
ABSTRACT

Marchiafava-Bignami disease is a rare, chronic alcoholism related disease which characterized with corpus callo-
sum demyelination and necrosis. Marchiafava-Bignami disease typically begins in the body of the corpus callosum 
and later involves the genu and then splenium. Cortical lesions are rare, and they are known to have a poor prog-
nosis. In our case, we will describe a 46-year-old chronic alcoholic male patient who uses alcohol for 30 years, with 
unusual cranial MRI findings like cortical involvement and a good prognosis.
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ÖZET

Marchiafava-Bignami hastalığı genelde kronik alkolizmle ilişkili, korpus kallozumda demiyelinizasyon ve nekroz ile 
karakterize nadir görülen nörolojik bir hastalıktır. Marchiafava-Bignami hastalığı sıklıkla korpus kallozumun göv-
desi, daha sonra genu ve splenium tutulumu ile karakterizedir. Kortikal tutulum nadir olarak görülür ve hastalık 
prognozu kötü olarak bilinmektedir. Burada, görüntülemelerinde korpus kallozum ve eş zamanlı korteks tutulumu 
da izlenen ve iyi prognozla seyreden, 30 yıldır kronik alkol kullanımı olan 46 yaşında erkek hasta sunuldu.
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Marchiafava-Bignami hastalığı (MBH) ilk 
olarak Amico Bignami ve Ettore Marchia-

fava tarafından 1903 yılında tanımlanmış olup, 
genelde kronik alkolizmle ilişkili; korpus kallo-
zumda demiyelinizasyon ve nekroz ile karakte-
rize nadir görülen nörolojik bir hastalıktır.[1,2] 
Hastalar sıklıkla 40-50 yaş aralığında erkekler-
dir.[1,3] Hastalığın klinik bulgularının oldukça 
geniş olması ayırıcı tanıyı zorlaştırır. Hastalar 
nöbet, afazi, dizartri, hemiparezi ile gelebilece-
ği gibi, yavaş ilerleyen bir demans tablosu ile de 
karşımıza çıkabilir.[1,4] 

Manyetik rezonans görüntülemelerinde en sık 
korpus kallozum gövdesi, ikinci sıklıkta korpus 
kallozumun genu ve splenium bölgeleri etkile-
nir.[5] Daha nadir olarak anterior ve posterior 
komissürler de etkilenebilir.[1] 

Biz bu yazımızda çok daha nadir olarak görülen 
ve kötü prognoza işaret ettiği bilinen kortikal tu-
tulumun eşlik ettiği, tedaviye yanıtlı bir Marchiafa-
va-Bignami olgusundan bahsedeceğiz.

Olgu Sunumu

Bilinen kronik hastalığı olmayan ve 30 yıldır 
kronik alkolizmi olan 46 yaşında hasta, son bir 
haftadır yatağa bağımlı hale gelme ile iletişim 
bozukluğu nedeniyle kliniğimize getirildi. Has-
tanın son bir aydır yürüyüşünde bozulma ve 
dengesizlik şikayetleri olduğu; öncesinde kendi 
işlerini kendisi yapabilen, yalnız yaşayan biri ol-
duğu öğrenildi. Hastanın günde bir şişe 70 san-
tilitre alkol (etil alkol) alımı olduğu, birkaç kez 
alkol yoksunluk sendromu nedeniyle hastane 
yatışı olduğu bilgisine ulaşıldı. 
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Hastanın nörolojik muayenesi oryantasyon kooperasyon sı-
nırlı, pupiller orta hatta, ışık refleksi bilateral direkt ve indi-
rekt alınıyor, kelime çıkışı azalmış, sözlü emirlere uymuyor, 
emirlere uymadığı için göz takibi yok, fasiyal asimetri yok, 
dört ekstremite spontan hareketli, taban cildi refleksi iki 
yanlı fleksör ve ense sertliği olmaması şeklindeydi. 

Hastanın tam kan, serum biyokimya, sedimentasyon, B12 ve 
TSH değerleri normal sınırlar arasındaydı. Kraniyal manye-
tik rezonans DWI (difüzyon ağırlıklı görüntüler) sekansı ve 
FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) sekansta daha 
belirgin olarak korpus kallozum anterior ve spleniumda ve 
kortekste yaygın hiperintens görünüm izlendi (Şekil 1, 2). 
Servikal spinal manyetik rezonans incelemesi normal idi, 
kraniyal ve servikal manyetik rezonansta kontrast tutulumu 
saptanmadı. Lomber ponksiyon incelemesinde beyin omu-
rilik sıvısı proteini 84 mg/dL (15-45 mg/dL), mikroskobik in-
celemesinde hücre saptanmadı; diğer parametreleri normal 
değer aralığında idi. Elektroensefalografi incelemesinde yer 
yer yavaş (teta ve delta) dalga aktivitesi saptandı.

Hastanın anamnezi ve görüntü bulguları değerlendiril-
diğinde MBH tanısı düşünülerek, günde üç kez 4000 mg 
intravenöz dekspantenol tedavisi başladık. Hasta yakın 
bilinç takibi yapabilmek amacıyla nöroloji yoğun bakıma 
alındı. Hastanın bilinç durumunda dalgalanmalar olması 
nedeniyle aspirasyon riskini önlemek için yoğun bakımda 
nazogastrik sondayla takip edildi. Hastanın takiplerinde 
yapılan nörolojik muayenesinde oryantasyon ve koope-
rasyonda düzelme görüldü; kısa cümleler kurabiliyordu, 
emirlere uyuyordu. Hastanın klinik durumu stabil olduk-
tan ve beş günlük yoğun bakım takibinden sonra nöroloji 
servisine alındı. Yatışında glasgow koma skoru düşüklüğü 
nedeniyle yoğun bakımda takibine başlanan hastanın; te-
davisinin beşinci gününde tekli kelime çıkışları başladı, 
basit emirlere uyabilir haldeydi. Hastanın tedavisinin al-
tıncı gününde kraniyal manyetik rezonans FLAIR ve DWI 
sekansında korpus kallozum ve kortekste izlenen hipe-
rintens görünümlerin azaldığı görüldü (Şekil 3). Sekizin-
ci günden sonra hastanın oral alımı başlayınca günde iki 
defa vitamin B1, B6 ve B12 kompleksi oral tablet, oral emi-
lim bozukluğu ihtimaline karşı da günde bir kez intravenöz 
4000 mg dekspantenol tedavisine geçildi. Hastanın ajitas-
yonları olması nedeniyle psikiyatri değerlendirmesi alına-
rak, hastaya 50 mg ketiapin, 5 mg oral diazepam verildi.

Kliniğimizde 12 gün takip edildikten sonra alkol bırakma 

Şekil 1. Hastanın hastaneye ilk başvurusundaki kraniyal MR 
FLAIR (solda) ve DWI (sağda) sekansında corpus callosum an-
terior ve spleniumda hiperinstens lezyonlar izlenmekte.

Şekil 2. Hastanın kraniyal MR FLAIR sekansında kortekste yay-
gın hiperintens alanlar izlenmekte.

Şekil 3. Tedavi sonrasındaki kontrastsız kraniyal MR FLAIR se-
kansında corpus callosum (solda) ve korstekste (sağda) belirgin 
şekilde azalmış hiperintens lezyonlar.
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tedavisinin devamı açısından hastanın psikiyatri kliniğine 
nakli planlandı. Hasta koopere ve oryante idi; lateralizas-
yon bulgusu yoktu. Hafif ataksik yürüyüşü vardı. Ancak 
hasta yatışının 12. gününde tetkik ve tedavinin devamını 
kabul etmeyerek kendi isteğiyle taburcu edildi. 

Tartışma

MBH geniş bir klinik prezentasyona sahiptir.[5] Akut dö-
nemde hastada sıklıkla konfüzyon, koma, nöbet, dizartri, 
hemiparezi gibi nonspesifik nörolojik değişiklikler olur.[5] 

Hastalığın patofizyolojisi net olarak aydınlanmamış da olsa, 
başlıca alkolün toksik etkisi ve B grubu vitaminlerin eksik-
liği suçlanmaktadır.[1,6] Histolojik olarak ön planda miyelin 
kaybı olup aksonal dejenerasyonun da eşlik edebildiği gös-
terilmiştir. Doku mikroskopisinde lipid partikülleri fagosite 
etmiş makrofajlar görülebilir.[1] Alkolle ilişkili hipovitami-
noz (gastrointestinal doğrudan etki, karaciğer hasarının ne-
den olduğu metabolik bozukluk, renal tübüler hücreler tara-
fından azalmış reabsorpsiyon, artan protein katabolizması, 
anormal lipid metabolizması veya diyet eksikliği nedeniyle) 
ve oksidatif stres, sitotoksik ödemin başlangıç fazının baş-
lamasına ve kan beyin bariyerinin bozulmasına neden ola-
bilir. Kan beyin bariyerinin bozulması ile başlatarak; fokal 
demiyelinizasyon ve nekroz fazını başlatarak doğrudan kor-
pus kallozuma zarar verebilir ve atrofi ortaya çıkabilir. Kan 
beyin bariyerindeki bozulma nedeniyle beyin omurilik sıvısı 
protein düzeyinde artış ortaya çıkabilir.[7]

MBH tanısı klinik bulgulara ek olarak radyolojik görüntü-
leme ile konulur.[1,2,8] Karakteristik manyetik rezonans gö-
rüntüleme bulguları korpus kallozumun simetrik lezyon-
larıdır. Lezyonlar ayrıca daha az sıklıkta hemisferik beyaz 
cevher, korteks, orta serebellar pedinküller ve iç kapsül-
lerde bulunabilir.[6] Bizim olgumuzun manyetik rezonans 
görüntülemelerinde karakteristik olarak korpus kallozum 
tutulumunun yanında daha nadir görülen korteks tutulumu 
izlenmekteydi. Hastaya verilen destek tedavi sonrası klinik 
bulgularında düzelme ve manyetik rezonans görüntülerin-
deki lezyonlarda azalma izlendi.

MBH nadir görülen bir hastalıktır ve tipik bir prezentasyona 
sahip değildir, bu nedenle erken dönemde tanı ve diğer has-
talıklardan ayırt edilmesi zordur.[4,5] Ancak manyetik rezo-
nanstaki gelişmeler sayesinde MBH’nin erken tanısı müm-
kün hale gelmiştir.[4,5] Manyetik rezonans, T2/FLAIR ve 
DWI sekanslarında, özellikle korpus kallozumda, MBH’de 
sitotoksik ödem varlığını gösteren yüksek sinyal yoğunluklu 
lezyonları saptar. Lezyonlar ayrıca serebral loblar, hemis-

ferik beyaz madde ve bazal ganglionlar gibi beynin diğer 
bölgelerinde de görülebilir; bu tür ekstrakallozal lezyonlar 
öncelikle kötü prognozlu ve ciddi bilişsel bozukluğa sahip 
hastalarda bulunur.[6] 

Erken tanı ve uygun tedavi gören, korpus kallozumda sınırlı 
lezyonları olan hastalarda prognozun daha iyi olduğu göste-
rilmiştir.[6] MBH olgularında akut başlangıçlı, bilinç bozuk-
luğu, yaygın lezyonlar ve kortikal tutulum olmasının kötü 
prognoz belirtisi olduğu gösterilmiştir.[1,5] Literatürde kor-
tikal tutulumu olan olguların kötü prognozla seyrettiğinin 
bildirildiği çalışmalar mevcuttur[1,5,6,9]; nadiren tedavi son-
rası tam iyileşme görülen olgular da bildirilmiştir.[5] Bizim 
olgumuzda da destek tedavisi sonrası klinik ve radyolojik 
iyileşme izlendi.

Erken tanı ve tedaviyle daha iyi klinik sonuçlar alınmakta-
dır.[8] MBH genellikle Wernicke ensefalopatisi, santral pon-
tin miyelinoliz ve Morel laminar skleroz gibi kronik alkol 
kötüye kullanımının diğer belirtileriyle ilişkilidir.[8] 

Manyetik rezonans, MBH’nin erken tanısı, hastalığın takibi 
ve ayrıca hastalığın prognozunu öngörmede önemli bir rol 
oynar.[6] Manyetik rezonans bulguları, MBH’yi diğer korpus 
kallozal lezyonlardan ve ayrıca alkolle ilişkili bozukluklar-
dan ayırt etmeye yardımcı olabilir.[8] Wernicke ensefalopa-
tisi, medial talamus, hipotalamus, mamiller cisimcikler ve 
periakuaduktal gri madde gibi orta hat yapılarını içeren lez-
yonlarla karakterizedir.[8] Pontin ve ekstrapontin miyelino-
zis, santral pons, bazal ganglionlar, talamus, lateral geniku-
lat cisim, serebellum ve serebral korteksin tutulumu ile ayırt 
edilebilir.[6] Multipl skleroz gibi diğer demiyelinizan hasta-
lıkların da MBH ile ayırıcı tanısı yapılmalıdır. Multipl skle-
rozda lezyonlar genellikle ayrıktır ve Dawson’ın parmakları 
adı verilen dikey lezyonlar şeklindedir.[8] Klinik bulgular 
spesifik ve şiddetli olmadığında görüntüleme bulgularına 
göre MBH tanısı konulabilir.[1] 

MBH tedavisi destek tedavisi ve B vitamin kompleksi teda-
visinden oluşmaktadır.[1,6] Klinik ve manyetik rezonans gö-
rüntüleri beraber değerlendirilmeli ve MBH tanısı düşünül-
düğünde destek tedavisi başlanmalıdır. 
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