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OLIVOPONTOSEREBELLAR ATROFi —BIR VAKA -

— OLIVOPONTOCEREBELLAR ATROPHY —A CASE REPORT—

Dr. Baki ARPACT*, Dr. Hiilya TIRELI*, Dr. Aysun YILDIZ*, Dr. Hulki FORTA*

OZET: Bu yazida herediter gegis gosteren iki olivopontoserebellar atrofi vakasi sunulmuﬂ‘ur.

gLSﬂMMARY: In this article on inherited olivopontocerebellar atrophy case is presented.

GIRIS

Olivopontoserebellar atrofi sporadik veya he-
rediter olarak goriiliir. Herediter oldugunda oto-
zomal resesif veya otozomal dominant olabilir
(1, 2, 3, 4). Atrofi serebellum, pons ve medullar
olivalardadyr (1, 2, 3, 4). Ekstrapiramidal dzellik-
leri olan vakalarda striatumda b'zelliﬁkle putamen-
;dg,é dejeneratif deglisiklikler ve substantia nigrada
pigmente hiicrelerin kaybi bulunabilir (3, 4).

 Hastaligin etyopatogenezinde son yillarda
Plaitakus ve arkadaslan resesif kalitim gosteren
hastalarda glutamat dehidrogenaz enzim aktivi-
tesinde onemli derecede azalma oldugunu bildir-

ptomlar ataksi, disartri, bas ve govdenin osi-
latuvar tremorudur (1, 3, 4). Ekstrapiramidal
‘semptomlar rijidite, hareketsiz yiiz ve parkinsoni-
‘yen tremoru igerir (4). Refleksler genellikle nor-
‘maldir. Patella ve asil kaybolabilir (4). Bazan ref-

 olabilir (3, 4). Disfaji, okulomotor ve paralizi
‘de olusabilir (4). Demans hastaligin ge¢ bulgusu
olarak gozlenebilir ama hafiftir (3, 4). Sfinkter
nksiyonlarinin bozulmasi ile iiriner ve bazan fe-
inkontinanas olabilir (4). Birkac vakada reti-
igmentosadan dolay: progresif vizuel kayip
ir (3). i

Konigsmark ve Weiner olivopontoserebellar at-
rofiyi subgruplara ayirdi (1, 2). Bu gruplar:

Dominant olivopontoserebellar atrofi (OP-

2- Resesif olivopontoserebellar atrofi (OPCA2)
3 Retinal dejenerasyonlu olivopontoserebellar
irofi (OPC A3)

: = Schut Haymaker'in spastik paraplejili ve
arefleksili tipi (OPCA4)

T Tt

leksler hiperaktifdir (3). Bilateral ekstansor ce-

5) Demans, oftalmopleji ve ekstrapiramidal
bulgularla birlikte olan olivopontoserebellar atro-
fi (OPCAS5)

Tamda aile anamnezi birinci derecede Gnemli-
dir. Pnomoensefalografi ve BT'de prepontin sis-
tern ve dordiincii ventrikilde Onemli derecede
genisleme gozlenir (3, 4)

Hastalik yavas ilerler. Yasam siiresi 20-25 yil-
dir. Oliim genellikle aspirasyon pnomonisinden
olur (3).

Resim: 1

Resim: 2

% Bakirkoy Ruh ve Sinir Hastaliklan Hastanesi Noro

loji Klinigi
197



—i0

g & r‘ii-/, 9 @ a 9 o’
3 (I
g | !
o7 guRre e ? X, ro”
[ ] T 1 [ ] [ ]
«© g o oter 907 2 O g g o ¢ 79 o Q
S ] 1TI|1T LI
el o ?
Lo - ) g gy e ¢ 27 9
Hastanm aile agaca Tablo: 1

OLGU
M.K., 53 yasinda, erkek hasta. Konugma bo-
zuklugu ve yiiriirken dengesini saglayamama sika-
yeti ile klinigimize miiracaat etti. 7-8 yildir bu si-
kayetleri mevcutmus. Baslangicta hafif olan bu
sikayetler giderek ilerlemis. Sikayetlerinin gide-

rek artmas: iizerine 1984 yilinda poliklinigimize

miiracaat eden hasta klinigimize yatinlmis ve oli-
vopontoserebellar atrofi tanisi konmus. Poliklini-
gimize 6 ayda bir kontrole gelen hastanin son 2
yildir konugma bozuklugu ve yiiriime gii¢liigiiniin
iyice artmasi iizerine yeniden klinigimize yatinl-
du.

Ozgegmigi: 10 yil Once hepatit gecirmis.

Soy gecmisi: Babaannesinde, babasinda, iki er-
kek ve bir kiz kardeginde ve kiz kardesinin of-
lunda da aymi hastalik mevcutmug ve bu nedenle
olmiisler (Tablo 1).

Hastanin muayesinde biling acik, TA: 140/
100 mmHg, MIB ( — )di. Konugmasi disartrik,
anlama normal, bellek normaldi. Gozler orta hat-
ta, goz hareketleri 4 yone serbestti. Saga ve sola
bakista nistagmus mevcuttu, Saf santral fasial
paralizi mevcuttu. Kas giicii her 4 ekstremitede
5/5'di. DTR'leri canli, TDR bilateral ekstansordii.
Parmak burun testi, diz topuk testi ve ard: sira
hareketler beceriksizdi. Duyu muayenesi normal-
di. Yiirlirken dengesini saglamakta giicliik ceki-
yordu ve govde ataksisi mevcuttu.

Laboratuvar muayenesinde rutin hemogram,
idrar, kan sekeri, iire, SGOT-SGPT, LDH normal-
di. EEG normaldi. BT'sinde ileri derecede sere-
bellar atrofi, peripontin sisternalarda genigleme,
solda kapsiiler lakiiner infarkt mevcuttu.

TARTISMA

Hastanin sikayetleri 45 yasinda baslamis ve
yavag progresyon gostermigti. Herediter ozelligi
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belirgindi. Entellektiiel fonksiyonlari normal ﬁ‘;
nilar igindeydi. Ozellikle serebellar bulgula
disartrik konugma &n plandaydi. 1984 (Resi;
ve 1987 (Resim 2) yillannda cekilen BT'lerde)
bulgularin kiyaslanmasinda gerek peripontin
ternalarin geniglemesinde gerekse serebellar atr
fide belirgin artma gozlendi. Herediter spast
atakside (Marie'nin ataksisi) serebellar bulgular
azdir veya yoktur, Progresif paraparezi veya qu-
adriparezi vardir (3, 4). Vakamizin klinik bulgul
r1 buna uygunluk gostermiyordu. Friedreich at:
sisi ise onlu yillarda baglar ve genellikle pes ka
gibi iskelet deformiteleriyle birliktedir (1, 2, 3,
4). Vakamiz baglangic yasinin gec¢ olmasi ve mke%
let deformitelerinin olmayisi ile Friedreich ataﬁ
sisinden aynlmaktaydi. Vakanm bulgulm'l here-
diter karakteri, baslangic yasi, seyri ve BT ozel-
likleri Kcnigsmark ve Weiner smiflamasinda
OPCA 1'e uygunluk gosteriyordu (1, 2). L

Sonug¢ olarak OPCA diisiinilen bir olgunun
ozellikleri sunulmus ve literatiir bilgileri gozde :
gecirilmistir. it
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