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Psikiyatrik Semptomlarla Basvuran Norowilson Olgusunda
Reversibl Kranial MRG Bulgular
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OZET

Wilson hastaligi; otozomal resessif gegis gosteren, bakir metabolizmasindaki bozukluktan kaynaklanan metabolik bir depo hastaligidir. Hastaligin
semptomlari; karaciger, beyin, kornea, bobrek ve diger dokularda toksik bakir birikimi ile gelisir. Wilson hastalig: tanisi, 5-40 yas arasinda nérolojik
ve psikiyatrik semptomlar sergileyen hastalarda goz oniinde bulundurulmalidir. MRG de izlenen en sik anormallik, T2 agirlikhh goriintiilerde
lentikiiler, talamik ve kaudat niikleusta ayrica beyaz cevherde artmis sinyal intensiteleridir. Tedavi sonrasinda bazal ganglionlardaki sinyal
intensiteleri kaybolabilmektedir. Hastaligin tani, tedavi ve radyolojik goriintiileme 6zelliklerinin bilinmesi énemlidir. Ciinkii erken tan1 ve tedavi ile
hastalardaki onarilamayan doku hasar1 6nlenebilmekte, buna bagl olarak prognoz olumlu yonde etkilenmektedir. Biz bu olgumuzda kranial MRG de
Wilson hastaliginin tutulumu ile uyumlu sinyal degisiklikleri tesbit edilen hastanin, tan1 aninda ve tedavi sonrasinda olusan MRG goriintii 6zelliklerini
tartistik. ©2007, Firat Universitesi, Ti ip Fakiiltesi

Anahtar kelimeler: Wilson hastaligi, Manyetik rezonans goriintiileme, Bazal ganglion

ABSTRACT

Reversible Cranial MRI Findings of Neurowilson Case Hospitalized with Phsiciatric Sympthomps

Wilson’s disease is a metabolic storage disease resulting from the malfunction in the copper metabolism showing autosomal recessive progress. The
symptoms of the disease become apparent with the buildup of toxic copper residues in the liver, brain, cornea, kidney and other tissues. The diagnosis
of the Wilson’s disease should be taken into account in the patients showing neurological and physiological symptoms between the ages of 5 and 40.
The most widely viewed abnormalities in T2 dominant images of MRI are the increased intensities in lenticular, thalamic, nucleus caudatus and the
white matter. The signal intensities may disappear in the basal ganglia after the treatment. It is important to know the pre-diagnosis, treatment and
radiological screenings of the disease. Because, if the disorder is detected early and treated correctly, the irreversible tissue damage can partly be
prevented, thus the prognosis is positively affected. We report a case where cranial MRI shows signal intensities of Wilson disease, to discuss the
characterization of MRI imaging at diagnosis and after treatment. ©2007, Firat University, Medical Faculty
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Wiison hastaligt; ilk olarak 1912° de Kinnear Wilson Biz bu olgumuzda Wilson hastalig1 ile birlikte affektif
bozukluk tanist koyulan ve kraniyal MRG de Wilson

hastaliginin kraniyal tutulumu ile uyumlu sinyal degisiklikleri
tespit edilen hastanin tani aninda ve tedavi sonrasinda olugan
MRG goriintii 6zelliklerini tartistik.

tarafindan tanimlanan (1), nadir goriilen, otozomal resessif
gegcisli, bakirin kornea, karaciger ve beyinde birikmesi ile
seyreden bir metabolizma bozuklugudur. Karaciger sirozu,
bilateral bazal gangliyonlarda dejenerasyon, korneada Kayser-
Fleischer halkast goriilen klinik bulgulardir. Beyinde biriken
bakir en fazla bazal gangliyonlarda tahribata yol acip buna OLGU SUNUMU
bagli goriilen norolojik semptomlarda hareket bozuklugu 6n
plandadir. Tani; serumda seruloplazmin ve bakir seviyelerinin
azalmasi, 24 saatlik idrarda bakir atilminin artmasi ve
karaciger biyopsisi ile konur. Dogru tani ¢ok énemlidir ¢iinki
hastalik tedavi edilmezse progresif ve fatal seyreder.
Goriintiileme yontemlerinden kraniyal manyetik rezonans
goriintileme (MRG); diffiiz beyin atrofisi, lentikiiler, talamik
ve kaudat niikleusta ayrica beyaz cevherde ve beyin sapinda
fokal nonspesifik anormallikleri gosterebilir. Bazi ¢aligmalarda
goriintileme bulgular1 ile norolojik semptomlar arasinda
korelasyon oldugu gosterilmisse de (2,3) bazilarinda Yapilan batin ultrasonografide grade I hepatosteatozu
gosterilememistir (4,5). mevcuttu. Cekilen kraniyal MRG de; belirgin serebral ve

serebellar atrofiye bagli kortikal sulkus ve fissiirlerde

derinlesme, serebellar folialarda belirginlesme, bilateral

talamuslarda, globus pallidus ve putaminal alanlarda, T1A

25 yasinda kadin hasta, tremor, ¢enesinde ve bacaklarinda
istemsiz hareketler, uyumsuz davranislar, birka¢ kez bayilma,
bag agrisi ve depresyon sikayetleri ile noroloji klinigine
basvurdu. Ozgecmisinde abisinde Wilson hastaligi bulunan
olgunun norolojik muayenesinde; flapping tremor (+), derin
tendon reflekslerin hiperaktif, serebellar testlerin beceriksiz
oldugu tespit edildi. Kornea muayenesinde bilateral Kayser-
Fleischer halkas1 mevcut idi. Biyokimyasal ve hematolojik kan
parametreleri normal idi.
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sekanslarda hipointens T2A ve PD sekanslarda hiperintens
sinyal degisiklikleri izlendi ve goriiniimler Wilson hastaliginin
kraniyal tutulumu ile uyumlu degerlendirildi (Sekil 1,2).

Sekil 1. Aksiyel T2 Agirlikl MRG de, bilateral talamuslarda (kisa
oklar) ve sol lentiform nukleusda (uzun ok) hiperintens sinyal
degisiklikleri izZlenmekte

Sekil 2. PD Agirlikl MRG de, bilateral talamuslarda (kisa oklar) ve
sol lentiform nikleusda (uzun ok) hiperintens sinyal degisiklikleri
izlenmekte

Hastaya psikiyatri klinigi ile konsiiltasyonu sonrasinda
Wilson hastaligr ile birlikte affektif bozukluk tanist koyuldu.
Semptomatik olsun veya olmasin Wilson hastaligi tanisi alan
hastalarin tedavi edilmesi ve baslangigta toksik diizeydeki
bakirm normal degerlerine getirilmesi amaglandigindan,

Kog ve Ark

hastamiza psikoz tedavisi ile beraber bakirdan fakir diyet ve
metalcaptase  baglandi. Diizenli kontrollerine gelen ve
sikayetlerinde Dbelirgin gerileme olan olgunun takip ve
tedavisinin ikinci yilinda g¢ekilen kontrol kraniyal MRG de
daha once izlenen artmis sinyal intensitelerinin kayboldugu
goriildii (Sekil 3).

Sekil 3. Aksiyel T2 Agirlikh kontrol MRG de, bilateral talamuslarda,
ve lentiform nukleusda izlenen hiperintens goérinimlerin
kayboldugu izlenmekte

TARTISMA

Wilson hastaligi otozomal resessif gecis gosteren, bakir
metabolizmasindaki bozukluktan kaynaklanan metabolik bir
depo hastaligidir. Hastaligin semptomlari, karaciger, beyin,
kornea, bobrek ve diger dokularda toksik bakir birikimi ile
gelisir. Wilson hastalig tanisi; 6zellikle 5-40 yas arasindaki
siroz tanist almug, norolojik ve psikiyatrik semptomlar
sergileyen hastalarda g6z 6niinde bulundurulmalidir (6).

Wilson hastaliginin  nérolojik goriintlisiinde hareket
bozukluklari dominant olup distoni, ekstremitelerde tremor,
koreatetoz, rijidite, dizartri ve ataksi izlenir ve bu yoniiyle de
ekstrapiramidal bir hastalik olarak disiiniiliir. Norolojik
semptomlar beyinde biriken bakirin néronlarda 6zellikle bazal
ganglionlarda olusturduu dejenerasyona baghdir. Izlenen
psikiyatrik semptomlar arasinda ise uyumsuz davraniglar,
irritabilite, depresyon ve kognitif bozukluklar yer alabilir.
Tani; klinik bulgularin 1s18inda korneadaki Kayser-Fleischer
halkasinin bulunmasi ile dogrulanir. Radyolojik goriintiileme
yontemlerinden kraniyal MRG, beyin dokusu degisikliklerini
tespit etmede bilgisayarli tomografiye (BT) gore daha iistiin
olup (7), nérowilson ile uyumlu patolojik sinyal degisiklikleri
izlenir. MRG de izlenen en sik anormallik, T2 agirlikhi
goriintiilerde lentikiiler, talamik ve kaudat niikleusta ayrica
beyaz cevherde artmis sinyal intensiteleridir (8,9). Genellikle
bulgular bilateraldir (10,11). Yapilan histolojik c¢aligmalarda
beyaz cevherde kapiller endotellerde sisme, gliozis,
demyelinizasyon ve Odemin gosterilmesi (12) MRG’deki
sinyal degisikliklerini agiklar niteliktedir. Sener ve arkadaglart
(5), kiiciik hiperintens nodiillerin spongiyoz dejenerasyona
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bagli  oldugunu  bildirmislerdir.  Literatiirde  hareket
bozukluklarinin 6n planda oldugu hastalarda yapilan tedavi
sonrasinda,  Ozellikle  bazal  ganglionlardaki  sinyal
intensitelerinin kayboldugu gésterilmistir (13,14). Tremor
sikayeti on planda olan hastalarda ise talamus ve red
niikleuslarda intensite kayb1 izlenmistir (14).

Bizim olgumuzda da tedavi siirecinde tremor ve istemsiz
hareketlerinin geriledigi ve tedavinin ikinci yilinda g¢ekilen
kontrol kraniyal MRG de daha once bilateral talamuslarda,
globus pallidus ve putaminal alanlarda izlenen hiperintens
goriiniimlerin kayboldugu goriildii. Literatiir bilgileri 1s18inda,
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lentiform niikleuslarda goriilen intensite kaybi istemsiz
hareketlerdeki diizelme ile ve talamuslarda izlenen kayip
tremorun ortadan kalkmasi ile iligkili diistiniilebilir.

Sonug olarak, erken dénemde psikiyatrik ve ndrolojik
semptomlarin birlikte bulundugu olgularda Wilson hastalig1
akilda tutulmalidir. Hastaligin tani, tedavi ve radyolojik
goriintiileme Ozelliklerinin bilinmesi 6nem arz etmektedir.
Ciinkii erken tan1 ve tedavi ile hastalardaki onarilamayan doku
hasar1 6nlenebilmekte ve buna bagli olarak prognoz olumlu
yonde etkilenmektedir (15).
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