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Marchiafava-Bignami Hastaliginda
Korteks Tutulumu: Olgu Sunumu

Marchiafava-Bignami Disease with Cortical Involvement:
A Case Report

©® Buse GUl Belen, ©® Ceyda Dogan, © Mehmet Guney Senol, ©® Mehmet Fatih Ozdag

OzET

Marchiafava-Bignami hastaligi genelde kronik alkolizmle iliskili, korpus kallozumda demiyelinizasyon ve nekroz ile
karakterize nadir gorilen norolojik bir hastaliktir. Marchiafava-Bignami hastaligi siklikla korpus kallozumun gov-
desi, daha sonra genu ve splenium tutulumu ile karakterizedir. Kortikal tutulum nadir olarak gorilur ve hastalk
prognozu kéti olarak bilinmektedir. Burada, goriintiilemelerinde korpus kallozum ve es zamanli korteks tutulumu
daizlenen ve iyi prognozla seyreden, 30 yildir kronik alkol kullanimi olan 46 yasinda erkek hasta sunuldu.

Anahtar s6zciikler: Kronik alkolizm; korpus kallozum; korteks; marchiafava-Bignami hastaligi.

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.

Keywords: Chronic alcoholism; corpus callosum; cortex; Marchiafava-Bignami.

Marchiafava-Bignami hastalign (MBH) ilk
olarak Amico Bignami ve Ettore Marchia-
fava tarafindan 1903 yilinda tanimlanmis olup,
genelde kronik alkolizmle iliskili; korpus kallo-
zumda demiyelinizasyon ve nekroz ile karakte-
rize nadir goriilen norolojik bir hastaliktir.[.2]
Hastalar siklikla 40-50 yas araliginda erkekler-
dir.[l3] Hastaligm klinik bulgularinin oldukca
genis olmasi ayiric1 tantyr zorlastirir. Hastalar
noébet, afazi, dizartri, hemiparezi ile gelebilece-
gi gibi, yavas ilerleyen bir demans tablosu ile de
karsimiza cikabilir.[14]

Manyetik rezonans goriintiilemelerinde en sik
korpus kallozum goévdesi, ikinci siklikta korpus
kallozumun genu ve splenium bdlgeleri etkile-
nir.’! Daha nadir olarak anterior ve posterior
komissiirler de etkilenebilir.!1]
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Biz bu yazimizda ¢ok daha nadir olarak goriilen
ve Kkotii prognoza isaret ettigi bilinen kortikal tu-
tulumun eslik ettigi, tedaviye yanitl bir Marchiafa-
va-Bignami olgusundan bahsedecegiz.

Olgu Sunumu

Bilinen kronik hastalig1 olmayan ve 30 yildir
kronik alkolizmi olan 46 yasinda hasta, son bir
haftadir yataga bagimli hale gelme ile iletisim
bozuklugu nedeniyle klinigimize getirildi. Has-
tanin son bir aydir yiiriiylisiinde bozulma ve
dengesizlik sikayetleri oldugu; éncesinde kendi
islerini kendisi yapabilen, yalniz yasayan biri ol-
dugu 6grenildi. Hastanin giinde bir sise 70 san-
tilitre alkol (etil alkol) alim1 oldugu, birkac¢ kez
alkol yoksunluk sendromu nedeniyle hastane
yatisi oldugu bilgisine ulasildi.
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Hastanin norolojik muayenesi oryantasyon kooperasyon si-
nirl, pupiller orta hatta, 1s1k refleksi bilateral direkt ve indi-
rekt aliniyor, kelime ¢ikisi azalmais, sézlii emirlere uymuyor,
emirlere uymadig: icin goz takibi yok, fasiyal asimetri yok,
dort ekstremite spontan hareketli, taban cildi refleksi iki
yanli fleksor ve ense sertligi olmamasi seklindeydi.

Hastanin tam kan, serum biyokimya, sedimentasyon, B12 ve
TSH degerleri normal sinirlar arasindaydi. Kraniyal manye-
tik rezonans DWI (difiizyon agirlikli goriintiiler) sekansi ve
FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) sekansta daha
belirgin olarak korpus kallozum anterior ve spleniumda ve
kortekste yaygin hiperintens goériiniim izlendi (Sekil 1, 2).
Servikal spinal manyetik rezonans incelemesi normal idi,
kraniyal ve servikal manyetik rezonansta kontrast tutulumu
saptanmadi. Lomber ponksiyon incelemesinde beyin omu-
rilik s1vis1 proteini 84 mg/dL (15-45 mg/dL), mikroskobik in-
celemesinde hiicre saptanmadi; diger parametreleri normal
deger araliginda idi. Elektroensefalografi incelemesinde yer

yer yavas (teta ve delta) dalga aktivitesi saptandi.

Sekil 1. Hastanin hastaneye ilk basvurusundaki kraniyal MR
FLAIR (solda) ve DWI (sagda) sekansinda corpus callosum an-
terior ve spleniumda hiperinstens lezyonlar izlenmekte.

Sekil 2. Hastanin kraniyal MR FLAIR sekansinda kortekste yay-
gin hiperintens alanlar izlenmekte.

Hastanin anamnezi ve goriintii bulgular1 degerlendiril-
diginde MBH tanis1 diisiiniilerek, giinde {i¢ kez 4000 mg
intraven6z dekspantenol tedavisi basladik. Hasta yakin
bilin¢ takibi yapabilmek amaciyla noéroloji yogun bakima
alindi. Hastanin biling durumunda dalgalanmalar olmasi
nedeniyle aspirasyon riskini 6nlemek icin yogun bakimda
nazogastrik sondayla takip edildi. Hastanin takiplerinde
yapilan norolojik muayenesinde oryantasyon ve koope-
rasyonda diizelme goriildii; kisa ciimleler kurabiliyordu,
emirlere uyuyordu. Hastanin klinik durumu stabil olduk-
tan ve bes giinliik yogun bakim takibinden sonra néroloji
servisine alindi. Yatisinda glasgow koma skoru diisiikliigii
nedeniyle yogun bakimda takibine baslanan hastanin; te-
davisinin besinci giiniinde tekli kelime cikislar1 basladi,
basit emirlere uyabilir haldeydi. Hastanin tedavisinin al-
tinci giiniinde kraniyal manyetik rezonans FLAIR ve DWI
sekansinda korpus kallozum ve kortekste izlenen hipe-
rintens goriiniimlerin azaldig1 goriildi (Sekil 3). Sekizin-
ci giinden sonra hastanin oral alimi baslayinca giinde iki
defa vitamin B1, B6 ve B12 kompleksi oral tablet, oral emi-
lim bozuklugu ihtimaline karsi da giinde bir kez intraven6z
4000 mg dekspantenol tedavisine gecildi. Hastanin ajitas-
yonlar1 olmasi nedeniyle psikiyatri degerlendirmesi alina-
rak, hastaya 50 mg ketiapin, 5 mg oral diazepam verildi.

Klinigimizde 12 giin takip edildikten sonra alkol birakma

Sekil 3. Tedavi sonrasindaki kontrastsiz kraniyal MR FLAIR se-
kansinda corpus callosum (solda) ve korstekste (sagda) belirgin
sekilde azalmis hiperintens lezyonlar.



tedavisinin devami acisindan hastanin psikiyatri klinigine
nakli planlandi. Hasta koopere ve oryante idi; lateralizas-
yon bulgusu yoktu. Hafif ataksik yiiriiyiisii vardi. Ancak
hasta yatisinin 12. giiniinde tetkik ve tedavinin devamini
kabul etmeyerek kendi istegiyle taburcu edildi.

MBH genis bir klinik prezentasyona sahiptir.5] Akut do-
nemde hastada siklikla konfiizyon, koma, nobet, dizartri,
hemiparezi gibi nonspesifik nérolojik degisiklikler olur.!
Hastaligin patofizyolojisi net olarak aydinlanmamis da olsa,
baslica alkoliin toksik etkisi ve B grubu vitaminlerin eksik-
ligi suclanmaktadir.l1¢! Histolojik olarak 6n planda miyelin
kaybi1 olup aksonal dejenerasyonun da eslik edebildigi g6s-
terilmistir. Doku mikroskopisinde lipid partikiilleri fagosite
etmis makrofajlar goriilebilir.l!l Alkolle iligkili hipovitami-
noz (gastrointestinal dogrudan etki, karaciger hasarinin ne-
den oldugu metabolik bozukluk, renal tiibiiler hiicreler tara-
findan azalmis reabsorpsiyon, artan protein katabolizmasi,
anormal lipid metabolizmasi veya diyet eksikligi nedeniyle)
ve oksidatif stres, sitotoksik 6demin baslangi¢ fazinin bas-
lamasina ve kan beyin bariyerinin bozulmasina neden ola-
bilir. Kan beyin bariyerinin bozulmasi ile baslatarak; fokal
demiyelinizasyon ve nekroz fazini baglatarak dogrudan kor-
pus kallozuma zarar verebilir ve atrofi ortaya cikabilir. Kan
beyin bariyerindeki bozulma nedeniyle beyin omurilik sivisi
protein diizeyinde artis ortaya glkabilir.m

MBH tanis1 klinik bulgulara ek olarak radyolojik goriintii-
leme ile konulur.[-28] Karakteristik manyetik rezonans go-
riintiileme bulgular1 korpus kallozumun simetrik lezyon-
landir. Lezyonlar ayrica daha az siklikta hemisferik beyaz
cevher, Korteks, orta serebellar pedinkiiller ve i¢ kapsiil-
lerde bulunabilir.l®) Bizim olgumuzun manyetik rezonans
goriintiilemelerinde karakteristik olarak korpus kallozum
tutulumunun yaninda daha nadir goriilen korteks tutulumu
izlenmekteydi. Hastaya verilen destek tedavi sonrasi klinik
bulgularinda diizelme ve manyetik rezonans goriintiilerin-
deki lezyonlarda azalma izlendi.

MBH nadir goriilen bir hastaliktir ve tipik bir prezentasyona
sahip degildir, bu nedenle erken dénemde tani ve diger has-
taliklardan ayirt edilmesi zordur.l4>! Ancak manyetik rezo-
nanstaki gelismeler sayesinde MBH’nin erken tanist miim-
kiin hale gelmistir.%> Manyetik rezonans, T2/FLAIR ve
DWI sekanslarinda, 6zellikle korpus kallozumda, MBH’de
sitotoksik 6dem varligini gdsteren yiiksek sinyal yogunluklu
lezyonlan saptar. Lezyonlar ayrica serebral loblar, hemis-

ferik beyaz madde ve bazal ganglionlar gibi beynin diger
bolgelerinde de goriilebilir; bu tiir ekstrakallozal lezyonlar
oncelikle kotii prognozlu ve ciddi bilissel bozukluga sahip
hastalarda bulunur.!¢!

Erken tani ve uygun tedavi géren, korpus kallozumda sinirl
lezyonlari olan hastalarda prognozun daha iyi oldugu goste-
rilmigtir.[(’] MBH olgularinda akut baslangicli, bilin¢ bozuk-
lugu, yaygin lezyonlar ve kortikal tutulum olmasinin kéti
prognoz belirtisi oldugu gdsterilmistir.:5! Literatiirde kor-
tikal tutulumu olan olgularin kétii prognozla seyrettiginin
bildirildigi calismalar mevcutturlL>69]; nadiren tedavi son-
rasi tam iyilesme goriilen olgular da bildirilmi§tir.[5] Bizim
olgumuzda da destek tedavisi sonrasi klinik ve radyolojik
iyilesme izlendi.

Erken tani ve tedaviyle daha iyi klinik sonuclar alinmakta-
dir.[8] MBH genellikle Wernicke ensefalopatisi, santral pon-
tin miyelinoliz ve Morel laminar skleroz gibi kronik alkol
kétiiye kullaniminin diger belirtileriyle iliskilidir.[8!

Manyetik rezonans, MBHnin erken tanisi, hastaligin takibi
ve ayrica hastalifin prognozunu éngormede 6nemli bir rol
oynar.l Manyetik rezonans bulgulari, MBHyi diger korpus
kallozal lezyonlardan ve ayrica alkolle iliskili bozukluklar-
dan ayirt etmeye yardimci olabilir.!8] Wernicke ensefalopa-
tisi, medial talamus, hipotalamus, mamiller cisimcikler ve
periakuaduktal gri madde gibi orta hat yapilarini iceren lez-
yonlarla karakterizedir.!8] Pontin ve ekstrapontin miyelino-
zis, santral pons, bazal ganglionlar, talamus, lateral geniku-
lat cisim, serebellum ve serebral korteksin tutulumu ile ayirt
edilebilir.l6] Multipl skleroz gibi diger demiyelinizan hasta-
liklarin da MBH ile ayirici tanisi yapilmalidir. Multipl skle-
rozda lezyonlar genellikle ayriktir ve Dawson’in parmaklari
ad1 verilen dikey lezyonlar seklindedir.[8! Klinik bulgular
spesifik ve siddetli olmadiginda goriintiileme bulgularina
gre MBH tanis1 konulabilir.[!)

MBH tedavisi destek tedavisi ve B vitamin kompleksi teda-
visinden olusmaktadir.16! Klinik ve manyetik rezonans go-
riintiileri beraber degerlendirilmeli ve MBH tanis1 diisiiniil-
diigiinde destek tedavisi baslanmalidir.

Aciklamalar

Bilgilendirilmis onam: Olgu sunumunun ve beraberindeki go6-
riintiilerin yayinlanmasi icin hastadan yazili bilgilendirilmis
onam alindi.
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