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« 5yas, 5 ay kiz hasta

< Sikayeti: YUrumede bozulma, mide bulanfis,
kusma



HIKAYESI :

1 hafta dnce kulak ve bogaz agrisiyla basvurdugu Sakarya Akyazi’daki
aile hekimi tarafindan ofit ve farenijit tanilanyla Amoksisilin-Klavulanik asit
recete edilmis.

Hasta Amoksisilin-Klavulanik asit tedavisini 5 gun kullanmis. ki gin dnce
mide bulantisi, bas agrisi ve atesi olmus. Atesi ates dUsurucuyle gecmis.

Ertesi gun sabah uyaninca titreme ve yurumede bozulma olmasi Uzerine
Sakarya E.A.H.'"ne basvurmus ve orada yatisi yapilmis. Ataksik yoroyuUs,
tremor, ense sertligi bulgulan olan hastaya LP yapilmis.

LP'de 40 adet hucre, BOS glukozu: 64 mg/dl, BOS proteini: 47 mg/dl
olmasi Uzerine menenijit oldugu dusuncesiyle Asiklovir ve adini
ogrenemedigimiz bir antibiyotik baslanmis.

Hasta Sakarya E.A.H.‘den cocuk noroloji uzmani ihtiyaci olmasi
nedeniyle tarafimiza sevk edilmis.



OZGECMIS:

» Prenatal: Annenin ilk gebeligi. Gebeligi boyunca duzenli doktor ve
USG kontrollerine gitmis. Takiplerinde herhangi bir patoloji
saptanmamis. Gebelik sirasinda sigara, alkol, madde kullanim
OykUsU ve radyasyon maruziyeti olmamis.

» Natal: 40 haftalikken 3.000 g olarak NSVY ile dogmus.

» Postnatal: Dogar dogmaz aglamis. Yenidogan YBU yatisi olmamis.
Fototerapi OykUsuU yok. Bilinen hastaligr ve alerjisi yok .



SOYGECMIS:

» ANNE: 25 Yas, sag, saglikli
» BABA: 27 Yas, sag, saglikli
Anne baba arasinda akrabalik yok. Bilinen ailesel hastalik yok.

» 1.COCUK: Hastamiz



FiZIK MUAYENE :

Vital Bulgular:
Ates: 36 C
Nabiz: 78 /dak
Solunum sayisi: 28 /dak
Tansiyon: 100/60 mm Hg

Tarti: 17,850 kg ( 50 p)
Boy: 114 cm (75 p)



FiZIK MUAYENE :

Genel Durum: lyi, halsizlik mevcut.

Cilt : Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi, purpura, pigmentasyon
bozuklugu yok.

Bas boyun: Sac ve sacl deri dogal. Kafa yapisi simeftrik. Boyunda kitle ve LAP yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupilller izokorik. GOz kUrelerinin her yone
hareketi dogal .

Kulak Burun Bogaz : Bilateral kulak zarlan dogal. Burun tikanikligi, akintisi yok.
Orofarinks ve tonsiller dogal.

Kardiyovaskiler: S1, S2 dogal. Ek ses yok. Ufirim yok . AFN her iki alt
ekstremitede aliniyor. Kalp tepe atimi 5.interkostal aralikta.

Solunum Sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor .Toraks deformitesi yok.
Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkus yok .

Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri normoaktif
rebound yok. HM ve SM yok.

Genitouriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok .



FiZIK MUAYENE :

Noromuskuler Sistem: Bilinc acik, gozler acik, uyku halinde artis var.
Ayakta desteksiz duramiyor .
Ataksik yOroyUs mevcut .
Desteksiz oturamiyor .
GKS :15
Yukar bakista nistagmus mevcut.
Ense sertligi yok. Anlamli cumleler kuruyor.
Parmak burun testi (-)

Disadiodokokinezi (+)



LABORATUVAR :

WBC: 7.7 x103/uL
NEU: 4.1x103/uL
RBC:4.35 x10¢/Ul
HGB :11.4g/dl

HCT: %33.5
MCV:79.6fL

PLT: 403x 103.7uL
CRP: 7.8 mg/dl
Sedim: 62 mm/h
Kreatin: 0,32 mg/dl

Ca: 9.7 mg/dl

Na: 139 mg/dl

K: 4,19 mg/dl

Mg: 2,1 mg/dl

P: 4,08 mg/dl
T.bilirGbin: 0,26 mg/dl
D.bilirGbin: 0,01 mg/dI
AST: 26,5 U/L

ALT: 11,8 U/L
AlbUmin: 43,77 g/dl



- Cekilen dis merkez MR* |

GORUNTULEME :




Patolojik Bulgular :

Akut yOrUme bozuklugu, ataksik yOrOyus
Desteksiz ofuramama

Mide bulantisi

Kusma

Parmak burun testi (+)
Disadiodokokinezi (+)

CRP: 7,8 mg/dl

Sedim: 62 mm/saat






TANI:Postenfeksiyoz serebellit (akut serebellar ataksi)

Hastadan Spinal grafi, batin USG, PAAC istendi .(Patolojik bir durumla karsilasiimadi.)-
paraneoplastik olaylar?

ANti-GQ1b calisiimak Uzere Capa E.A.H. ‘ne hasta serumu gonderildi .( Negatif geldi.)-
Miller Fisher'in ataksik formue

Hastaya IVIG 2 g/kg uygulandi.(5 gun)
Kusmalar olan hastaya ACT yapilarak idame mayileri verildi.

IVIG bitimini takiben ertesi gun atesi (38,4 C ) cikan hasta enfeksiyon acisindan tetkik
edildi.C.Enfeksiyon Hastaliklarina danisilan hastada viral etiyoloji dusunulerek ates
takibi yapildi .Destek tedavisi verildi.

Atesi dustu. Kusmalar sonlandi. Ataksik yuroyusu ve desteksiz oturmasi kismen duzeldi.

Hasta yatisinin 10. gununde 3 hafta sonrasina C. Noroloji poliklinik kontrolUne gelmesi
dnerisiyle taburcu edildi.






s Ataksi, iInsan vucudunun durus ve dengesinde bozukluk,
Istemli veya otomatik hareketlerde olmasi gereken uyumun
ve sonuc¢ olarak ince becerilerin bozulmasi halidir.

“ Ataksi, genellikle serebellar distonksiyonun sonucudur.
Bununla birlikte sinir sisteminin bircok seviyesindeki
bozukluklar da koordinasyonu etkileyebilir.



<« Akut ataksi, cocuklarda gorulen nadir bir
sikayettir.

<« Akut ataksinin nedenleri arasinda kitle lezyonlari
ve merkezi sinir sistemi enfeksiyonlar gibi yasami
tehdit eden durumlar yer alsa da cocuklarin
cogu Iyl huylu kendi kendini sinirlayan bir surece
sahipfir.



INFANT VE ERKEN COCUKLUK
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» Daha dnce saglikll cocuklarda goérilen ve siklikla bir enfeksiyonu
takiben ortaya cikan bir sesndromdur (birkac gun - 3hafta 6nce ).

» Pediatrik ataksi vakalarnnin %30 - 50°sini olusturur.

» Daha buyuk cocuklar ve adolesanlarn da etkileyebilmesine ragmen
genellikle 6 yasin altindaki cocuklarda gorulur.

» Insidansi 1/100.000-500.000 (cocuklarda ataksinin en yaygin nedeni)
» Kiz =erkek



» Akut serebellar ataksi siklikla habis olmayan atesli bir hastaliktian sonra
ortaya cikar.

» Coxackie, echovirUs, enterovirUs, EBV, hepatit A, HSV, HHV-6, kizamik,
kabakulak, parvovirts B19 dahil olmak Uzere patogenezde cok sayida
ajan sorumlu tutulmaktadir.

» Sistemik enfeksiyon kaniti olmaksizin varicella, HBV, kuduz ve papilloma
virgs icin asilamadan sonra da sendrom gelisen vakalar bidirilmistir.



» Akut serebellar ataksinin altinda yatan patojenik mekanizmalar fam
olarak belilenememis olsa da esas olarak otoimmunitenin neden
olduguna inanilimaktadir.

» Sentrozomlara karsi antiviral antikorlar ve otoantikorlar, glutamat
reseptdr delta2, miyelin iliskili glikoprotein, trifosfat izomeraz etkilenen
hastalarda serum ve /veya BOS ‘tan izole edilmistir.

» Diger vaka raporlarinda BOS icinde viral nukleik asitlerin fanimlanmis
olmasi beyin dokusunun enfeksiyonunun hastaliga katkida
bulunabilecegini dUsundUrmektedir.



Klinik:

Akut serebellar ataksi fipik olarak birkac¢ saat ile 1- 2 gin arasinda
gelisen semptomlarnn hizl baslangici ve ilerlemesiyle karakterizedir.

YUroyus problemi cogu hastada birincil semptomdur. Ancak bazi
hastalarda serebellar disfonksiyon ince motor kontrol problemleri
veya tremor ile sinirl olabilir.

Nistagmus (vakalarnn yaklasik yarisinda ), dizartri, kusma, irritabilite
veya daha buyuk cocuklarda bas agrisi eslik eden semptomlar
arasindadir.,

Ates, meningismus, fokal asimetrik norolojik bulgular ve ndbet
beklenmez.



Laboratuvar ve Goruntuleme

» Ataksiyle basvuran cocuklarda kandaki alkol seviyesi de dahil olmak Uzere
toksikoloji calismasi yapilmalidir.Gelis semptomlarnna bagl olarak ek testler
istenebilir.  Ornegin ;

. -Opsoklonus - myoklonusu olan ¢ocularda néroblastom agisindan
abdominal goruntuleme

-Ates, meningismus, ndbet veya degisken mental durum
varliginda BOS incelenmesi(ensefalit /akut serebellit acisindan ) yapilmalidr.

» Akut serebellar ataksisi olan cocuklarda BOS normal veya hafif lenfositik
pleositoz,yUksek protein (%25-50), artmis BOS IgG indeksi (%50) ve/veya
oligoklonal bantlar (%10-17) gosterebilir.

» Tum akut serebellar ataksi vakalannda norogoruntuleme gerekli degildir.
Atipik hastalik variginda MR ‘in BT ‘ye Ustunlugu vardir.



TANI

» Akut serebellar ataksinin tanist daha cok bir dislama tanisidr.

» Cocuklarda akut ataksinin en sik diger nedenlerinden olan toksik
maruziyet, Guillain — Barre sendromuyla (6zellikle MFS varyanti)
birlikte MSS enfeksiyonlarn ,infrakraniyel lezyonlar ,metabolik
bozukuklar ve nérodejeneratif hastaliklarin dislanmasi gerekir.

» Tipik semptomlan olan vakalarda ayrintill ©ykU, genel ve ndrolojik
muayene ve toksikolojiyle tani konulabillir.

» Atipik semptomlarn olan (mental durum degisikligi, hiperrefleksi,ek
norolojik semptom varligi, fravma 6ykUsu, opsoklonus —-myoklonus,
nobet vb.) BOS incelenmesi ve SSS goruntulemesi de dahil olmak
Uzere kapsamli bir degerlendirme gerekebilir.



Tedavi — prognoz

>

>

Akut serebellar atakside tedavi destek tedavisidir. Glukokortikoid
veya IVIG ile tedavi konusunda fikir birligi bulunmamaktadir.,

Anftiviral tedavisinin hastaligin seyrini veya sonucunu degistirdigine
dair yeterli kanit bulunmamaktadir.

Tipik olarak 2 - 3 hafta gibi bir sirede sekelsiz olarak iyilesen akut
serebellar ataksinin ortalama 10 - 12 gunlUk bir semptom suresi
vardir. Nadiren belirtiler iyilesmeden birkac haffa devam eder.

Semptomlarn k&tUlesmesi veya nuksu durumunda tani tekrar
gOzden geciriimelidir.

Cocuklar 2 - 3 hafta sonra klinik olarak yeniden degerlendiriimelidir.



Enfeksiydz immun aracill bir surecten kaynaklandigr disunUlen akut
demiyelinizan poliradikUlopatidir. Asi sonrasi da gelisen vakalar
bildirilmistir.

GBS buUyuk olcUde motor sinirleri etkilemesine ragmen %15 hastada

serebelluma duyusal girdi yitimine bagl olarak ataksi meydana
gelebilmektedir.

GBS'unun baska bir formu olan Miller Fisher Sendromunun klasik triadi:
-Ataksi
-Arefleksi -Oftalmopleji.

Miller Fisher sendromunda ataksi derin olabilir .GBS ile iliskili ataksi
genellikle birkagc gin boyunca ilerler .

GBS cocuklarda eriskinlere oranla daha iyi seyreder. %85 cocuk hasta
tam bir iyilik haline kavusur.



Siklikla oral ilag alimi sonrasi gorulur. Akut cocukluk cagr ataksisinin
%30'undan sorumludur.

Yaygin olarak antikonvulsan (fenitoin, karbamazepin, fenobarbital,
pirimidon ), kursun, CO, inhalanlar (toluen v ) alkol, benzodiazepin

allmi sonucu gorulur. Bunun yaninda diger istismar ilaclan da akilda
tutulmalidir.

Ataksiyle birlikte letarji, konfuzyon, mental durum degisikligi ya da
uygunsuz konusma gdzlenebilir.

Rutin idrar toksikolojisi ve bazi ilac/toksinlerin (antikonvUlzanlar, kursun
etanol )spesifik kan testleriyle tani konulabilir.



» VestiblUler aparatin inflamasyonu, siklikla bakteriyel veya viral bir ofitis
media sonrasi gelisir.

» Kafa hareketleriyle siddetlenen vertigo, isitme kaybl, kusma gdzlenir.
» Bebeklerde akut serebellar ataksiden ayirt etmek zordur.



Tum cocukluk cagi tUmorlerinde beyin sapi ve serebellum
tUmorlerinin orani % 45-60 dir.

Posterior fossa tUmorleri yavas ilerleyen ataksi ve intrakraniel basing
artistyla seyredebilir. Bulanti, kusma, progresif bas agrisini da icerir.
Bunun yaninda posterior fossa tUmorlerinde papilddem, kraniel
noropatiler ve diger fokal ndrolojik anomaliler mevcuttur.

Akut ataksiyle birlikte opsoklonus — myoklonus olmasi néroblastomu
dusUndUrmelidir.

Opsoklonus — myoklonus sendromlu cocuklarn yaklasik yarisina
noroblastom eslik eder.



» Travma veya vaskuler malformasyon sonucu serebelluma veya
posterior fossaya kanamada, ataksiyle birlikte yasami tehdit
edebilen intfrakraniyel basing artisi gorulUr.

» Hastanin genel durumu hizl bir sekilde bozulur.



» Akut ataksi vertebral veya basiller arter hastaligi sonucu gelisebilir.

» Orak hUcre hastaligl, hiperkoagulabilite durumlarn (SLE vb
).homosisteinUri, boyun travmasi sonrasi vertebrobasiller arter
diseksiyonu akut ataksi olarak kendini gosteren felce neden olabilir.



» Akut ataksiyle birlikte ates, ndbet, mental durum degisiklikleri, kraniel
sinir patolojileri, KIBAS bulgularnyla seyreder.

» Ataksi menenijitin erken belirtisi olabilecegi gibi ADEM (akut
postenfeksiydz demiyelinizan ensefalomiyelit) gibi enflamatuar
postenfeksiybz durumlarda da gorulebillir.

» Serebellar apse, genelllikle otitis media veya mastoidit sonrasi
komplikasyon olarak gelisir. Ataksiyle birlikte ates on plandadir. Kafa
iIci basinc artisina bagl olarak bas agrisi ve kusma da gdozlenir.



Bevyin sapi ensefaliti; yUksek morbidite ile iliskili akut ataksi sebebidir.

Ates, kranyal sinir patolojileri, mental durum degisikligi ve ndbet ile
karakterizedir.

BOS'ta pleositoz ile birlikte EEG degisiklikleri gbze carpar.
Listeria, Lyme hastaligl, EBV ve Herpes virls esas nedenlerdir.

Ensefalitli hastalarda refleksler korunur bu da onlar GBS ve Miller
Fisher Sendromu’ndan ayirir.



» Tipik olarak bir enfeksiyonu takiben ortaya cikan nadir bir hastalik

>

olan ADEM ataksiyle ortaya cikabilir.

ADEM ‘in yaygin ndérolojik ozellikleri arasinda ndbetler, kranyal

noropatiler, halsizlik, hemiparezi, duyusal defisitler ve fransvers miyelit
bulunmaktadir.

Degisen mental durum ve multifokal ndrolojik defisitlerin fulminan

baslangici ADEM'i akut serebellar ataksi gibi benign etiyolojilerden
ayirr.



» Bunun disinda akut,epizodik vekronik ataksiye neden olabilen baska
bircok durum vardir :

-Hipoglisemi

-Nobet

-Opoklonus — myoklonus sendromu
-Metabolizma hastaliklari
-Konjenital anomaliler
-Dejeneratif/genetik surecler

-Konversiyon Bozuklugu



| Is the ataxia acute, episodic, or chronic? |

v

| Acute

Yes

1
MNo

¥

Chronic

'

Yas

¥

| Is there a history of head or neck trauma?

Yes

| Urgent neurcimaging is indicated 1 |

¥

¥

Diagnostic possibilities include:

= Migrane syndromes

= Non-migraine channelopathies

= Seizure

= Benign paroxysmal wertigo

= Inborm errors of metabolism
{particularly amino acid transport
disorders and mitochondrial
cytopathies)

Diagnostic possibilities include:

= Congenital abnormalities of the
posterior fossa

= Degenerative CNS diseases

= Genetic disorders
{eg. spinocerebellar ataxias)

= Inborn errcrs of metabolism
{eg. lysosomal and peroxisemal
disorders)

= Multiple sclerosis

Meurcimaging
positive

Neurcimaging
negative

|

|

Diagnostic possibilities include:
= Intracranial hemorrhage
= Carebellar contusion
= Stroke

= Vertebrobasilar artery
dissection
= Concussion

Diagnostic possibilities imcluda:

1
MNo

¥

Are ANY of the following present?
= Signs/symptoms of increased ICPA
= Focal neurclogic findings
= Fever with meningismus

T
No

¥

Are either of the following present?
= History of toxic exposure
= Positive toxicology screen

T
No

¥

1
Yes

¥

Urgent neurcimaging
is indicated 1

Y

present?
= Weakness
= Areflexia

Are either of the following

Diagnostic possibilities
include:

= Drug ingestion

= Intexication

Neurcimaging
positive

MRI shows multiple
demyelinating lesions
in the deep white matter

Neurcimaging
negative

T
Yes

¥

1
Mo

¥

include:

Diagnostic possibilities

= Guillain-Barré syndrome
= Miller Fisher syndrome
= Tick paralysis

Are either of the following
present?
= Opsoclonus-mycclonus
= Abnormal urine
catecholamines

v

v

v

= Posterior fossa tumor

= Hydrocephalus

= Cerebellar abscess

= Increased ICP with tonsillar
herniation

= Stroke &

Diagnostic possibilities include:

Likely diagnosis:
= ADEM

Diagnostic possibilities include
{LP may be indicated):

= Meningitis

= Brainstemn encephalitis

Yes No
¥ ¥
Likely diagnosis: Are either of the following
= Neuroblastoma prasent?
= Acute otitis media
= Vertigo
Yes No

¥ ¥

Likely diagmosis:
= Labyrinthitis

Was there a recent
wiral illness?

T
Yes

¥

1
No

¥

Likely diagnosis:
= Acute cerebellar ataxia®

Diagnostic possibilities
include:
= Conversion disorder¥
= Acute cerebellar ataxia
= Initial presentation of a
chronic or episodic cause
of ataxia




