DUSUNEN ADAM 4 (2) 1991 :66-68

WILSON HA_STALIGINDA BT'DE BAZAL GANGLION
VE BEYIN SAPINDA HIPODENS LEZYONLAR
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OZET

Wilson hastalifi, bakir metabolizmasinda bozukluk sonucunda bakirin beyin, karaciger, kornea
ve bébreklerde birikmesiyle olugsan bir hastaliktir Bu hastalikta beyinde bazal ganglionlar, serebrol
korteks, beyin sapi, dentata niikleus, substansiya nigra ve serebellumda degisiklikler olusur. MRi
6zellikle beyin sapimg goriintillemede BT"ye iistiin olmasina ragmen, biz BT'sinde beyin sapinda kli-
nik bulgularina uygun degisiklikler saptadigimiz bir Wilson olgusunu klinigimizde izledik. Bu olguyu
BT bulgular: ile agagida sunduk. '

SUMMARY

Wilson's disease i3 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 stem, dentate nucleus, substantia
nigra, and cerebellum are the primarily affected sites. Although MR is more effective in demonstrating especial-
ly the brain stem lesions, the CT findings of a patient also correlated very well with his brain stem symptoms. In
this paper, we present this case with the CT findings.

substansiya nigra ve nikleus ruberde protoplazmitk astro-

Wilson hastaligi, nadir rastlanan otozomal resesif gegis | sitler (Alzheimer Tip Il hiicreleri) artmigtir. (1,7) En belirgin
gosteren bir hastaliktir. Insidanst 1/200.000 civarindadir. | néron kaybi serebral korteks, dentat nikkleus ve lentikiiler
(1,10) Bakir metabolizmasinda bozukluk sonucu ortaya | niikleusda goriilir.(1,7)
¢ikar. Bakir baglayan pratein, seriiloplazminin azalmasi so- Tanida dusiik serum seriloplazmin diizeyi (20mg/100
nucu yada bagka bir hipoteze gore buna ek olarak intrahe- | ml'nin altinda), diigilk serum bakir dizeyi (80 ug/100 ml'nin
patik bakirin safra yollarina atilmasinda bir defekt sonucu | altinda), artmig idrar bakir atilimi (100 ug/24 saatin iistiinde),
KC, beyin kornea ve bobreklerde normalin 100 kati oraninda | KC biopsisinde yiiksek bakir igerigi (250 ug/gin Ustlinde) ti-
bakir birikir. (2,10) _ piktir. (1,7,10) Aminoasidiri ve KC fonksiyon testlerinde bo-

Semptomlar genellikle gocukluk ve genglik ddneminde | zulma vardir. (1,2,7,10) Norolojik semptomlar yerlestiginde
ortaya gikar. Hastaligin belirtileri ne kadar erken ortaya | mutlaka Kayser-Fleischer halkasi gorilir. (1,2,7,10)
gikarsa o kadar hizli progresyon gésterir. (2) Gocukluk BT hepatik dénemde bile bulgu verebilir, (1) Lateral vent-
¢aginda agiklanamayan sarilik, hepatosplenomegali, tromo- | rikiiller kaudat atrofiye bagli olarak biiyimistiir. Serebrol ve
sitopeni ile hipersplenizm ve kanama egilimi kronik hepato- | sereballar atrofi goriilir. Beyin sap: kiigliimistiir. Lentikiiller
patinin ilk semptomlari olabilir. (1,10) : niikleuslar hipodens goriilur. (1,’5,4,5,8)

Klink bulgular olgudan olguya ¢ok degisir. En sik rasta- MRI! ise beyin sapindaki degigkileri gorintiemede
lanan baglangig semptomlarin eksterimeti ya da basta tre- | dzellikle daha etkilidir. Lezyonlar siklikla niikleus kaudatus, -
mor, dizartri, disfaji, koreik hareketler, distonik postiir, dav- | putamen, subkortikal beyaz madde, orta beyin ve ponsta
ranig bozukluklan ve entellektiel gerilemedir. Zamanla | goriliir. Beyinde atrou de siktir. Gri madde lezyonlarn bilate-
klasik tablo yerlesir. Disfaji, salyasinin tutamama, ekstremi- | ral ve simetrik olarak goriilirken ak madde lezyonlarn unila-
telerde rijidite ve hareketlerde yavaglama, fleksiyon | teral've genellikle frontal bdlgededir. (6,9)
postirl, grimas tipi giilme, flapping tremor yerlesir. Serebllar

ataksi,intensiyonel tremor ndrolojik hastalik ilerledikge kor- OoLGU

nea Descemet membraninda biriken bakir nedeni ile Kayser-

Fleischer halkasi olugur. Hasta giderek yataga bagimli hale 17 Yaginda erkek hasta 15 ay once sol tarafindan
gelir ve mental yikim ilerler.(1,2,7,10) baglayip daha sonra bitiin akstremitelerine yayilan istemsiz

Patolojik anatomisinde KC'de erken donemde biriken | hareketler, yutma ve konugma gligligii nedeni ile polikli-
bakir ve yaglanma sonucu bilyime, daha sonra postnekro- | nigimize bagvurmustu. Hastanin fizik muayenesinde
tik siroz gdrliniim( gelisir. (7,10) Splenomegali sik bir bulgu- | 6zellikle yoktu. Norolojik muayenesinde grimas tipi giilme,
dur. (10) Noropatolojik olarak en garpici bulgu bazal gang- | konverjans bozuklugu, dizartrik ve nazone konugma,
lionlardadir. (7) Putamen veniikleus kaudatusta atrofik | velum-faringeum reflekslerinde artma, dilin saga hareketle-
degigiklikler, agik kahverengi goriinim ve siklikla putamersit- rinde kisittama saptandi. Kas tonusu ve DTR azalmigti. TDR
de kavitasyona yol agcan siingerimsi dejenerasyon vardir. | sagda dorsal egilimli idi. Bilateral palmomental refleks
(1,7) Serebral korteks, dentat nikleus, lentikiler nikleas, | aliniyordu. Her dért ekstremitede uglarda koreiform hareket-

-
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ler, gbvdede zaman zaman distonik hareketler vardi. Hipoto-
ni nedeni ile ekstremitelerini savurarak yUriyordu.

Laboratuvar muayenelerinde rutin hemogram, sedmmen-
tasyon, seker, ire, bilurubinler, lipidler, SGOT, SGPT, asit-
alkali fosfataz, kan proteinleri ve elektrolitleri, Urik asit,
kreatinin ve idrar incelemeleri normal butundu. Tiroid fonk-
siyon testleri ve EEG'si de normaldi. Géz konsiltasyonunda
her iki gbzde 6zellikle korneanin alt kadranlarinda belirgin
Kayser-Fleischer halkasi saptandi. Seriloplazmin diizeyi
0,07i/L (N:0,15-0,60 g/L) ve -bakir diizeyi 46,8 ug/dL (N: 65-
165 ug/dL) ile diisiktu.

BT'sinde bazal ganglionlarda bilateral ve simetrik atrofi
ve hipodens lezyonlar, beyin sapinda ponsda ve mezense-
falonda bilateral ve simetrik olarak kirmizi niikleus, substan-
siya nigra ve pons tegmentumunda lakiner hipodens le-
zyonlar, her iki kapsiile eksterna bdélgesinde tibiler
hipodens lezyonlar saptandi. (Resim |) Hastaya MRI
yaptinlamadi.(Resim i)

Resim |

Olgumuza bu klinik ve laboratuvar verilerine dayanarak
Wilson hastaligi tanisi koyduk. Bakirdan fakir diyet ve peni-
sillaminle tedavisine bagladik. Hastamizin halen tedavisi
sirmektedir.

TARTISMA

Wilson hastahginda sinir sisteminde patolojik
degisiklikler yaygindir. Bu degigiklikler lentikiiller nikleuslar!
on planda etkilemesine ragmen, korteks, serebellum, subta-
lamik nikleuslar, substansiya nigra, talamus ve dentat

Resim Il

nikleus gibi sinir sisteminin diger bélimlerinde de gérilir.
Bu degigiklikler mikroskobik fokal dejenerasyondan kavita-
syona kadar degigir. (8) BT ve MRI bu doku kaybini gostérir.

Literatuiri gozden gegirdigimizde, Ropper ve ark. BT'de
putamende bilateral kavitasyon, globus pallidus, kaudat
nikieus bagi ve dentat nilkleusda hipodensite gézlediklerini
bildirmiglerdir. (_)

Nelson: ve ark. da lentiform nikleuslar, ¢zellikle puta-
mende bilateral hipodens alanlar tanimlanmiglardir.(87

Harik ve ark. Wilson hastalidi tanisi alan 6 hastada BT
Incelemesi yapmiglardir ve 1'inde BT normalken, beg hasta-
da bazal ganglionlar bolgesinde hipodensite saptamiglardir.
Bu hastalarin ikisinde dentat niikleuslarda ve gevresindeki
beyaz maddede hipodensite, bir hastada IV.Ventrill, birinde
de yan ventrikilllerde genigleme bulmusglardir.(4)

Haengeli ve ark. Bilateral olarak ventrikiiler nikleusiarda
hipodens lezyonlar ve diffuz serebral atrofi saptamiglardir.
&)

Selekler ve ark. ise her iki talamokapsiler bélgeede hi-
podensite ve diffiz kortikal atrofi bildirmislerdir.(8)

Starosta-Rubinstein ve ark. Wilson hastaligi tanisi
konmus 31 hastanin MRI incelemesini yapmiglardir. Lezyon-
larin ¢odunun kuadat, putamen, subkortikal beyaz madde,
«- 1 beyin ve ponsta oldugunu ve ayrica sik olarak beyinde
yaygin atrofi bulundugunu gérmusglerdir. Bunun yani sira ta-
lamug, serebellar vermis, orta beyin tegmentumu, globus
palliduy, kirmizi nikleus ve dentat nilkleusda da daha sey-
rek olarak lezyonlar géruldugu bildirmiglerdir. Bu bdlgelerde
T2 agirikh gekimlerde sinyal artisi veya atrofi bulmusglardir.

Goruldigd gibi literatirde BT'de beyin sapindaki
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degigikliklere ait bir bilgiye rastlanmamistir. MRI ise beyin
sapini goriintiilemede ¢ok daha etkin gézitkmektedir. Biz ol-
gumuzda BT'de Bazal ganglionlar ve kapsula eksterna
bdlgesinde hipodens lezyonlara ek olarak beyin sapinda da
hipodens lezyonlar saptadik. Bunlar hem hastaligin patolojik
anatomisi, hem de hastanin klinik bulgulariyla uyumlu
oldugundan bu olguyu sunduk..
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