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Posterior Fossa Kistlerinde
Radyolojik ve Klinik Degerlendirme

Radiological and Clinical Assessment in
Posterior Fossa Cysts

OZET Amag: Posterior fossa kistleri serebellumun en sik kargilagilan dogumsal anomalileridir. Bu
caligmada posterior fossa kistlerinin klinik ve radyolojik 6zellikleri gozden gegirilmistir. Gereg ve
Yontemler: Beyin manyetik rezonans goriintiilemesinde posterior fossa kisti saptanan 10’ u kiz 9'u
erkek, ortalama yas1 4 (7 giin-17 yas) yil olan 19 olgunun klinik ve radyolojik bulgular: geriye do-
niik olarak degerlendirildi. Bulgular: On dokuz olgu arasindan, 8 olguda klasik Dandy-Walker mal-
formasyonu, 1 olguda infravermiyan, 1 olguda supravermiyan ve 9 olguda retrovermiyan kist
saptandi. En sik goriilen klinik bulgu olan mental retardasyon 11 olguda saptandi. Mental retardas-
yonu olan 9 olguda eslik eden serebral anomali ve 3 olguda vermis displazisi saptandi. Mental ve mo-
tor gelisimi normal olan 3 olguda retroserebellar kist izlendi. Sonug: Posterior fossa kisti saptanan
olgularda normal vermis gelisimi ve serebral anomalinin olmamas: mental gelisim i¢in 6nemli ol-
makla birlikte, manyetik rezonans bulgulariyla klinik prognoz arasinda her zaman uyum olmaya-
bilir.

Anahtar Kelimeler: Serebellum; manyetik rezonans goriintiileme; Dandy-Walker malformasyonu

ABSTRACT Objective: Posterior fossa cysts are the most common congenital malformations of the
cerebellum. In this study we have reviewed radiological and clinical findings of posterior fossa cysts.
Material and Methods: Magnetic resonance (MR) images obtained in 19 patients with a diagnosis
of posterior fossa cysts were retrospectively studied. Study group included 9 boys and 10 girls; the
age was 4 years who ranged in age from 7 days to 17 years at the time of their MR images study.
Results: Among 19 cases; 8 were true Dandy- Walker malformations, 1 case had infravermian, 1 ca-
se had supravermian, and 9 cases had retrocerebellar cyst. Eleven patients presented with mental
retardation, which was the most common clinical finding. Nine patients with mental retardation
had associated brain malformation. Three patients with vermis dysplasia showed mental retardati-
on. Three patients with normal intellectual development had a retrocerebellar cyst. Conclusion:
Normally vermis development and absence of supratentorial anomaly on MR appear to be a good
prognostic factor for mental development in patients with posterior fossa cysts. Poor correlation be-
tween the severity of MR and clinical findings is found in posterior fossa cyst.
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oriintilleme tekniklerindeki ve molekiiler genetikteki ilerlemeler

posterior fossanin konjenital anomalilerine olan ilgiyi artirmigtir.

Posterior fossa kistlerinin tanimlanmasinda belirsizlikler ve kari-
sikliklar olabilir. Bu malformasyonlarin dogru tanimlanmasi prognoz belir-
leme, genetik danigmanlik ve ailenin bilgilendirilmesi agisindan 6nem tagir.!
Bu ¢alismada posterior fossa kisti saptanan 19 olgunun klinik 6zellikleri ve
beyin manyetik rezonans (MR) bulgular1 degerlendirilmistir.
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I GEREG VE YONTEMLER

Aralik 2003 ve Haziran 2008 tarihleri arasinda kli-
nik yakinmalari nedeniyle iinitemize yonlendirilen
ve beyin MR tetkikinde posterior fossa kisti bulu-
nan 10" u kiz 9’u erkek ortalama yas1 4 (7 giin— 17
yas) yil olan 19 olgunun klinik ve radyolojik bulgu-
lar1 geriye doniik olarak degerlendirildi. Bir olgu
prenatal tani aldi. Olgularin ortalama 3 yillik takip
bulgularina hastane kayitlarindan ulasildi. Hasta ya-
s1, cinsiyeti, bagvuru yakinmalari, eslik eden siste-
mik bulgulari, nérokognitif durumu ve tedavisi
degerlendirildi. Stanford - Binet ve Wechsler ¢o-
cuklar i¢in zeka 6lcegi - Revize (WISC-R) testleri-
ne gore 14 olgunun noérokognitif gelisimi
degerlendirildi. Test sonuglarina gore 70-85 sinir
zeka, 70 ve alt1 zeka geriligi olarak kabul edildi. Iki
yasindan kiiciik olan ve takip edilemeyen 5 olgu-
nun mental gelisimi degerlendirilemedi. Beyin MR
incelemesi 1.5 Tesla MR (Siemens Avanto ve Sie-
mens Symphony, Erlangen-Germany) ile gercek-
lestirildi. Biitiin olgulara aksiyel ve sagittal spin eko
T1 agirlikh (500/11/2, TR/TE/NEX), koronal and ak-
siyel turbo spin eko T2 agirlikh (4500/110/2, TR/TE/
NEX) ve aksiyel FLAIR agirlikli (9000/110/2,
TR/TE/NEX) goriintiiler alindi. Goriintiiler 2 rad-
yolog (O.A, T.Y) tarafindan birlikte degerlendiril-
di. Goriintiiler degerlendirilirken 6zellikle eslik
eden beyin sap1 anomalisi, posterior fossanin genis-
ligi, torkuler herofilinin lokalizasyonu, serebellar ve
vermis agenezisi, vermis rotasyonu ve displazisi,
posterior fossa kistinin dordiincii ventrikiille iligki-
si, posterior fossa kistinin lokalizasyonu, komsu ya-
pilara sekonder etkileri, eslik eden hidrosefali ve
supratentoriyal anomalilerin varligina dikkat edildi.

I BULGULAR

En sik goriilen klinik bulgu olan mental retardas-
yon 11 olguda saptandi. Olgularin klinik 6zellikle-
ri Tablo 1'de o6zetlendi. Dokuz olguda akraba
evliligi vardi. Alt1 olguda kardiyovaskiiler anoma-
li, 3 olguda iirogenital anomali ve 5 olguda sindak-
tili saptandi. Yapilan beyin MR tetkikinde 8 olguda
klasik Dandy-Walker malformasyonu (DWM) (Re-
sim 1), 1 olguda infravermiyan, 1 olguda supraver-
miyan ve 9 olguda retrovermiyan kist saptandi
(Resim 2, 3). Posterior fossa kistlerine eglik eden
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TABLO 1: Posterior fossa kistlerinde klinik bulgular.

Klinik Bulgular Hasta (n=19)
Mental retardasyon 11
Motor-mental retardasyon
Nébet

Makrosefali

Oksipital sislik
Konusmada gecikme
Sensorondral isitme kayb!
Basagrisi

Vertigo

Sasilik

(o]

- a4 a4 2 aN N~ o

RESIM 1: Motor mental geriligi olan 4 aylik kiz gocukta T1 agiriikl sagittal (a)
ve T2 agirlikli aksiyel (b) gériintiilerde genis posterior fossa, 4. ventrikiille
iliskili posterior fossa kisti ve vermisde hipoplazi izlenmektedir.

RESIM 2: Motor-mental geriligi bulunan 1 yasinda kiz gocukta T1 airiikli ak-
siyel (a) ve sagittal (b) gérunttilerde posterior fossa normal genislikte, ver-
misde hipoplazi ve displazinin eslik ettigi infravermiyan posterior fossa kisti
izlenmektedir.

anomaliler Tablo 2’de 6zetlendi. En sik eglik eden
bulgu olan hidrosefali 12 olguda izlendi. Tan1 anin-
da hidrosefali olan 12 olgudan, 2’sine ventrikiilo-
peritoneal sant, 8’ine kistoperitoneal sant uygu-
land1. Klasik DWM'’li olgularin hepsinde eslik eden
serebral anomali vardi. Klasik DWM’li 8 olgudan
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RESIM 3: Sensoronoral isitme kaybi, vertigo, anormal serebellar testlerde
bozulma ile bagvuran 14 yasinda kiz olguda T2 agirlikli aksiyel(a) ve T1 agir-
Iikli sagittal(b) gériintillerde retroserebellar yerlesimli BOS'la benzer sinyal
ozelligi gosteren posterior fossa kisti izlenmektedir.

TABLO 2: Posterior fossa kistlerine eslik eden bulgular.

Radyolojik Bulgular Hasta (n=19)
Hidrosefali 12
Sefalosel 3
Serebellar kist benzeri yapilar 2
Akuadukt stenozu 2
Miyelinizasyonda gecikme 2
Korpus kallozum yoklugu 1
Subepandimal heteretopi 1
Septum pellisidum yoklugu 1
Siringohidromyeli 1
Kord atrofisi 1

7’sinde ilk bagvuru yas: yasamin ilk yilindaydi. Bu
olgularin 5’inde norokognitif degerlendirme yapi-
lamazken, kalan 3 olguda mental retardasyon mev-
cuttu. Infravermiyan ve supravermian kisti olan iki
mental retarde olguda eslik eden serebral anomali
mevcuttu. Retrovermiyan kist saptanan 9 olgudan
5’inde supratentorial anomaliler mevcutken diger-
lerinde eslik eden anomali saptanmadi. Retrover-
miyan kisti olan 9 olgunun 6’sinda mental retar-
dasyon izlendi. Mental retardasyonu olan olgula-
rin 4'iinde eslik eden serebral anomali izlenirken, 2
olguda eslik eden serebral anomali saptanmadi. Se-
rebral anomalisi olmayan mental retarde 1 olguda
tek tarafli serebellar hipoplazi mevcuttu. Nérokog-
nitif gelisimi normal olan 3 olgunun, 1’inde erken
donemde kontrol altina alinmis hidrosefali izlenir-
ken, diger 2 olguda eslik eden bulgu saptanmada.
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I TARTISMA

Serebellum ilk gelismeye baslayan beyin yapilarin-
dan birisidir ve gelisimi dogumdan sonra birkag ay
devam eder. Bu uzamis gelisim siireci serebellumu
dogumsal anomalilere hassas kilar. Serebellumun
en sik kargilagilan dogumsal anomalileri posterior
fossa kistleridir. Posterior fossanin kistik malfor-
masyonlar;; DWM, Dandy-Walker varyanti, per-
sistant Blake pos kisti, mega sisterna magna ve
araknoid kistleri igerir.?3

Klasik DWM disinda posterior fossa kistleri-
nin radyolojik olarak birbirinden ayriminda belir-
sizlikler ve karigikliklar olabilir.! Radyologa diisen
gorevler kistin lokalizasyonun (retrovermiyan, sup-
ravermiyan, infravermiyan), komsu yapilara (sere-
bellum, torkuler herofili ve oksipital kemik)
sekonder etkilerinin, vermisin boyutunun, lobii-
lasyon ve rotasyon derecesinin, beyin sap1 ve sup-
ratentorial anomalilerin ve eslik eden hidro-
sefalinin tanimlamasidir.

Posterior fossa kistleri arasinda klasik DWM en
siddetli malformasyondur ve karakteristik radyolo-
jik bulgulara sahiptir. Klasik DWM serebellar ver-
misin yoklugu ya da hipoplazisi, serebellar
hemisferlerin hipoplazisi, dérdiincii ventrikiliin kis-
tik dilatasyonu ve genislemis posterior fossa ile ka-
rakterizedir.* Olgularin %70’i diger santral sinir
sistemi anomalilerine eslik eder. DWM’ye eslik eden
serebral anomaliler hidrosefali, korpus kallozum
yoklugu ya da hipogenezisi, polimikrogri, gri cevher
heterotopisi, oksipital sefalosel ve siringohidromye-
lidir.> Ayrica en sik kardiyovaskiiler olmak {izere
irogenital, intestinal, fasiyal ve ekstre-
mite anomalileri eglik edebilir.® Olgularin ¢ogu yeni-
dogan doneminde makrosefali, oksipital sefalosel ve
hidrosefali ile prezente olur. Olgularin %901na hid-
rosefali eslik eder. Bu olgularda kistoperitoneal sant
uygulanir. Eger akuadukt stenozu varsa ayrica ven-
trikiiloperitoneal sant da uygulanmaktadir.” Bizim 7
olgumuz ilk bir yilda tani aldi. Tiim olgularimizda
eslik eden serebral anomali vardi. Alt1 olgumuzda
hidrosefali vard: ve kistoperitoneal sant uygulanda.
DWM izole malformasyon olarak tanimlanabilir ya
da genetik sendromlarla birliktelik gosterebilir.

Farkli sendromlara eslik eden formlar: otozomal re-
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sesif gecis gosterebilir. Ancak olgularin ¢ogu spora-
diktir ve rekirrens riski dusiiktiir.® Bugtinlerde
DWM olgularinda ZIC 1 ve ZIC 4 genlerinde deles-
yon tanimlanmgtir.’ Bizim olgularimizda aile hika-
yesi yoktu. Genetik degerlendirme yapilmadi.

Motor 6grenme, yiiksek biligsel fonksiyonlar,
dil gelisimi ve koordinasyon merkezi olarak sere-
bellumun rolii iyi bilinmektedir. Serebellar hasta-
liklarda ataksi, dismetri, disdiadokokinezi, hipotoni,
okiiler-motor apraksi, mental gerilik, nistagmus,
epilepsi, sasilik, ylirime ve konugma bozukluklar:
tamimlanmigtir.'!? Serebellar malformasyonlu ¢o-
cuklarda kargilasilan en sik klinik bulgu mental ge-
riliktir.!® Biligsel fonksiyonlarin derecesi siddetli
mental gerilikten normal fonksiyon gibi genis bir
aralikta degisiklik gosterebilir. MR bulgularinin
siddeti ve klinik bulgularin siddeti arasinda her za-
man iyi bir uyum bulunmamaktadir. Insidental ola-
rak saptanan biylik posterior fossa kistleri
olabilecegi gibi, kiiciik posterior fossa kistleriyle
birlikte kotii kognitif sonuglar bildirilmistir.? Bizim
benzer MR o6zellikleri gosteren 3 retroserebellar
kistli olgumuzdan ikisinde mental retardasyon izle-
nirken digerinin nérokognitif gelisimi normaldi.
DWM olgularinda literatiirde mental gelisimle ilgi-
li bulgular degiskenlik géstermektedir. Onceki ga-
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entelektiiel gelisim, %40 mental gerilik ve %20 s1-
nirda zeka geriligi bildirilmistir.® Eslik eden santral
sinir sistemi anomalisi, isitme ve gérme bozukluk-
lar1, nobet ve hidrosefali ile kiste erken miidahale
mental gelisimde dnemlidir. Vermis displazisi ile
rotasyonu ve eslik eden serebral anomali mental
gelisimi etkileyen en 6nemli parametrelerdir.' Bi-
zim 11 olgumuzda mental gerilik saptandi. Bunlar-
dan 3’tinde vermis displazisi, 9'unda serebral
anomali vardi. Serebral anomalinin ve vermis disp-
lazisinin eslik etmedigi 2 retroserebellar kist olgu-
sunda mental retardasyon saptandi. Bu olgulardan
birinde tek tarafli serebellar hipoplazi mevcuttu.

Retrospektif olarak planlanan bu ¢aligmada
tim hastalarda nérokognitif degerlendirme yapi-
lamamagstir. Hidrosefali, nobet, eslik eden vermis
displazisi ve serebral anomalinin mental retardas-
yonla iligkisi istatistiksel olarak degerlendirilme-
mistir. Prospektif bir ¢calismada daha uygun ve
spesifik kognitif testler yapilarak, biligsel 6zellik-
ler ve MR bulgular1 daha ayrintili karsilagtirilabi-
lir.

Sonug olarak, posterior fossa kisti saptanan ol-
gularda beyin MR bulgular1 nérokognitif gelisim
i¢in her zaman belirleyici olmamakla birlikte, ver-
mis displazisinin olmas: ve eslik eden serebral ano-

ligmalarda

DWM

olgularinin %40 normal

mali kotii mental gelisime genellikle eslik eder.
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