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OLIVOPONTOSEREBELLAR ATROFt -BtR VAKA
o"LIVOPONTOCEREBELLAR ATROPHY _:_A CASE REPORT-

Dr. Baki ARPACI*, Dr. Hiilya TlRELl*., Dr. Aysun YILDIZ*, Dr. Hulki FORTA* 

()ZET: Bu yazllia herediter ge~ilj gosteren iki olivopontoserebellar atrofi vakasz sunulmuljtur. 

sUMMARY: In this article on inherited oliuopontocerebellar atrophy case is presented. 

G1Rlf? 

Olivopontoserebellar atrofi sporadik veya he
rediter o1arak gorii!Ur. Herediter oldugunda oto
zomal resesif veya otozomal dominant olabilir 
(1 2 3, 4 ). Atrofi sere bellum, pons ve medullar 
olivalardadir (1, 2, 3, 4 ). Ekstrapiramidal ozellik
leri olan vakalarda striatumda ozellikle putamen
de dejeneratif deg1~iklikler ve substlmtia nigrada 
pigmente hUcrelerin kayb1 bulunabilir (3, 4). 

Hastahgm etyopatogenezinde son yillarda 
Plaitakus ve arkada~lan resesif kahtim gosteren 
bastalarda glutamat dehidrogenaz enzim aktivi
tesinde onemli derecede azalma oldugunu bildir
diler (4). 

Ba~langi<: ya~I vakadan vakaya degi~ir (1, 2, 
3, 4). Be~inci dekada kadar gecikebilir (3). Erken 
semptomlar ataksi , disartri, ba~ ve govdenin osi
latuvar tremorudur (1, 3, 4). Ekstrapiramidal 
semptomlar rijidite, hareketsiz yUz ve parkinsoni
yen tremoru i<:erir ( 4). Refleksler genellikle nor
maldir. Patella ve .a~il kaybolabilir (4). Bczan ref
leksler hiperaktifdir (3 ). Bilateral ekstansor ce-. 
vap olaoilir (3, 4). Disfaji, okulomotor ve paralizi 
de olu§abilir (4). Demans hastahgm ge<: bulgusu 
olarak gozlenebilir ama hafiftir (3, 4). Sfinkter 
fonksiyonlannm bozulmasi ile Uriner ve bazan fe
kal inkontinanas olabilir ( 4). Birka<: vakada reti
nitis pigmentosadan dolay1 progresif vizuel kay1p 
vard1r (3). · 

Konigsmark ve Weiner olivopontoserebellar at· 
rofiyi subgruplara ay1rd1 {1, 2). Bu gruplar: 

1· Dominant olivopontoserebellar atrofi (OP-
CA1) . 

2- Resesif olivopontoserebellar atrofi (OPCA2) 
3- Retinal dejenerasyonlu olivopontoserebellar 

atrofi (OPCA3) 
4- Schut Haymaker'in spastik paraplejili ve 

arefleksili tipi (OPCA4) 

5) Demans, oftalmopleji ve ekstrapiramidal 
bulgularla birlikte olan olivopontoserebellar atro
fi (OPCA5) 

Tamda aile anamnezi birinci derecede onemli
dir. Pnomoensefalografi ve BT'de prepontin sis
tern ve dordUncU ventrikUlde onemli derecede 
geni§leme gozlenir ( 3, 4) 

Hastal1k yava~ ilerler. Ya§am sUresi 20-25 yll
dlr. 61Um genellikle aspirasyon pnomonisinden 
olur (3). 

* Bak1rkoy Ruh ve Sinir Hastahklan Hastanesi Noroloji Klinigi 
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Hastamn aile agact Tablo: I 

OLGU 
M.K., 53 ya§mda, erkek basta. Konu§ma bo· 

zuk.lu~ ve yiiriirken dengesini saglayamama §ika
yeti ile klinigimize miiracaat etti. 7-8 ylldu bu §i· 
kayetleri mevcutmu§. Ba§langu;ta hafif olan bu 
§ikayetler giderek ilerlemi§. ~ikayetlerinin gide
rek artmas1 iizerine 1984 y1hnda poliklinigimize 
miiracaat eden basta klinigimize yatmlmi§ ve oli
vopontoserebellar atrofi tams1 konmu§. Poliklini
gimize 6 ayda bir kontrole gelen hastanm son 2 
ylldu konu§ma bozuklugu ve yiiriime gii~liigiiniin 
iyice artmas1 iizerine yeniden klinigimize yatml
di. 

Ozger;mi§i: 10 yii once hepatit ger;irmi§. 
Soy ger;mi§i: Babaannesinde, babasmda, iki er

kek ve bir k1z karde§inde ve k1z karde§inin og
lunda da aym hastahk mevcutmu§ ve bu nedenle 
olmii§ler (Tablo 1). 

Hastanm muayesinde bilinr; ar;lk, TA: 140/ 
100 mmHg, MtB ( - )di. Konu§·m~i disartrik, 
anlama normal, bellek normaldi. Gozler orta hat
ta, goz hareketleri 4 yone serbestti. Saga ve sola 
baki§ta nistagmus mevcuttu. Sag santral fasial 
paralizi mevcuttu. Kas giicii her 4 ekstremitede 
5 /5'di. DTR'leri caoh, TDR bilateral ekstan~ordii. 
Parmak burun testi, diz topuk testi ve ard1 ma 
hareketler beceriksizdi. Duyu muayenesi normal· 
di. Yiiriirken dengesini saglamakta giir;liik r;eki
yordu ve govde ataksisi mevcuttu. 

Laboratuvar muayenesinde rutin hemogram, 
idrar, kan §ekeri, i.ire, SGOT-SGPT, LDH normal
di. EEG normaldi. BT'sinde ileri derecede sere
bellar atrofi, peripontin sisternalarda geni§leme, 
solda kapsi.iler lakiiner infarkt mevcuttu. 

TARTI~MA 

Hastanm §ikayetleri 45 ya§mda ba§lami§ ve 
yava§ progresyon gostermi§ti. Herediter ozelligi 
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belirgindi. Entellekti.iel fonksiyonlan normal Sl· 

mrlar ir;indeydi. Ozellikle serebellar bulgular ve 
disartrik konu§ma on plandayd1. 1984 (Resim 1) 
ve 1987 (Resim 2) ytllannda r;ekilen BT'lerdeki 
bulgulanri k1yaslanmasmda gerek peripontin sis
ternalarm geni§lemesinde gerekse serebellar atro
fide belirgin artma gozlendi. Herediter spastik 
atakside (Marie'nin ataksisi) serebellar bulgular 
azdu veya yoktur. Progresif paraparezi veya qu· 
adriparezi vard1r (3, 4). VakamiZm klinik bulgula
n buna uygunluk gostermiyordu. Friedreich atak· 
sisi ise onlu yillarda ba§lar ve genellikle pes kavus 
gibi iskelet deformiteleriyle birliktedir (1, 2, 3, 
4). Vakrumz ba§langir; ya§mm ger; olmas1 ve iske
let deformitelerinin olmayi§l ile Friedreich atak
sisinden aynlmaktaydi. Vakanm bulgular1, here· 
diter karakteri, ba§langir; ya§l, seyri ve BT ozel
likleri Konigsmark ve Weiner sm1flamasmda 
OPCA 1'e uygunluk gosteriyordu (1, 2). 

Sonur; olarak OPCA dii§iinillen bir olgunun 
ozellikleri sunulmu§ ve literattir bilgileri gozden 
ger;irilmi§tir. 
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