Megacisterna magna als toevalsbevinding
bij een jongen met ADHD
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SAMENVATTING

Wij beschrijven een dertienjarige jongen met een complex ontwikkelingsprofiel bij wie de diagnose

ADHD gesteld werd. Tevens was bij hem sprake van megacisterna magna, een afwijking in de

achterste schedelgroeve uit het dandy-walker-continuiim. We deden een literatuuronderzoek naar

andere gevallen van deze (lichte) hersenafwijking met psychiatrische problemen in het algemeen en

aandachtsproblemen in het bijzonder. Vanuit dit literatuuronderzoek wordt een mogelijk verband

tussen beide entiteiten gesuggereerd.
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TREFWOORDEN

Aandachtstekortstoornis met hyperactiviteit (apHD) is een
veelvoorkomende ontwikkelingsstoornis bij kinderen en
jongeren. De etiologie is complex en nog grotendeels
onbekend. Zowel (epi)genetische als omgevingsinvloeden
spelen een rol in het ontstaansmechanisme, en op popula-
tieniveau zijn zowel in hersenfunctie als -structuur ver-
schillen aangetoond tussen kinderen met en zonder ADHD
(Schuch e.a. 2015).

Megacisterna magna is een afwijking in de fossa cranialis
posterior waarbij de cisterna magna (cisterna cerebellome-
dullaris) vergroot is (> 1o mm) en de vermis cerebelli
normaal (D’Antonio e.a. 2015). De afwijking wordt inge-
deeld bij het dandy-walker-complex of -continuiim, een
spectrum van afwijkingen van de lichte megacisterna
magna, via dandy-walker-variant, tot de ernstige dan-
dy-walker-malformatie. De prevalentie van megacisterna
magna is niet bekend. Zimmer e.a. (2007) onderzochten
ruim 19.000 cT-/NMR-beelden van de hersenen en zagen bij
1 op de 394 megacisterna magna.

Aanwijzingen voor een verband tussen megacisterna
magna en psychiatrische stoornissen beperken zich tot
informatie vanuit afzonderlijke gevalsbeschrijvingen. Wij
beschrijven een casus van een jongen met ADHD bij wie als
toevalsbevinding een megacisterna magna werd vastge-
steld.

GEVALSBESCHRUVING
Patiént A, een 13-jarige jongen, werd op een jeugdpsychia-

trische afdeling opgenomen ter diagnostiek. Hij was het

ADHD, dandy-walker-continulim, megacisterna magna

jongste kind uit een betrokken en pedagogisch vaardig
kerngezin met drie kinderen. Vooral thuis en in mindere
mate op school waren er conflicten die snel escaleerden in
woede-uitbarstingen met verbale en fysieke agressie. Ver-
der was patiént rigide in denken en doen en had hij stem-
mingswisselingen. Hij had een laag zelfbeeld, legde de lat
voor zichzelf hoog en was (faal)angstig.

Uit zijn voorgeschiedenis bleek dat de gedragsmoeilijkhe-
den reeds van op jonge leeftijd aanwezig waren. Sinds
enkele jaren werd hij ambulant kinderpsychiatrisch
gevolgd. Hij werd gedurende twee jaar behandeld met
aripiprazol. Wegens onvoldoende effect werd vier maan-
den geleden overgeschakeld op risperidon. Dit leidde
echter tot sterke gewichtstoename (10 kg in twee maan-
den) en gynaecomastie. Deze medicatie werd daarom
afgebouwd en stopgezet. Hij nam ten tijde van de opname
nog fluoxetine 20 mg. Naast de kinderpsychiatrische con-
trole werd enkele jaren geleden ook ambulante gedrags-
therapie opgestart ter behandeling van de gedragsproble-
men.

Bij het doornemen van het ziekenhuisbreed elektronisch
patiéntendossier vonden we in een radiologisch protocol
van een cT-scan van de hersenen terug dat bij patiént vijf
jaar geleden een megacisterna magna met hypoplasie van
hetinferieure gedeelte van de vermis werd vastgesteld. Het
ging om een toevallige bevinding bij beeldvorming naar
aanleiding van een contusio cerebri.

Om de betekenis van deze afwijking verder uit te pluizen
en te screenen op eventuele complicaties, lieten we, in
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overleg met de pediater, enkele somatische en technische
onderzoeken uitvoeren.

Op de nMr-scan van de hersenen was de bekende lichte
verbreding van de laterale ventrikels zichtbaar; deze was
onveranderd gebleven. De megacisterna magna werd
aldus bevestigd. Ditmaal zagen wij een normale grootte en
locatie van de vermis en een normale grootte van de vierde
ventrikel.

De kinderneuroloog concludeerde dat het klinisch neuro-
logisch onderzoek een normaal beeld te zien gaf. Een
oftalmologisch onderzoek toonde een normale visus en
geen tekenen van intracraniéle overdruk in fundo. De
geneticus tot slot vond geen aanknopingspunten die een
ruimer genetisch syndroom deden vermoeden.

Tijdens de kinderpsychiatrische observatieopname leer-
den we patiént kennen als een jongen met een zeer grillig
ontwikkelingsprofiel. Zijn intelligentieprofiel was dishar-
monisch samengesteld (verbaal intelligentiequotiént 135,
performaal intelligentiequotiént 95). Hij had een zeer
beperkte impulscontrole en een duidelijk regulatie- en
prikkelverwerkingsprobleem, waardoor hij zich in prik-
kelrijke situaties niet kon beroepen op zijn krachtige
denkvermogen, maar zich verloor in druk, ondoordachten
roekeloos gedrag. Hij toonde eveneens beperkingen op het
gebied van executieve functies (met name planning en
organisatie). Ook op motorisch vlak zette de grilligheid in
zijn ontwikkelingsprofiel zich voort met uitval op grove
motoriek en algemene dynamische codrdinatie. De frus-
tratie die deze discrepanties opriepen, leidde tot internali-
serende klachten (laag zelfwaardegevoel, depressieve
stemming, angsten) en externaliserende problemen
(grensaftastend en oppositioneel-opstandig gedrag).
Samengevat zagen wij een jongen met een disharmonisch
ontwikkelingsprofiel die in aanleg regulatie- en impuls-
controleproblemen had, die pasten binnen de kinder-
psychiatrische diagnose apHp, overwegend van het hyper-
actieve-impulsieve type. Bijproduct van deze ontwikke-
lingsproblematiek waren een oppositioneel-opstandige
gedragsstoornis (opp) en een depressieve stemming
bovenop een angstige basis.

Tijdens de opname werd op proef behandeling met
methylfenidaat gestart. Na dosisopbouw tot drie keer
daags 20 mg zagen we een gunstig effect op vlak van
impulscontrole, drukte en regulatievermogen. De kinder-
neuroloog die in consult werd gevraagd, schreef daarnaast
flunarizine voor ter preventie van migraine. Verder advi-
seerden we ambulante multidisciplinaire revalidatie. Een
jaar later vernamen we van ouders dat patiént met deze
combinatie van medicatie en therapie een gunstige evolu-
tie had doorgemaakt.
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DISCUSSIE

De vraag die deze casus doet rijzen, is of er al dan niet een

verband bestaat tussen het samen voorkomen van mega-
cisterna magna en het klinisch jeugdpsychiatrisch beeld.
Indeliteratuur (PubMed, Engelstalige publicaties, zoekter-
men Dandy-Walker, ‘megacisternamagna’en ‘psychiatric’)
gingen wij op zoek naar gevalsbeschrijvingen van mega-
cisterna magna in combinatie met psychiatrische stoor-

nissen.

Andere gevalsbeschrijvingen

Pandurangi e.a. (2014) beschrijven een patiént met mega-
cisterna magna die manisch-psychotisch decompenseert
en een patiént met katatone schizofrenie. Turan e.a. (2010)
belichten een patiént met megacisterna magna en een
manisch-psychotisch beeld. Ferentinos e.a. (2007) beschrij-
ven een patiént met refractaire psychose met cognitieve
defecten. Kumar e.a. (2011) beschrijven tot slot het samen-
gaanvanmegacisternamagnametrecidiverendekatatonie.
Over het samengaan tussen megacisterna magna en aan-
dachtsproblemen hebben wij geen publicaties terugge-
vonden. Wel worden patiénten beschreven met een andere
aandoening uit het continutim van Dandy-Walker (met
name variant en malformatie van Dandy-Walker) en
tevens een aandachtstekortstoornis, een hyperkinetische
gedragsstoornis en/of impulscontroleproblemen (Prakash
e.a. 2009; Graf e.a. 2013; Sidana e.a. 2013; Kim e.a. 2013).

Hypothesen

Er bestaan verschillende hypothesen om een eventuele
associatie tussen het dandy-walker-complex en psychiatri-
sche stoornissen te verklaren. Mogelijk is er een causaal
verband tussen de hersenafwijkingen en de psychiatrische
symptomen, maar eveneens kan een gemeenschappelijke
(genetische) factor aan de basis van beide bevindingen
liggen (Pandurangi e.a. 2014).



In het geval van onze patiént is er sprake van een aan-
dachts- en ruimer regulatieprobleem. Recent onderzoek
toont aan dat de rol van het cerebellum in de motorische
controle en de organisatie van functies van hogere orde
(werkgeheugen, verdeelde aandacht, planning, abstract
redeneren) groter is dan vroeger werd aangenomen (Graf
e.a.2013). Ook blijkt dat het cerebellum betrokken is bij de
aandachtsprocessen, vooral op niveau van de cerebelloce-
rebrale verbindingen (bijvoorbeeld de vermis) (Steinlin
2008; Prakash e.a. 2009).

NMr-studies hebben aangetoond dat het volume van de
vermis (in het bijzonder de posterieure inferieure lob) bij
patiénten met apHD kleiner is, zonder dat er sprake is van
hypoplasie (Steinlin 2008; Prakash e.a. 2009). Berquin sug-
gereert dat een disfunctie van het cerebello-thalamo-pre-
frontale circuit aan de basis ligt van de tekorten bij een
aandachtstekortstoornis (Steinlin 2008). Het cerebellum
en de prefrontale cortex zijn bovendien beide hersengebie-
den die belangrijk zijn bij aandachts- en motorische pro-
cessen en zijn beide gebieden die zich ontwikkelen over
een lange tijdsperiode. Dit laatste maakt ze volgens de
‘developmental chronometry hypothesis kwetsbaarder voor
verschillende potentiéle hypoxische, toxische, traumati-
sche en andere insulten (Bhattacharya e.a. 2013).
Schmahmann (2010) beschrijft tot slot het cerebellair
cognitief affectief syndroom (ccas), gekenmerkt door
beperkingen in executief functioneren, afleidbaarheid,
concentratieproblemen, visuele-spatiéle desorganisatie,
persoonlijkheidsverandering met verzwakking van affect,
disinhibitie van gedrag en taalproblemen. Graf e.a. (2013)
verwijzen vanuit hun casusbeschrijving hiernaar en sug-
gereren om deze ccas-symptomen te beschouwen als
onderdeel van het dandy-walker-complex.

Verhoogde gevoeligheid atypische antipsychotica
Tot slot werd onze aandacht getrokken doordat in drie van
de vermelde gevalsbeschrijvingen van patiénten met een
afwijkinguithetdandy-walker-continuiim,eenverhoogde
sensitiviteit voor atypische antipsychotica wordt gerap-
porteerd (Sidana e.a. 2013; Pandurangi e.a. 2014). Zo kreeg
een patiént met dandy-walker-variant en schizofrenie last
van verergering van tardieve dyskinesie na het starten van
behandeling met atypische antipsychotica (olanzapine en
aripiprazol) (Sidana e.a. 2013), terwijl bij twee patiénten
die allebei heftig reageerden op risperidon (delirant beeld
en urine-incontinentie bij de eerste patiént en acute dysto-
nie bij de tweede) bij verder onderzoek een megacisterna
magna aan het licht kwam (Pandurangi e.a. 2014).

Ook onze patiént had lichamelijk een sterke reactie op
risperidon, met belangrijke gewichtstoename in korte tijd
en gynaecomastie. Sidana e.a. (2013) stellen dat het cere-
bellum een rol speelt in de abnormale sensitiviteit voor
atypische antipsychotica. Zij adviseren daarom beeldvor-
mende onderzoeken uit te voeren bij jonge patiénten die
sterk reageren op lage doses atypische antipsychotica.
Andere auteurs vinden het aangewezen om bij patiénten
met megacisterna magna met een lagere dosis te beginnen
en trager te titreren (Pandurangi e.a. 2014).

BESLUIT

Wij beschreven een casus van een jongen met ADHD en

comorbide problemen bij wie als toevalsbevinding een
megacisterna magna werd vastgesteld. Of er een (al dan
niet causaal) verband bestaat tussen beide entiteiten, blijft
onduidelijk. Recent onderzoek toont wel meer en meer aan
dat het cerebellum een duidelijke rol speelt in aandachts-
en regulatieprocessen en executieve functies. Verder
onderzoek is nodig om meer zicht te krijgen op de com-
plexe etiologie van apup en de samenhang met lichte
structurele hersenafwijkingen. Meer aandacht voor
beeldvormende onderzoeken bij patiénten met ApHD en
een blanco familiale en medische voorgeschiedenis en
afwezige omgevingsrisicofactoren zou hierbij zinvol
kunnen zijn.

MEGACISTERNA MAGNA ALS TOEVALSBEVINDING BIJ EEN JONGEN MET ADHD
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SUMMARY

Megacisterna magna as incidental finding in a boy with
ADHD

S. SCHEVENELS, C. KLOCKAERTS

In this case report we describe how a 13-year-old boy with a complex development profile was
diagnosed with ADHD and who was also found to have a megacisterna magna, a posterior fossa
anomaly in the Dandy-Walker continuum. We searched the literature for reports of other patients
who had this (mild) brain anomaly along with psychiatric problems in general and attention
problems in particular. Our search of the literature suggested a possible link between the two

diagnostic entities.
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