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Kazanilmig non-Wilsonien hepatoserebral dejenerasyon kronik karaciger hastalig1 sonucu toksinlere maruz kalmakla olusan ensefalopati tablosudur.
Klinik bulgular nonspesifik olmakla birlikte kraniyal MRI’da kendine 6zgii goriintiilerle karsimiza ¢ikmaktadir. Bu makalede akut gelisen ensefalopati
tablosu ile gelen, 57 yasinda erkek hasta sunulmustur. Kraniyal MRI’1nda bilateral globus palliduslarda T1de hiperintens, proton ve T2’de izo-

hipointens lezyon izlenen hasta tartigiimigtir.
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ACQUIRED NON-WILSON HEPATOCEREBRAL DEGENERATION

Acquired (non-Wilson) hepatocerebral degeneration is a form of encephalopathy caused by exposure to toxins which are produced by chronic liver
disease. However, its clinical findings are non-specific. It has specific MRI findings. In this case report, a male, 57 years old patient come with acute
encefalopathy symptoms is presented. The patient showing characteristic changes in bilateral globus pallidus on MRI scan, that is increased signal
intensity in T1 weighted MRI and no signal change or decreased signal intensity in proton and T2 weighted MRI, is discussed.
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Kronik non-Wilsonien hepatoserebral dejenerasyon
karaciger hastalig1 sebebi ile olusan metabolik toksinlere
uzun siire maruz kalmakla ortaya ¢ikan ensefalopati
tablosudur. Hemen biitiin olgularda hiperamonemi olmakla
birlikte kural degildir. Kliniginde ¢esitli derecelerde demans,
dizartri, serebellar fonksiyon bozukluklar1 goriilebilir.
Serebral korteksin 5. ve 6. tabakalarinda, beyaz maddede,
serebellum ve bazal ganlionlarda polimikrokaviter
dejenerasyon goriiliir. Buna Alzheimer II astrositozis eslik
eder.

OLGU

Elliyedi yasindaki erkek hasta yaklagik 10 giin evvel
baslayan ve giderek artan unutkanlik, dengesizlik,
konugmasinda yavaglama yakinmalari ile klinigimize
bagvurdu. Oz ge¢misinde 5 yil icinde 2 kez myokard
infarktiisii tanimlandi. 20 yildir giinde 1 paket sigara ve
hemen her giin alkol alim1 oldugu 6grenildi. Soy ge¢misinde
bir 6zellik yoktu. Sistemik muayenesinde ellerindeki
palmar eritem haricinde baska bir 6zellik saptanmadi.
Norolojik muayenesinde hasta konfiize, kisiye oryante,
yere kismen oryante, zamana dezoryante idi. Bellek
muayenesinde tespit ve hatirlama bozuktu, konugsma
dizartrikti. Kraniyal sinirler normal idi. Motor gii¢ tamdi.
DTR normoaktifdi. Duyu kusuru saptanmadi. Romberg
negatifdi. Her iki iist ekstremitede istirahatte de olan ve
hareketle artan tremor izleniyordu. Parmak burun ve diz
topuk testi normaldi. Ardisira hareketler bilateral bozuktu.
Oturma dengesi normal, “tandem-walking” bozuktu.
Laboratuvar tetkiklerinde hemogram normal, SGOT: 44(5-
37)u/L, GGT: 106(5-85)u/L, total bilirubin: 3.14(0-1)mg/dl,
direk bilirubin: 1.31(0-0.30) mg/dl, aPTT: 43.9(26-36),
protrombin zamani: 24.1(10-3), INR: 1.67(0.9-1.2) olarak
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artmist1. Total protein: 6.8(6.4-8.2)gr/dl, albumin: 2.6(3.4-
5.0) gr/dl olarak azalmigti. Kan amonyak seviyesi: 200gr/dl
(25-94) olarak artmisti. HBsAg negatif, anti HCV negatif,
antiHIV negatif, VDRL negatif idi. Vitamin B12 ve folik
asit diizeyleri normaldi. Batin USG’de tash kolesistit ve
karaciger yaglanmasiyla uyumlu bulgular mevcuttu.

EEG’de her iki hemisfer bolgesinde yaygin teta frekansinda
bioelektrik aksama hali izleniyordu. Kraniyal MRI’da
bilateral globus palliduslarda T1’de hiperintens (Sekil 1),
T2-proton agirlikli ¢cekimlerde izo-hipointens sinyal
degisiklikleri izlendi (Sekil 2). Tiamin, laktuloz ve
proteinden kisith diet verilen hastanin yatiginin 7. giintinde
yapilan mini-mental testte 29/30 aldi. “Tandem-walking”
bozuklugu disinda norolojik muayenesinde 6zellik
saptanmadi.

Sekil 1. Kraniyal MRI’da bilateral globus palliduslarda T1’de
hiperintens sinyal degisiklikleri
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Sekil 2. T2-proton agirlikli cekimlerde izo-hipointens sinyal
degisiklikleri

TARTISMA

Edinsel non-Wilsonien hepatoserebral dejenerasyon kronik
karaciger hastalifina bagl olarak ortaya ¢ikan ve az
bildirilen klinik bir tablodur. Genellikle hepatik koma
epizotlarini izleyerek ya da sinsi olarak kargimiza ¢ikabilir.
Klinik olarak dizartri , ataksi, tremor, demans gibi MSS
bulgulari ile goriilmekle birlikte hasta progresif miyelopati
tablosu ile de gelebilir. Serum amonyak seviyesi 200
gr/dl’nin genellikle iizerindedir. Ancak kural degildir.
Etyopatogenezinde portal sistemik santlarin eslik ettigi
kronik metabolik defektin MSS’deki degisikliklerden
sorumlu oldugu diisiiniilmektedir. Boylece portal venoz
kan detoksifiye edilemeyerek direkt olarak sistemik
dolagima katilmakta toksik metobolitleri ensefalopati
tablosuna yol agmaktadlrl’z.

Literatiirde kranial MRI’da bilateral bazal ganglionlarda
T1’de hiperintens, proton ve T2 de izo-hipointens lezyonlar
bildirilmigtir. Parenteral niitrisyona bagli manganez
depolanmasinda da benzer lezyonlar gérﬁlmektedir3’4.
Ancak hastamizda anamnez ve klinik bulgularla bu tanidan
uzaklasilmigtir. Hanner JS ve arkadaglar1 1988°de bir
olguda T2 agirlikli kesitlerde bilateral dentate niikleuslarda
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hiperintensite tanimlamiglar ve Wilson hastalig: ile
benzerligine dikkat gekmi§lerdir5. Olgumuzda goriintiileme
bulgulari, hastaligin baglangi¢ yast ve Kayser Fleisher
halkasimin olmamasi sebebi ile Wilson hastalig1 tanisindan
uzaklagilmigtir.

Hastanin alkol anamnezi, fizik muayenede palmar eritem
ve norolojik muayenedeki bilin¢ degisiklikleri sebebiyle
on planda alkolik ve nutrisyonel zeminde gelisen
ensefalopatiler olmak iizere ayirici tan1 yapildi. Hastanin
kronik alkol kullanimi, ensefalopati bulgular1 olmasi sebebi
ile Wernicke ensefalopatisi de ayirici tanida diigiiniildii.
Oftalmopleji, nistagmus, trunkal ataksi, bellek kusurlari,
bilin¢ degisikligi ile giden bu tablodan oftalmoplejinin
olmamasi, kan amonyak diizeyinin yiiksekligi ve MRI
bulgulari ile uzaklagildi. Nikotinik asit eksikligine bagh
ortaya cikan ve oOzellikle alkolik hastalarda goriilen
Pellegra ayirici tanida diisiiniildii. Bu hastalarda klasik
deri bulgular1 olmadan da biling bozukluklari, piramidal
bulgular ve diger MSS tutulum bulgulari bildirilmektedir®.
Bu tanidan hastanin kan amonyak diizeyinin yliksek olmasi
ve goriintiileme bulgular ile uzaklagildi.

Olgumuz, akut ensefalopati epizodu ile gelisi sonrasinda
ilk kez karaciger hastalig1 tanis1 almasi ve nadir rastlanan
goriintiilleme bulgulart sebebi ile sunulmustur.
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