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ABSTRACT

We herein describe a child operated for acute abdomen who developed Wernicke's encephalopathy (WE) secondary to
prolonged total parenteral nutrition (TPN) that lacked vitamin B1 supplementation. The author concluded that surgeons,
child neurologists, pediatricians and radiologists need to be aware of the predisposing factors and symptoms of WE.
Clinicians need to keep in mind that ophthalmoplegia, ataxia or altered mental status could be findings of WE.
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OZET

Bu yazida akut batin nedeni ile opere olan, gastrointestinal cerrahi sonrasi dénemde tiamin destegi olmaksizin, total
parenteral beslenme alan ve Wernike ensefalopatisi (WE), gelisen olgu sunulmustur. Cerrahlarin, gocuk nérologlarinin,
pediatristlerin ve radyologlarin, WE igin risk faktorlerini ve hastaligin belirti ve bulgularini iyi bilmeleri, klinisyenlerin,
oftalmopleji, ataksi veya mental durum degisikliklerinin WE'ne ait bulgular olabilecegini akilda tutmalari gerekir.

Anahtar kelimeler: Wernicke ensefalopatisi, ensefalopati, ataksi, oftalmopleji, total parenteral beslenme

GIRIS
Wernike ensefalopatisi (WE), tiamin (vitamin
B1) eksikligi sonucu gelisen, ciddi morbidite ve

gibi kigcuk bir grubunda gorilmektedir. Sadece
ataksi, oftalmopleji veya ensefalopati biciminde de
ortaya cikabilmektedir®. Erken tani ve tedavi ile

mortaliteye  neden  olabilen  ndrolojik  bir 171 giizelme olmasi nedeni ile tim hekimlerin
sendromdur®. Wernike ensefalopatisi uzun sire

alkol kullanimi, hiperemezis gravidarum,
gastrointestinal cerrahi sonrasi malabsorbsiyon,
uzun slreli parenteral beslenme, kanser,

hastalidin belirti ve bulgularini iyi bilmeleri, risk
altindaki bireyleri taniyabilmeleri gerekmektedir. Bu
yazida gastrointestinal cerrahi sonrasi donemde

tiamin  destedi olmaksizin total parenteral
transplantasyon, aclik grevi, anoreksiya nevrosa, beslenme (TPN) alan ve WE gelisen bir olgu
hemodiyaliz yada peritoneal diyaliz, insan immin

yetmezlik viristi (HIV) tasiyan hasta grubu gibi
tiamin absorbsiyonunda bozulmaya yol agabilecek OLGU SUNUMU
durumlar nedeniyle gériilmektedir®*.

Klasik klinik triadi olan ensefalopati, yuruyis
ataksisi ve oftalmopleji vakalarin ancak %10-20’si

sunulmusgtur.

15 yil 10 aylik kiz hasta bulanik gérme ve goz
hareketlerinde kisitliik nedeni ile Cocuk Noroloji
bélimimiize danisildi. Oykiisiinden 3 yil énce dig
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merkezde bezoar tanisi ile opere edildigi, yaklasik
1 ay o6nce dis merkezde akut batin tanisi ile
goruldugl, jejenal duzeyde ele gelen kitle
nedeniyle enterostomi yapildidi, kil yumagi olarak
degerlendirildigi ve  sonrasinda  bridektomi
yapildigi, post op 5. glinde oral baslandigi ancak
tolere edemedigi ve post op 7. gunde tekrar

bridileus  tanisi ile laparatomi  yapildigi,
eksplorasyonda bridektomi sirasinda dolasimi
kismen bozuk 50 cm’lik jejenal segment
rezeksiyonu ve anastomozu yapildidi, yogun

bakimda takip edildigi, post op 7. glinde tekrar oral
alimi tolere edemedigi icin brid ileus tanisi ile
Bagkent Universitesi Cocuk Cerrahi bélimiine
sevk edildigi, hastanemizde intestinal obstruksiyon
tanisi ile oral aliminin kesildigi, TPN baslandigi,
cekilen OMD pasaj grafisinde opak maddenin
kolona gectigi, ayakta direk batin grafisinde gaz
dagihminin esit olmasi ve nazogastrik sondadan
geleninin az olmasi uzerine, oral aliminin acildigi,
izleminde sag gbzde kaymasinin fark edilmesi
Uzerine g6z boélimine danisildigi, papilla
sinirlarinda hafif siliklik, venlerde dolgunluk, sol
g6zde Ust temporal parapapiller bélgede hemoraji
plagi ve basinda istem disi sallanma izlenmesi
Uzerine ped noroloji konsultasyonunun o6nerildigi
dgrenildi. Ozgegmisinde ézellik olmayan hastanin,
soygegmisinden anne- babasinin  hala-dayi
cocuklari oldugu, erkek kardesinin ders bagarisinin
kot oldugu, teyzesinde 40 yaslarinda
gecirme 6ykusi oldugu dgrenildi.

Fizik incelemesinde; agirlik 49 kg (3-10p), boy
165 cm (25p), tansiyon arteriyel 100/80mmHg,
nabiz 64/dk, ates 36.8°C, solunum sayisi 26/dk idi.
Genel durumu iyi, bilinci acik, koopere, sistemik
muayenesinde insizyon skari diginda 6zellik yoktu.
Yapilan nérolojik muayenesinde direkt ve indirekt
1sik refleksleri bilateral pozitif, pupiller izokorik,
bilateral yukari, asagi, ice ve disa bakis sinirli, kas
glct tonus dogal, derin tendon refleksleri
normoaktif, plantar yanit bilateral fleksér, duyu
mayenesi dogal, yurime ataksik, romberg testi
pozitif ve gbévde instabilitesi mevcut idi.

inme
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Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi:
Hb:10.40g/dl, Htc: %27.30, WBC:7.42 /mm3 CRP:
5.14 mg/L, beyin omurilik sivisi incelemesinde
glukoz: 102,00 mg/dL, protein: 33,00 mg/dL, BOS
Kdaltira: treme yok, Ig G Index: 0.35, laktik asit: 39
mg/dL (10- 22), piruvat: 2,8 mg/dL (0.5- 1.7),
serum laktik asid: 28,20 mg/dL (4,5-19.8), pirlivat:
2,30 mg/dL (0,3-1), ANA, Anti DNA: negatif, C3,
C4: normaldi. Beyin bilgisayarli tomogrofisi (BT)
normal olmasina karsin manyetik
goOruntilemede (MRG) bilateral talamus medial
kesiminde, beyin sapi posterior kesiminde ve
periakuaduktal bdlgede sinyal artimi saptandi
(Sekil 1-2). Viziel evoked potansiyel testinde
sagda gbérme yollarinda prekiazmatik,
demyelinizan etkilenme ile uyumlu bulgu saptandi.
Ovykii, klinik ve gériintileme bulgulari ile Wernicke
ensefalopatisi duslnilerek hastaya 100 mg/gin
intravenéz tiamin baslandi. Takibinin 3. guninde
ataksisi duzelen 5. guninde yukari bakis paralizisi

rezonans

dizelen hastanin; tedavi 6ncesi gonderilen tiamin
dizeyinin 20,75 pg/L (25-75) oldugu 6grenilerek
tani dogrulandi. Hastanin intravendz tiamin
tedavisi 14 gline tamamlandi; 250mg/g oral tiamin
tedavisi ile ayaktan takibi planlanarak taburcu
edildi. Tedavinin birinci ayinda yapilan nérolojik
muayenesinin tamamen normal oldudu goéruldu.

TARTISMA

Tiamin ener;ji
transketolaz, alfa-ketoglutarat dehidrogenaz ve
piruvat dehidrogenaz gibi anahtar enzimlerin
kofaktérudur. Tiamin eksikliginin, metabolik ihtiyaci
fazla olan beyin alanlarinda, metabolizmay! inhibe
ederek noronal hasari baslattigi varsayilir*®. Akut

metabolizmasinda rol alan

norolojik  hasarlanmada vaskiiler konjesyon,
mikroglial  proliferasyon,  petesial  hemoraji
gOrulirken, kronik hasralanmada ise

demiyelinizasyon, gliosis ve nodronal kayip olur.
Wernike ensefalopatisinde bu patolojik degisiklikler
karekteristik olarak 3. ventrikil, aguaduk ve 4.
ventrikll c¢evresinde simetrik gorulur. Mamiller
dorsomedial talamus, lokus sereleus,
periakuaduktal gri cevher, okular motor nukleus ve

cisim,


http://scholar.google.com.tr/scholar?q=manyetik+rezonans+g%C3%B6r%C3%BCnt%C3%BCleme&hl=tr&as_sdt=0&as_vis=1&oi=scholart&sa=X&ei=Xm8DU_qXBueK4ATu3IA4&ved=0CCgQgQMwAA
http://scholar.google.com.tr/scholar?q=manyetik+rezonans+g%C3%B6r%C3%BCnt%C3%BCleme&hl=tr&as_sdt=0&as_vis=1&oi=scholart&sa=X&ei=Xm8DU_qXBueK4ATu3IA4&ved=0CCgQgQMwAA
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vestibuler nukleus siklikla etkilenirken, kollikiler,
forniksler, septal alan hipokampus, serebral
korteks ve serebellum da tutulabilir'.

Klinik klasik triadi ensefalopati, okulomotor
disfonksiyon, ylrime  ataksisidir.  Wernicke
ensefalopatisinde; oryantasyon bozuklugundan
ajitasyon, deliryum, stupor ve komaya kadar
degisen biling degisikligi goérulebilir. Okulomotor
disfonksiyonda ise okulomotor, abducens ve
vestibular nlkleus tutulumuna bagli nistagmus,
lateral rektus paralizisi, konjuge bakis felgleri, pupil
anormallikleri (anizokori, myozis), nonreaktif pupil
yaniti gorulebilir. Pitozis nadirdir. Ataksi dncelikle
durus ve yurlylUs ataksisi seklindedir. Polinéropati,
serebellar ve vestibiiler disfonksiyona bagl gelisir’.
Klasik triada ek olarak hipotansiyon ve hipotermi,
genellikle sadece alt ekstremiteleri tutan periferik
ndropati, tasikardi, efor dispnesi, artmis kardiyak
output ve EKG anormallikleri gibi kardiyovaskuler
belirti ve bulgular yaygindir®.
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Wernike ensefalopatisi tanisi alan 131 olguyu
retrospektif olarak inceleyen bir c¢alismada
hastalarin %82’sindeensefalopati, %23’inde
ataksi, % 29'unda okiler anormallikler, %11’inde
polindropati bildiriimisken ancak %17’sinde klasik
triad gozlenmistir’. Hastamizda da ensefalopati
olmaksizin oftalmoparezi ve ataksi izlenmigtir.

Wernike ensefalopatisiicin beyin
tomografisinin sensitivitesi digsuktur, hastamizda
oldugu gibi normal olmasi taniyi diglamaz, beyin
MRG akut diensefalik ve periventrikiler lezyonlarin
tanisinda BT'den daha sensitiftir. Aguaduct, 3.
ventrikll gevresi, medial talamus ve mamiller
cisimde T2 de artmig, T1 de azalmis sinyal
intensitesi gt’)zlenirs. Hastamizin beyin MRG
incelemesinde her iki taraf talamus medial
kesiminde ve beyin sapi posterior kesiminde
periakuaduktal bdlgede sinyal artimi WE ile uyumlu

bulunmustur (Sekil 1-2).

Sekil 1a. Periakuaduktal bolgede sinyal artimi

Wernike  ensefalopatisi i¢cin  diagnostik
laboratuar testi yoktur. Tiamin eksikligi en guvenilir
tiyamin pirofosfat (TPP) eklenmesinden Once ve
sonra eritrosit tiamin transketolazindan (ETKA)
Olgulmesi ile tespit edilebilir. Tiamin ya da tiyamin

1b:
posterior kesiminde sinyal artimi
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Bilateral talamus medial kesiminde, beyin sapi

pirofosfat seviyesi, serum ya da tam kan iginde
kromatografi ile 6Igij|ebi|ir7. Semptomatik
hastalarda bu kan testlerinin duyarlihgr ve
0zglnligl net degildir. Hastamizdan bakilan
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serum tiamin duzeyinin disik bulunmasida taniyi
desteklemistir.

Wernike ensefalopatisinin ayirici tanisinda
ilaclar ve toksinler, epilepsi, serebrovaskuler
olaylar, kafa travmasi, infeksiyonlar,
bozukluklari, endokrinolojik bozukluklar, B12, folik
asit, niasin  eksikli§gi ve diger nedenler
dUsUnUImeIidir2'4. Olgumuzda bu tanilar Kklinik,
nérogdrintileme ve laboratuvar bulgulari ile
dislanmigtir.

Wernike ensefalopatisinin tedavisiz hastalarin
¢ogunda koma ve Oluimle  sonuglandig
bilinmektedir. Tedavide intravendz tiamin glvenli
basit ucuz ve etkilidir. Tedavi WE tanisi
distndldigt anda baslanmalidir. Oral tiamin
gastrointestinal emilim yetersiz oldugundan, ilk
tedavide tercih edilmemelidir. Literaturde iV tiamin
dozu 100 mg 2000 mg/giin arasinda
degismektedir®™*. Ancak, belirli bir tedavi dozu ve
tedavi slresini destekleyen randomize caligmalar
heniiz yoktur'?™3. Olgumuzda 14 giin 100 mg/giin
iv tiamin tedavisini takiben 250 mg/gin oral tiamin
tedavisi bir ay verildi. Tiamin tedavisi ile saatler
glnler igerisinde okuler bulgular duzelirken
vestibuler fonksiyonlarda diizelme 2. haftadan
sonra goriilebilir*. Hastamizin da 1 aylik tiamin
tedavisinin sonunda tum ndrolojik bulgularinin
dizeldigi gozlendi.

elektrolit

SONUG

Cerrahi sonrasi uzun sureli total parenteral
beslenme (TPN) destegi almak zorunda kalan
hastalarda gelisen norolojik komplikasyonlarda WE
ayirict tanida mutlaka disunilmeli, oyki ve fizik
muayenede klasik bulgularin nadiren bir arada
goruldigl akilda tutulmali, stiphelenilen vakalarda
erken donemde MRG bulgulan ile tani
desteklenmelidir. Uzun sureli parenteral beslenme
zorunlulugu olan hastalarda parenteral beslenme
karisimlarina preperatlari
eklenmelidir. olumcul

tiamin
agir
seyredebilen WE’'de erken tani ve hizla tiamin
tedavisine baslanmasinin mortalite ve morbiditeyi
azaltacagd! unutulmamalidir.
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