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                                    ÖZET 

Tunççekiçler, N. Spinoserebellar ataksili olgularda Manyetik Rezonans 

Görüntüleme ile volüm ölçümleri ve klinik korelasyonu. Eskişehir Osmangazi 

Üniversitesi Tıp Fakültesi Radyoloji Anabilim Dalı. Tıpta Uzmanlık Tezi, 

Eskişehir, 2013. Bu çalıĢma Osmangazi Üniversitesi Tıp Fakültesi hastanesinde 

Mayıs 2011-Mart 2013 tarihleri arasında nöroloji ve radyodiagnostik anabilim 

dallarında gerçekleĢtirildi. ÇalıĢmaya otuz SCA hastası ve otuz yaĢ eĢleĢtirilmiĢ 

sağlıklı gönüllü dahil edildi. Bu kiĢilerden 1,5 Tesla MR cihazıyla yüksek 

rezolüsyonlu 3D MR T1 ağırlıklı imajlar elde edildi. Görüntüler Osirix programı 

kullanılarak iĢlendi. Yarı otomatik volümetrik yaklaĢımla yapılarak beyin sapı ve 

serebellum hacimleri elde edildi. SCA hastaların klinik disfonksiyonları SARA 

(Skala for the Assessment and Rating of Ataxia) ve MMSE (Mini Mental State 

Examination) ile değerlendirildi. Ġstatistiksel analizler SPSS 20 versiyonu 

kullanılarak hesaplandı. Bu çalıĢmanın amacı spinoserebellar ataksisi olanlarda 

serebellum ve beyin sapı hacimleri ile klinik bulguların korelasyonu araĢtırmaktır. 

SCA hastalarında serebellum ve beyin sapı hacmi kontrol grubuna oranla düĢüktür. 

SARA skoru ile beyin sapı hacmi ve SARA skoru ile serebellum hacmi arasında 

anlamlı lineer azalma bulundu. SCA hastalarında duruĢ ve yürüyüĢ, konuĢma, 

ekstremitelerin kinetik fonksiyonu alt skorları yükseldikçe serebellum ve beyin sapı 

hacimleri düĢmektedir. Beyin sapı ve serebellum atrofisinin her ikisi de SCA‟daki 

klinik disfonsiyona bağımsız olarak katkıda bulunmaktadır. Tüm SARA skorları 

beyin sapı ve serebellum volümleri ile ters korelasyon göstermektedir. MMSE ile 

serebellum ve beyin sapı hacimleri arasında anlamlı korelasyon mevcuttur. Bunun 

dıĢında hastalık süresi ile beyin sapı ve serebellum hacimleri arasında anlamlı negatif 

korelasyon mevcuttur. Bizim çalıĢmamız MRG‟nin SCA‟nın Ģiddetini göstermede 

dikkat çekici bir belirteç olduğunu göstermek açısından güçlü kanıtlar sağlamaktadır. 

Volümetrik MRG ölçümleri çok değerli bir hastalık göstergesi olabilir ve hastalığın 

ilerlemesini izlemek için kullanilabilir.  

Anahtar kelimeler: Ataksi,atrofi, beyin sapı, Manyetik Rezonans Görüntüleme 

(MRG), klinik scala, serebellum, spinoserebellar ataksi (SCA). Volümetrik ölçüm  
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                       ABSTRACT 

Tunççekiçler, N. Eskisehir Osmangazi University Medical Faculty Department 

of Radiology. Medical speciality thesis, Eskisehir, 2013. This study was performed 

prospectively in EskiĢehir Osmangazi University Department of Radiology end 

Neurology between May 2011and Marc 2013. Thirty cases with SCA 

(spinocerebellar ataxia) patient and age-matched thirty healty volunteer included the 

study. Ġn all subjects, high-resolution T1 weighted images were obtained with a 1,5 

Tesla MR (Magnetic Resonance) imaging scanner. Ġmage data processing was 

performed by using Osirix software.  Ġndividual cerebellar and brain stem volumes 

were calculated by semiautomated volumetry approaches. For all patients with SCA, 

clinical dysfunction was scored according to the SARA (Scala for the Assessment 

and Rating of Ataxia) and MMSE (Mini Mental State Examination). Statistical 

analyses were calculated with the SPSS (Statistical Package fort the Social Sciences) 

Version 20. The aim of this study was to investigate SCA patients cerebellar volume 

and brain stem volume corelation clinical dysfunction. Cerebellar and brain stem 

volume lower in patients with SCA compared with control. Significant lineer 

dependencies were found between SARA and cerebellum volume and between 

SARA and brain stem volume. SCA patients higher posture and gait subscores, 

speech subscores, the limb kinetic subscore had smaller volumes of the brain stem 

and cerebellum. Both cerebellar and brain stem atrophy contributed independently 

clinical dysfunction in SCA. All subscores SARA was inversely corelated with the 

brain stem and cerebellar volumes. Significant were correlation between MMSE and 

cerebellum volume and between MMSE and brain stem volume. Beyond this, we 

found an inverse correlation between disase duration and brain stem volume and 

between disase duration and cerebellum volume. Our data provide strong evidence 

that MRI is an attractive surrogate markers of disease severity in SCA. Volumetric 

MRI analysis may serve as a valuable surrogate disease marker and use to monitor 

disease progression.  

Key Words: Ataxia, atrophy, brain stem, cerebellum, clinical scale, MRI (Magnetic 

Resonance Ġmaging), Spinocerebellar ataxia (SCA) ,Volumetric analysis. 
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1-GİRİŞ: 

            Spinoserebellar ataksiler (SCA) otozomal dominant geçiĢ gösteren, klinik ve 

genetik olarak heterojen yapıya sahip bir nörodejeneratif hastalık grubudur. SCA alt-

tiplerinin klinik bulguları büyük oranda örtüĢür. ġimdiye kadar bilinen ve çoğunun 

genetik özellikleri saptanmıĢ yaklaĢık otuz farklı tipte otozomal dominant herediter 

ataksi vardır ancak literatüre sürekli yeni tipleri eklenmektedir. Bunlardan biri 

kompleks form olan dentatorubropallidoluysian atrofi (DRPLA), ikincisi de epizodik 

ataksidir (EA). Diğerleri SCA olarak adlandırılır. Yaygın  SCA alt-tipleri SCA1, 

SCA2, SCA3 ve SCA6‟dır, en yaygını SCA3‟tür (1). Otozomal dominant serebellar 

ataksilerin görülme sıklığı dünyanın değiĢik bölgelerinde bazı farklılıklar gösterir. 

Prevalansını bazı çalıĢmalar 1-4/100.000 aralığında bildirmektedir (2,3). Bununla 

birlikte etnik ve coğrafi özelliklere göre farklı dağılım gösterebilir. Spinoserebellar 

ataksiler, ataksiye eĢlik eden diğer nöroanatomik yapıların etkilenip etkilenmemesine 

ve genetik özelliklerine göre sınıflandırılır (1). 

            Hastaların çoğunda dengesizlik atakları dıĢında nistagmus ve hafif serebellar 

bulgular saptanabilir, daha sonraki yıllarda kalıcı ataksi yerleĢebilir.  Spinoserebellar 

ataksilerin klinik özellikleri ve baĢlangıç yaĢları büyük oranda birbirleri içine 

geçmiĢtir, sadece klinik bulgular ve nörogörüntüleme ile birbirlerinden ayırt 

edilmeleri sıklıkla güçtür. Ancak Manyetik Rezonans Görüntülemenin (MRG) in 

vivo ekstraserebellar tutulumu saptayabildiği onaylanmıĢtır. MRG SCA‟daki 

nörodejenerasyonun kapsamının araĢtırılması için değerli bir yöntem haline gelmiĢtir 

(4). Bu çalıĢmanın amacı MRG‟de ölçülen serebelum hacmi ile klinik arasındaki 

korelasyonun araĢtırılmasıdır.  
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           2 -GENEL BİLGİLER 

 

               Serebellum beyin sapı ile birlikte posterior kranial fossada yer alır, 

dördüncü ventrikülün çatısını oluĢturur ve pons ve medulla oblangatanın dorsal 

yüzeylerini örter. EriĢkinde serebellum yaklaĢık 150 gr ağırlığında olup, tüm beynin 

yüzde onu kadar bir ağırlığa sahiptir. Serebral korteks ile karĢılaĢtırıldığında 

serebellum yüzey alanı yaklaĢık olarak serebral korteksin yüzde kırkı kadardır (5).  

               

             2.1. Serebellum Embriyolojisi  

              Embriyolojik yaĢamın baĢında primer beyin vezikülleri denilen üç 

dilatasyon ortaya çıkar:) Prozensefalon (ön beyin),mezensefalon (orta beyin) ve 

rombensefalon (arka beyin), Ģeklindedir. Rombensefalon, myelensefalon (medulla 

oblongatayı oluĢturur) ve metensefalon (serebellum ve ponsu oluĢturur) olarak ikiye 

bölünür. 

            Ġntrauterin sekiz ila onuncu haftalar arasında rombensefalonun rostral ucunda 

yer alan dudaklarda posteriora doğru bir çıkıntı oluĢur. Flokkulus orta hatta alt 

vermisin bir bölümü olan nodül ile birleĢerek flokkülonodüler lobu oluĢturur. 

Ġntrauterin onikinci haftada suboksipital yüzde primer fissür ile birlikte serebellumun 

diğer fissürleri ortaya çıkmaya baĢlar (5).  

              

             2.2. Serebellum Histolojisi  

            Serebellar korteks üç tabakadan oluĢur. Bunlar; 

            Granüler hücre tabakası, pürkinje hücre tabakası, moleküler hücre 

tabakasıdır. Serebellum korteksinde üç tip nöron bulunur. Ġçte moleküler( pleksiform 

tabaka) dıĢta granüler (nükleer tabaka) ve ikisinin arasında pürkinje hücre 

katı(ganglioner tabaka) .  

             Granüler Tabaka ( Nükleer tabaka) : Medullaya (beyaz cevhere) komĢu 

en iç tabakadır. Ġki tip nöron bulunur. Granüler nöron: En küçük nöronlardır. 

Dendritleri: üç ila altı kısa dendriti serebelluma giren mossy fibrillerin aksonlarıyla 

sinapslaĢır. Bu sinaptik alanlara sinaptik glomerulus denir (6). Aksonu: myelinsizdir, 

en dıĢtaki moleküler tabakaya geçerek ikiye ayrılır. Bu dallar yüzeye paralel 

seyirlidir (paralel fibriller). Akson T harfi biçimindedir. Golgi nöronları (Ġç stellat 
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hücre): Granüler hücreler ile Purkinje hücreleri arasında bulunan yıldız Ģekilli 

nöronlardır.  

            Purkinje Hücre Tabakası: Büyük Purkinje nöronlarının bulunduğu 

tabakadır. Dendritlerinin dallanmaları bir düzlem üzerinde olduğundan yelpaze 

biçimindedir. DıĢa doğru uzanarak granüler nöronların paralel fibrilleriyle 

sinapslaĢır. Aksonu ak cevhere geçerek, büyük bir kısmı intraserebellar çekirdeklerde 

bir kısmı da korteksde sonlanır. Serebellum korteksinden dıĢarıya uyarı gönderen 

sadece purkinje hücreleridir. Bu uyarı inhibe edicidir Sinaptik noktalar dıĢında 

perikaryon tamamen glial hücre uzantıları ile kuĢatılmıĢtır (6).  

            Moleküler Tabaka: Genellikle akson ve dendritlerden yapılmıĢtır. Az 

sayıdaki nöronlar yıldız biçimlidir. Yüzeyel stellat hücre ve derin stellat hücre olmak 

üzere ikiye ayrılır. 

            Korteksteki Afferent Fibriller: Mossy fibriller (yosun biçimli): Granüler 

tabakaya girince bol dallanmalarla üzüm Ģeklinde sinaptik sonlanma yaparlar ya da 

bunların merkezini oluĢturduğu "serebellar glomerüli" Ģeklinde sonlanır. Mossy 

fibrilleri eksitatördür. Tırmanıcı fibriller: Dallanmadan granüler tabakayı geçer, tek 

bir Purkinje hücresine ulaĢınca dallanmaya baĢlar, bu dallar Purkinje hücresinin 

dendritleri ile sinapslaĢır. Mossy ve tırmanıcı fibriller kortekse duyusal bilgi taĢır, 

eksitatördür. Tırmanıcı fibriller tek bir Purkinje hücresi ile sinaps yapar. Mossy 

fibriller yüzlerce granüler nöronu uyararak, Purkinje hücresini uyarmasını sağlar. 

Granüler nöronların dıĢında diğerleri (basket, Golgi, stellat ve Purkinje hücresi) 

inhibitör etkili. Serebelluma gelen eksitatör uyarı inhibitör olarak çıkar (6).             

            Beyaz cevher (Substansiya alba): Kortekse gelen mossy ve tırmanıcı 

fibriller, korteksten çıkan Purkinje aksonu, beyaz cevherin baĢlıca fibrillerini 

oluĢturur. Dört çekirdek (intraserebellar nukleuslar) alba içinde yer alan gri cevher 

adacıkları Ģeklindedir .  

 

               2.3.Serebellum Anatomisi  

 

              Serebellum bir hemisferden diğerine devamlılık gösteren kompakt bir beyaz 

cevher kitlesi (korpus medullare) ve onu çevreleyen serebellar korteks ile kaplıdır. 

Serebellar korteks büyük ölçüde katlanmıĢ bir gri cevher tabakasından oluĢur. 
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Serebrumun aksine serebellar sulkuslar daha derindir. Serebellar kortekse doğru 

giden afferent projeksiyonlardan, serebellar korteksten gelen efferent 

projeksiyonlardan ve daha az miktarda serebellumun çeĢitli merkezlerini birleĢtiren 

assosiyasyon liflerinden korpus medullare oluĢur. Bunun dallanma biçimi anatomik 

çalıĢmalarda yaĢam ağacı (arbor vitae) olarak isimlendirilmiĢtir. Bu nedenle 

serebellumdaki kortikal katlantılara folia adı verilmiĢtir. Serebrumun aksine giruslara 

karĢılık gelen foliolar birbirlerine paralel ve aynı büyüklüktedir (5). 

            Serebellum orta hattaki vermis ve iki lateral hemisferden oluĢur. Vermis 

serebellar hemisferleri birbirine bağlar. Serebellar hemisferlerin vermise komĢu 

bölümleri paravermian bölge olarak adlandırılır. Vermisin süperiordaki rostral ucuna 

lingula, ventrikül sınırındaki kaudal ucuna nodul adı verilir. Korteksinde bulunan 

enlemesine seyirli folyalar tarafından olusturulan beĢ derin fissürle lob ve lobüllere 

ayrılmıstır (5).    

            Dentat Çekirdek: Derin serebellar nükleusların en büyüğü olan dentat 

nükleus dallanan dendritleri olan büyük multipolar nöronlardan oluĢur. Dentat 

çekirdekte düzensiz Ģekilde kıvrılmıĢ gri madde yapısal olarak tam bir daire çizmez 

ve nükleusun dorsomedialinde hilus adı verilen bir açıklık oluĢturur. Süperior 

serebellar pedünküle giden projeksiyonların büyük bir kısmı bu açıklıktan çıkar. 

Dentat çekirdek serebellar hemisferin alt vermise yakın olan beyaz cevher içinde yer 

alır. Dentat çekirdek filogenetik olarak daha eski bir dorsomedial bölüme 

(paleodentat) ve daha yeni ve büyük bir ventrolateral bölüme (neodentat) ayrılır. 

Dentat çekirdeğin projeksiyonlarının çoğu daha eski dorsomedial parçadan 

(paleodentat) çıktıktan sonra daha önce özetlendiği gibi süperior serebellar pedünkül 

üzerinden talamusun karĢı taraftaki ventrolateral nükleusuna uğrar ve motor kortekse 

ulaĢır (7).  

            Dentat çekirdek projeksiyonlarının küçük bir kısmı talamusun intralaminer 

çekirdeğine (santral lateral nükleus), kırmızı çekirdeğin ( nükleus ruberin)  rostral 

üçte birlik bölümüne ve süperior serebellar pedünkül inen kısmı üzerinden 

retikülotegmental çekirdek ve inferior oliver çekirdeğe ulaĢırlar. Projeksiyonların bir 

kısmı nükleus ruber üzerinden spinal kord ile bağlantılar sağlar. Dentat çekirdeğin 

daha büyük olan ventral parçası (neodentat) motor kortekse ek olarak prefrontal 
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korteksle de bağlantılara sahiptir. Bu bölümün motor fonksiyonu dıĢında bir iĢleve 

sahip olduğuna iliĢkin bulgular mevcuttur (8).       

              Fastigial Çekirdek: Fastigial çekirdek dördüncü ventrikül çatısında globoz 

çekirdeğin medialinde yer alır. Dentat ve interpoze çekirdeklerin gelen efferentler 

projeksiyonların aksine, fastigial çekirdeğin efferentleri süperior serebellar pedinkül 

üzerinden yol almazlar. Fastigial çekirdek kaynaklı efferent projeksiyonların büyük 

kısmı serebellum içinde çapraz yapar ve süperior serebellar pedünkülün lateral 

yüzünde aĢağıya doğru inerken serebelluma ait unsinat fasikulusu (fasikulus 

unsinatus serebelli) oluĢturur. Bu projeksiyonların büyük bölümü vestibüler 

çekirdekte ve pons ve medulla oblangatada retiküler formasyonda sonlanırlar. 

Vestibüler çekirdeklere giden fastigial projeksiyonlar bilateraldir. Çapraz yapmayan 

fastigial lifler inferior serebellar pedünküle katılırlar (8). 

                   İnterpoze(Ara) Çekirdekler: Emboliform çekirdek dentat nükleus 

hilusunun medialinde, globöz ise onun hemen medialinde yer alır. Ġnterpoze 

çekirdeklerin projeksiyonları serebellumu süperior serebellar pedünkül aracılığı ile 

terk eder ve projeksiyonların çoğu kırmızı çekirdeğin (nükleus ruberin) rubrospinal 

traktı oluĢturan kaudal üçte iki bölümüne uzanır. Ġnterpoze çekirdeklerin 

projeksiyonlarının daha küçük bir kısmı talamusun ventrolateral nükleusuna ve 

süperior serebellar pedünkül inen kısmı üzerinden inferior oliver çekirdeğe ulaĢır (8). 
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              2.3.1 Serebellumun Bölümleri ve İşlevleri  

 

             Serebellumun lobları ve bölümleri anatomik, islevsel ve filogenetik olarak üç 

ana parçaya ayrılabilir. Arkiserebellum (vestibuloserebellum, flokkülonodüler lob); 

nodulus, bir çift flokkulus ve bunların pedinküler bağlantılarından (flokkülonodüler 

lob) oluĢur ve serebellumun evrimsel olarak en eski kısmı olduğu düĢünülmektedir. 

Bu kısmın vestibüler sistem ile yakın bağlantıları vardır ve vestibüloserebellum 

olarak da adlandırılır. Temel iĢlevi dengenin denetimi ve sağlanması ile göz 

hareketlerinin kontrolüdür (7). 

             Paleoserebellum (spinoserebellum, vermis, paravermis), primer fissürün 

hemen üstündedir ve spinoserebellar traktus yolu ile gerilme reseptörlerinden 

uyarılar alır. Vermis baĢın ve gövdenin proksimal kısımlarından görsel, isitsel ve 

vestibüler uyarılar almakta olup göz hareketleri ile birlikte postür ve lokomosyonnu 

denetimini yapar. Paravermis, hemisferler ile serebellar vermis arasındaki bölgeyi 

kapsar ve vermis gibi omurilikten somatik duyu uyarılarını alır. Emboliform ve 

globoz çekirdekler Ġnterpoze çekirdekleri oluĢturur ve paravermis yerleĢimlidir. 

Serebelluma uzanan kortikal efferent uyarılar paravermal bölge Purkinje hücreleri ve 

interpoze çekirdekler tarafından denetlenir. Buradan kalkıp talamusun ventrolateral 

çekirdeğine uzanan uyarılar birincil motor kortekse ulaĢır. Kol ve bacaklar ve 

parmakların uç kaslarının kontrolünü sağlar ve hareketlerin isteğe uygun, doğru 

yapılmasında görev alır (8). 

             Neoserebellum yapısal olarak en büyük ve filogenetik olarak en yeni 

kısımdır. Hem vermis hem de hemisferlerin primer ve posterolateral fissürleri 

arasındaki bölgeyi kaplar. Bu bölge karsı hemisferin neokortikal bölgelerinden 

kaynaklanan ana afferentlerini, orta serebellar pedinkül üzerinden pons ve inferior 

olivar nükleusta bulunan ileti çekirdeklerinden alır (7). 

             Yoğun kortikopontin bağlantıları nedeni ile serebroserebellum veya 

pontoserebellum adı da verilir. Temel çıktısı dentat çekirdektir. Efferentleri üst 

serebellar pedinkülden karsı taraf ventrolateral talamusa ve ruber çekirdeğinin 

hücreden fakir kısmına (parvosellüler) uzanır. Ruber çekirdeğine ulasan nöronlar 

buradan inferior olivar nükleusa ve buradan da karsı serebelluma uzanarak bir döngü 
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oluĢtururlar. Parvosellüler nöronlar lateral premotor alanlardan da girdiler alır. 

Serebroserebellum, hareket hatalarının otomatik olarak düzeltilmesinden sorumludur. 

Lezyonları motor planlamayı bozar ve tepki süresinin uzamasına yol açar. Motor 

planlamanın bozulması, planlanan hareketin ardıĢık ve iç içe hareketlerden kesintisiz 

yapılması yerine bileĢenlerine dağılmasına neden olur. Serebellumun anılan bölgeleri 

üç çift pedinkül ile omurilik, beyin sapı ve sinir sisteminin daha üst bölgelerine 

bağlanır (9). 

              Serebellum afferentleri esas olarak orta ve alt serebellar pedinkülden 

gelirler. Bunlar spinoserebellar, küneoserebellar, olivoserebellar, vestibüloserebellar 

ve pontoserebellar ve daha küçük birtakım yolakları içerirler. Ek olarak folyaları ve 

aynı taraftaki korteks bölgelerini birbirine bağlayan lifler de vardır. Serebellar 

korteks içinde afferent lifler miyelin kılıflarını yitirirler ve yosunsu (mossy) veya 

tırmanıcı liflere dönüĢürler. Her iki lif serebellar çekirdeklere uzanır. Bu uzanımlar 

serebellar çekirdekleri uyarır. Buna birincil serebellar devre adı verilir. Birincil 

serebellar devrenin çalısması serebellar korteksin (ikincil serebellar devre) inhibe 

edici etkisi ile düzenlenir. Serebellumun her iki taraftaki beyaz cevherinin içinde dört 

çift çekirdek yapısı bulunur. Bunlar; fastigial, globoz, emboliform ve dentat 

çekirdeklerdir. Dentat çekirdek ayrı bir yapı olarak yalnızca memelilerde bulunur. 

Ġnsanda oldukça büyüktür. Her ikisinde daha eski dorsomedial kısım (paleodentat), 

daha büyük ve yeni ventrolateral kısım (neodentat) olarak ikiye ayrılabilir. Bu 

çekirdek evrimsel olarak en son geliĢen yapıdır ve talamusa en yoğun uzantılar 

gönderen serebellum kısmıdır. Bu efferentler somatotopik olarak talamusun 

parvosellüler ventral posterolateral ve ventral lateral çekirdeklerine ve oradan da 

birincil motor kortekse uzanır (10). Lateral serebellar bölgelerin (serebroserebellum 

veya neoserebellum) girdileri serebral korteksten kaynaklanır. Bu girdiler önce pons 

çekirdeklerine uğrar ve burada da orta serebellar pedikül yolu ile karsı taraf dentat 

çekirdeğe yönelir ve lateral serebellar kabukta yosunsu lifler olarak sonlanırlar. 

Lateral serebellar korteksin Purkinje nöronlarının aksonları dentat çekirdeğe uzanır. 

Dentat aksonların çoğunlugu da serebellumu üst serebellar pedikülden terk eder. Bu 

liflerin iki ana sonlanma bölgeleri vardır. Bunlardan ilki karsı taraf ventrolateral 

talamustur ki bu bölge interpoze çekirdeklerden de lifler alır. Bu hücreler serebral 

korteks premotor ve primer motor bölgelerine uzantılar verir. Dentat çekirdeklerin 
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ikinci ana sonlanma noktası ise karĢı taraf parvosellüler ruber çekirdeğidir. Bu bölge 

interpositus çekirdeklerinden uzanım almayan ruber çekirdeği bölgesidir. Bu bölge 

nöronları inferior olivarius çekirdeğine uzanır ve buradan da karĢı taraf serebelluma 

tırmanıcı lifler ile uzanarak bir geri-besleme döngüsü oluĢtururlar. Parvosellüler 

nöronlar dentat çekirdeğin yanı sıra lateral premotor alanlardan da uzantılar alır (11). 

              Serebellumun santral sinir sisteminin (SSS) denge-motor iĢlevleri ile ilgili 

olduğu düĢünülmekte idi. Ancak son yıllarda yapılan anatomik çalıĢmalar ve FMRG 

çalıĢmaları serebellumun prefrontal korteksin dorsolateral ve dorsomedial 

bölgelerine olan bağlantıları aracılığı ile öğrenme, dikkat, zamanlama, yürütme ve 

planlama gibi yüksek beyin iĢlevlerinden de sorumlu olduğu konusunda bulgular 

içermektedir. Öncelikle hayvan çalıĢmaları serebellum ile prefrontal korteks 

arasındaki bağlantıları ortaya çıkarmıĢtır (12).  

             Ġnsanda prefrontal bölge ile serebellum bağlantısının ilk örnekleri prefrontal 

lobotomi veya lökotomi yapılan olgular ile prefrontal korteks travması olgularının 

post-mortem çalıĢmalarıdır. Dejenere olan sinir liflerinin izlenmesi sonucu 

serebroserebellar bağlantılar belirgin olarak gösterilmiĢtir. Özellikle primatlarda 

yapılan çalıĢmalar serebellumun yüksek kortikal iĢlevlerinin de anatomik temelini 

oluĢturan, serebello-dorsomedial ve dorsolateral prefrontal bağlantı (Arnold demeti) 

baĢta olmak üzere serebellumun süperior temporal polimodal medial mamiller, arka 

pariyetal-temporal (Türck demeti) , posterior parahipokampal, dorsal prestriat ve 

singulat girus gibi diğer beyin bölgeleri ile olan bağlantıları ortaya koymuĢtur 

(11,12). Serebellum septal çekirdekler ve hipokampus içinde olmak üzere limbik 

devreye de katılır (10). Anatomik olarak serebellum, dikkat ve uzaysal algının nöral 

bileĢenleri olan; dorsolateral ve dorsomedial prefrontal korteks, posterior pariyetal 

bölge, üst temporal polimodal bölge ve singulat girus ile bağlantılıdır (11,14-17). 

Ayrıca serebellumun septal çekirdekler ve hipotalamusa doğrudan ve karĢılıklı 

bağlantıları vardır. BütünleĢtirici korteksler serebellumun en son evrimleĢen lateral 

hemisferleri ile karĢılıklı etkileĢirler (12). 

            Fonksiyonel manyetik rezonans görüntüleme (fMRG) çalıĢmaları da özellikle 

sol dentat çekirdeğin hipotalamus, inferior pariyetal ve frontal bölge ile 

bağlantılarının olduğunu göstermiĢtir (18,19). Benzer fMRG çalıĢmaları sağ dentat 

çekirdeğin hipotalamus; üst, orta ve medial frontal giruslar ve singulat girus ile 
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bağlantılarını göstermistir (20). Serebroserebellar devrenin bu yapısı nedeni ile 

serebellumun, diğer yüksek kortikal iĢlevlerin yanı sıra, dikkat ve görsel-uzaysal 

becerilerin gerçekleĢtirilmesinde de rol oynadığı düĢünülmektedir (15,16,21). 

            BiliĢsel iĢlevler, ağırlıklı olarak frontal lob iĢlevi olarak tanımlanmasına 

karĢın, tüm merkezi sinir sisteminin eĢgüdümü ve iĢbirliği ile olanaklıdır (22). 

Merkezi sinir sisteminin nöronları esas olarak aĢağıdaki üç iĢlemde görev almaktadır,  

dıĢarıdan ve içeriden duyusal enformasyonu kabul etmek (girdi),  motor hareketleri 

planlamak ve yürütmek (çıktı), ve girdi ile çıktı arasındaki iĢlemlere aracılık etmek. 

DüĢünce, dikkat, dil, bellek ve hemen hemen tüm biliĢsel iĢlevler, öncelikle limbik 

ve bütünleĢtirici alanlarda yer alan, girdiler ile çıktılar arasındaki iĢlemlere aracılık 

eden nöral ağların ürünleridir (23). 

           Serebellumun neokortikal yapılar ile olan anatomik bağlantılarının olması 

yüksek biliĢsel iĢlevleri olduğunu göstermektedir. Serebellumun tam yokluğu 

bireylerde mental retardasyon ile seyreden bir klinik tablo oluĢturur. Ancak kısmi 

yokluğunda bireyler entelektüel açıdan normal görünmektedirler. Serebellum, 

konuĢma, dil ve öğrenme iĢlevlerine de katkıda bulunur.  

            Spinoserebellar Ataksi Tip 1 olgularında yapılan çalıĢmalar da, sözel bellekte 

gerileme olduğunu göstermiĢtir (24). Sağ serebellar hemisferin aynı zamanda sözel 

iĢleyen bellek ile ilgili olabileceği bildirilmiĢtir. Buna göre, neoserebellar 

hemisferlerin süperioru sözel iĢleyen belleğin artikülasyon bileĢenine katkıda 

bulunur.  

             Ġnferior yerleĢimli hemisferal lobül ise fonolojik depo iĢlevi görmektedir 

(25). Dil ile ilgili öğrenme devresi için önerilen yapı ise inferior olivar çekirdek, 

dentat çekirdek, ruber çekirdeği, inferior olivar çekirdeği içeren döngüdür. Ruber 

çekirdeği kortikal konuĢma alanları ile bağlantılı olduğu için, bu devrenin 

konuĢmanın motor kısmına katkı yapmanın yanı sıra, dil öğrenme devresi de 

olabileceği bildirilmiĢtir (26). Serebellar hasar ile birlikte öğrenme bozukluğu da 

tanımlanmıĢtır.  

 

              2.4.Ataksi 

             Ataksi genellikle serebellum ve onun bağlantılarından kaynaklanan 

hastalıklar sonucu yürüyüĢün, ekstremitelerin ve konuĢmanın etkilendiği dengesizlik 
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ve hareketler arasında uyumun bozukluğu ile giden bir sendromdur (26,27). Ayrıca 

primer motor iĢlevlerdeki bir kayba bağlı olmaksızın ortaya çıkan hareket 

koordinasyon bozukluğu olarak da tanımlanır. Sıklıkla geniĢ tabanlı dengesiz 

yürüyüĢü tarif etmekte kullanılır. Ataksi terimi Yunanca „komut vermek‟ anlamında 

olan „taksis‟ kelimesinden köken almıĢtır. Ataksi serebellum ve bağlantılarındaki 

tutulumlardan, omurilik lezyonlarından, periferik duyu kayıplarından veya bu üç 

durumun kombinasyonundan kaynaklanabilir. Klinik yaklaĢım duyusal (sensöriyel) 

ataksiden, serebellar nedenlerin ayırt edilmesi olmalıdır. 

            Ataksi, hareketlerde koordinasyon bozukluğu ile karakterize bir klinik 

bulgudur ve pek çok nörolojik hastalığa eĢlik edebilir. Hemisferik, serebellar, 

vestibüler ve santral ve periferik duysal nedenlerle ortaya çıkabilir. Her istemli 

hareketi etkilediği gibi pek çok refleks hareketi de etkiler. Postüral stabilite, yürüme, 

ekstremitelerin koordinasyonu, konuĢma ve göz hareketleri ataksi nedeniyle belirgin 

ölçüde bozulabilir.  Serebellumun kronik progresif hastalıkları uzun süreli ve sürekli 

denge kaybına yol açabilmektedir. Semptom ve bulguların büyüklüğü 

serebellumdaki lezyonun lokalizasyonu ile de iliĢkilidir. Primer „‟spinoserebellar 

organ olan vermisin lezyonlarında göreceli olarak ekstremitelerin korunduğu 

gövdesel ve yürüyüĢ ataksisi izlenir. Neoserebellar lezyonlar daha Ģiddetli 

apendikular ataksiye neden olur (28). 

          Ataksik yürüme bozuklukları dört ayrı grupta incelenir. 

         1) Serebellar ataksi 

         2) Serebello-spastik ataksi 

         3) Vestibüler ataksi 

         4) Duysal ataksi 

 

            2.4.1.Serebellar Ataksi 

            Serebellum veya santral sinir sistemindeki bağlantılarının hastalıklarında 

serebellar ataksi ortaya çıkar. Serebellar hastalığı olanlar ayaklarını birbirinden 

açarak dayanma yüzeyini geniĢletir (26). Ayaklar bitiĢtirilince dengesini sağlamakta 

güçlük çeker, hatta düĢebilir. Gözlerin açık veya kapalı oluĢu durumu değiĢtirmez. 

YürüyüĢ dengesiz olup yalpalama ve sendelemeler görülür, sarhoĢ yürüyüĢüne 

benzetilir. Düz bir çizgi üzerinde yürüme güçtür. Hasta topuğunu öbür ayağın 
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burnuna değdirerek yürüyemez (Tandem yürüyüĢ). Tek taraflı serebellum 

lezyonlarında hasta ayaktayken o tarafa düĢme eğilimi gösterir. Serebellumun 

lökomotor ve postural yanıtların gücünü ve zamanlamasını ayarlamaktadır. 

Serebellumu alınmıĢ hayvanlarda bu yanıtların baĢlatılmasının koordinasyonsuz ve 

dismetrik olduğu gözlenmektedir (27). 

 

           2.4.2.Serebello –Spastik Ataksi 

            Piramidal ve serebellar sistemi birlikte tutan hastalıklarda görülür. Multipl 

sklerozlu hastalarda oldukça sık rastlanan bir yürüyüĢ Ģeklidir.  

Serebello-spastik yürüyüĢ kombine yürüyüĢ bozukluğunun en sık görülenidir (27). 

Hasta ayaklarını açarak dengesiz yürür.  

 

            2.4.3.Vestibüler Ataksi 

           Vestibuler sistem postüral reaksiyonların baslatılması ve ayarlanması ile 

vestibulospinal refleks yoluyla baĢın stabilizasyonundan sorumludur.  

Ayrıca,vücudun vertikal pozisyonu algılamasına yardımcı olur. Ġç kulak, 

N.vestibularis ve santral bağlantılarının hastalığında vestibüler ataksi görülür. BaĢ 

dönmesiyle birliktedir. Denge bozulmuĢtur, hasta lezyon tarafına düĢme eğilimi 

gösterir (27). 

 

            2.4.4.Duyusal Ataksi 

Derin duyu taĢıyan duysal sinir, arka kök ve arka kordon lezyonlarında görülür. 

 Arka kordon ataksisinde derin duyu bozukluğu vardır. Arka kordon ataksisi ilk önce 

tabes dorsaliste tesbit edildiği için “tabetik ataksi” adıyla da anılır. Ancak arka 

kordonu tutan diğer hastalıklarda da ortaya çıkar. Hasta gözlerini kapattığında 

dengesini koruyamaz. Ayaklarını bitiĢtirerek ayakta dururken gözlerini kapattıkları 

zaman oldukları yerde sallanır, hatta düĢerler ki buna “Romberg belirtisi” adı verilir.  

 Yalnız duyusal sinir liflerini tutan polinöropatilerde de arka kordon 

hastalıklarındakine benzeyen yürüme ve denge kusurları görülür (28).  

 

            2.4.5.Serebellar Ataksili Hastalarda Nörolojik Bozukluklar  

Serebellar lezyonların etkilerini bildiren erken dönem çalıĢmalara rağmen serebellar  
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defisitlerin ilk tanımlaması Gordon ve Holmes tarafından yapılmıĢtır. Serebellum 

lezyonları yürüme ve denge bozukluklarına ekstremitelerin koordinasyonunda, kas 

tonusunda, konuĢma ve okulomotor sistemde bozukluklara neden olur (27). 

            Duruş ve Yürüyüş: Serebellar hastalığı olanlarda ayaklar bitiĢik olduğu 

zaman ayakta durma güçleĢir ve sallanma hareketi izlenir. Gövde bir tarafa 

devrilebilir (lateropulsion). Daha Ģiddetli semptomu olan hastalar artmıĢ 

dengesizlikleri nedeniyle ayaklarını geniĢ açarak normal bir duruĢ sağlayabilirler. 

Sağlıklı kiĢilerde normal duruĢ için ayakların en az 12 cm birbirinden ayrı olması 

gerekirken serebellar hastalığı olanlar tam dengede durabilmek için ayaklarını daha 

geniĢ açma eğilimindedir (27,28). Serebellar ataksili hastalarda Romberg testi 

genellikle pozitif olmasına rağmen proprioseptif veya vestibüler lezyonlarda bu 

bulgu daha önde gelmektedir. Hastaların çoğunda gövde ve baĢta titübasyon hareketi 

olarak bilinen sallanma hareketi görülmektedir. Ataksik yürüyüĢ bozukluğu erken 

dönemde tandem yürüyüĢü testi ile saptanabilir (27). 

            Ekstremite İnkoordinasyonu: Serebellar lezyonlarla iliĢkili tremor 

varlığında ve ektremite inkoordinasyonunda „‟parmak burun testi‟‟ gibi klinik testler 

yapılmalıdır. Bu hastalarda ardıĢık hızlı alterne hareketlerin yapılması da 

bozulmuĢtur (28). 

            Disdiadokokinezi: Bu terim hızlı alterne hareketlerin ritm ve 

amplitüdlerindeki düzensizliği ifade etmektedir. ĠĢaret parmağının baĢparmak 

üzerine veya ayağın yere basit vurma hareketlerinde ritm bozuklukları saptanabilir 

(28). 

            Dismetri: Bu terim hareketin yetersiz kalarak ya arzulanan hedefe 

ulaĢamaması ya da aĢmasını ifade etmektedir. Dismetri „‟parmak takip‟‟ ve ayakta 

„‟parmak-parmak‟‟ testi ile değerlendirilebilir. Holmes dismetriyi sıklıkla hareketin 

hız, sınır ve gücünün bir bozukluğu olarak tanımlamıĢtır. Ele bir ağırlık eklenerek 

dismetri arttırılabilir (28). 

              Kinetik (İntensiyon) Tremor: Serebellar lezyonu olan hastalarda tipik 

olarak istemli hareket sırasında hedefe ulaĢırken artan amplütüdde sallanma hareketi 

ortaya çıkar. Bu sallanma proksimalde belirgin ve hareketin eksenine dikeydir (27). 
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             Aksiyon Tremoru: Serebellar lezyonlarda ekstremiteler belli bir pozisyonda 

gergin tutulduğunda veya parmakların hedefe ulaĢmaları durumunda ortaya çıkan 

postural tremordur. 

              Tremorun Diğer Tipleri: Ataksik hastalarda baĢ ve omuzu içeren aksiyel 

tremor izlenebilir. Serebellar çıkan yolların hastalıklarında üst ekstremitelerde hem 

intensiyonel hem de postural komponentli tremor görülebilir. Bu „rubral tremor‟ veya 

„kanat-çırpma‟ tremoru olarak adlandırılır. Bu serebellar çıkan yollara ait tremor 

sıklıkla multipl skleroz, Wilson hastalığı ve orta beyin inmelerinde görülür (27). 

            Kas Gücü ve Tonus Anormallikleri: Akut serebellar hipotoni görülmekle 

birlikte çoğu serebellar hastalıkta major bir bulgu olarak klinik oluĢturmaz. 

Serebellar lezyonlar güç kaybına neden olmamakla birlikte hastaların çoğu güç 

harcanan elde gücü devam ettirmekte sorun yaĢar (28). 

           Okulomotor Bozukluklar: Hızlı göz hareketlerinin muayenesiyle serebellar 

hastalıkların çoğu saptanabilir.Hastadan muayene eden kiĢinin burnu ile uzakta duran 

elinin parmak ucu arasında hızlı kayan göz hareketleri yapması istenir. Bu Ģekilde 

sakkadlar değerlendirilir. Optokinetik nistagmus  ve vestibulo-oküler refleks 

muayenesiyle daha sofistike değerlendirme mümkündür (28). 

           Takip Bozuklukları: Göz takip hareketlerinde normal bireylerde bile küçük 

kare dalga hareketi görülebilir. Kare dalga sıçramalar dakikada on dereceyi geçerse 

SSS bozukluğuna iĢaret eder. Serebellar hastalıklarda da hareketli hedefe sakkadlarla 

yetiĢmek için takip hareketleri yavaĢlar. 

            Sakkadların Bozuklukları: Serebellar hastalıklarda hipometrik veya 

hipermetrik sakkadlar görülebilir. Paraneoplastik ve postenfeksiyöz serebellar 

hastalıklarda özellikle hem flutter hem de optoklonus görülebilir (28). 

             Nistagmus: BakıĢla uyarılan nistagmus ve rebaund nistagmus serebellar 

hastalıklarda görülür. AĢağı bakıĢ nistagmusu daha çok Arnold- Chiari 

malformasyonunda olduğu gibi kraniovertebral bileĢke anormalliklerinde görülür 

(28). 

             Konuşma ve Bulbar Fonksiyonlar: Serebellar hastalıklarda konuĢma 

hızında yavaĢlama, kelimelerin çıkarılmasında bozukluk, kekeleme, duraklamalar ve 
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gereksiz heceleri vurgulama vardır. Nefes kontrolünde yetersizlik ses düzeyi ve 

tonlamada bozukluk dikkati çeker. Bunların sonucunda disartri oluĢur. Posterior 

fossa cerrahisi yapılan çocuklarda geçici mutizm tanımlanmıĢtır. Ilımlı disfaji de 

serebellar hastalıklara bağlı ortaya çıkabilen nadir olmayan bir bulgudur (27,28). 

             SARA (Skala for the Assessment and Rating of Ataxia) ekstremite 

hareketleri, kinetik fonksiyonlar, postür ve yürüme bozuklukları, konuĢma ve 

okülomotor bozukluklarını kapsayan ataksi değerlendirilmesinde uluslararası kabul 

görmüĢ ve bilimsel çalıĢmalarda sık kullanılan bir skaladır. 

 

 

             2.4.6.Serebellar Ataksilerin Etyolojik Sınıflaması 

             Ataksiler basitçe herediter ve edinsel ataksiler olarak ikiye ayrılabilir. 

Herediter ataksiler sıklıkla yavaĢ, ilerleyici, spinal ve/veya serebellar atrofinin eĢlik 

ettiği hastalıklardır.  

               Sporadik Serebellar Ataksiler: Serebrovasküler hastalıklar, alkolizm, 

ilaçlar, vitamin eksiklikleri, toksik nedenler, endokrin hastalıklar, multipl skleroz, 

primer veya metastatik tümörler, paraneoplastik sendromlar gibi çeĢitli nedenlere 

bağlı olarak görülen ataksilerdir. Genellikle edinsel olarak ortaya çıkar. Bazen 

genetik geçiĢ niteliğinin henüz saptanamadığı, yeni mutasyonların yol açtığı sporadik 

ataksiler görülebilirse de bu durum oldukça nadirdir (27). 

             Otozomal Resesif Herediter Ataksiler: Otozomal resesif ataksilerin de 

hepsinde değiĢmez bulgu ilerleyici ataksidir. Friedreich ataksisi, ataksi telanjektazi, 

Marinesco-Sjögren sendromu, infantil baĢlangıçlı spinoserebellar atrofi ve vitamin E 

eksikliğiyle birlikte giden ataksi,  otozomal resesif geçiĢli herediter ataksilerdir (27). 

Diğer otozomal resesif ataksiler oldukça nadirdir.  
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             Herediter Serebellar Ataksiler: Herediter ataksiler bir grup genetik hastalık 

olup, yavaĢ ilerleyen ataksi ile karakterizedirler. Ayrıca konuĢma, göz ve ekstremite 

hareketlerinde de koordinasyon bozuklukları görülebilir. Serebellumda atrofi sıklıkla 

izlenir. Genetik geçiĢ özelliğine ve hastalığa neden olan gen veya kromozom 

lokusuna göre sınıflanırlar (29). Tanıda aile öyküsü, nörolojik muayene ve 

nöroradyoloji, bir çok tipi için ise genetik inceleme yardımcıdır. 

              Herediter serebellar ataksiler olarak dört gruba ayrılabilir. 

                1. X'e Bağlı Serebellar Ataksiler   

                2. Mitokondrial Serebellar Ataksi 

                3. Otozomal Resesif Herediter Ataksiler                             

                 4.Otozomal Dominant Serebellar Ataksiler 

              X'e Bağlı Serebellar Ataksiler: Adrenolökodistrofide %5-10 vakada 

serebellar ataksi görülebilir. Adrenokortikal fonksiyon bozukluğu ve bazen kognitif 

bozukluk eĢlik eder. Özellikle parietooksipitalde beyaz cevher tutulumu izlenir. 

Plazmada çok uzun zincirli yağ asitlerinin artmıĢ olması tanı koydurucudur. Progresif 

spastik paraparezi, sfinkter ve seksüel disfonksiyonla seyreden adrenomiyelonöropati 

subtipi görülebilir. Diğer X‟e bağlı ataksiler; sideroblastik anemi, Frajil-X tremor 

ataksi sendromu ve X‟e bağlı serebellar ataksidir (27).  

             Mitokondrial Serebellar Ataksi: Mitokondrial hastalıklarda da serebellar 

ataksi görülebilir. Ataksinin eĢlik ettiği mitokondrial bozukluklarlar arasında; Kearns 

Sayre sendromu (ataksi, retinopati,  progresif eksternal oftalmopleji, kardiyak ileti 

defekti), Leigh sendromu (geliĢme geriliği, nöbetler, optik atrofi, retinitis 

pigmentoza, progresif eksternal oftalmopleji, laktik asidoz, hipotoni), NARP 

(nöropati, ataksi, retinitis pigmentoza), MELAS, MERRF ve May-White sendromu 

(miyoklonus, ataksi, sağırlık) sayılabilir.            

            Otozomal Resesif Herediter Ataksiler: Otozomal resesif ataksilerin de 

hepsinde değiĢmez bulgu ilerleyici ataksidir. Friedreich ataksisi, ataksi telanjektazi, 

Marinesco-Sjögren sendromu, infantil baĢlangıçlı spinoserebellar atrofi ve vitamin E 

eksikliğiyle birlikte giden ataksi,  otozomal resesif geçiĢli herediter ataksilerdir (27). 

Diğer otozomal resesif ataksiler oldukça nadirdir.  

               Otozomal Dominant Serebellar Ataksiler:  Otozomal dominant serebellar 

ataksiler herediter nörodejeneratif hastalıklar olup daha çok spinoserebellar ataksiler 
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(SCA) olarak bilinir. Genetik geçiĢ normu nedeniyle Autosomal Dominant 

Cerebellar Ataxia (ADCA) olarak da adlandırılırlar. Dentato-rubro-pallido-luysian 

atrofi (DRPLA) ve epizodik ataksi (EA) otozomal dominant geçiĢ görülen diğer 

ataksilerdir 

               Otozomal dominat serebellar ataksilerin görülme sıklığı dünyanın değiĢik 

bölgelerinde değiĢiklikler gösterir. Prevelansı yaklaĢık 1-4/100000) olarak 

bildirilmektedir (2,3,28). Prevalans farklı ülkelerde ve bölgelerde değiĢkenlik 

göstermektedir. Spinoserebellar ataksilerin klinik özellikleri ve baĢlangıç yaĢları 

büyük oranda birbirleri içine geçmiĢtir. Büyük bir kısmı 3. ve 4. dekattan sonra 

baĢlar. Ancak erken çocukluk çağlarında ve 2. dekatta baĢlayan tipleri de vardır. 

Ekstremite, gövde ve yürüme ataksisi, dizartri, okülomotor bozukluklar, optik atrofi,  

retinopati, kognitif bozukluklar epilepsi, spastisite, ekstrapiramidal hareket 

bozuklukları, periferik nöropati ve sfinkter bozuklukları eĢlik eden bulgulardır. Çoğu 

SCA tipine sitozin-adenin-guanin (CAG) trinükleotid tekrar sayısındaki artmalar 

neden olur. Bu yüzden bu hastalıklar trinükleotid tekrar hastalıkları, poliglutamin 

hastalıkları olarak da tanımlanırlar. CAG tekrar sayısındaki artıĢın saptanması tanıda 

önemlidir. CAG tekrarı arttıkça hastalığın baĢlangıç yaĢı küçülmektedir. Genellikle 

CAG tekrarı arttıkça hastalığın Ģiddeti ve seyri de kötüleĢmektedir (28).  

            SCA genetik ve klinik olarak heterojen bir otozomal dominant hastalık 

grubudur. Hem tekrarlayan nükleotid dizilerinin artıĢı hem de nokta mutasyonları 

otozomal dominant ataksilerle ilgili bulunmuĢtur. Yaygın alt tipleri olan SCA1, 

SCA2, SCA3 ve SCA6‟da genetik olarak CAG triplet tekrar ekspansiyonları ile 

bağlantılıdır. CAG Ģifresi glutamini kodladığından mutant genin oluĢturacağı protein 

fazla miktarda glutamin içerir. Bu nedenle yol açtığı hastalıklar poliglutamin 

hastalıkları olarak da adlandırılır. CAG artıĢı ile giden hastalıklarda tekrar sayısı 

artıĢı ile hastalığın baĢlama yaĢı arasında ters yönde iliĢki mevcuttur. Tekrar ne kadar 

fazlaysa posterior fossa yapılarında atrofi ve hastalığın progresyonu o kadar hızlı 

olur. Aynı genotipteki hastalardaki klinik heterojenliğin tekrar sayısı, hastalık süresi, 

çevresel ve bilinmeyen genetik faktörlerle ilgili olduğu düĢünülmektedir (29).  

           SCA1‟deki gen mutasyonu 6.kromozomda ataksin 1 genindeki kararsız bir 

CAG artıĢıdır. Erken dönemde üst motor nöron bulgularıyla beraber serebellar bir 

sendrom hakimdir (1). Sonra ekstrapiramidal bulgular geliĢebilir. Disatri erken bir 
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semptomdur, sonradan belirgin disfaji ortaya çıkar. Fasiyal myokimi görülebilir. 

Kognitif değiĢiklikler geliĢir ve hastalığın ortaya çıkıĢından 15-20 yıl sonra ölümle 

sonuçlanır. 

           SCA2 ilk kez Küba‟nın doğusunda gen alıĢveriĢine kapalı geniĢ bir 

popülasyonun genetik araĢtırılması sırasında tanımlanmıĢtır. Mutasyon 12. 

kromozomdaki ataksin 2 genindeki CAG tekrarlarının artıĢıdır. SCA1‟e benzemekle 

birlikte daha geniĢ bir klinik yelpazeye sahiptir. Hastalığın erken döneminde yavaĢ 

sakkadların varlığı, jeneralize arefleksi ve periferik distoni SCA2‟ye iĢaret edebilir 

(29). Distoni, parkinsonizm ve kognitif yıkım SCA2‟nin diğer bulgularıdır (30). 

            SCA3 Machado-Joseph Hastalığı olarak da adlandırılır. Mutasyon 14. 

kromozomun ataksin 3 genindeki kararsız CAG artıĢıdır. Son dönemde 45 tekrarlı bir 

alel rapor edilmiĢtir (31). Azores‟daki genetik programlarında orta büyüklerde 

alleller bulunmuĢtur (32). Hastalık baĢlangıç ve seyri SCA1‟den çok farklı değildir. 

SCA2‟ye benzer bir Ģekilde geniĢ bir klinik yelpazeye sahiptir. Hastalarda serebellar 

bulguların dıĢında fasiyal ve dil fasikülasyonları, myokimi, fasial atrofi, dil 

fasikülasyonları, disfaji gibi beyin sapı bulguları geliĢir. YavaĢ sakkadlar, diskonjuge 

hareketler, oftalmoparezi, pitoz gibi serebellar olmayan göz bulgularına rastlanmıĢtır. 

Bir çok hastada klinik tabloya ekstrapiramidal özellikler hakimdir (33). Geç 

baĢlangıçlı olgular ataksi, amiyotrofi, periferik nöropati ve arefleksi ile ortaya 

çıkabilir. SCA3‟ün diğer özellikleri arasında huzursuz bacaklar, uyku bozuklukları, 

serebellar kognitif yıkım ve otonomik kusurlar yer alır (34-37). Sıcaklığın ayırt 

edilmesinde bozukluk Machado-Joseph Hastalığının bir bulgusu olabilir (38). 

            SCA5 Lincoln ataksisi adıyla da anılır ki ilk kez BaĢkan Lincoln‟ün paternal 

büyük babasının neslinde tanımlanmıĢtır. Fransız ve Alman ailelerinde de rapor 

edilmiĢtir (21). β-III Spektrin geninde mutasyonlar gösterilmiĢtir (39). Hafif 

piramidal bulguların eĢlik ettiği ancak serebellar ağırlıklı yavaĢ progresif bir 

hastalıktır.  

            SCA6‟da baĢlangıç yaĢı 4.-5.dekatlardadır. YaĢam süresi çoğunlukla 

normaldir. Nörönal kalsiyum kanalını kodlayan gende CAG tekrarları ile ortaya 

çıkan hastalık genellikle saf serebellar bulgularla karĢımıza çıkmaktadır (40). Ancak 

zaman zaman minör piramidal bulgular da görülebilir. Pozisyonel vertigo ve aĢağı 

çakan nistagmus sık görülür (41). 
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            SCA7 klinik ve görüntüleme bulguları açısından SCA1, SCA 2 ve SCA 3 ile 

benzerlik göstermekle birlikte makulopatiye bağlı görme kaybının olduğu tek SCA 

tipidir. Serebellar ataksinin ve spastisite olduğu oldukça uç bir kombinasyondur (28). 

Ekstrapiramidal bulgular ve periferik nöropati nadir görülürken yavaĢ sakkadlara sık 

rastlanır. Erken yaĢlarda baĢlayanlarda görme kaybı ataksiden önce ortaya çıkarken, 

geç baĢlangıçlı olgularda ataksi görme kaybından önce geliĢebilir (1). Hastalığa 

3.kromozomun üzerinde yer alan ataksin 7 genindeki CAG artıĢı neden olur. 

Ebeveyni semptomatik olmadan önce prezente olan çocukluk çağı baĢlangıçlı olgular 

bildirilmiĢtir. Bu olgularda kognitif değiĢiklikler ve nöbetlerin de görüldüğü daha 

hızlı seyirli bir klinik ortaya çıkar. Çok sayıda tekrar artıĢlarının yol açtığı kötü 

seyirli infantil bir tipi de vardır. 

             Sadece Meksikalı ve Brezilyalı ailelerde tanımlanmıĢ bir tip olan SCA10‟da 

22. kromozomda pentanükleotid tekrarları saptanmıĢtır. BaĢlangıç yaĢı 14-45 yaĢ 

civarındadır. Prograsif ataksi ve epilepsi ile karakterizedir. Jeneralize ve kompleks 

parsiyel nöbetler görülür. Piramidal bulgular, periferik sinir etkilenimi ve 

nöropsikiyatrik özellikleri olabilir (42). 

             Genellikle 4.dekatta baĢlayan bir ataksi tipi olan SCA12 ilk olarak alman 

ailelerde tanımlanmıĢtır. Ancak daha sonra Hindistandan çok sayıda olgu bildirildi 

(43,44). Ellerde ve baĢta aksiyon tremoru, bradikinezi, hafif ataksi ve aksiyon 

tremorunun yanı sıra psikiyatrik bozukluklar da görülür.  

             SCA 17 kliniği çok değiĢken bir hastalık olup otozomal dominant kalıtılır 

ancak sporadik olgular da bildirilmiĢtir (45-47). Ataksi, üst motor nöron bulguları, 

distoni, diskinezi, parkinsonizmin yanı sıra davranıĢ değiĢiklikleri ile birlikte ağır bir 

kognitif yıkım geliĢir. 

            DRPLA Japonya‟ da sık görülen bu hastalık 12.kromozomda atrofin geninde 

kararsız bir CAG artıĢı ile karakterizedir. BaĢlangıç yaĢı oldukça değiĢkendir ve buna 

bağlı larak klinik çok farlılık gösterir. Geç baĢlayanlarda klinik Hungtinton 

hastalığıyla benzerlik gösterir. 

            SCA1, SCA 2, SCA 7‟de esas olarak serebellumda purkinje hücrelerinin, 

pontin nöronların ve oliver nöronların kaybını da içeren yaygın bir patoloji mevcuttur 

(48). SCA3‟de serebellar Purkinje hücreleri göreceli olarak korunmuĢtur ancak 

pontin nöronlarda, Clarke‟nin sütun hücreleri ve nigral hücrelerde ciddi tutulum 
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mevcuttur. Spinal motor nöronlarda vestibüler çekirdeklerde de etkilenim olur. 

SCA17 ve daha az oranda da SCA2‟de serebral kortikal nöron kaybı gözlenir. Hücre 

içinde biriken mutant proteinler nörodejenerasyondan sorumlu tutulmaktadır.  

             Tüm SCA alt tiplerinde semptomatik ve destekleyici tedavi uygulanır ancak 

hastanın yaĢı arttıkça klinik ağırlaĢmaktadır. Bazı deneysel tedavi çalıĢmaları da 

vardır. Poliglutamin toksisitesini engellemek için kaspasların inhibisyonu, Ģaperon 

upregülasyonu, ataksin1‟in çekirdeğe taĢımasının korunması gibi tedavi yöntemleri 

araĢtırılmaktadır ( 49-51).  Genetik danıĢmanlık verilmelidir.         

             En yaygın alt tipleri olan SCA1, SCA2, SCA3 ve SCA6‟da genetik olarak 

CAG triplet tekrar ekspansiyonları ile bağlantılıdır (1). Bu alt tiplerin temel özelliği 

serebellum dejenerasyonuna bağlı progresif ataksidir. Histopatolojik çalıĢmalar ve 

görüntüleme çalıĢmaları bazı alt tiplerinde santral ve periferal sinir sisteminin baĢka 

bölümlerinde de tutulum olabildiğini göstermiĢtir (1,52). Özellikle, MRG‟nin in vivo 

ekstraserebellar tutulumu saptayabildiği onaylanmıĢtır. Genel olarak üç boyutlu 

MRG vivo SCA‟daki nörodejenerasyonun kapsamının araĢtırılması için değerli bir 

yöntem haline gelmiĢtir. 

 

                2.5.Manyetik Rezonans Görüntülemenin Temelleri  

           Manyetik Rezonans olgusu ilk olarak 1946 da Felix Bloch ve Edward Purcell 

tarafından birbirlerinden habersiz olarak tanımlanmıĢ ve 1952 yılında her iki 

araĢtırmacı bu buluĢlarından ötürü Nobel Fizik Ödülü almıĢtır. 1970 li yıllarda Paul 

C Lauterbur ve Peter Mansfield nükleer manyetik rezonansı görüntülemede 

kullanmak için ilk çalıĢmaları yapmıĢlar ve bu çalıĢmalarından dolayı 2003‟de Nobel 

ödülü almıĢlardır. Damadian 1971‟de farklı dokuların ve tümörlerin relaksasyon 

zamanlarının farklı olduğunu gösterdi. Ġnsanda ilk görüntüler 1977 yılında elde 

edilmiĢtir. 1980 Yılında Hawkens MRG‟nin multiplanar görüntüleme özelliğini 

ortaya çıkarmıĢ ve bu yöntemle ilk lezyonu saptamıĢtır (53).  

           Klinik MRG‟de 0,2-4 Tesla kullanılmakta olup dünyada en yaygın 1,5 Tesla 

MR cihazı kullanılır. Bir Tesla, 10 000 Gauss‟a eĢittir. Bir kıyaslama yapmak 

gerekirse, dünyanın manyetik alanı yarım Gauss düzeyindedir. Bir buçuk Tesla MR 

cihazında dünyanın manyetik alan gücünün yaklaĢık otuz bin katı bir manyetik alan 
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kullanılmaktadır. Bu çok güçlü manyetik alan kontrol altında çalıĢır. Görüntülerin 

hepsi dijital ortamda oluĢur. MRG yumuĢak doku çözünürlüğü en yüksek 

görüntüleme yöntemidir. Multiplanar ve yüksek yumuĢak doku kontrastı olan 

görüntülemeye olanak sağlar (53).  

           Atom çekirdeğinin temel yapısı proton ve nötronlardan oluĢur. Proton ve 

nötronlar kendi eksenleri etrafında devamlı olarak bir dönüĢ hareketi 

göstermektedirler. Bu dönüĢ hareketine spin hareketi adı verilir. Tek sayıda proton 

bulunan çekirdeklerde doğal manyetizasyon (manyetik dipol) oluĢmaktadır. Çift 

sayıda olduklarında birbirinin spin hareketini ortadan kaldıracak Ģekilde dizilim 

gösterdiklerinden doğal manyetizasyon ortaya çıkmaz. MRG de görüntüleme elde 

etmek için biyolojik dokularda kullanılabilecek atomlar hidrojen, karbon, fosfor ve 

sodyumdur. Hidrojen çekirdeğinde tek bir proton bulunması ve biyolojik dokularda 

bol miktarda bulunması nedeniyle MRG„de sinyal kaynağı olarak kullanılmaktadır.  

           Normalde dokulardaki protonlar rastgele yönlerde dönerler dolayısıyla 

oluĢturdukları manyetik dipollerin yönleri de rasgele olur. Bu durumda zıt yönlerdeki 

dipoller birbirinin etkisini yok edeceğinden net bir manyetik alan vektörü oluĢmaz. 

Doku güçlü bir manyetik alan etkisi altında kalırsa protonların oluĢturdukları 

manyetik dipol ya manyetik alan yönünde (paralel) yada ters yönde (antiparalel) 

olacak Ģekilde protonlar dizilim göstermeye zorlanırlar. Paralel ve antiparalel dizilim 

gösteren protonlar manyetik alan gücüne bağlı olarak denge halindedir. Bu dinamik 

bir denge olup zamanla antiparalel olan paralel, paralel olan antiparalel konuma 

geçebilir. Ancak paralel/antiparalel oranı sabit kalır. DıĢ manyetik alanın gücüne 

bağlı olarak parelel dizilim gösteren proton sayısı artar. Paralel antiparalel proton 

sayısı karĢılaĢtırıldığında daha düĢük enerji seviyesi gerktirmesi nedeniyle milyonda 

birkaç tane fazla sayıda proton paralel dizilim gösterir. Paralel ve antiparalel dizilen 

protonların manyetik dipollleri birbirini nötralize edeceğinden çok az sayıda nötralize 

edilmemiĢ proton kalır (54). Bu dokuda dıĢ manyetik alan yönünde ve ona oranla çok 

küçük bir net bir manyetizasyon oluĢmasını sağlar. Bu çok manyetizasyon çok küçük 

olmakla birlikte MRG incelemesini olanaklı kılan temel fenomendir.  

            Protonlar manyetik alanda paralel ve antiparalel olarak dizilirken bir yandan 

kendi etraflarındaki spin hareketini sürdürürken bir yandan da içinde bulundukları 

manyetik alanın gücü ile orantılı olarak değiĢen salınım hareketi (presesyon) gösterir. 
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Presesyon hareketi ana manyetik alan gücüyle iliĢkili olarak Larmor frekansı denen 

frekansta gerçekleĢir. Bu hidrojen için 42,6 MHz/Tesla‟dır (53). 

               Manyetik alana parelel dizilmiĢ protonlardan sinyal almak mümkün 

değildir. Bunlardan sinyal elde edebilmek icin ana manyetik alan gücünde ve Larmor 

frekansı eĢitliğinde dıĢarıdan 90° radyofrekans pulsu (RF) vermek gereklidir. Bu 

temin edildiği takdirde longitudinal manyetizasyon olarak ifade edilen vektör 

manyetik alana dik düzleme yatırılmıĢ olacaktır (transvers manyetizasyon). RF pulsu 

kesildiğinde protonlar önceki düĢük enerji seviyeli konumlarına geri dönmeye 

baĢlarlar ve transvers manyetizasyon azalırken longitudinal manyetizasyon artar. Bu 

arada protonların transvers manyetizasyon sağlandığında gösterdikleri faz uyumu 

bozulmaya baĢlar ve net vektöryel büyüklük her an değiĢime uğrar. Bu değiĢim FID 

(free induction decay) yani indüksiyonun kendi kendine azalımı olarak ifade edilir. 

Rezonans gösteren protonlardan sinyal kaydı bu safhada gerçekleĢir. FID sinyali 

transvers manyetizasyonun tamamlanmasını takiben maksimum düzeyde iken 

giderek azalmaktadır. Zaman içerisinde sürekli azalarak değiĢen bu manyetizasyon 

alıcı sargılar tarafından algılanır. Alternatif akıma dönüĢtürülür ve bilgisayar yardımı 

ile görüntüye çevrilir. MR da veri toplama ve görüntünün oluĢturulmasında en çok 

kullanılan yöntem Fourier transformasyonudur (54). 

            Fourier Tranformasyonu ve K Alanı: K boĢluğu dokulardan gelen MR 

sinyallerinin Fourier transformasyondan sonra uzaysal frekanslarına göre kodlanarak 

yerleĢtirildiği yerdir (53). Fourier transformasyon ise kompleks bir sinyalin 

frekanslarına göre aritmetiksel olarak cözümlenmesi olarak ifade edilmektedir. K 

alanındaki sinyallerin iki eksende çözümlenmesine 2D FT, üç eksende 

çözümlenmesine 3D FT adı verilmektedir. 

 K alanı ne kadar büyük tutulursa görüntünün spasial rezolüsyonu o denli artacaktır.  

 K alanının küçülmesi rezolüsyonu azaltmaktadır ancak görüntünün kendisinde 

boyut azalmasına neden olmaz. DüĢük spasiyal frekanslı sinyaller K alanının orta 

kesiminde yüksek frekanslı sinyaller ise periferinde toplanır. K alanın merkezinde 

toplanan veri kontrast rezolüsyonundan, periferde toplananlar ise uzaysal 

rezolüsyonundan sorumludur.  
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             Frekans Kodlama Gradienti: Kesite paralel sinyalin hangi vokselden 

geldiğini belirler. Frekans kodlama ile kesit icindeki kolonlar birbirlerinden ayırt 

edilmiĢ olurlar. 

             Faz Kodlama Gradienti: Frekans kodlama gradienti ile sinyalin hangi 

vokselden geldiği belirlendikten sonra sıraların belirlenmesi ve matriksin 

oluĢturulması icin sinyalin hangi sıralardan kaynaklandığının da bilinmesi 

gerekmektedir. Bunun icin 3. Bir boyut olarak faz kodlama gradienti kullanılır. 

            Half-fourier Transformasyonu: Dataların yarısından biraz fazlasının 

toplandığı, geri kalanın ise bilgisayar tarafından tamamlanarak görüntünün 

oluĢturulduğu bir görüntüleme tekniğidir. Bu görüntüleme türü tetkik suresini 

kısaltmakta ancak sinyal gürültü oranının azalmasına bağlı olarak doku kontrastına 

ve geometrik rezolüsyona olumsuz etki göstermektedir (53). 

             Relaksasyon zamanları: Önce RF dalgası ile protonlara enerji aktarılır. RF 

dalgasının sonlandırılmasından sonra protonlar bu enerjiyi çevreye aktarır. ÖtelenmiĢ 

doku manyetizasyon vektörü (Mo)  eski konumuna döner. Bu süreç relaksasyon adını 

alır ve T1 ve T2 relaksasyonu adıyla iki ayrı komponent olarak incelenir.  

           Eksternal manyetik alan yönündeki longitudinal manyetizasyonun 90 ° RF 

pulsu verildikten sonra %63‟ünün yeniden kazanılması için gereken süre T1 

relaksasyon zamanı olarak adlandırılır. Ana manyetik alan gücüne ve dokuların iç 

yapısına göre değiĢiklik gösterir. Bu süre yağ dokusunda 150-250 milisaniye gibi çok 

düĢüktür. BOS için bu süre 2000-3000 milisaniyedir. Bu nedenle T1 ağırlıklı 

görüntülerde BOS hipointens yağ hiperintens görülür. 90 ° RF pulsu verildikten 

sonra maksimum düzeye ulaĢan transvers manyetizasyonun %63‟ünün kaybedilmesi 

için geçen süre T2 relaksasyon zamanı olarak adlandırılır. Ana manyetik alan 

gücünden etkilenmez. 

          T1 relaksasyonu protonların çevreye enerji transferlerinin bir fonksiyonudur. 

T2 relaksasyonu manyetik alan homojenitesi-inhomojenitesinin bir fonksiyonudur. 

Su molekülleri küçük ve hızlı hareket ettiklerinden uyarıldıklarında enerjilerini 

kolayca çevreye transfer edememekte, T1 ve T2 relaksasyon süreleri uzun ve 

yaklaĢık birbirine eĢittir. Genelde dokuların T2 süresi T1‟den daha kısadır. T2/T1 

oranı bire ne kadar yakınsa incelenen doku sıvıya, bu oran birden ne kadar küçükse 

incelenen doku katıya benzerdir.  
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             T* Relaksasyon zamanı; GRE sekansındaki transvers manyetizasyonun 

azalıĢının süresini belirler. 

 

              2.6.MRG’de kullanılan Temel İnceleme Sekansları 

 

             Sekans: MR da kesit görüntüsünün elde edilebilmesi için uygulanması 

gereken teknikler dizgesidir. Ġstenilen özellikte görüntü oluĢturabilmek için, cihazda 

istenilen ünitelerin uygun parametrelerle çalıĢtırılması ve sinyal ölçüm tekniklerini 

içerir. Dört temel puls sekansı kullanılmaktadır, diğer sekanslar bunların modifiye 

edilmesi ile oluĢturulmuĢlardır. 

1-Spin eko(SE) sekanslar 

2-Ġnvertion recovery (IR) sekanslar 

3-Gradient eko(GRE) 

4-Saturation recovery, partial saturation 

               2.6.1.Spin Eko Sekanslar  

Klinik MRG‟de en yaygın kullanılan sekanstır. Önce bir 90°RF pulsu gönderilir. 

Daha sonra 180° pulsu gönderilerek sinyal toplanmaya baĢlanır, 90° lik pulslar 

arasındaki zaman TR olarak tanımlanır. 90° RF pulsundan sinyal alım süresine kadar 

gecen süre ise TE süresi olarak bilinir. 

 

              T1A Görüntüler: TR süresi kısa (700 msn‟nin altında) ve TE süresi kısa ( 

30 msn‟nin altında ) tutulur. TR görüntünün T1 ağırlığından sorumludur. T1 ağırlıklı 

incelemelerde TR düĢük değerlerde tutulduğundan inceleme süresi içinde ancak hızlı 

longitudinal manyetizasyona sahip oluĢumlar maksimum longitudinal 

manyetizasyona ulaĢacaklarından dokuların anatomik detayı çok yüksek düzeydedir. 

TR süresi uzadıkça dokunun T1 ağırlığı azalacak S/N oranı artacaktır. T1 

relaksasyon zamanı uzun olan dokular hipointens T1 relaksasyon zamanı kısa olan 

dokular hiperintens görünmektedir. Yağ ve yüksek protein içeriği olan lezyonlar bu 

sekansta hiperintens izlenirken, BOS hipointens izlenmektedir. 

               Proton Dansite Görüntüler: TR süresi uzun ( 2000 msn‟nin üzerinde ), 

TE süresi kısa  ( 20 msn‟nin altında ) tutulur. Proton dansite görüntüler, T2 

sekanslarla birlikte aynı süre içerisinde elde edilir. Ayrı bir süre ve sekans 

gerektirmez. YumuĢak doku kontrastı görece düĢük düzeydedir. BOS hipointens 
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karakterdedir bu nedenle ventriküle komĢu lezyonların ayırt edilmesinde yararlıdır 

(55). 

               T2A Görüntüler: TR süresi uzun ( 2000 msn‟nin üzerinde ) TE süresi 

uzun (70-80 msn‟nin üzerinde) tutulur. TE değeri görüntünün T2 ağırlığından 

sorumludur. Doku karakterizasyonunu belirlemede ve patolojik olayları saptamada 

duyarlıdır. 

 

                 2.6.2.Invertion Recovery Sekanslar 

               Invertion Recovery (IR) sekansları ile T1 A artırılarak ve dolayısıyla 

anatomik detay daha ayrıntılı bir Ģekilde ortaya konabilmektedir. 90 ° pulsundan 

önce 180 ° pulsu gönderilmektedir. Ġlk 180° pulsu ile 90°pulsu arasındaki gecen süre 

inversiyon zamanı ( TI ) olarak adlandırılır. 180° pulslar arasındaki süre TR yi 

gösterir. 

 

               STIR (Short Tau Invertion Recovery )  

 Yağdan gelen parlak sinyallerin baskılanarak altta yatabilecek patolojik doku 

sinyallerinin ortaya çıkarılması amaçlanır. Yağ baskılanması için TI değeri 300 

msn‟nin altında tutulmalıdır (ortalama 150 msn ). 

 

               FLAIR(Fluid Attenuated Invertion Recovery) 

 Uygun TI değerleri kullanılarak sıvılar baskılanabilmektedir. Bu sekans ile BOS 

sıvısı baskılanarak özellikle kortikal ve periventriküler lezyonların tespit edilebilirlik 

Ģansı artırılmaktadır. Subaraknoid kanamaların gösterilmesinde sıklıkla kullanılan T2 

ağırlıklı bir sekanstır. Anatomik rezolüsyonu konvansiyonel T2 ağırlıklı 

görüntülerden yüksektir. 

 

              2.6. 3.Gradient EKO 

              180° puls yerine gradient uygulamaları ile manyetizasyon vektörü 

yönlendirilir. RF sinyali manyetizasyon vektörünü 90°‟den daha düĢük açılar ile 

uyarır. Gradient eko sekanslarda transvers manyetizasyon manyetik alan 

inhomojenitelerinden etkilendiğinden relaksasyon zamanı daima T2 den kısadır ve 

T2* olarak ifade edilir.  



xxxix 

 

xxxix 

 

             T1A görüntüler elde etmek icin Flip açısı yada vuruĢ açısı 45° ve üzerinde 

TE süresi ise 30 msn ve altında tutulmalıdır. T2A görüntüler elde etmek icin ise flip 

açısı 20° ve altında TE süresi 60 msn ve üzerinde tutulmalıdır. Flip acısı 20 ° altında 

ve TE kısa tutulduğunda ise görüntülerde proton dansite ağırlığı söz konusu 

olacaktır. Eski hemorajik odaklardaki hemosiderin ve ferritin depozitleri spin eko ile 

görünmezken gradient ekoda hipointens saptanır (53). Gradient ekonun en önemli 

avantajı hızlı çekim tekniği olmasıdır. 

 

             2.6.4.Saturation recovery, partial saturation 

Ard arda 90 ° RF pulsu verilmesi ve FID sinyallerinin toplanması Ģeklinde uygulanan 

sekans Ģeklidir. TR süresi uzun seçilirse protonların relaksasyonu için yeterli süre 

geçer ve elde edilen görüntü proton dansite ağırlıklı olur (saturasyon recovery). Eğer 

TR kısa seçilirse protonların relaksasyonu için yeterli süre oluĢmadığından, T1 

ağırlıklı görüntüler oluĢur (partial saturasyon). 

 

            2.6.5. Hızlı (Fast or Turbo)  Spin Eko ( FSE, TSE) 

Sekanslar  

            Konvansiyonel spineko sekansından temel farkı 90 ° lik RF Pulslarından 

sonra K alanına birden fazla faz çizgisi doldurulmasında yatmaktadır. Hızlı spin eko 

sekansında ETL (echo train length) ve ES (echo spacing) ile ifade edilen yeni 

parametre bulunmaktadır. ETL her TR süresinde K boĢluğunda taranan satır 

sayısıdır. Bu sayı 2 ile 32 arasında olup görüntü oluĢturmak icin harcanan süre bu 

değerlerin katı kadar azalmaktadır. Hızlı spin eko sekansında ETL değerinin uzun 

tutulması teknik suresinin kısalması ve T2 kontrastının artması bakımından avantaj 

oluĢturmakla beraber görüntü netliğinin sinyal gürültü oranının ve kesit sayısının 

azalması gibi dezavantajları da beraberinde getirmektedir (53). 

             2.6.6.Diffüzyon Ağırlıklı Görüntüleme  

            Standart sekanslar dokuların mikroskobik düzeyde oluĢan değiĢikliklerini 

ayırt etmede yetersiz kalır. Herhangi bir sekansı difüzyona hassalaĢtırmak için 180 ° 

RF pulsundan sonra güçlü gradientler uygulanır. Uygulanan gradientler yüksek 

amplitüdlü ve kısa süreli olmalıdır. Burada sinyalin difüzyon ağırlığını „b‟ değeri,  
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yani uygulanan ekstra gradientin gücü ve süresi belirler. ADC (apperent diffusion 

coefficient) biyolojik dokularda görünüĢteki difüzyon katsayısı kullanılır. 

            Difüzyon Vektörel Görüntüleme (Diffusion Tensor Imaging, DTI) ;difüzyon 

görüntüleme 3x3 matriks ve 9 vektörle yaplır. Vektörel difüzyon görüntülemede en 

az 6 vektörün yönü saptanmalıdır, bu nedenle zaman alan bir görüntülemedir. Belli 

bir hacim içerisinde maksimum difüzyon yönü beyaz cevher demetleri 

doğrultusundadır. Her bir voksel için lokal demet yönü ve anizotropi derecesi 

hesaplanır. Maksimum difüzyon gösteren vokseller birleĢtirilerek beyaz cevher 

demetlerinin renkli haritaları oluĢturulur (55). 

              2.6.7.Ekoplanar Görüntüleme ( EPI) 

Günümüzde en hızlı MRG tekniği olup bir kardiak siklusta kalbin sine 

görüntülemesini tamamlayabilmektedir. Bu yöntemle serebral kan akımı ve 

oksijenasyonu real- time olarak incelenebilmektedir. EPI‟yi diğer sekanslardan 

ayıran en önemli özellik kesit görüntüsünün tek RF pulsu ile yaratılmasıdır. Tek bir 

180°  RF pulsu uygulandıktan sonra frekans kodlama gradientinin hızlı bir biçimde 

açılıp kapanması ile K-alanı yani data matriksi doldurulmakta her gradient eko ayrı 

ayrı faz eksenine Ģifrelenmektedir. Bu teknikte standart bir sistemdekinden çok güçlü 

ve hızlı magnet ve gradientler kullanılır (55).  

 

              2.7. Volüm Görüntüleme ve Volümetrik Ölçümler 

              Üç boyutlu (3D) görüntülemede sinyaller iki boyutlu görüntülemeye göre 

farklı teknikler uygulanarak elde edilir. Bu yöntemde bildiğimiz anlamda kesit 

belirleme tekniği yerine kalın bir doku kalıbını uyaracak gradient ve geniĢ frekans 

spektrumlu RF puls kombinasyonu kullanılır. 3D görüntü ek bir yönde daha gradient 

eklemekle elde olunur. Bir frekans kodlama, iki faz kodlama ile 3D görüntüsü elde 

edilir. 3D görüntüleme teorik olarak tüm sekanslarda uygulanabilir. Ancak seçilen 

doku hacminin her iki yöndeki faz kodlama gradient sayılarının çarpımına eĢit sayıda 

uyarılması gerektiğinden inceleme süresi artmaktadır. Bu nedenle kısa TR süresi olan 

görüntüleme sekansları tercih edilir (54). 

                Kesit kalınlığı bir milimetrenin altına inebilmektedir ve kesit aralığı (slice 

gap) olmaksızın sürekli tarama ile görüntüleme yapılır. Bu nedenle çok küçük 
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lezyonlar dahi saptanabilir olması nedeniyle avantajlıdır. Gap olmaması ve her 

vokselin simetrik (izotropik) olması nedeniyle, her açıdan eĢit rezolüsyonda MPR 

incelemeye olanak verir ve hacim hesaplaması da in vivo yapılabilir (56,57). 

Konvansiyonel görüntülemede kesit kalınlığı, sinyal gürültü oranını etkiler. Volüm 

görüntülemede sinyal gürültü oranı yüksek olduğundan düĢük NEX kullanılabilir. 

              Konvansiyonel spin eko sekanslardan daha uzun tarama zamanı olması 3D 

görüntülemenin dezavantajıdır. Bu nedenle genellikle daha hızlı puls sekansları 

beraberinde kullanılır.  

             Kesitler 'slice encoding' olarak bilinen bir teknikle bölümlenir. Faz kodlama 

basamaklarının sayısının artması konvansiyonel spin eko sekanslarda tarama 

zamanını artırır. Tarama zamanı kesit sayısı ve TR‟ye bağlı olarak artar. Böylece; 

inceleme zamanı: TR x NEX x faz kodlama sayısı x kesit kodlama sayısı olmaktadır. 

              Volüm inceleme ligamentler gibi imaj planını çaprazlayan yapıları 

değerlendirmede oldukça yararlıdır. Bu teknik çok küçük lezyonları saptamak için 

kullanılabilir birçok sistemde kesit kalınlığı bir milimetrenin altına kadar 

indirilebilmesi nedeniyle çok iyi bir çözünürlük elde etme olanağı vardır.              

 

             2.8.Spinoserebellar Ataksilerde MRG Bulguları 

              MRG spinoserebellar ataksilerde ortaya çıkan atrofinin görüntülenmesinde 

geniĢ kullanım alanı bulmuĢtur. T1 ağırlıklı görüntüler serebellum ve beyin sapındaki 

atrofinin saptanmasında kullanılırken T2 ağırlıklı görüntüler ise oluĢan sinyal 

değiĢikliklerinin saptanmasında kullanılır. Ġnce kesit kalınlığı parsiyel volüm etkisini 

azaltır. 2D görüntüler atrofinin kantitatif ölçümü için yeterli değildir. Ġn vivo olarak 

kantitatif veri elde edilmesinde MRG voksel bazlı morfometri kullanılır. Posterior 

fossa oluĢumları ve bazal ganglionlardaki hacim kaybını 3D görüntüler üzerinden 

yapılan voksel bazlı morfometri en iyi Ģekilde ortaya koyar (4).  

              SCA 1 MRG‟de tipik olivo-ponto-cerebellar atrofi (OPCA) görülür. Bu 

bulgu SCA2 ile benzer olmakla birlikte onun kadar Ģiddetli değildir (4,58,59). 

SCA2‟de serebellar hemisferler, vermis, pons, mezensefalon, talamus ve korteksde 

hacim kaybı olur (60). Beyin sapı SCA2‟de SCA1 ve SCA3‟e oranla daha Ģiddetli 

etkilenir (4,28,58). Pons ve serebellumdaki volüm kaybı klinikte görülen yetersizlik 

ile korelasyon göstermektedir (61). SCA3‟de voksel bazlı morfometri ile serebellar 
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vermis ve hemisferlerde beyin sapında ve orta serebellar pedinkülde atrofi ortaya 

konulmuĢtur (62). Ponto-serebellar atrofi SCA2‟deki kadar Ģiddetli olmamakla 

birlikte SCA1‟e benzer özellik gösterir (4,23). Volümetrik ölçümler sonucunda 

SCA3‟de kaudat çekirdekte atrofi saptanmıĢtır ancak SCA1 ve SCA2‟de böyle bir 

bulgu yoktur (58). Süperior serebellar pedinkül, pallidum, frontal lob ve temporal lob 

etkilenimi de bildirilmiĢtir (63). SCA4‟de ise ciddi atrofi ve diğer beyin yapılarının 

etkilenmesiyle ilgili bilgi yoktur (4). SCA5‟de MRG‟de sadece serebellar atrofi 

görülmektedir. Serebellar vermis ve serebellar hemisferler etkilenmesine karĢın 

beyin sapı ve supratentorial oluĢumlar etkilenmez (40,64). SCA6‟da orta ve Ģiddetli 

düzeyde vermis atrofisi pek çok kez rapor edilmiĢtir. Cerebellar hemisferlerde hafif 

atrofi görülmekle birlikte diğer posterior fossa oluĢumlarında atrofi görülmez 

(39,66). Bazı hastalarda hafif düzeyli kortikal atrofi görülebilir (65). Bazı 

araĢtırmacılar pons ve orta serebellar pedinkül çaplarında hafif azalma bildirmiĢlerse 

de bu asla SCA1, SCA2, SCA3 veya SCA7‟deki gibi ciddi değildir (4). SCA7‟de 

ciddi pontin ve serebellar atrofi MRG volümetrik ölçümleri ile belgelenmiĢtir (67). 

AraĢtırmalara göre SCA7‟deki pontin atrofi SCA2‟deki kadar Ģiddetlidir (4). 

SCA8‟in MRG bulguları serebellar hemiferler ve vermiste atrofi ile karakterizedir, 

beyin sapı ve serebral hemisferler etkilenmez (68). SCA10‟da serebellum ağırlıklı 

etkilenim söz konusu olup MRG‟de serebellar hemisferler ve vermiste atrofi 

görülmektedir (69,70). SCA11‟de MRG verileri sınırlıdır, dört hastada izole 

serebellar atrofi bildirilmiĢtir (4). SCA12‟de orta düzeyde serebellar ve kortikal atrofi 

görülmekte olup beyin sapı etkilenmemiĢtir. Bir SCA13 hastasında serebellar 

vermiste belirgin atrofi ve beyin sapında hafif atrofi bildirilmiĢtir (71).  

SCA14‟da MRG incelemeleri serebellar vermiste ve hemisferlerde atrofiyi 

göstermektedir, diğer beyin yapılarında etkilenme yoktur (72). SCA21 de serebellar 

atrofinin yanı sıra hafif düzeyde pons atrofisi mevcuttur. SCA23 yavaĢ ilerleyen bir 

hastalık olup sadece bir hastada ciddi cerebellar atrofi bildirilmiĢtir. AltmıĢ yaĢındaki 

bu hastada beyin sapı ve diğer beyin yapıları etkilenmemiĢti (73). SCA25 

hastalarında beyinsapı atrofisi olmaksızın ciddi serebellar atrofi görülmektedir. 

SCA26 belirgin düzeyde serebellar ve hafif düzeyde beyin sapı atrofisi mevcuttur. 

SCA27 ve SCA28‟de serebellar atrofi görülmekle birlikte beyin sapı ve diğer beyin 

oluĢumlarında hacim kaybı saptanmamıĢtır (74, 74).  
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             Ayrıca bazı SCA alt tiplerinde posterior fossada bazal ganglionlarda ve 

serebral kortekste proton dansite ve T2 ağırlıklı görüntülerde artmıĢ sinyal 

izlenmektedir. SCA20‟de ise dentat çekirdekte kalsifikasyonlar görülür. Multipl 

Sistem Atrofi - C (MSA-C) hastalığı için tipik kabul edilen ponto-serebeller 

fiberlerdeki hiperintesite (cross-sign) SCA2 ve SCA3 hastalarında da 

görülebilmektedir (74,4).  

             MRG bulguları dıĢında saptanabilen görüntüleme bulgusu Pozitron Emisyon 

Tomografide de SCA3 hastalarında beyin sapı, serebellum ve oksipital korteksde 

azalmıĢ glukoz tüketimidir ( 77). 
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Tablo 2.1 Spinoserebellar Atakside MRG’de Saptanan Atrofi Bulguları (4) 

 

SCA 

Alt tipi 

ATROFİ 

Serebellar hemisfer 

hemisfer 

Vermis  

 

Pons Beyin sapı 

1 ++ ++ ++ ++ 

2 ++ ++ +++ ++ 

3 + ++ + ++ 

4 + +   

5 ++ ++ - - 

6 ++ +++   

7 ++ ++ +++  

8 ++ ++ - - 

10 ++ ++   

11 + +   

12 + + - - 

13  + + + 

14 ++ ++ (+)  

15 + + - - 

16 + ++ - - 

17 + +   

18 + +   

19/22 + +   

20 ++ ++   

21 + +   

23 + +   

25 ++ ++ - - 

26 ++ ++ - - 

27 ++ ++ - - 

28 + ++ - - 

(+) hafif/belirsiz, + hafif, ++ orta, +++ Ģiddetli, - atrofi yok, boĢ alanlar rapor edilmemiĢ 
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               3.GEREÇ VE YÖNTEM 

                3.1. Hasta popülasyonu: 

 

                Üniversitemizin etik kurulu 13.05.2011 tarihli ve 2011/125 sayılı karar ile 

çalıĢmamızı onayladı. Bu çalıĢma Osmangazi Üniversitesi Tıp Fakültesi hastanesinde 

Mayıs.2011-Mart.2013 tarihleri arasında nöroloji ve radyodiagnostik anabilim dalına 

baĢvuran hastalarda yapılan MRG incelemelerinin volümetrik değerlendirilmesi ile 

gerçekleĢtirildi.  Ġlk grup nöroloji anabilim dalı tarafından SCA tanısı konulmuĢ olan 

otuz kiĢi ikinci grup sağlıklı kontrol grubu otuz kiĢiden oluĢmaktaydı. SCA grubunda 

on üç erkek, on yedi kadın olmak üzere otuz kiĢi, kontrol grubunda on yedi kadın, on 

üç erkek olmak üzere, yaĢ otuz kiĢiye ait 3D MR görüntülerinden ölçümler yapıldı.  

 

                3.2. MR Görüntülerinin Elde Edilmesi: 

                Ġki grupta MRG incelemesi Siemens Magnetom Vision Plus VB 330 1,5 

Tesla MR cihazı ile yapıldı. Görüntüleme sırasında kontrast madde kullanılmadı. 

Vaka ve kontrol grubunda posterior fossa oluĢumlarının 1.5 T MRG cihazı ile yüksek 

rezolüsyonlu 3D T1 ağırlıklı imajları elde edildi. Ayrıca standart beyin MRG sekans 

ve planlarında görüntüleme yapıldı.  

                Posterior fossa oluĢumlarının volümetrik ölçümleri dört yıllık deneyime 

sahip radyoloji uzmanlık öğrencisi tarafından yapıldı. Osirix MD programı yarı-

otomatik volümetri yaklaĢımları kullanılarak 3D T1 ağırlıklı görüntülerden beyin 

sapı ve serebellum hacimleri hesaplandı. Beyin sapı üst sınırı posterior komissür ve 

mamiller cisimden geçen düzlem, alt sınırı 12.kranial sinirin bulbustan çıktığı 

düzlem, arka sınırı ise obex(*) ve posterior komissürden geçen düzlem kabul edildi. 

T1 ağırlıklı 3D MR görüntülerinden elde edilen her kesitten sulkusları ve fissürleri 

dıĢarıda bırakacak Ģekilde yapılan yarı otomatik alan ölçümleri toplanıp kesit 

kalınlığı ile çarpılarak hacimler hesaplandı. 

              3D T1 ağırlıklı sekans değerleri; kesit kalınlığı 1,48 mm, TR 1140 ms, TE 

4,4 ms, FA 10 °,  matriks 256x256, FOV 230, NEX 2 olarak alınmıĢtır.  

 

 

( *Obex: Dördüncü ventrikül tabanının kaudal ucunda foramen Magendi'nin 

anteriorunda yer alır.) 
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            3.3. Görüntülerin ve Klinik Bulguların Değerlendirilmesi: 

          Standart beyin MRG sekans ve planlarında elde edilen görüntüler 20 yılın 

üzerinde deneyime sahip bir nöroradyolog tarafından değerlendirildi ve tanı ile 

radyolojik görünümler arasında uyum olduğu saptandı. Bir gözlemci yüksek 

rezolüsyonlu 3D T1 ağırlıklı imajlardan Osirix programı yardımıyla yarı otomatik 

volümetrik ölçümler yaptı ve beyin sapı ve serebellum hacimleri elde edildi.  

             SARA araĢtırmalarda kullanılan, yeni geliĢtirilen ve doğrulanmıĢ bir skaladır 

(78). ÇalıĢmamızda SCA hastalarının klinik bulguları, fonksiyon kayıpları bu skala 

ile puanlandı. Bu skalada en yüksek toplam puan 40‟ dır. Normal bireylere 

uygulandığında yani ataksi yokluğunda ise bu değer sıfırdır. SARA skalasının 

skorlama ayrıntıları ekte belirtilmiĢtir (Ek 1 ). MMSE yönelim, kayıt hafızası, lisan, 

hatırlama, dikkat ve hesap yapma, Ģekil çizme gibi biliĢsel yetileri değerlendiren bir 

testtir (Ek 2) . Hastaların biliĢsel kaybı MMSE (Mini Mental State Examination) testi 

ile değerlendirildi. Bu testte maksimum puan 30 olup bu sağlıklı bir bireyi tanımlar. 

Hastaların SARA ve MMSE skorlaması deneyimli bir nörolog tarafından yapıldı.  

 

           3.4.İstatistiksel Değerlendirme 

           Ġstatistiksel analizlerin değerlendirilmesinde SPSS 20.0 versiyonu kullanıldı. 

Verilerin normal dağılım uygunluğu Ġndepedent Samples t-Testi ile ortaya konuldu. 

OluĢturulan çapraz tabloların analizinde Pearson extract ki-kare analizi kullanıldı. 

DeğiĢkenler arası korelasyonun belirlenmesinde nonparametrik korelasyon analizi 

için Spearman korelasyon katsayıları hesaplandı ve lineer regresyon analizi 

grafiklerle gösterildi. P değeri 0,05‟in altında olduğunda istatistik yönünden anlamlı 

kabul edildi. P değerinin 0,01 altında olması durumunda çok güçlü iliĢki olarak 

değerlendirildi.  
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            4-BULGULAR 

 

          ÇalıĢma grubu 34 kadın 26 erkek toplam 60 kiĢiden oluĢuyordu. SCA 

grubunda on üç erkek(%43), on yedi kadın(%57) olmak üzere, yaĢ ortalaması 

39,63±12,71 olan otuz kiĢi, kontrol grubunda on yedi kadın(%57), on üç erkek(%43), 

olmak üzere, yaĢ ortalaması 41,27±10,14 olan otuz kiĢiye ait 3D MR görüntülerinden 

volümetrik ölçümler yapıldı. Olgu ve kontrol grupları arasında istatistiksel olarak 

anlamlı yaĢ farkı yoktu (p>0.05). YaĢ ortalaması kontrol grubunda 41.27±10.14 yıl 

39.63 ± 12.71 yıl idi (Tablo 4.1).    

 

 

Tablo 4.1. SCA ve kontrol gruplarının istatistiksel yaş analizi 

 YaĢ (X ± SD)  

Olgu 39.63 ± 12.71 t: 0.55 

p:0.58 Kontrol  41.27 ± 10.14 
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             ÇalıĢmamıza dahil ettiğimiz SCA olgularında hastalık baĢlangıç yaĢı 

29,63±12,67,  hastalık süresi 10±7,07 olarak tespit edildi.  SCA grubunda ortalama 

serebellar hacim 100,09±21,65 cm3 beyin sapı hacmi ise 21,14±2,65 cm3 ölçüldü. 

Kontrol grubunda serebellar hacim 124,06±8,84 cm3, beyin sapı hacmi 25,36±2,3 

cm3 olarak saptandı. Ġndepedent Samples t-Test sonuçlarına göre SCA ve kontrol 

grubu arasında beyin sapı ve serebellum hacimleri arasında anlamlı fark 

mevcuttur(ġekil 4.1).    

Şekil 4.1. SCA ve kontrol grubunda İndepedent Samples t-Testi ile volümetrik 

analiz grafiği 

 
  

                       

              SCA hastalarından elde ettiğimiz veriler: serebellum, beyin sapı hacimleri, 

yaĢ, hastalık baĢlangıç yaĢı, hastalık süresi SARA ve MMSE puanları ayrıntılı olarak 

tablo 4.2, 4.3 ve 4.4‟ de gösterilmektedir. SARA alt skorları duruĢ ve yürüyüĢ, 

konuĢma, ekstremitelerin kinetik fonksiyonları ayrı ayrı puanlanmıĢtır.      
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Tablo 4.2. SCA Olgularının Hacim Ölçümleri ve Klinik Parametreleri 

E/K HACİM (cm3) SARA Hastalık 
Süresi 

MMSE 

Serebellum Beyin 
sapı 

Total Duruş 
yürüyüş 

Konuşma Ekstremite 
fonksiyonu 

K 96,23 23,13 33 17 4 12 5 29 

K 55,91 17,39 22 16 6 12 7 26 

E 114,24 16,75 30 14 4 12 9 26 

K 132,99 24,55 26 15 2 9 2 28 

K 79,26 23,64 24 15 3 12 9 21 

K 89,27 19,70 23 14 3 9 13 22 

E 91,24 20,01 26 12 4 10 12 28 

E 88,52 23,00 29 13 4 12 12 27 

E 87,89 18,34 31 14 5 12 6 27 

E 90,41 16,44 28 12 4 12 9 26 

K 84,97 21,13 30 13 5 12 8 28 

K 121,53 23,79 25 9 4 12 13 30 

K 119,87 20,90 13 8 2 3 3 28 

K 123,63 23,93 23 8 3 12 2 29 

E 103,67 23,90 16 9 1 6 5 28 

E 106,91 20,22 23 11 3 9 7 27 

K 50,92 16,68 38 17 5 16 16 27 

K 65,24 22,10 34 16 4 14 25 20 

K 127,52 23,61 13 7 3 3 2 20 

K 98,73 20,94 23 11 3 9 18 15 

K 112,94 20,99 16 8 2 6 22 15 

E 90,53 17,38 29 13 4 12 17 17 

K 102,93 20,59 23 10 4 9 16 25 

E 125,89 23,77 15 7 2 6 3 26 

K 91,15 18,22 31 14 5 12 12 25 

K 107,11 22,32 19 10 3 6 5 27 

E 102,77 21,91 23 11 3 9 13 27 

E 138,49 26,18 10 5 2 3 1 29 

E 119,92 22,82 17 9 2 6 1 27 

E 96,23 23,13 33 17 4 12 27 27 
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Tablo 4.3. SCA ve Kontrol Grubunun 3D MRG Ortalama Volümetrik Değerleri 

ve Klinik Bulguları 

 

D
em

o
g
ra

fi
k

 Ö
ze

ll
ik

le
r 

  

 SCA Kontrol  

Sayı (Erkek/Kadın) 30 (13/17) 30 (13/17) 

YaĢ (yıl) 39,63±12,71 41,27±10,14 

Hastalık baĢlangıç yaĢı (yıl) 29,63±12,67 - 

Hastalık süresi (yıl) 10±7,07 - 

  
  
  
 S

A
R

A
 

Toplam SARA Skoru * 26,5 (9-31) 0 

DuruĢ ve YürüyüĢ * 12  (5 -17) 0 

KonuĢma * 3,5  (1-6) 0 

Ekstremitelerin Kinetik Fonksiyonu*  11 (3-16) 0 

M
R

G
 Beyin sapı hacmi (mm3) 21,14±2,65 25,36±2,3 

Serebellum hacmi (mm3) 100,09±21,65 124,06±8,84 

 MMSE * 25(15-29) 30 

*MMSE ve SARA puanları medyan, minimum ve maksimum olarak belirtilmiĢtir. 

 

           

 

              Bizim çalıĢmamızdaki SCA hastalarının ortalama toplam SARA skoru 

ortanca değer 26,5 minimum değer 9 maksimum değer 31 olarak, MMSE medyan 

değer 25, minimum 15, maksimum 29 olarak saptandı. SARA alt skorlarında ise 

medyan değerleri ile minimum ve maksimum değerler; duruĢ ve yürüyüĢ alt skoru 

için 12  (5 -17), konuĢma alt skoru için 3,5  (1-6), ekstremitelerin kinetik fonksiyonu 

alt skoru için 11 (3-16) olarak saptandı. 
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 Tablo 4.4  SCA Hastalarında Tüm Nonparametrik İstatistik Analizler 

 

  Serebellum Hacmi Beyin Sapı Hacmi  

S
A

R
A

 

Toplam SARA Skoru P˂0,01 r=-0,671** P˂0,01 r=0,686** 

Duruş ve Yürüyüş P˂0,01 r=-0,702** P˂0,01 r=-0,694** 

Konuşma P˂0,01 r=-0,695** P˂0,01 r=-0,728** 

Ekstremitelerin Kinetik 

Fonksiyonu 

P˂0,01  r=-0,688** P˂0,01  r=-0,687** 

 MMSE P˂0,01  r=0,614** P˂0,01 r=0,74** 

D
em

o
g
ra

fi
k

 Ö
ze

ll
ik

le
r 

Hastalık Süresi(yıl) P˂0,05  r=-0,506* P˂0,05  r=-0,392* 

Hastalık Başlangıç Yaşı(yıl) P˃0,05  r=0,164 (AD) P˃0,05 r=0,099 

(AD) 

Yaş(yıl) P˃0,05  r=-0,193 

(AD) 

P˃0,05 r=0,79 (AD) 

Cinsiyet P˃0,05  r=0,177 (AD) P˃0,05 r=0,164 

(AD) 

*Korelasyon istatistiksel olarak anlamlı 

** Güçlü korelasyon açısından istatistiksel olarak anlamlı  

AD: Ġstatistiksel olarak anlamlı korelasyon saptanmadı.         

 

            Serebellum hacmi ile total SARA skoru arasında kuvvetli negatif yada ters 

korelasyon mevcuttur (P˂0,01, r=-0,671). Serebellum hacmi ile duruĢ ve yürüyüĢ, 

konuĢma, ekstremitelerin kinetik fonksiyonu değerlendirdiğimiz SARA alt skorları 

arasında, benzer Ģekilde beyin sapı hacmi ile tüm SARA skorları arasında kuvvetli 

ters korelasyon saptanmıĢ olup P değerleri P˂0,01, r değerleri ise -0,686/-0,728 

arasında ölçülmüĢtür. Bu sonuçlara göre serebellum ve beyin sapı hacimleri 
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azaldıkça hastaların kliniğinde ciddi etkilenme olmakta ve SARA skorları 

artmaktadır. DuruĢ, yürüyüĢ, konuĢma, ekstremitelerin kinetik fonksiyonu 

bozulmaktadır. ÇalıĢmamıza dahil ettiğimiz SCA hastalarında hastalık süresi 

10±7,07 olup serebellum ve beyin sapı hacimleri ile anlamlı ters korelasyon 

göstermektedir. Beyin sapı hacmi ile total SARA skoru arasında negatif korelasyon 

mevcuttur (P˂0,01, r=-0,686). Hastalık süresi ile serebellum hacmi arasında çok 

önemli düzeyde negatif korelasyon mevcuttur (P˂0,01, r=-0,468). Serebellum hacmi, 

beyin sapı hacmi ile MMSE arasında kuvvetli pozitif korelasyon mevcuttur (P˂0,01, 

r=0,614, r= 0,74).  Hastalık süresi ile serebellum hacmi ve MMSE arasında kuvvetli 

negatif korelasyon vardır (P˂0,01, r=-0,468, P˂0,05, r=-506). Hastalık süresi ile 

beyin sapı hacmi arasında negatif korelasyon vardır (P˂0,05, r=-0,392). YaĢ, hastalık 

baĢlangıç yaĢı, cinsiyet ile diğer parametreler arasında anlamlı iliĢki saptanmadı. 

Beyin sapı ve serebellum hacimleri arasında da anlamlı istatistiksel iliĢki mevcuttur.    

   

 

 

                                                        

 

 

Şekil 4.2 Serebellum hacmi ile hastalık süresi arasındaki lineer regresyon grafiği 
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                     5-TARTIŞMA            

           Spinoserebellar ataksiler (SCA) otozomal dominant geçiĢ gösteren, klinik ve 

genetik olarak heterojen yapıya sahip bir nörodejeneratif hastalık grubudur. SCA alt-

tiplerinin klinik bulguları büyük oranda örtüĢür. Spinoserebellar ataksiler, ataksiye 

eĢlik eden diğer nöroanatomik yapıların etkilenip etkilenmemesine ve genetik 

özelliklerine göre sınıflandırılır. Yaygın alt-tipleri en yaygını SCA3 olmak üzere 

SCA1, SCA2, SCA3 ve SCA6‟dır (1). 

            Hastaların çoğunda dengesizlik atakları dıĢında nistagmus ve hafif serebellar 

bulgular saptanabilir, daha sonraki yıllarda kalıcı ataksi yerleĢebilir.  Spinoserebellar 

ataksilerin klinik özellikleri ve baĢlangıç yaĢları büyük oranda birbirleri içine 

geçmiĢtir, sadece klinik bulgular ve nörogörüntüleme ile birbirlerinden ayırt 

edilmeleri sıklıkla güçtür. Ancak MRG SCA‟daki nörodejenerasyonun kapsamının 

araĢtırılması için değerli bir yöntem haline gelmiĢtir (4). En sık görülen alt tip olan 

SCA3‟de voksel bazlı morfometri ile serebellar vermis ve hemisferlerde beyin 

sapında ve orta serebellar pedinkülde atrofi ortaya konulmuĢtur (62). SCA alt 

tiplerinin çoğunluğunda serebellar vermis ve hemisferlerde atrofi bulguları 

saptanmaktadır. Bunun yanı sıra SCA1, SCA2, SCA3‟de tüm beyin sapını kapsayan 

atrofi görülmektedir (4,58-63). Daha nadir olan SCA7‟de serebellar atrofinin yanı 

sıra sadece pons atrofisi, SCA13 ve SCA26 ise hafif derecede beyin sapı atrofisi 

bildirilmiĢtir (4). Alt tiplerine bakılmaksızın SCA genel olarak ele alındığında hemen 

hemen tüm SCA olgularında serebellar atrofi görülür. Beyin sapı atrofisi ise yaygın 

olan SCA alt tiplerinde görülen bir bulgudur. Buradan da SCA olgularının çoğunda 

beyin sapı atrofisi görülmektedir sonucuna varılabilir. Üç boyutlu MRG ile volümetri 

çalıĢmaları presemptomatik dönemde nörodejenerasyonun saptanması ve 

semptomatik dönemde de hastalık aktivitesini göstermesi açısından önemli bir 

marker olabileceği ileri sürülmektedir (4,58,82,84,85). 

           Bu çalıĢmanın amacı SCA hastalarında MRG‟de ölçülen serebellum ve beyin 

sapı hacmi ile klinik arasındaki korelasyonun araĢtırılmasıdır. Bu amaçla 3D MRG 

görüntülerinden bilgisayar destekli yarı otomatik hacim ölçümleri yapıldı. Bizim 

çalıĢmamızda da SCA hastalarında yapılan voksel bazlı volümetri araĢtırmalarının 
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tümünde olduğu gibi 1,5 Tesla MR cihazı kullanıldı. Volümetrik incelemelerin SCA 

hastalarında güncel kullanımı; farklı SCA alt tiplerindeki anatomo-patolojik 

değiĢikliklerin görüntülenmesidir (4).  

             Sağlıklı yetiĢkinlerde beyin yapılarının hacimleri yaĢ ve cinsiyetten 

etkilenmektedir (79,80). ÇalıĢmamızda vaka ve kontrol grubu arasında cinsiyet 

dağılımı eĢittir ve yaĢ ortalamaları arasında anlamlı fark yoktur. Bu Ģekilde vaka 

grubu ile SCA grubu arasında hacim ölçümlerindeki farkın yaĢ ve cinsiyetten 

etkilenmesi önlenmiĢtir. 

           Coğrafik ve etnik özellikler dünyada SCA alt tiplerinin dağılımını 

etkilemektedir. Ülkemizde SCA insidansı ve alt tiplerinin dağılımı hakkında yeterli 

bilgi yoktur. Beyin anatomik yapılarında oluĢan atrofinin saptanmasına yönelik 

literatüre geçmiĢ bir araĢtırma yapılmamıĢtır. Bu nedenle çalıĢmamız bundan sonra 

yapılabilecek araĢtırmalar açısından bir temel oluĢturmaktadır. 

          5.1.SCA’da Cerebellum ve Beyin Sapı Atrofisi 

          Yaygın alt tipler olan SCA1, SCA2, SCA3 ve SCA6‟da 3D MRG ile yapılan 

volümetrik ölçümler sonucunda serebellum ve beyin sapında farklı düzeyde atrofi 

bulguları olduğu çok sayıda araĢtırma ile gösterilmiĢtir (1,4,58-60,62,63,81-85). 

SCA4‟de ise ciddi atrofi ve diğer beyin yapılarının etkilenmesiyle ilgili bilgi yoktur 

(4). SCA5‟de MRG sadece serebellar atrofiyi saptamıĢtır. Serebellar vermis ve 

serebellar hemisferler etkilenmesine karĢın beyin sapı ve supratentorial oluĢumlar 

etkilenmez (38,63). SCA6‟da orta ve Ģiddetli düzeyde vermis atrofisi pek çok kez 

rapor edilmiĢtir. Serebellar hemisferlerde ve beyin sapında Ģiddetli atrofi görülmez 

(39,65). Bazı hastalarda hafif düzeyli kortikal atrofi görülebilir (39). Bazı 

araĢtırmacılar pons ve orta serebellar pedinkül çaplarında hafif azalma bildirmiĢlerse 

de bu asla SCA1, SCA2, SCA3 veya SCA7‟deki gibi ciddi değildir (4). SCA7‟de 

ciddi pontin ve serebellar atrofi MRG volümetrik ölçümleri ile belgelenmiĢtir (67). 

AraĢtırmalara göre SCA7‟deki pontin atrofi SCA2‟deki kadar Ģiddetlidir (4). 

SCA8‟in MRG bulguları serebellar hemiferler ve vermiste atrofi ile karakterizedir, 

beyin sapı ve serebral hemisferler etkilenmez (68). SCA10‟da serebellum ağırlıklı 

etkilenim söz konusu olup MRG‟de serebellar hemisferler ve vermiste de atrofi 

görülmektedir (69,70). SCA11‟de MRG verileri sınırlıdır, dört hastada izole 

serebellar atrofi bildirilmiĢtir (4). SCA12‟de orta düzeyde serebellar ve kortikal atrofi 
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görülmekte olup beyin sapı etkilenmemiĢtir. Bir SCA13 hastasında serebellar 

vermiste belirgin atrofi ve beyin sapında hafif atrofi bildirilmiĢtir (71). SCA14‟da 

MRG incelemeleri serebellar vermiste ve hemisferlerde atrofiyi göstermektedir, diğer 

beyin yapılarında etkilenme yoktur (72). SCA21 de serebellar atrofinin yanı sıra hafif 

düzeyde pons atrofisi mevcuttur. SCA23 yavaĢ ilerleyen bir hastalık olup sadece bir 

hastada ciddi serebellar atrofi bildirilmiĢtir (73). SCA25 hastalarında beyin sapı 

atrofisi olmaksızın ciddi serebellar atrofi görülmektedir. SCA26 belirgin düzeyde 

serebellar ve hafif düzeyde beyin sapı atrofisi mevcuttur. SCA27 ve SCA28‟de 

serebellar atrofi görülmekle birlikte beyin sapı ve diğer beyin oluĢumlarında hacim 

kaybı saptanmamıĢtır (74,75).  

             Klockgether ve arkadaĢları SCA1, SCA 2, SCA3 hastası olan 28 kiĢide 

posterior fossa oluĢumlarının volümetrik incelemelerini yapmıĢlar ve bu hastalarda 

kontrol grubuyla karĢılaĢtırıldığında anlamlı farklılık saptamıĢlardır (58). Serebellum 

hacimlerinde azalma SCA1 için ortalama 7,38 cm3, SCA2 için ortalama 6,24 cm3, 

SCA3 için ortalama 7,74 cm3 olarak saptanmıĢtır. Beyin sapı için bu değerler 

sırasıyla 1,58 cm3, 1,13 cm3 ve 1,69 cm3‟dur. Bu çalıĢmanın kontrol grubu ortalama 

serebellum hacmi 132,7 cm3, beyin sapı hacmi 32,6 cm3 olarak ölçülmüĢtür. 

Guiffida ve arkadaĢları 1999‟da yayınlanan 20 hastanın dahil edildiği çalıĢmalarında 

SCA 2 „de OPCA olduğunu konfirme ettiler (86). Lukas ve arkadaĢlarının 11 SCA6 

hastasında yaptığı çalıĢma da benzer sonuçlara ulaĢmıĢtır. Eichler ve arkadaĢları 

SCA3 ve SCA6„lı 34 hasta üzerinde yaptıkları çalıĢmada SCA3 hastalarında 

ortalama beyin sapı hacmini 21,5 cm3 serebellar 119 cm3, SCA6 hastalarında ise bu 

değerler 27,3 cm3 ve 98,1 cm3 ölçmüĢtür. Bu değerler kontrol grubu ile 

kıyaslandığında anlamlı olarak düĢüktür (84). Lukas ve arkadaĢları 11 SCA6 

hastasında yaptıkları araĢtırmada ortalama serebellum hacmini 96,3±12,1 cm3 olarak 

hesapladılar ve bu değer sağlıklı kontrol grubuna oranla anlamlı olarak düĢük 

bulundu (83). Bizim çalıĢmamızda SCA hastalarında ortalama serebellar hacim 

100,09±21,65 cm3, beyin sapı hacmi ise 21,14±2,65 cm3 ölçülmüĢtür. Kontrol 

grubunda serebellar hacim 124,07±8,84 cm3, beyin sapı hacmi 25,36±2,3 cm3 olarak 

saptanmıĢ olup SCA grubundan anlamlı olarak düĢüktür. Bizim çalıĢmamızda 

genetik analizler ve dolayısıyla SCA alt tiplerinin belirlenmesi yapılmamıĢtır. 

Literatürde SCA‟nın yaygın alt tiplerinde posterior fossa oluĢumlarında atrofi olduğu 
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saptanmıĢtır. ÇalıĢmamızda SCA tanılı olgularda volümetrik ölçümlerimiz ile 

kantitatif olarak saptadığımız serebellum ve beyin sapındaki atrofi literatürle 

paralellik göstermektedir. Ancak bizim çalıĢmamızda SCA alt tiplerinin ayrılmaması 

ve hacim ölçümlerinin bütün SCA alt tiplerini kapsaması, literatürdeki SCA‟ları alt 

tiplerine ayırarak inceleyen diğer çalıĢmalarla bire bir karĢılaĢtırmayı 

güçleĢtirmektedir. Bununla birlikte yaygın görülen bütün SCA alt tiplerinde posterior 

fossa yapılarının hacimlerindeki azalma, hemen hemen değiĢmez bir bulgu olarak 

karĢımıza çıkmaktadır.  

           5.2.Klinik skorlar ile atrofi arasındaki ilişki  

           ICARS ve SARA toplam skorları farklı olan iki ayrı derecelendirme skalasıdır 

(ICARS 100, SARA 40 puan). SARA sadece ataksi ile iliĢkili semptomları 

derecelendirir (78). Okülomotor disfonksiyon dibi diğer özellikler SARA skorunda 

yer almaz. Eichler ve arkadaĢları SCA‟da ICARS okülomotor alt skoru ve serebellar 

volümler arasında anlamlı bir korelasyon bulmadılar (84). Çok sayıda çalıĢma ile 

SCA‟daki atrofi ile klinikte görülen semptomların ciddiyeti arasındaki iliĢki 

araĢtırılmıĢtır. Guiffida ve arkadaĢları SCA2 hastalarında, Bang ve arkadaĢları SCA7 

hastalarında serebellum ve beyin sapı atrofisiyle klinikteki fonksiyon kaybı arasında 

anlamlı iliĢki buldular (67,86). Döhlinger ve arkadaĢlarının 2008‟de yayınlanan 

makalesinde MRG morfometrik incelemeleri yapılan SCA hastalarında 

anatomopatolojik değiĢikliklerin klinik semptomları veya ciddiyetiyle korele olduğu 

belirtildi (4). Schulz ve arkadaĢları SCA1, SCA3 ve SCA6 hastası olan toplam 82 

kiĢi üzerinde yaptıkları araĢtırmada, klinik ve posterior fossa oluĢumlarındaki atrofi 

arasında anlamlı iliĢki olduğunu saptadılar. SCA1 hastalarında SARA ile belirlenen 

fonksiyon kaybı ile pons ve total beyin sapı  volümü arasında anlamlı korelasyon 

mevcuttu (82). SCA3‟de total serebellum ve serebellar hemisferler, total beyin sapı, 

kaudat çekirdekte SARA ile ölçülen fonsiyon kaybıyla korele atrofi saptandı. Schulz 

ve arkadaĢlarının çalıĢmasında SCA6 hastalarında sadece total serebellum, serebellar 

hemisferler, vermis, medulla hacimleriyle klinik arasında anlamlı iliĢki bulunmuĢtur. 

Lukas ve arkadaĢları SCA6 hastalarında serebellar atrofi ile klinikte fonksiyon 

kaybını gösteren ICAR skorları arasında anlamlı korelasyon saptamıĢlardır (83). 

Eichler ve arkadaĢlarının çalıĢmasında ICARS klinik skorlaması kullanılmıĢ olup 
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atakside fonksiyon kaybını gösteren bu skorlar ile beyin sapı ve serebellar 

hacimlerindeki azalma arasında anlamlı iliĢki saptanmıĢtır (84). Jacobi ve arkadaĢları 

SCA1, SCA2, SCA3 ve SCA6 alt tipindeki 526 hasta üzerinde yaptıkları çalıĢmada 

morfometri ile klinik arasında korelasyon olduğunu göstermiĢlerdir. Bu çalıĢmadaki 

hastanın klinik değerlendirmesi SARA ile yapılmıĢtır. Onyedi merkezin katılımıyla 

yürütülen bu çalıĢmadaki bulgulara göre; SCA1 „de ataksi semptomları beyin sapı 

atrofisi ile koreledir, SCA3‟ de ise beyin sapı ve serebellum etkilenmiĢtir (85).  

SCA1„de yürüme ve duruĢtan yüksek skorlar alan hastalarda beyin sapı hacmi 

küçüktür. SCA3„de yürüme ve duruĢ alt skorları yüksek olanlar ile beyin sapı ve 

serebellum hacmi arasında ters korelasyon olduğu bulunmuĢtur. Ayrıca 

ekstremitelerin kinetik fonksiyon kaybını gösteren SARA alt skoru yüksek olan 

SCA3 hastalarında beyin sapı ve serebellum hacimleri de anlamlı derecede düĢüktür. 

SCA6‟da ise beyin sapı ve serebellar hacimler ile SARA skorları arasında anlamlı bir 

iliĢki saptanamamıĢtır, sadece yürüme ve duruĢ alt skoru ile serebellum hacimleri 

arasında anlamlı iliĢki bulunmuĢtur. Bizim sonuçlarımıza göre serebellum ve beyin 

sapı hacimleri azaldıkça olguların kliniğinde ciddi etkilenme olmakta ve SARA 

skorları artmaktadır. DuruĢ, yürüyüĢ, konuĢma, ekstremitelerin kinetik fonksiyonunu 

gösteren tüm SARA alt skorları ile serebellum ve beyin sapı hacimleri arasında 

istatistik olarak anlamlı iliĢki saptandı. ÇalıĢmamızda SCA alt tiplerinin 

belirlenmemiĢ olması, literatürdeki SCA alt tipleri belirlenerek yapılan çalıĢmalarla 

karĢılaĢtırıldığında bir limitasyondur. Ancak SCA olgularımızda genel anlamda atrofi 

ile SARA skorları arasında anlamlı korelasyon saptanmıĢtır. Literatürde de yaygın 

SCA alt tiplerinde atrofi ile klinik arasında anlamlı iliĢki olduğunu ortaya konulmuĢ 

olup bu sonuçlar bizim sonuçlarımızla ortak sonuçlara ulaĢmıĢtır. 

          Lasek ve arkadaĢlarının SCA17 hastalarında yaptıkları volümetrik ölçümlerde 

MMSE ile nükleus accumbens atrofisi arasında korelasyon gösterilmiĢtir (87). Abe 

ve arkadaĢlarının Japonya‟nın doğusundaki bir bölgede SCA36 tanısı almıĢ olgularda 

yaptığı çalıĢmada MMSE puanları normal sınırlarda saptanmakla birlikte hastalık 

süresi uzadıkça MMSE skorlarında anlamlı azalma olduğu belirtilmiĢtir (88). Globas 

ve arkadaĢları ise SCA6‟lı 12 olguda yaptıkları çalıĢmada MMSE alt testlerinden 

birinde puanlarda azalma olmakla birlikte bunun istatistiksel olarak anlamlı 

olmadığını bildirdiler (89).  Bu konuda Ġngilizce literatürde MMSE kullanılarak 
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yapılan baĢka çalıĢma bulunmamaktadır. SCA‟da sistematik nörofizyolojik 

çalıĢmalar sınırlıdır (90). Ancak SCA‟da biliĢsel fonksiyonların olumsuz etkilendiği 

bilinmektedir (1,90). Bizim çalıĢmamızda serebellum ve beyin sapı hacimleri ile 

MMSE arasında kuvvetli pozitif korelasyon saptanmıĢ olup biliĢsel fonksiyon 

kaybının atrofinin artıĢından olumsuz etkilendiğini desteklemektedir. Lasek ve 

arkadaĢlarının çalıĢması, nükleus accumbens ölçümü üzerine yapıldığından bu 

çalıĢmayla bizim çalıĢmamız karĢılaĢtırılamamaktadır.  Ayrıca SCA17, SCA‟ların 

çok sık görülen bir tipi değildir. Bulgu literatür ile tam olarak karĢılaĢtırılamamakla 

birlikte genel anlamda literatür bilgisi ile zıtlık oluĢturmaz. ÇalıĢmamız MMSE ile 

SCA olgularında kognitif kaybı sistematik bir Ģekilde ortaya koymaktadır. Bununla 

birlikte SCA‟nın biliĢsel fonksiyonlar üzerine etkilerinin daha kapsamlı ve sistematik 

olarak araĢtırılmasına gereksinim vardır. 

           5.3. Hastalık süresi ile atrofi arasındaki ilişki 

           Bazı SCA hastalarında semptomlar baĢladığında beyin sapı ve serebellum 

hacimleri normal olabilmektedir ancak presemptomatik dönemde de atrofi 

geliĢebileceği bildirilmiĢtir (1,4). Bununla birlikte hastalık süresi uzadıkça atrofinin 

belirginleĢtiğini gösteren çok sayıda yayın vardır. Eichler ve arkadaĢları SCA3‟de 

hastalık süresi ile beyin sapı ve serebellum hacimleri arasında, SCA6‟da ise hastalık 

süresi ile serebellum hacmi arasında anlamlı ters korelasyon olduğunu bildirdiler 

(84). Anatomik yapılarda MRG ile saptanan değiĢiklikler ile hastalığın süresi ve 

ciddiyeti arasında korelasyon mevcut olduğu Guiffida ve arkadaĢlarının çalıĢmasında 

da saptanmıĢtır (86). Schulz ve arkadaĢları SCA6 alt tipinde total serebellum hacmi 

ile hastalık süresi arasında, SCA3‟de beyin sapı ve putamen hacimleri ile hastalık 

süresi arasında, SCA1‟de ise pons hacmi ile hastalık süresi arasında anlamlı iliĢki 

olduğunu bildirdiler (82). Bizim çalıĢmamızda beyin sapı ve serebellum hacimleri ile 

hastalık süresi arasında anlamlı istatistiksel iliĢki saptanmıĢ olup çalıĢmamıza dahil 

ettiğimiz SCA olgularından sadece dört tanesinin serebellum hacimleri kontrol grubu 

ortalamasının üzerinde idi. Bu olguların ortalama hastalık süresi iki yıldır. Bir 

hastada beyin sapı hacmi kontrol grubu ortalamasının üzerinde bulunmuĢ olup bu 

hastada semptomlar yaklaĢık bir yıl önce ortaya çıkmıĢtır. SCA grubunda ortalama 

hacim olan 100,09 cm3‟ün üzerinde serebellum hacmine sahip olan 15 hastanın 

hastalık süresi ortalama 7±5,02 yıldır. Serebellum hacmi 100,09 cm3‟ün altında olan 
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hastalarda ise ortalama hastalık süresi 13±8,56 yıldır. ÇalıĢmamızdaki SCA 

grubunda ortalama hastalık süresi 10±7,07 yıl olup hastalık süresi ile atrofi arasında 

anlamlı korelasyon saptanmıĢtır. SCA1, SCA3 ve SCA3 alt tiplerini kapsayan 

Schulz, Guiffida ve Eichler ve arkadaĢlarının sonuçları bizim bulgularımızla 

uyumludur. Bulgularımız ve literatürde yer alan bu çalıĢmalar hastalık süresi 

uzadıkça atrofinin Ģiddetlendiğini ortaya koymaktadır. 

             Schulz ve arkadaĢları SCA3 SCA1 ve SCA6 hastalarında yaptıkları 

çalıĢmada sadece SCA1 „de pons atrofisi ile erken yaĢta hastalık baĢlangıcı arasında 

anlamlı iliĢki gösterilebilmiĢ diğer anatomik bölgelerde iliĢki saptanamamıĢtır (82). 

Eichler ve arkadaĢları da SCA3 ve SCA6 hastalarında erken yaĢta hastalık baĢlangıcı 

ile atrofi arasında anlamlı iliĢki bulamamıĢlar (84).  Hastalık baĢlangıç yaĢı ile atrofi 

arasında bizim çalıĢmamızda da anlamlı iliĢki saptanmadı. Olgularımızın alt tipleri 

bilinmemekle birlikte bulgularımız genel anlamda literatür bilgisi ile uyumludur. 

Ancak bu konuda daha kapsamlı araĢtırmalar yapılmasına gereksinim vardır. 

           5.4.Diğer Parametreler 

          Sağlıklı yetiĢkinlerin beyin yapılarının hacimlerinde cinsiyetler arası fark 

olduğu gösterilmiĢtir ancak SCA hastaları üzerinde bu konuda ayrıca bir bilgi yoktur. 

Biz cinsiyetler arasında istatistiksel olarak anlamlı fark tespit edemedik. Bizim 

çalıĢmamızda yaĢ, hastalık baĢlangıç yaĢı, cinsiyet ile diğer parametreler arasında 

istatistiksel olarak anlamlı iliĢki saptanmadı. Ancak bu hasta sayımızın az 

olmasından kaynaklanıyor olabilir. 

 

             5.5.Çalışmanın Kısıtlılıkları 

            Bu çalıĢmanın bazı sınırlıkları vardır. Birincisi SCA‟nın çok nadir bir hastalık 

olmasından dolayı olgu sayısı otuz ile sınırlı kalmıĢtır. Ġkincisi olgularımıza genetik 

analiz yapılmamıĢ ve farklı SCA alt tipleri belirlenememiĢ bu nedenle de farklı SCA 

alt tiplerinin MRG bulguları araĢtırılamamıĢtır.  
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            6-SONUÇ VE ÖNERİLER 

            SCA ve yaĢla eĢleĢtirilmiĢ kontrol grubu arasında beyin sapı ve serebellum 

hacimleri arasında anlamlı fark mevcut olup SCA olgularında ciddi atrofi olduğu 

görülmüĢtür.   

            Serebellum volümü ile total SARA skoru arasında kuvvetli negatif 

korelasyon saptanmıĢtır. Serebellum hacmi ile duruĢ ve yürüyüĢ, konuĢma, 

ekstremitelerin kinetik fonksiyonu değerlendirdiğimiz SARA alt skorları arasında, 

benzer Ģekilde beyin sapı hacmi ile tüm SARA skorları arasında kuvvetli negatif 

korelasyon saptanmıĢtır. Bu sonuçlara göre serebellum ve beyin sapı hacimleri 

azaldıkça hastaların kliniğinde ciddi etkilenme olmakta ve SARA skorları 

artmaktadır. DuruĢ, yürüyüĢ, konuĢma, ekstremitelerin kinetik fonksiyonu 

bozulmaktadır.  

             ÇalıĢmamıza dahil ettiğimiz SCA olgularında MMSE ile serebellum ve 

beyin sapı hacimleri arasında anlamlı pozitif korelasyon mevcut olup bu hacimler 

arttıkça MMSE puanı arttığı görülmüĢtür. Bu da SCA‟da biliĢsel yetilerin olumsuz 

etkilendiğini göstermektedir. 

             Hastalık süresi ile serebellum ve beyin sapı hacimleri arasında da anlamlı 

negatif korelasyon mevcuttur. SCA hastalarında hastalık süresi uzadıkça bu 

oluĢumların hacimlerinin azaldığını tespit edilmiĢtir.  
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             Bu çalıĢmada hastaların yaĢı hastalığın baĢlangıç yaĢı ve cinsiyetle diğer 

parametreler arasında anlamlı korelasyon saptanmamıĢtır.  

              Sonuç olarak SCA hastalarının klinik bulguları ile serebellum ve beyin sapı 

hacimleri arasında korelasyon mevcuttur. Bizim çalıĢmamız MRG‟nin SCA‟nın 

Ģiddetini göstermede dikkat çekici bir belirteç olduğunu göstermek açısından güçlü 

kanıtlar sağlamaktadır. Volümetrik MRG ölçümleri çok değerli bir hastalık saptama 

kriteri olabilir ve hastalığın seyrini izlemek için kullanilabilir. Bu hastalığın tanısı ve 

seyrinin değerlendirilmesinde nörogörüntülemenin önemini ortaya koymaktadır. 

Sonuçların hastalığın tanısına ve değerlendirilmesine önemli katkı sağlayacağı 

düĢünülmüĢtür. Bu yöntem ayrıca hastalığın progresyon hızının tahmin edilmesi ve 

görüntülenmesinde de kullanılabilir. Genetik analizler çok az sayıda merkezde 

yapılabilmektedir ve çok pahalı tetkiklerdir. Bu nedenle SCA alt tiplerinin 

belirlenmesi, hastalığın tanısı ve seyrinin değerlendirilmesinde nörogörüntülemenin 

yeri önemlidir. Daha çok ve kapsamlı çalıĢma yapılarak bu konudaki bilgiler 

arttırılmalıdır. Bu alanda çok merkezli çalıĢmalar yapılarak hasta sayısı arttırılabilir. 

Bu hastalık hakkında daha çok veri elde edilebilir. 
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