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Akut Meningoensefaliti Taklit Eden
ve Multipl Endokrinopati ile Seyreden
Bir Mitokondrial Hastalik Olgusu

OZET witokondrial hastalikiar bir cok organ
tutulumuna neden oldukiar igin klinik olarak zengin
bulgularia karsimiza ¢ikmaktadir. Bu yazida akut

meningoensefaliti taklit ederek baslayan bir
mitokondrial hastaligi olan 21 yasinda kadin hasta
klinik, laboratuar ve kranyal gériintilemesi literatir
esliginde sunularak tartisimistir.

Anahtar Kelimeler: Mitokondrial hastalik, atipik
klinik baslangic

A Case of Mitochondrial Disease
Mimicking Acute
Meningo-Encephalitis and With
Multiple Endocrinopathy

ABSTRACT since mitochondrial diseases involve
several organs they present with multiple clinical

findings. We report a case of mitochondrial disease
mimicking acute meningo-encephalitis and discuss
in means of clinical, laboratory, and cranial imaging
aspects.

Key Words: Mitochondrial disorders, atypical clinic
presentation

GIRIS

Mitokondrial Hastaliklar (MH) mitokondrinin
enerji tiiketimini bozarak cok cesitli klinik
bulgularla ortaya ¢ikan heterojen bir hastalik
grubudur. MH’ da en c¢ok etkilenen organlar
enerji gereksiniminin fazla oldugu beyin, iskelet,
kalp kasi, duysal organlar, bébrek ve pankreastir
(13, MH olgularinda SSS tutulumu ile birlikte bir
¢ok endokrin bozukluk gériilmekle birlikte
hirsutizm oldukc¢a nadirdirG-D,

Bu yazida, diabetes mellitus, hirsutizm, kardiak
ileti bozuklugu olan ve akut meningoensefalit
tablosu ile bagvuran ve tetkikleri sonucunda MH
tanust alan bir hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Uyuklama, epilepsi ndbeti, basagrisi, halsizlik,
ates, bulant1 ve kusma yakinmalan ile acil servise
getirilen 21 yasindaki kadin hastanin BOS
incelemesinde pleositoz (43 hiicre/mm3)
bulunmas: tizerine enfeksiyon servisine
meningoensefalit tamsi ile yatinldig 6grenildi.
Burada kiiltiirlerinde iireme olmayan ve 24 saatte
tekrarlanan BOS incelemesi tamamen normal
olan hastanin noéroloji konsiiltasyonunda
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bilincinin acildigt, sol homonim hemianopsi
disinda defisit bulunmadigt saptandi. Bu bulgular
lizerine hasta néroloji servisine alindi. Cene alt1,
gOgus arast ve umblikus altinda hirsutizmi ve
boy kisaligi olan hastanin kardiyovaskiiler sistem
muayenesi dogaldi. Norolojik muayenesinde
bilinci ac¢ik olan hastanin sol homonim
hemianopsi disinda bir patolojisi yoktu. Kisa Akil
Muayenesinde (KAM) 30 puan alan hastanin
Alexander Zeka Testinde IQ diizeyi 70 (Normal
aralik 70-90) bulundu. Laboratuvar
incelemelerinde aclik kan sekeri 268 mg/dl,
sedimentasyon 30mm/h olup tam kan sayimu,
karaciger-renal-tiroid fonksiyon testleri,
elektrolitler, CK, LDH, serum ve BOS laktat-
purivat-amonyak diizeyleri normaldi. ANA, anti-
DNA, ANCA, RF tetkikleri negatifti. Kranyal
manyetik rezonans gérintilemede (MRG) T2
agirlikli kesitlerde sag hemisferde temporo-parieto-
oksipital loblarda kortiko-subkortikal sinyal artist
gozlendi (Resim 1).

Kranyal MR anjiografi normaldi.
Elektrokardiyografide sol dal blogu, inferior ve
g0gus On duvar derivasyonlarinda T dalga
negatifligi tespit edildi. Ekokardiografi normal
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Resim-1: Akut dénemde 12 agirhkl kranyal MR’
da sag hemisferde temporo-parieto-oksipital loblarda
kortiko-sublkortikal sinyal artis:

olarak bulundu. EEG’ de sag temporoparietal
bolgede hafif siddette ve yaygin temel aktivite
bozuklugu olan hastanin EMNG’ si normaldi.

Hirsutizm etyolojisi icin istenilen serum FSH,
LH, DHESO4, testosteron, kortizol diizeyleri
normal bulunan hastada batin ve pelvik BT’ de
over ve surrenal doku dahil olmak tizere herhangi
bir patoloji gériilmedi.

Boy kisaligi, ekstremitelerde incelme, hafif
mental retardasyon, multipl endokrinopati ( DM
ve hirsutizm), EKG ve kranyal MR bulgulari
nedeniyle hastada MH olabilecegi diistintilerek
yapilan kas biopsisinde mitokondrial miyopati
ile uyumlu bulgular tespit edildi. MH igin
deksametazon, karnitin, koenzim Q, B komleks
vitaminleri ve instilin tedavileri baslanan hastada
kranyal MR’ daki lezyonlar hizla geriledi

(Resim 2).

TARTISMA

Basagrist, biling bozuklugu, epilepsi nébeti
ve ates yiksekligi ile basvuran hastada MRG
lezyonlari nedeniyle 6n tamida SSS enfeksiyonlari,
iskemik infarkt, vaskiilit diisiiniilmekle birlikte
yapilan biyokimya, hematolojik, BOS ve MRG
incelemeleri ile bu tanilardan uzaklasildi. Bu arada
hastada ciddi DM varlig1, hirsutizm gibi multipl
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Resim-2: Tedavi sonrasi lezyonlarda gerileme

endokrinopati tespit edilmesi, mental ve motor
retardasyon, ekstremitelerde incelme nedeniyle
MH olabilecegi disiiniilldi. Yapilan kas
bivopsisinde bazi kas liflerinde subsarkolemmal
bazilarinda intrasitoplazmik agregasyon gosteren
“ragged red” gorunimil tespit edildi

(Resim 3 ve 4).

MH’ a yonelik olarak baslanian tedavi ile
klinik ve MRG bulgulari hizla geriledi.
Mitokondrial miyopatilerde kas enzimleri, laktat,
ve piirivat dizeyleri normal olabilmektedir.
Mitokondrial mivopatilerde EMG’ de siklikla
proksimal agirlikli tutulum olmakla birlikte
tamamen normal de bulunabilmektedir 3-89,
Olgumuzda da mitokondrial miyopatinin
elektrofizyoloji ve laboratuvar bulgular yoktu.
Mitokondrial miyopatili hastalarda genellikle
eksternal oftalmopleji, ataksi, nobet, sensorinoral
isitme kayb: goriilmektedir. Akut
meningoensefaliti taklit eden akut ensefalopati
tablosuyla baslamasi oldukca nadirdir(10-13),

Oksidatif fosforilasyon ve elektron tasima
sistemlerindeki bozukluk mitokondrial
hastaliklarin en 6nemli nedenlerindendir. MH
icin tek basina hicbir bulgu veya organ
tutulumunun tam koydurucu degeri yoktur. MH’
lar en sik santral ve periferik sinir sistemini
etkilemekle birlikte kas, karaciger, bobrek,




NBkoloji

Resim-3 ve 4: Kas biyopsisinde “ ragged red” goriintimii
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koklear, viziiel, endokrin ve gastrointestinal
sistemleri de etkilemektedir. Endokrin sistem
tutulumunda hipoglisemi, DM, diabetes insipitus,
biiyiime hormonu eksikligi, hipoparatiroidizm
ve gecikmis puberte goriilebilmektedir(7,14,15),
Hirsutizm ise oldukc¢a az sayida hastada
bildirilmistir. Hastamizda hirsutizme neden
olabilecek polikistik over sendromu, adrenal
hiperplazi, testesteron tireten herhangi bir kitle
laboratuvar ve goriuntiileme yéntemleri ile
dislanmustir. Cok az sayida bildirilen hirsutizmi
olan MH’li olgularda vitiligo, atopi, retiltiler
hiperpigmentasyon, difiiz eritem ve telenjiektazi
gibi deri bulgulari da bildirilmistir(4-®

Sonug olarak, bir cok farkli organ sisteminin
etkilendigi MH’ da elektrofizyolojik ve laboratuvar
bulgulari negatif sonug verse de klinik gereklilikte
kas biopsisi ve mutasyon analizleri gibi tetkiklerle
dogrulanmalidir. MH’ lar degisken mtDNA
delesyonlarinin fenotipik goriiniimleri nedeniyle
farkli organ tutulumlarma neden olmaktadir. Bu
nedenle bu olgularda diger organ tutulum
bulgularinin erken dénemde taninmas: teshis ve
tedaviyi kolaylastiracaktir. Olgumuzda goriildiigii
gibi MH akut meningoensefaliti taklit ederek
baslamis, endokrin (DM, hirsutizm, gelisim
geriligi), EKG ve kranyal MRG bulgular ile tamya
gidilmistir.
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