




OZET 

GiRi~ ve AMA<;: <;ocukluk 9ag1 screbellar ataksileri edinsel ve herediter olarak 

ba§!Jca iki grup allunla im:elenir. Herediter ataksiler, dejeneratif olup son derece 

heterojen bir gruptur. Literatiirde herediter ataksiler otozomal resesif serebellar 

ataksi, erken ba§langiyh serebellar ataksi, otozomal resesif spinoserebellar ataksi gibi 

sm1flandmlm1§t1r. Nadir bir grubunun tedavi olas1hg1 olabilmesine kar§m ozellikle 

genetik dam~manhk i9in azgill tan1 onemlidir. <;ah~mam1zda ataksi ve serebellar 

sistem yakmmalan ile klinigimizde takip edilmekte olan hastalann, tamlarm1 ve 

ozelliklerini analiz ederek herediter ataksilere yakla~1m getirmeye 9ah~t1k. 

HASTALAR ve METOD: Ey!UI 2010-~ubat 2013 ydlar1 arasmda poliklinigimize 

ba§vuran 30.000 hastadan, ataksi yakmmas1 olan veya muayenesinde serebellar 

ataksiyi telkin eden bulgulan clan 196 dosya se9ildi. <;all§maya alman dosyalar ya§, 

cinsiyet, klinik ozellikler, ozge9mi§, soyge9mi§, ha§ 9evresi ve bili§sel ozelliklerine 

ve diger norolojik bulgularma, laboratuvar incelemelerine, kan ve idrar tetkiklerine, 

kranial gorUntuleme bulgularma gore degerlendirildi. Edinsel ve malformasyona 

bagh ataksiler 9ah§maya almmadi. Herediter ataksiler 9ah§maya almd1. Kaydedilen 

bilgilerin ozelligi sonucunda tams1 alamayan grup (grup I), tam alan grup (grup II) 

§eklinde 2 gruba aynld1. 

BULGULAR: Hastalann % 45.4'ii kiz, %54.6's1 erkek olup ortalama ya§lan yedi 

olarak saptandt. Olgulann % 66.8'inin aile oyki.isiinde akrabahk bulunuyordu. Grup 

1 (tam alamayan grup) 157 (% 81.1) hastadan, grup II ( tan1 alan hastalar) 39 

(%19.9) hastadan olu§makta idi. Tam alan grup (grup II) derin tendon reflekslerinin 

ahnmamas1, EMG'de polinoropatik degi§iklikler olmas1, VEP ve ERG'nin patolojik 

olmas1, tam almadan onceki mental ve motor geli§im basamaklarmm normal olmas1 






































































































































































































