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Arka Cukur Cerrahisi

Sonrasinda Cocuklarda
Serebellar Mutizm:
Literatiuriun Gozden
Gecirilmesi

Cerebellar Mutism after Posterior
Fossa Surgery in Children:
Review of the Literature

(074

Serebellar mutizm, pediatrik yas grubunda arka gukur cerrahisinden sonra
gortilen nadir bir komplikasyondur ve klasik olarak kranyal sinir disfonksiyonu
ve uzun trakt bulgulariyla seyreden gegici bir durumdur. Mutizme kadar
ilerleyen konusma azalmasi, emosyonel labilite, hipotoni ve ataksiyi kapsar.
Patofizyolojisi ve anatomik kaynag: hala kesin olmasa da, bu duruma yol agan en
stk neden beyin sapina ve siklikla kortekse giden dentatorubrotalamik trakta ve
dentat ntikleusta meydana gelen vaskiiler spazm olarak kabiil edilmektedir. Bu
hastalik bir¢ok baska durumlarda tanimlanmis olup, multidisipliner yaklagim
gerektirir ve norosiriirjenler hastaligin semptomlari, fizyopatolojisi, tarusy,
ciddiyet derecesi, tedavisi ve prognozu hakkinda bilgi sahibi olmalidir. Bu yazida,
mevcut literatiire uygun olarak bu antiteyi ileriye dontik tartismak istedik.

ANAHTAR SOZCUKLER: Arka cukur cerrahisi, Pediatrik yas grubu, Serebellar
mutizm, Vaskiiler spazm

ABSTRACT

Cerebellar mutism is a rare postoperative complication of posterior fossa surgery
in the pediatric age group and is classically transient, with cranial nerve
dysfunction and long-tract signs. It consists of diminished speech progressing to
mutism, emotional lability, hypotonia, and ataxia. Although the pathophysiology
and anatomical substrate of cerebellar mutism still remain unclear, the most
accepted cause for this condition is vascular spasm with involvement of the
dentate nucleus and the dentatorubrothalamic tracts to the brain-stem, and
subsequently to the cortex. This disorder has been described in many other
situations and consequently neurosurgeons should be familiar with its symptoms,
physiopathology, diagnosis, degrees of severity, treatment, and prognosis, since a
multidisciplinary approach is required. We therefore made an attempt in this
paper to further understand this entity using the relevant literature.

KEY WORDS: Posterior fossa surgery, Pediatric age group, Cerebellar mutism,
Vascular spasm
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GIRiS

Mutizm farkli etyolojik faktorlerin rol oynadigi
cesitli norolojik durumlarda ortaya ¢ikabilen, biling
degisikligi ve diger afazik semptomatoloji ile iligkili
olmayan, konusmanin tamamen ortadan kalktig
durum olarak tanimlanmaktadir (16, 70). Ozellikle
posterior fossa tiimorlerinin cerrahi girisimlerinden
sonra ortaya c¢ikan formu ilk olarak 1985te
tamimlanmis ve “serebellar mutizm” olarak
adlandirilmistir (55, 74). Serebellar mutizm posterior
fossa tiimor cerrahisinin nadir ancak siddetli
morbiditelerinden biri olarak kabul edilmektedir.
Yetigkinlere gore c¢ocukluk c¢aginda daha sik
bildirilmekte ve insidansinin %7,5-25 oldugu o6ne
stiriilmektedir (19).

Ik tanimlandigr yildan bu yana 200’e yakin
serebellar mutizm vakas: bildirilmistir. Bu yazida
serebellar mutizm gelisiminde rol oynayan risk
faktorleri, etyolojik mekanizmalar1 ve uzun dénem
sonuglar1 ile ilgili yazin bilgilerinin gézden
gecirilmesi amaglanmistir. Cocukluk ¢aginda ortaya
¢ikan serebellar mutizm ile ilgili yaymlanmus klinik
aragtirmalar, vaka bildirimleri ve vaka serileri
pubmed arama motoru kullanilarak
degerlendirilmistir.

Serebellar mutizmin karakteristik 6zellikleri

1) Serebellar kitle rezeksiyonu sonrasinda mutizmin
gelismesi,

2) Cerrahi igslem sonrasinda mutizmin gelismesine
kadar birka¢ giin stiren normal bir konusma
doneminin olmasi,

3) Mutizm tablosunun cerrahi girisimden ortalama
1-6 ay sonra diizelmesi,

4) Diizelme evresinde dizartrinin ortaya ¢ikmasi,

5) Mutizm tablosuna nérolojik ve nérodavranigsal
anormalliklerin eglik etmesidir (11,20).

TARTISMA

Serebelumun motor ve kognitif islevleri
konusmanin tretilmesinde onemli rol
oynamaktadir. Serebellumun paravermal bolgeleri
orofasial  kaslarin  koordinasyonunu saglar.
Manyetik rezonans goriintiileme (MRG)
calismalarinda cene ve dudak hareketleri esnasinda
anterior lobun paravermal bolgelerinde sinyal artist
oldugu saptanmustir (67). Bu bilgiler g6zéniinde
bulunduruldugunda, serebellar hasar nedeniyle
gelisen orofasial kaslarin koordinasyonunda
bozulmanin mutizime yol acgabilecegi One
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siirtilmektedir. Bunun yaninda serebellar mutizimi
olan hastalarda damak, ¢ene ve dudak hareketlerinin
normal oldugunu bildiren c¢alismalara da
rastlanmaktadir (3,22). Bu nedenle, konusmanin
tiretiminde serebellumun daha kompleks bir rolii
oldugu ve mutizm gelisiminde farkli patofizyolojik
mekanizmalarin da devreye girdigi diistinil-
mektedir. Vokal intonasyon, konugsma hizinin
diizenlenmesi, kelimelerin i¢sel diistintilmesi ve sese
doéntistiiriilmesi  konusmanin kognitif alaniyla
iligkilidir ve sag posterior lateral serebellumun bu
alanda roli oldugu distintilmektedir (28). Serebellar
mutizm olgularinda da diizelme evresinde konusma
hizinda yavaglik, kelime tiretiminde yetersizlik gibi
sorunlar ortaya gikmaktadir.

Serebellumun anatomik yapilarindan o6zellikle
vermis ve dentat nukleusun etkilendigi durumlarda
serebellar mutizm gelisme riskinin arttig:
bildirilmektedir (22,50,53). Vermian insizyonun
uzunlugu (17), serebellar orta hat (53), dérdinci
ventrikiil ve beyin sapma yakin yerlesimli
timorlerin  rezeksiyonu (69), cerrahi girisim
sonrasinda hidrosefali ve menenjit gelisimi (27, 60)
serebellar mutizm gelisiminde rol oynayan diger risk
faktorleridir.

Yazinda bildirilen toplam 197 ¢ocukluk c¢ag:
serebellar mutizm olgusuna rastlanmugtir. Serebellar
mutizm tablosu 187 olguda tiimor cerrahisi, iki
olguda arterio-vendz malformasyon (22,72), bir
olguda spontan hematom (62), bir olguda hemolitik
uremik sendrom (47), ve 6 olguda enfeksiyon
(serebellit) (24,47,51,56,64) sonrasinda ortaya
cgikmistir. Olgularin 96’s1 erkek, 67’si kizdir, 34
olgunun cinsiyeti yazinda belirtilmemistir. Yas
aralig1 2-16 yas olup ortalama yas 5.6 yildir. Timor
lokalizasyonu 156 olguda (%78.8) orta hat, 17 olguda
(%8.5) ise her iki serebellar hemisfer yerlesimlidir.

Tumoriin ~ histopatolojik ~ bulgular1 130
medulloblastom, 38 astrositom ve 19 ependimom
olarak saptanmustir (Tablo I). Cerrahi girisim ile
mutizm gelismesi arasinda gegen siire 0-11 giin
(ortalama 1.5+1.7 giin) olarak 154 olguda
bildirilmistir. Yiizkirkdokuz olguda mutizmin yarim
gln-2.5 y1l arasinda (ortalama 49.7485.5 giin) devam
ettigi saptanmustir. Yiizaltmigbes olguda ise, mutizm
diizeldikten sonra dizartrik konusmanin gelistigi, iki
olguda mutizm tablosundan sonra herhangi bir
motor konusma bozuklugu gelismedigi bildirilmigtir
(50). Bir olguda 2.5 yillik takibinin sonucunda halen
mutizm tablosu devam etmektedir (63). Uzun
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Tablo I Serebellar mutizm gelisen pediatrik yas grubundaki hastalarin analizi

Kaynak No | Mutizm Yas cinsiyet noropatoloji | lokalizasyon | Dizartri
Olgu gelisen
sayisi olgu sayisi

[11] 12 4-8 E (1) MB (9) Orta hat 12

K (1) AS (2)
Bilinmiyor EP (1)
(10)
[69] 2 45 E Q) MB (1) Orta hat 2
EP (1)
[52] 3 7-12 E (3) MB (2) Ortahat 3
AS (1)
[53] 12 3516 E (8) MB (7) Orta hat 12
K (4) AS (3)
EP (2)

[61] 6 4-11 Bilinmiyor MB (6) Ortahat 6

[42] 1 10 K (1) MB (1) Orta hat-sol Bilinmiyor

hemisfer

[57] 6 6-8 Bilinmiyor | MB (6) Ortahat 4

[50] 4 5-11 E(1) MB (3) Orta hat 2

K (3) AS (1)
[17] 8 2512 E (3) MB (7) Orta hat 6
K (5) EP (1)
[68] 5 3125 E () MB (3) Ortahat 3) | 5
K(@3) AS (1) Orta hat-sol
EP (1) hemisfer (2)
2] 1 14 K1) MB (1) Orta hat 1
[36] 5 3-14 E (4) MB (3) Ortahat Bilinmiyor
K (1) AS (1)
EP (1)

[60] 2 5-11 E (2) MB (2) Orta hat- sol 2

hemisfer

[48] 1 4 K(1) MB (1) Ortahat 1

7] 1 9 K (1) MB (1) Orta hat 1
44 1 4 E (1) MB (1) Orta hat Bilinmiyor
10 3 6-8 E (2) MB (3) Orta hat 3

K (1)
41 1 6 E (1) MB (1) Orta hat 1
25 7 3-11 E (5) MB (6) Ortahat 7

K () AS (1)
[31] 2 5-14 EQ) MB (1) Orta hat 2

AS (1)

[45] 1 10 E(1) AS (1) Bilinmiyor Bilinmiyor

[59] 1 7 E (1) MB (1) Orta hat Bilinmiyor

[26] 3 25 E) MB (2) Orta hat 3

K (2) EP (1)
[23] 20 2-13 E (12) MB (16) Ortahat (13) 20
K (8) AS (1) Orta hat-sol
EP (3) hemisfer (7)
163] 7 415 EQG) MB (3) Orta hat 7
K (4) AS (4)
73 1 8 K (1) MB (1) Ortahat 1
30 1 8 K (1) MB (1) Orta hat 1
32 1 9 E(1) MB (1) Orta hat 1
[35] 2 10-11 E (1) MB (2) Bilinmiyor 2
K1)
[3] 3 5-13 E (1) MB (2) Ortahat 3
K(2) AS (1)
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6] 1 8 K1) MB (1) Orta hat 1
[14] 6 Bilinmiyor | Bilinmiyor | MB (2) Bilinmiyor 6
AS (4)
[39] 2 5 E (2) MB (1) Ortahat 1(1 olguda
AS (1) bilinmiyor)
[2] 2 59 E(2) MB (2) Orta hat 1 (1 olguda
bilinmiyor)
[38] 2 10-11 E (1) MB (2) Ortahat Bilinmiy or
K1)
[72] 2 11-12 E() MB (1) Bilinmiy or 2
AS (1)
[37] 6 4-10 E (3) MB (3) Orta hat 3 (3 olguda
K (3) AS (2) bilinmiyor)
EP (1)
[43] 4 3-7 E (2) MB (3) Ortahat (2) 1 (3 olguda
K ((2) EP (1) Bilinmiyor (2) | bilinmiyor)
65 1 6 K@) MB (1) Orta hat 1
29 5 5-12 E (2) MB (3) Orta hat Bilinmiy or
K(3) AS (2)
[21] 2 6-8 K ((2) MB (1) Orta hat 2
AS (1)
[54] 7 316 EG) MB (7) Orta hat 7
K (2)
13 1 8 E (1) MB (1) Orta hat Bilinmiyor
18 1 7 E (1) MB (1) Orta hat Bilinmiyor
[33] 6 49 Bilinmiyor | MB (4) Ortahat (5) 6
AS (2) Orta hat-Sol
hemisfer (1)
49] 1 5 E (1) MB (1) Orta hat 1
1] 2 4-12 Bilinmiyor | AS(2) Orta hat-sol 2
hemisfer
27] 3 6-9 EQ) AS (3) Orta hat 3
K(2)
4] 1 14 E (1) AS (1) Orta hat 1
34] 2 212 EQ) AS (1) Orta hat 2
EP (1)
15 1 5 K (1) EP (1) Orta hat 1
46 1 3 K (1) EP (1) Bilinmiyor 1
8] 1 4 K (1) EP (1) Orta hat 1
71] 1 8 E() EP (1) Orta hat 1
[5] 1 4 E (1) EP (1) Orta hat 1

E=erkek, K=kadin, MB=medulloblastom, AS=astrositom, EP=ependimom

donem takip calismalarinda 23 hastada motor
konusma bozukluklarinin bir yildan daha uzun stire
devam ettigi saptanmistir (1,12,13,15,16,17,23,
33,35,37,38,63).

Tumor tipi ve boyutunun serebellar mutizm
gelisimi  tizerindeki etkilerinin  arastirildig:
calismalarda 6zellikle medulloblastom ile iligki 6n
plana ¢ikmaktadir. Medulloblastom capinin her bir
cm artisinda serebellar mutizm gelisme riskinin 1.76
oraninda artig1 bildirilmektedir (11). Ayn1 calismada
orta hat yerlesimli medulloblastom rezeksiyonu
sonrasinda serebellar mutizm gelisme riski lateral
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hemisfer yerlesimine gore 8.2 kat fazla bulunmustur
(11). Kotil ve arkadaslar1 (40) arka cukur tiimérii

edilen 32
Bu calismada,

nedeniyle gocugu

serebellar

opere
degerlendirmiglerdir.
mutizm gelisme orant %32 (10 hasta) olarak
saptanmistir. Medullablastom tanili 20 ¢ocugun
6’sinda serebellar mutizm gelistigi, tiimor capinda
her 1 cm’lik artista serebellar mutizm gelisme
riskinin 1.53 oraninda arttig1 bildirilmistir. Orta hat
yerlesimli tiimor varhiginda da riskin 6 kat arttigi
saptanmigstir. Sonug olarak bu c¢alismada 6zellikle
orta hat yerlesimli ve ¢api 5 cm’den biyiik
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medulloblastomanin serebellar mutizm gelisimi
agisindan  bir  risk  faktorii  sayilabilecegi
vurgulanmistir (40).

Mutizm ortaya ¢ikmadan Once postoperatif
dénemde normal konusma déneminin olmasi daha
kompleks nedenlerin rol oynadigini akla
getirmektedir. Cerrahi girisim sonrasi vazospazm ve
beyin kan akimi bozukluklaria bagh olarak gelisen
gecici iskeminin (6zellikle dentat nukleusu
etkileyen) serebellar mutizm gelismesine neden
olabilecegi 6ne stirtilmiistiir (33). Bu hipoteze gore
6dem ve iskeminin c¢6ziilmesiyle akut mutizm
tablosu dizartriye dontiserek diizeliyor olabilir.

Serebellar mutizmin klinik progresyonunu
aragtiran az sayida c¢alisma bulunmaktadir (10,33,
57). Catsman-Berrevoetes ve ark. (10) mutizmin
diizelme evresinde siklikla dizartri gelistigini, bu
nedenle bu sendrom ic¢in “mutizm ve takip eden
dizartri” teriminin kullanilmasiin uygun olacagin
One stirmtiglerdir. Bir bagka calismada, serebellar
mutizm gelisen 4 ¢ocugun operasyon sonrast 3-5.
giinlerde hig ses tiretemedikleri, 3-4. haftada giilme
aglama gibi sesler c¢ikardiklar1 ve kelime
olusturduklari, 5-6. haftalarda ciimle kurabildikleri,
3-6. aylarda ise, normal ekspresif dil becerisini
kazandiklar bildirilmistir (57). Ancak tonasyon ve
konusma hizindaki sorunlar 24 aya kadar devam
etmistir. Huber ve ark. (33) serebellar mutizm
gelisen cocuklarin on yillik takip sonuclarinda
mutizm gelismeyen ve saglikli kontrol grubuna gore
daha fazla dizartri, akicihik bozuklugu ve konusma
hizi sorunlarmin oldugunu bildirmislerdir. Bu
sonuglar serebellar mutizm gelisen hastalarda motor
konusma bozukluklarinin tam olarak dtizelmedigi
gortistinii desteklemektedir. Konusma hizinda
yavaslik serebellar mutizmin uzun doénem
sekellerinden biri olmasina ragmen bu calismanin
disinda yazinda kantitatif Olgtimlerle
degerlendirmelerin yapildig1 bagka arastirmalara
rastlanmamustir.

Bilindigi gibi dizartri konugsmanin tiim motor alt
sistemlerini etkileyen bir bozukluktur. Bu alt
sistemler respirasyon, fonasyon, rezonans,
artikiilasyon ve prozodidir. Dizartri terapisi ise
genellikle bu motor alt sistemlerin hiyerarsik bir
bigimde ¢alisilmasini temel alir. Dizartri terapisinde
hedef, konusmanin motor kontroliinii saglayarak
anlagilirligi  artirmaktir.  Ancak  hedeflerin
belirlenmesi, etkilenmenin tiir ve derecesiyle
ilgilidir. Ciddi bozulma yasayan bireylerde iletisim

destekleyici ve alternatif sistemlerle saglanabilirken,
ilimh dizartri tablolarinda ise neredeyse normale
yakin konugma tretimi saglanabilir (58). Genel
olarak konusmaya iligkin yasanan sorunlarin
sagaltiminda tiim konugma modalitelerinin ayrintili
olarak degerlendirilmesi, problemin nerede
yasandiginin ve ¢dziimiiniin ne olacaginin dogru
belirlenmesi, hastanin ve ailesinin terapinin
hedefleri konusunda dogru yonlendirilmesini
saglayacaktir (66). Diger bir taraftan serebellar
monoaminerjik yollarla, 6zellikle de
dopaminerjik hiicre gruplariyla ilgili bir sendrom
olabilecegini gosteren calismalar vardir. Caner ve
ark. arka c¢ukur cerrahisinden sonra akinetik
serebellar ~ mutizm  gelisen  bir  hastanin
bromokriptine iyi yanit verdigini bildirmislerdir
(10). Bu anlamda, serebellar
fizyopatolojisini arastiran daha kapsamli calismalara
ihtiyag vardur.

mutizmin

mutizmin

SONUC

Serebellar mutizmin uzun dénem sonugclarinin
anlagilmasi i¢in daha fazla 6rneklem sayisi ile, uzun
donemli (10 yil ve tizeri), konusma bozukluklarinin
kantitatif degerlendirmelerinin yapildig1 takip
calismalarmna ihtiya¢ vardir. Smurli sayidaki takip
calismalarmin sonugclar: ele alindiginda serebellar
mutizmde uzun donemdeki konusma
bozukluklarina yénelik rehabilitasyon program-
larinin 6nemi vurgulanabilir. Serebellar mutizmin
gecici bir durum olduguna inanildiginda konusma
ve dile yonelik rehabilitasyon desteginin gerekliligi
gozard1 edilebilmektedir.

Arka cukur timoéri olan g¢ocuklarda serebellar
mutizm gelistiginde operasyon sonrasi hizlica dil ve
konusma terapisi agisindan degerlendirilmeye
alinmasi ve uygun rehabilitasyon programlarina
baglatilmas: prognozu olumlu yoénde etkileyebilir.
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