ANKARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI MECMUASI _ Cilt 55, Sayi 3, 2002

231-236

OLGU SUNUMU: AMYOTROFIK LATERAL
SKLEROZDA KRANIAL MRG BULGULARI

Evren Ustiiner* O ilhan Erden* 0 Ayse Erden* O Nursel Aydin** 0 Deniz Tuncel***

OZET

49 yasinda disfaji ve disartri bulgulari ile basvuran am-
yotrofik lateral sklerozlu (ALS) bir erkek hastayi sunuyo-
ruz. Fizik muayenesinde tim derin tendon refleksleri art-
musti ve distal tst ekstremitede kas atrofisi ile birlikte, pa-
tolojik refleksler izlenmekteydi. MR goriintiileme, T2 agir-
likli gériintiilerde medulla oblangatadan subkortikal pre-
santral gyrusa dek kortikospinal traktta simetrik ve bilate-
ral artmus sinyal intensitesini gosterdi. T1 agirhikli gériintti-
lerde kapsula internanin arka bacaginda artmis sinyal in-
tensitesi izlendi. MR goriintilleme ALS’yi taklit eden pato-
lojileri dislamada yararlidir ve ALS hastalarinin tani ve ta-
kibinde potansiyel role sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Amyotrofik Lateral Skleroz, MR
Goriintiileme

SUMMARY

Case Report: Cranial MRI Findings in Amyotrophic
Lateral Sclerosis

We describe a 49-year-old man with amyotrophic late-
ral sclerosis (ALS) who presented with dysphagia and
dysarthria. Deep tendon reflexes in the limbs were incre-
ased and pathological reflexes were recorded along with
muscular atrophy of the distal upper extremities. MR ima-
ging revealed symmetric and bilateral increased signal in-
tensity on T2-weighted images in the corticospinal tract
from medulla oblangata to subcortical precentral gyrus.
Increased signal intensity at the posterior limb of capsula
interna on T1-weighted images were also detected. MR
imaging is beneficial in ruling out pathologies that may
mimic ALS, and may have potential role in the diagnosis
and follow up of ALS patients.
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Amyotrofik lateral skleroz (ALS), st ve alt mo-
tor noron dejenerasyonu ile karakterize ilerleyici,
olumle sonuglanan, nérodejeneratif bir hastaliktir
(1,2). ALS motor noron hastaliklarinin en sik izle-
nen, en ¢ok taninan tipi olup eriskin ¢cagda, spora-
dik olarak ortaya ¢ikmaktadir ve %5-10 oraninda
ailesel formu da tanimlanmistir (2). Tani klinik ve
elektrofizyolojik bulgular ile konmaktadir. Hastali-
gin tanisinin konmasini saglayacak kesin bir tani-
sal test yoktur (3). Kranial ve spinal MR gibi goriin-
tileme yontemlerinin asil Gnemi ALS’yi taklit eden
patolojilerin ortaya konmasini saglamalaridir. An-
cak bazi ALS hastalarinda MR gorintileme ile
motor korteks, spinal kord, kortikobulber ve korti-

kospinal traktlarda T1 ve T2 agirlikli gorintilerde
anomaliler gosterilmistir. Tanimlanan anomalile-
rin ALS tanisi icin spesifik olmasa da hastaligin ta-
ni ve takibinde 6nemi oldugu dustnilmektedir
(2). Yazimizda ALS'li bir olguya ait kranial MR go-
rintileme bulgulari sunulmustur.

OLGU BILDIRISI

49 vyasinda, erkek hasta konusma ve yutma
guclugu sikayeti ile noroloji bolimtine basvurdu.
Sikayetlerinin 7 ay once basladigi égrenildi. Oz-
gecmisinde glinde 1 paket sigara icmesi disinda
bir 6zellik yoktu ve ailede benzer bir hastalik oy-
kisi bulunmamaktaydi. Yapilan norolojik muaye-
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nesinde tim ekstremitelerindeki derin tendon ref-
lekslerinin hiperaktif, konusmasinin dizartrik oldu-
gu ve disfajisinin bulundugu saptandi. Bilateral st
ekstremitede Hoffman ve Wartenberg patolojik
refleksleri izlenmekte idi. Dort ay sonraki norolo-
jik muayenesinde ise ek olarak st ekstremitede
ozellikle elin interosseal kaslarinda atrofi, tist ekst-
remite kas gliclinde distalde 4/5 diizeyde azalma,
tim ekstremitelerin proksimal kaslarinda ve dilde
fasikiilasyonlar ve bilateral Babinski patolojik ref-
leksi tespit edildi. Hasta sadece sivi gidalari tolere
edebilmekteydi. Disartri ve disfajisinde artis mev-
cuttu. Serebellar ataksi, sensorial defisit veya oto-
nom anomali saptanmadi. Hematolojik, biokim-
yasal ve immunolojik tetkikleri normaldi. Elekt-
romyogram (ENMG) incelemesinde tim ekstremi-
telerde ve dilde denervasyon potansiyelleri mev-

cuttu. Sinir iletim ¢alismalari normaldi. Hastaya El
Escorial yeniden duzenlenmis tani kriterlerine go-
re klinik olarak bulber baslangicli, alt ve tst motor
noron tutulumlu, kesin ALS tanisi kondu ve Rilu-
zol 2x1 baslanarak izleme alindi.

Bu donemde yapilan kranial MR incelemede,
ttim kortikospinal trakt boyunca medulla oblanga-
tada, ponsta, krus serebride, kapsula internada ve
korona radiatada, subkortikal presantral gyrusa
dek T2 agirlikli goriintilerde ve FLAIR sekanslarda
bilateral ve simetrik hiperintens patolojik sinyal
intensitesi gozlendi (Sekil 1a,b ve Sekil 2b). T1
agirhkh goruntilerde kapsula internanin arka ba-
caginda izointensite saptandi (Sekil 2a). T2 agirlik-
Ii goruntilerde presantral gyrusta hipointens sin-

yal intensite degisikligi izlenmedi.

Sekil 1a: T2 agirlikh aksiyel goriintiide, pons anterior kesimde,

transvers pontoserebeller fiberlerin demetlere ayirdigi kortikos-
pinal trakta ait hiperintens sinyal degisiklikleri izlenmektedir
(Ok baglarr).

e - - o T
Sekil 2a: T1 agirlikli aksiyel kesitte, kapsula interna arka ba-
cakta izlenen hipointensitenin kayboldugu ve kapsula interna
arka bacaginin izointens hal aldigi dikkati cekmektedir.

Sekil 1b: 1lI. Ventrikil diizeyinden alinan aksiyel kesitte, FLA-
IR sekansda, bilateral kapsula interna arka bacaga yerlesmis si-
metrik hiperintens sinyaller mevcuttur (Oklar)

Sekil 2b: T2 agirlikli koronal kesitte ise korona radiatada ve in-
ternal kapstilde kortikospinal trakta ait simetrik hiperintensite
mevcuttur (Oklar)
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ALS’de beyin sapi ve spinal kord somatik mo-
tor ndronlarinda (alt motor néronlar) ve motor kor-
teksin biyik piramidal noronlarinda (iist motor
noronlar) selektif dekstriiksiyon izlenmektedir. Pe-
riferik ve kranial sinirlerin aksonal dejenerasyonu,
korteksde kortikospinal ve kortikobulber traktusla-
rin dejenerasyonu da bu surece eslik etmektedir
(2,3). Hastaligin nedeni tam bilinmemekle birlikte
norotoksik, serbest radikal, immunolojik mekaniz-
malar ve anormal biiyiime faktor sinyalizasyonu-
nun etiopatogenez de rol oynadigi distintlmekte-

dir (2).

Bazi ALS hastalarinda MR inceleme ile T2 agir-
likli gorintilerde, proton dansite (PD) ve FLAIR
sekanslarda kortikospinal trakt boyunca hiperin-
tens sinyal degisiklikleri gosterilmistir (1-4). FLAIR
sekanslar, patolojik degisiklikleri gostermede T2
agirhkh gorintiler ve PD sekanslara gore daha ba-
sarili bulunmaktadir, ctinki hem T2 agirliklari faz-
ladir, hem de parsiyel volim etkisine neden olan
BOS sinyali baskilanmaktadir (1,3).

T2 agirhkl gortntilerde presantral gyrus ke-
narlarinda hipointens sinyaller de izlenebilmekte-
dir. Bu sinyal degisikliginin demir birikmis astro-
sitterden ve makrofajlardan kaynaklandigi dusu-
nulmektedir (1,2). Bazi hastalarda ise T1 agirhikh
goriintilerde kapsula internanin arka bacaginda
beyin parankimine gore sinyal intensitesinde artig
gozlenmistir. Normal kisilerde bu bolge T1 agirlik-
Ii gortinttilerde hipointensdir. ALS hastalarinin ba-
zilarinda ise hipointensitenin kayboldugu dikkati
cekmistir. Serbest radikallerdeki artisin tanimlanan
sinyal degisikligine neden olduguna inanilmakta-
dir. T1 agirhkli gortintilerde izlenen bu degisiklik-
lerin ALS igin T2 agirhikl goruntilerdeki hiperin-
tens degisikliklerden daha spesifik oldugu ve daha
sik izlendigi dustinilmektedir (1). Primer motor
korteksde atrofi de bazen izlenebilmektedir (2).

Olgumuzda T2 agirlikli goriintiilerde kortikos-
pinal trakt boyunca, medulla oblangatadan sub-
kortikal presantral gyrusa dek bilateral ve simetrik
patolojik hiperintens sinyal degisiklikleri ve T1
agirhkh gortntulerde kapsula interna arka bacakta
izointensite saptanmustir, ancak T2 agirlikli gorin-
tulerde presantral gyrus kenarlarinda hipointensite
saptanmamistir. Yas ile uyumlu atrofik degisiklik-
lerden farkli olarak motor korteksi ilgilendiren at-
rofi izlenmemistir.

T2 agirhkh gorintilerde kortikospinal traktta
izlenen yuksek sinyallerin primer dejeneratif su-
recten kaynaklanan bilateral ve simetrik Wallerian
dejenerasyona ikincil olustuklari ve motor néron
hastaliklarinda izlenen patolojik anomalilerin MR
karsiliklart oldugu, dustntlmektedir (2). Kranial
MR gorintileme bulgulari ile st motor lezyon
bulgulari olan hastalarda yapilan klinik korrelas-
yonlarda zayif bir iliski ortaya ¢ikmistir (1,5-7).
Hastamizda tist motor néron tutulumu belirgindir
ve kranial MR incelemede st motor néron tutulu-
munu destekler sekilde sinyal intensite degisiklik-
leri tespit edilmistir. Arastimacilar bu zayif klinik
iliskinin bazi hastalarda tst motor néron tutulu-
munun semptomlara yansimamasindan kaynakla-
nabilecegini dustinmektedirler (8). Bazi arastirma-
cilar da presantral gyrus kenarlarinda hipointens
degisiklikler ve spektroskopik incelemelerde azal-
mis NAA duzeyleri ile klinik bozulmada artis ara-
sinda bir iligki tanimlamuiglardir (2).

Tanimlanan sinyal intensite degisiklikleri ALS
hastalari icin spesifik degildir ancak karakteristik-
tir (8). Normal kisilerde ve kortikospinal trakti
tutan primer lateral skleroz basta olmak tzere di-
ger dejeneratif hastaliklarda da tanimlanmistir
(2,8-10). Wallerian dejenerasyona neden olan pa-
tolojiler ALS’yi radyolojik olarak taklit edebilirler
(2,5,10). Radyasyon hasari, arsenik, talyum gibi
toksik ajanlar, vitamin ve enzim defektleri, HIV,
sifiliz, bruselloz, Creutzfeldt-Jacob gibi enfeksiytz
hastaliklar, motor ve monoklonal gammopatiler
ile iliskili noropatiler, Hodgkin ve non-Hodgkin
lenfomalar, vaskiiler hastaliklar, osteosklerotik
myeloma ve spondilitik myopati de klinik olarak
ALS’yi taklit edebilir (9). Pons, sentrum semiovale
ve Ozellikle presantral gyrus ta izlenen hiperintens
degisikliklerin ve T1 agirlikli sekanslarda kapsula
interna arka bacagindaki izointens degisikliklerin
ALS acisindan daha karakteristik oldugu distntil-
mektedir (1).

Motor korteksin MR spektroskopik incelemele-
rinin Gst motor néron tutulumlu hastalarda tani ve
takip agisindan standart MR incelemelere gore da-
ha yararli olacagi dustinilmektedir. ALS hastala-
rinda MR spektroskopi noronal bir marker olan
NAA’da dustis ve NAA/Cr oraninda azalma goz-
lenmekte ve motor néron hasarini yansitmaktadir
(2,3,8).
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MR gortintiileme ve diger radyolojik tani yon- “glutamat salinim inhibitorleri”(6rn. Riluzole)
temleri ALS’yi taklit eden diger patolojilerin ekar- hastaligin strecini yavaslatabilmektedirler. Bu
te edilmesine de yardimci olmaktadir (2). ilerleyi- nedenle erken ve dogru taninin konmasi énemli-

ci ve 6limle sonuclanan bir hastalik olan ALS’de dir (9).
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