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QOZET

Bilimsel Zemin: Wernicke Ensefalopatisi (WE) oftalmopleji, ataksi ve
mental durum bozuklugu ile karakterize akut baslangich bir norolojik
hastalik olup nedeni B1 vitamini (tiamin) eksikligidir.

Amag: Operasyon sonrasi gelisen, tipik klinik ve radyolojik bulgular clan
WE'li bir olgu sunmak.

Olgu: Pankreans kanserli 56 yasinda erkek olguda operasyon sonrasi
onuncu gunde cift ve bulanik gormeyi takiben mental durum bozuklugu
gelismis. Nérolojik muayenede, olgu uykuya meyilliydi. Gozler vertikal ve
horizontal nistagmus ile birlikte hemen hemen sabitti ve ylrdyUs ataksikti.
Kraniyal MRG'de FLAIR kesitlerde perimezensefalik gri cevher ve
talamusta anormal sinyal artisi gordldi. Bu klinik ve radyolojik bulgular
WE ile uyumluydu. Olgu tiamin verilmesini takiben hir hafta icinde
dramatik olzrak dizeldi.

Sonug: Kronik alkolizm ile iliskili olan WE'si beslenme bozuklugunun
diger nedenleri ile de gelisir. Qlgu WE'nin tipik MRG bulgulari olan
reversbl permezensefalik gri cevher ve talamusta anormal sinyal artisinin
gorlimesi nedeni ile sunulmaya deger bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: V. 2micke ensefalopatisi, tiamin eksikligi, MRG

ABSTRACT

Wernicke’s Encephalopathy: A Different Case

Background: Wernicke's encephalopathy (WE) is a neurofogic disorder
with acute onset, characterized by the triad of ocular ahinormalitics,
ataxia and mental disorder. The etiology of the illness is vitamin
B1(thiarnine) deficiency.

Objective: To report a case having clinical and radiologic findings typical
of WE after operation.

Case: A 56 year old man who had pancreas carcinoma presented with
altered mental function foliowed by diplopia and blurry vision on the
tenth day after the surgery. Neurologic examination revealed that he was
mildly drowsy. His eye movements were extremely limited to all directions
and had vertical and horizontal nystagmus. He had gait ataxia. Cranial
MRl demonstrated abriormally increased signal in the perimesancephalic
gray matter and the medial thalami on FLAIR images. These clinical and
radiclogic findings were consistent with WE. The patient improved
dramatically within a week after thiamine administration.

Conclusion: WE is associated with chronic alcoholism but alse occurs due
to other causes of malnuirition. Our case presented a reversible,
abnormally increased signal in the perimesancephalic gray matter and
thalamus, which are typical MR findings of WE; therefore, it worths
reporting.
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GIRiS

Wernicke ensefalopatisi (WE) tiamin (B1 vitamini)
eksikligi sonucunda olusur. 1981'de Wernicke
tarafindan tanimlanan klasik triadr ekstraokller
kaslarin parezisi, ataksi ve mental bozukluktur. Tiamin
tedavisine yanit iyidir. Tedavi edilmeyen olgularin
yaklasik %90'1 bellek bozuklugu ve konfobulasyon ile
seyreden  Korsokoff  psikozu  veya  6lumle
sonuclanabilir.””

WE'sinin en sik ve en iyi bilinen nedeni kronik alkol
kullanimidir. Beslenme bozuklugu, malabsorsiyon ve
metabolik ihtiyacin arttigr farkh durumlarda da
gorulebilir."? Bu yazida pankreas kanseri (PCa)
nedeni ile apere olan ve sonrasinda WE'si gelisen bir
olgu sunuldu.

OLGU

56 yasinda sag elli erkek olgu 2 ay &énce sanlk
yakinmasi ile tetkik edilerek PCa tanisi almis. Genel
cerrahi servisinde takip edilen olguya 1.5 ay once
kolesistektomi+koledekoduedonostomi operasyonu
uygulanmis. Operasyon sonrasi anastomoz kacagdi
gelismesi nedeni ile koledok T-tip drenaj ve tup
jejenostomu  yerlestiriimek Uzere ikinci kez opere
edilmis. llk operasyon sonrasi parenteral (Clinomel
1000cc/gun Isolayte 1000cc/gin, Human albumin
%20 2X100/g0n), ikinci operasyon sonras! ise enteral
(farkli beslenme solUsyonlari ile) olarak beslenmis.
lkinci operasyondan yirmi gin sonra ¢ift ve bulanik
gorme ve takip eden birkag glin iginde dengesizlik ve
biling bulanikhigr gelismis. Olgu néroloji bakis
sonucunda WE én tanisi ile servisimize alindi. Oz ve
soygecmisinde ozellik tanimlanmadi. Fizik baki soluk
gorinum, batinda operasyona bagl insizyon izi ve
diren disinda normaldi. Olgu uyanik, kooperasyonu
kisith, zaman, yer ve kisi oryantasyonu bozuktu.
Lateral ve vertikal bakislar tama yakin kisith, primer
pozisyanda ve her ydne bakista hizli fazi bakis yonine
dogru olan, horizonto rototuar dizlemde, dusiik
amplitttld nistagmus ve sad santral fasiyal paralizi
vardi. Motor bakida primer kas hastaligindan
kaynaklandigr  dasuntlmeyen genel glicstizlik

saptandi. Derin tendon refleksleri hipoaktif ve sagda
babinski kuskulu pozitifti. Duyu muayenesi yapilamadi.
Ayaga guclukle kaldinlan ve yardimsiz yUrlyemeyen
olguda her yéne gbvde ataksisi vardi. Serebellar testler
normaldi. Labaratuvar incelemelerinde demir eksikligi
anemisi saptandr (Hb; 8.2 g/dl, Hct; %23.5, MCV;
77.6 fl Demir: 22 ug/dl, Demir baglama kapasitesi;
141 ug/dl). Sedimantasyon; 71 mm/s, GGT; 124 U/L,
LDH: 426 U/L olan olgunun diger biyokimyasal
incelemeleri normaldi. Muayene ile ayni gin gekilen
kraniyal MRG’'de, FLAIR kesitlerde talamik ve
perimezensefalik alanda bilateral ve simetrik
hiperintens lezyonlar gorilda (Resim 1, 2). T2 adirlikli
kesitlerde ise ayni bolgelerde hafif sinyal degisiklikleri
saptandl (Resim 3). EMG'de sagda karpal tlnel
sendromu ve EEG'de her iki hemisferin frontal
bolgelerinde zemin ritmi dUzensizligi saptandi. WE
tanisi ile intravensz (IV) 150 mg/gin tiamin baslandi.
Bakis kisithhidr tedavinin GgUncl glnlnde kismen,
besinci guniinde ise tam olarak duzeldi. Qlgu
yardimsiz ayaga kalkabiliyor, fakat yUrdyemiyordu.
Tedavinin yirminci glintnde lateral bakislarda 6-7
atimhk hizli fazi bakis yonine olan horizantal
nistagmus vardi. Govde ataksisi devam etmesine
ragmen olgu baston ile ylUrtyebiliyordu. Hastalarda
koopere, yer zaman ve kisi oryantasyonu tam olarak
dizelmisti. Kontrol MRG'de lezyonlarin tamamen
kayboldugu goérildi (Resim 4). Olgu halen tedavisiz
takip edilmekte olup hafif govde ataksisi devam
etmektedir.

TARTISMA

WE'si tiamin eksikliginin neden oldugu 6nemli ve
tedavi edilebilen bir ndrolojik hastaliktir. En sik kronik
alkolizme bagli olarak olusur. WE'nin diger nedenleri
hiperemezis gravidarum, hemodiyaliz ve periton
diyalizi, kronik sistemik hastaliklar, kanserler ve
gastroplastidir. GUnluk tiamin ihtiyaci 1-1.5 mg'dr.
Yaklasik 25-30 mg tiamin vicutta depolanir ve
yetersiz alindiginda depolar on sekiz ginde bosalir ve
bir hafta gibi kisa bir siire sonra nérolojik bulgular
gelisir. Ayrica yuksek karbonhidrat alimi, gebelik,
laktasyon, tirotoksikoz ve ates tiamin gereksinimini
artinir. Klinik gérdntim, alinan kalori miktar, fiziksel
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Resim 1. MRG'de (FLAIR koronal kesitlerde) talamus ve perimezensefalik
alanlarda bilateral ve simetrik hiperintens lezyonlar.

eksersiz derecesi, eksikligin siddeti ve suresi ile
iliskilidir.” Olgularin %75'i erkek ve pik yasi 5 Resim 2. MRG’de (FLAIR koronal kesitlerde) talamusta
dekattir. Otopsi calismalarinda insidans %2.8 olup, pllateral wesimelhichipermtens Jezgaris

bunlarin ancak %20'si hayatta iken tan almistir. - o .
WE'sinin hayatta iken tani alma oraminin disik Patogenez tam bilinmemektedir. Tiamin uyarlabilen
olmast klasik semptam Gglistinin her zaman birlikte membran potansiyellerinde, glikoz metabolizmasi ve
bulunmamasina bagli olabilir.” norotransmitterlerin  sentezinde gorevli bir cok

Resim 3. MRG'de (T2 agirlikl aksiyel kesitlerde) talamusta hafif sinyal
degisikligi.

Resim 4. Normal Kontrol MRG (Tedavinin 20. gundnde).
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enzimin kofaktéridur.® Tiamin eksikliginde bu
enzimlerin aktiviteleri azalir ve fonksiyon géremezler.
Norolojik  bulgularin  oOzellikle  2-okso-glutarat
dehidrogenaz enzim aktivitesinin azalmasi sonucu

beyinde glutamat miktarinin artmasina bagl gelistigi
dustnulmektedir. Serbest radikal artisi ve kan beyin
bariyerinin  bozulmasi patogenezden sorumlu olan
diger nedenlerdir.*

Otopsi ¢alismalarinda mamiller cisimlerin hemen her
zaman etkilendigi gérilmustdr. Hipotalamus, mediyal
talamus, 3. ventrikll ve alt beyin sapi gri cevheri, 4.
ventrik(l tabani etkilenen diger bélgelerdir. Lezyonlarin
ozellikle ventrikul cevresine yerlesmesi bu bolgelerde
kan beyin bariyerinin defektif olmasi ve glikoliz ile
birlikte oksidadif fosforilasyonun hizli olmasi ile
aciklanir.®

WE'sinde oftalmopleji, ataksi ve mental durum
bozuklugu gelisir. Genellikle her iki mediyal rektus kasi
izole veya diger ekstraokUler kaslar ile birlikte tutulur.
Siklikla horizontal nistagmus vardir. Isik refleksinde
azalma ve pupil anormallikleri olabilir. Gévde ataksisi
tipik, ekstremite ataksisi ise nadirdir. Vestibller
disfonksiyon ve siperiyor serebellar vermis tutulumu
govde ataksinin muhtemel nedenidir. Konflizyonel
durum glnler ve haftalar sonra gelisir ve apati,
dikkatsizlik, oryantasyon bozuklugu ve amnezi ile
birliktedir.”” Amneziye mediyal talamus tutulumunun
neden oldugu dustlmektedir. Tasikardi, hipotermi,
postural hipotansiyon gibi bulgular hipotalamus ve
otonomik  tutulusun  gostergesidir.  Beslenme
yetersizligi ve Ozellikle alkolizme bagl periferik
noropati, dilde kizarma, cilt degisiklikleri ve karaciger
fonksiyon testlerinde bozulma gelisebilir. Klasik triad
olgularin  1/3'Unde gorulurken, diger olgularda
semptomlardan ikisi hatta biri  bulunabilir.*”
Olgumuzda klasik triad (goz kaslarnin timinin
tutulumu ile birlikte tum bakis yonlerinde kaba
amplitutld nistagmus, govde ataksisi ve konflzyon)
vardi. Olgunun sag santral fasiyal paralizisi ve kuskulu
babinskyi pozitifliginin MGR'de de gérilen lakiiner
infartlara bagl oldugu ve akut norolojik durumu ile
iliskili olmadigi dusunulmustr.

Tanida MRG'nin  sensitivitesi %053, spesivitesi
%93'dir.” Mamiller cisimler, talarmusun periventrikiler
bolgesi, ortabeyin periaguaduktal bolgelerinde tzellikle
T2 ve FLAIR agirlikh kesitlerde bilateral ve simetrik sinyal
artisi gérilur.®® Kaudat nikleus, frontal ve pariyetal
bolgeler, red nokleus, alt pons tegmentumu ve
serebellar dentat nikleus nadir tutulan bélgelerdir.®
Akut ve subakut dénemlerde kontrast tutulumu
gorulebilir.*® Kontrast tutulumu erken dénemde olusan
demiyelinizasyon ve periventrikiler bolgede kan beyin
bariyerinin defektif olmasi ile agiklanir.*¥ MRG'de
lezyonlar semptomlardan birka¢ gun sonra ortaya
cikabilir ve klinik bulgularla paralel olarak duzelir.**"
Difflzyon MRG' de bu lezyonlarin sitotoksik &dem
oldugu gosterilmistir.* Olgumuzun yakinmalarinin
baslagicindan on giin sonra cekilen MRG'sinde FLAIR
kesitlerde talamik ve perimezensefalik alanlarda
bilateral ve simetrik sinyal artisi saptandi (Resim 1, 2). T2
agirlikl kesitlerde gorulen sinyal degisiklikleri erken
dénemdeki ekstraselliiler ddeme  baglanmistir.™"
Olgumuzun T2 agirlikli kesitlerinde sinyal degisiklerinin
belirgin olmamasi (Resim 3) ve kontrast tutulumunun
olmamasi géruntilemenin akut donemde yapllamamasina
baglandi. Tedavinin yirminc gininde yapilan MRG'de
lezyonlarin kayboldugu ve kronik dénem bulgularindan
olan mamiller cisim ve orta beyin tegmentumunda atrofi
ve 3. ventrikUlde dilatasyonun olmadigi gorildi (Resim
4, 5). Mamiller cisim tutulumu ve atrofinin olgularin
%25'inde bulunmadig bildirilmistir,"”

Laboratuver incelemelerinde serum tiamin dlzeyi ve
eritrosit tranketolaz aktivitesi azalmis, pirlvat ise
artmis  bulunabilir. BOS incelemesi genellikle
normaldir veya hafif bir protein artisi gorulebilir.””
Tiamin diuzeyinde disme saptanmasi mutlak gerekli
degildir, olmasi taniyi destekler. WE'si bulgularini
ortaya ¢ikaran bir esik deger saptanamamistir.

Klinik bulgular ve tedaviye yanit ile konulan tani,
goruntileme ve laboratuvar bulgular ile desteklenir.
Tedavi acildir ve 50-100 mg/gun IV veya intramuskler
tiamin verilmesi gerekir. Akut dénemde 500-1000
mg/gun IV tiamin kullanildigini bildiren yayinlar
vardir.“ Tedaviye olgu normal diyet alincaya kadar,
vucut  depolarini doldurmak amaciyla devam
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edilmelidir ve yanit iyidir. Okiler bulgularda saatler
icinde dizelme olur. Ataksi ve konflzyon yavas
kaybolur ve olgularin 1/3'Unde ataksi tam olarak
dizelmez.” Tedaviye ragmen mortalite orani %10-
20°dir.” Tiamin glikoz yikiminda bir cok basamakta
gerekli olan bir kofaktordur. Bu yiizden tiamin eksikligi
olan olgularda glikoz ytiklenmesi WE'sini tetikleyebilir

veya iliml  semptomlari hizla kétilestirebilir,
Literatirde IV glikoz verilmesi sonrasi  WE gelisen
bir olgu bildirilmistir."™ Bu nedenle tanidan

stphelenildiginde tiaminden 6nce glikoz verilmemelidir.
IV tiamin tedavisi sirasinda cok nadir anaflaktik
reaksiyon gelisebilir.® Qlgumuza 150 mg/gin IV tiamin
verildi ve hafif gévde ataksisi disinda tim bulgular
kayboldu.

Olgumuzda WE'nin muhtemelen kanser nedeniyle
katabolizmanin hizli olmasi, buna bagli tiamin
gereksiniminin artmasi, kusmalar ve uzun sureli
parenteral ve enteral beslenme ile de yetersiz alima
bagl olabilecedi dustnuldi.

Olgu klinik, gortntileme bulgular ve tedaviye yaniti
ile tipik bir WE’si olmasi ve kronik alkolizm disinda bir
nedenle olustugu icin sunulmaya deger bulundu.
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