olup, aileyi sag-
Ik yardimi arama davranisina sevk eden bu lezyonla
iliskili oldugu dusunulen duygulanim belirtileri olmus-
tur. Bu olgudakine benzer sekilde Richter ve arkadas-
lar1 (4) Serebellar Bilissel Duygulanimsal Sendromda ta-
nimlanan duygulanimdaki kintlik gibi negatif yonde
olan belirtilere ek olarak asir sinirlilik ve tepkisellik gi-
bi belirtilerin de ek olarak gorilebilecegini belirtmistir.
insan beyninde belli zihinsel islevler icin 6zellesen
anatomik merkezler ya da fonksiyonel yolaklar oldugu
one surllmekle birlikte, cagdas kuramlar goz oniine
alindiginda zihinsel islevlerin ¢ok merkezli bir denetim
ve isleyis surecinden gectigi anlasiimaktadir. Bu islev
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ve yapilarn birbiri Gzerine olan etkisi ise ¢ok az anlasi-
labilmistir. Bu olgu sunumunda MSS'nin isleyisi hakkin-
da daha butincil distindlmesinin ve norolojik bilim-
lerle ugrasan klinisyenlerin degerlendirmelerinde bilis-
sel ve duygulanimsal sireclere daha fazla odaklanma-
sinin gerekliligi ve zihinsel streclerin multidisipliner bir
yaklasim gostermeksizin yeterince anlasilamayacagl
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