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ÖZET 

Wilson hastalığı , bakı r metabolizmasında bozukluk sonucunda bakırın beyin, karaciğ er, kornea 
ve böbreklerde birikmesiyle oluşan bir hastal ıktır Bu hastal ıkta beyinde bazal ganglionlar, serebrol 
korteks, beyin sap ı , dentata nükleus, substansiya nigra ve serebellumda de ğ iş iklikler oluşur. MRİ  
özellikle beyin sap ınığ  görüntülemede BT"ye üstün olmas ına rağmen, biz BT'sinde beyin sap ında kli-
nik bulgulanna uygun değ iş iklikler saptad ığı mız bir Wilson olgusunu kliniğ imizde izledik. Bu olguyu 
BT bulgular' ile a şağı da sunduk. 

SUMMARY 

Wilson's disease iş  a hereditary disorder of copper metabilism resulting in deposition of copper in brain, 
cornea, liver and kidney. In the brain basal ganglia, cerebral cortex, brain stern, dentate nucleus, substantia 
nigra, and cerebellum are the primarily affected sites. Although MR is more effective in demonstrating especial- 
ly the brain stern lesions, the CT findings of a patient also correlated very well with his brain stern symptoms. In 
this paper, we present this case with the CT f ındings. 

Wilson hastal ığı , nadir rastlanan otozomal resesif geçi ş  
gösteren bir hastal ı kt ı r. Insidans ı  1/200.000 civar ı ndad ı r. 
(1,10) Bak ı r metabolizmas ı nda bozukluk sonucu ortaya 
ç ı kar. Bak ı r bağ layan pratein, serüloplazminin azalmas ı  so-
nucu yada baş ka bir hipoteze göre buna ek olarak intrahe-
patik bak ı r ı n safra yollar ı na at ı lmas ı nda bir defekt sonucu 
KC, beyin kornea ve böbreklerde normalin 100 kat ı  oran ı nda 
bak ı r birikir. (2,10) 

Semptomlar genellikle çocukluk ve gençlik döneminde 
ortaya ç ı kar. Hastal ığı n belirtileri ne kadar erken ortaya 
ç ı karsa o kadar h ı zl ı  progresyon gösterir. (2) Çocukluk 
çağı nda aç ı klanamayan sar ı l ı k, hepatosplenomegali, tromo-
sitopeni ile hipersplenizm ve kanama e ğ ilimi kronik hepato-
patinin ilk semptomlar ı  olabilir. (1,10) 

Klinik bulgular olgudan olguya çok de ğ iş ir. En s ı k rasta-
lanan baş lang ı ç semptomlar ı n eksterimeti ya da baş ta tre-
mor, dizartri, disfaji, koreik hareketler, distonik postür, dav-
ran ış  bozukluklar ı  ve entellektüel gerilemedir. Zamanla 
klasik tablo yerle ş ir. Disfaji, salyas ı n ı n tutamama, ekstremi-
telerde rijidite ve hareketlerde yava ş lama, fleksiyon 
postürü, grimas tipi gülme, flapping tremor yerle ş ir. Serebllar 
ataksi,intensiyonel tremor nörolojik hastal ı k ilerledikçe kor-
nea Descemet membran ı nda biriken bak ı r nedeni ile Kayser-
Fleischer halkas ı  oluş ur. Hasta giderek yatağ a bağı ml ı  hale 
gelir ve mental y ı k ı m ilerler.(1,2,7,10) 

Patolojik anatomisinde KC'de erken dönemde biriken 
bak ı r ve yağ lanma sonucu büyüme, daha sonra postnekro-
tik siroz görünümü geli ş ir. (7,10) Splenomegali s ı k bir bulgu-
dur. (10) Nöropatolojik olarak en çarp ı c ı  bulgu bazal gang-
lionlardad ı r. (7) Putamen venükleus kaudatusta atrofik 
değ iş iklikler, aç ı k kahverengi görünüm ve s ı kl ı kla putamer ı$i . 
de kavitasyona yol açan süngerimsi dejenerasyon vard ı r. 
(1,7) Serebral korteks, dentat nükleus, lentiküler nükleas,  

substansiya nigra ve nükleus ruberde protoplazmitk astro-
sitler (Alzheimer T ı p Il hücreleri) artm ış t ı r. (1,7) En belirgin 
nöron kayb ı  serebral korteks, dentat nükleus ve lentiküler 
nükleusda görülür.(1,7) 

Tan ı da düş ük serum serüloplazmin düzeyi (20mg/100 
ml'nin alt ı nda), dü ş ük serum bak ı r düzeyi (80 ug/100 ml'nin 
alt ı nda), artm ış  idrar bak ı r at ı l ı m ı  (100 ug/24 saatin üstünde), 
KC biopsisinde yüksek bak ı r içeriğ i (250 ug/g' ı n üstünde) ti-
piktir. (1,7,10) Aminoasidüri ve KC fonksiyon testlerinde bo-
zulma vard ı r. (1,2,7,10) Nörolojik semptomlar yerle ş tiğ inde 
mutlaka Kayser-Fleischer halkas ı  görülür. (1,2,7,10) 

BT hepatik dönemde bile bul ğ u verebilir. (1) Lateral vent-
riküller kaudat atrofiye ba ğ l ı  olarak büyümü ş tür. Serebrol ve 
sereballar atrofi görülür. Beyin sap ı  küçülmü ş tür. Lentiküller 
nükleuslar hipodens görülür. (17J,4,5,8) 

MRI ise beyin sap ı ndaki değ iş kileri görüntüemede 
özellikle daha etkilidir. Lezyonlar s ı kl ı kla nükleus kaudatus, 
putamen, subkortikal beyaz madde, orta beyin ve ponsta 
görülür. Beyinde atrou de s ı kt ı r. Gri madde lezyonlar ı  bilate-
ral ve simetrik olarak görülürken ak madde lezyonlar ı  unila- 1 

 teral ve genellikle frontal bölgededir. (6,9) 

OLGU 

17 Yaşı nda erkek hasta 15 ay önce sol taraf ı ndan 
baş lay ı p daha sonra bütün akstremitelerine yay ı lan istemsiz 
hareketler, yutma ve konu ş ma güçlü ğ ü nedeni ile polikli-
niğ imize baş vurmu ş tu. Hastan ı n fizik muayenesinde 
özellikle yoktu. Nörolojik muayenesinde grimas tipi gülme, 
konverjans bozuklu ğ u, dizartrik ve nazone konu ş ma, 
velum-faringeum reflekslerinde artma, dilin sa ğ a hareketle-
rinde k ı s ıtlama saptand ı . Kas tonusu ve DTR azalm ış t ı . TDR 
sağ da dorsal e ğ ilimli idi.  Bilateral  palmomental refleks 
al ı n ı yordu. Her dört ekstremitede uçlarda koreiform hareket- 

(*) Bak ı rköy Ruh ve Sinir Hastahktan Hastanesi Nöroloji Klinigi, Asistan doktor. 
(**) Bak ı rköy Ruh ve Sinir Hastahklan HastanesiNöroloji Klini ğ i , Uzman doktor. 
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ler, gövdede zaman zaman distonik hareketler vard ı . Hipoto-
ni nedeni ile ekstremitelerini savurarak yürüyordu. 

Laboratuvar muayenelerinde rutin hemogram, se ırne ı -
tasyon, ş eker, üre, bilurubinler, lipidler, SGOT, SGPT, asit-
alkali fosfataz, kan proteinleri ve elektrolitleri, ürik asit, 
kreatinin ve idrar incelemeleri normal bulundu. Tiroid fonk-
siyon testleri ve EEG'si de normaldi. Göz konsültasyonunda 
her iki gözde özellikle kornean ı n alt kadranlar ı nda belirgin 
Kayser-Fleischer halkas ı  saptand ı . Serüloplazmin düzeyi 
0,07i/L (N:0,15-0,60 g/L) ve bak ı r düzeyi 46,8 ug/dL (N: 65-
165 ug/dL) ile dü ş üktü. 

BT'sinde bazal ganglionlarda bilateral ve simetrik atrofi 
ve hipodens lezyonlar, beyin sap ı nda ponsda ve mezense-
falonda bilateral ve simetrik olarak k ı rm ı z ı  nükleus, substan-
siya nigra ve pons tegmentumunda laküner hipodens le-
zyonlar, her iki kapsüle eksterna bölgesinde tübüler 
hipodens lezyonlar saptand ı . (Resim I) Hastaya MRI 
yapt ı r ı lamad ı .(Resim Il) 

Resim I 

Olgumuza bu klinik ve laboratuvar verilerine dayanarak 
Wilson hastal ığı  tan ı s ı  koyduk. Bak ı rdan fakir diyet ve peni-
sillaminle tedavisine ba ş lad ı k. Hastam ı z ı n halen tedavisi 
sürmektedir. 

TARTI Ş MA 

Wilson hastal ığı nda sinir sisteminde patolojik 
değ iş iklikler yayg ı nd ı r. Bu değ iş iklikler lentiküller nükleuslar ı  
ön planda etkilemesine ra ğ men, korteks, serebellum, subta-
lamik nükleuslar, substansiya nigra, talamus ve dentat 

Resim Il 

nükleus gibi sinir sisteminin di ğ er bölümlerinde de görülür. 
Bu değ iş iklikler mikroskobik fokal dejenerasyondan kavita- 
syona kadar de ğ iş ir. (8) BT ve MRI bu doku kayb ı n ı  gösterir. 

Literatürü gözden geçirdi ğ imizde, Ropper ve ark. BT'de 
putamende bilateral kavitasyon, globus pallidus, kaudat 
nükleus ba şı  ve dentat nükleusda hipodensite gözlediklerini 
bildirmiş lerdir. U 

Nelson ve ark. da lentiform nükleuslar, özellikle puta-
mende bilateral hipodens alanlar tan ı mlanm ış lard ı r.(87 

Harik ve ark. Wilson hastal ığı  tan ı s ı  alan 6 hastada BT 
Incelemesi yapm ış lard ı r ve 1'inde BT normalken, be ş  hasta-
da bazal ganglionlar bölgesinde hipodensite saptam ış lard ı r. 
Bu hastalar ı n ikisinde dentat nükleuslarda ve çevresindeki 
beyaz maddede hipodensite, bir hastada IV.Ventriül, birinde 
de yan ventriküllerde geni ş leme bulmu ş lard ı r.(4) 

Haengeli ve ark. Bilateral olarak ventriküler nükleuslarda 
hipodens lezyonlar ve diffüz serebral atrofi saptam ış lard ı r. 
(3) 

Selekler ve ark. ise her iki talamokapsüler bölgeede hi-
podensite ve diffüz kortikal atrofi bildirmi ş lerdir.(8) 

Starosta-Rubinstein ve ark. Wilson hastal ığı  tan ı s ı  
konmuş  31 hastan ı n MRI incelemesini yapm ış lard ı r. Lezyon-
lar ı n çoğ unun kuadat, putamen, subkortikal beyaz madde, 
r ' beyin ve ponsta oldu ğ unu ve ayr ı ca s ı k olarak beyinde 
yayg ı n atrofi bulundu ğ unu görmü ş lerdir. Bunun yan ı  s ı ra ta-
lamu, serebellar vermis, orta beyin tegmentumu, globus 
pallid ı  .., 

 
k ı rm ı z ı  nükleus ve dentat nükleusda da daha sey-

rek olarak lezyonlar görüldü ğ ü bildirmi ş lerdir. Bu bölgelerde 
T2 ağı rl ı kl ı  çekimlerde sinyal art ışı  veya atrofi bulmu ş lard ı r. 

Görüldü ğ ü gibi literatürde BT'de beyin sap ı ndaki 
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değ iş ikliklere ait bir bilgiye rastlanmam ış t ı r. MRI ise beyin 
sap ı n ı  görüntülemede çok daha etkin gözükmektedir. Biz ol-
gumuzda BT'de Bazal ganglionlar ve kapsula eksterna 
bölgesinde hipodens lezyonlara ek olarak beyin sap ı nda da 
hipodens lezyonlar saptad ı k. Bunlar hem hastal ığı n patolojik 
anatomisi, hem de hastan ı n klinik bulgular ı yla uyumlu 
olduğ undan bu olguyu sunduk. 
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