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Hiperg/isemik Hiperosmolar 
Nonketotik Duruma Baglı Hemikore 

ÖZET Bu çalışmada, akut başlangıçlı, tedavi ile 
düzelen hiperg/isemik nonketotik duruma bağlı 
hemikore gelişen iki olgu sunulmuştur. Hiperglisemik 
hiperosmolar nonketotik durum, özellikle tip il 
diabetes mel/itusta, 7 ve 9.cu dekadlarda sık görülen 
bir durumdur. Kan şekeri genellikle 600 mg/dl. nin 

Hyperglycaemic Hyperosmolar 
Non-ketotic State As A Cause Of 
Hemi Chorea 

ABSTRACT in this artic!e we present two patients 
who showed acute hemichoreaic movements which 
were because of hyperglycaemic hyperosmolar nan 
-ketotic state and disappeared with treatment. 
Hyperglycaemic hyperosmo/ar non-ketotic state is 
seen commonly in 7 and 9th decades special/y in 

GİRİŞ 
Ağır, nonketotik hiperosmolar hiperglisemiye 

eşlik edebilen , ekstrapiramidal hareket 
bozukluklarının da yer aldığı birçok foka! nörolojik 
bozukluk vardırC13)_ Koreatetozun sık görülen 
nedenleri arasında hipo ve hiperglisemi yer alır 
cıo-11). Hiperglisemiye sekonder gelişmiş bazı 
hemikore-hemiballismus hastalarına uygulanan 
SPECT çalışmaları kontrlateral striatum ve tala­
musta artmış kan akımını ortaya koymuştur C1 2) . 

Olası patogenez teorileıi arasında uzamış hiper­
gliseminin beyindeki osmoreseptörleri yeniden 
çalıştırması ve bu düzeyden sonraki herhangi bir 
değişikliğe karşı toleransın azalmış olması yer 
alır. Bunun yanında önceden subklinik olarak 
oluşmuş bazal ganglion lezyonlarının, asetilkolin 
veya gama-aminobutirik asit sentezinde bozulma, 
rölatif dopaminerjik hipersensitivite veya hiper­
osmolaritenin açıklanamayan bir etkisiyle semp­
tomatik hale gelmesi de hipotezler arasındadır 
C1 3) . Bir başka görüş ise Huntigton Hastalığında 
da söz konusu olan kontralateral striatumda 
hipometabolizmanın non-ketotik hiperglisemik 
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üzerindedir. Sıklıkla progresif kas güçsüzlüğü, stupor 
ve bazen koma görülür. Kore -ballismus sendromu 
hiperglisemik hiperosmolar nonketotik durumun iyi 
tanımlanmış, fakat sık olmayan bir komplikasyonudur 
(8,9) . Bu tabloya ek olarak foka/ ve jeneralize 
nöbetler, foka/ nörolojik defisitler ve stroke -benzeri 
sendromlar ve halusinasyon eşlik edebilir(] O) . 

Anahtar Kelimeler: Hemikore, diabetes mellitus. 

diabetes mel/itus type il. The blood g/ucose !eve! is 
usual/y over 600 mg/dl. Progressive musc/e para/ysis 
and stupor is frequently but cama is rarely observed. 
The syndrome of chorea ballismus is a we/1 
recognized but se/dom seen comp/ication of 
hyperglycaemic hyperosmolar non-ketotic state(8, 
9). Besides, faca/ and generalised seizures, 
foca/ neuro!ogica/ deficits and stroke-like syndromes, 
and hal/ucinations can accompany(JO) . 

Key Words:Hemichorea, diabetes mellitus. 

hiperosmolar korede de geçerli olduğudur . 

Hiperglisemi tedavisiyle semptomları ortadan 
kalkan, önceden diabet tanısı almamış 2 hiperg­
lisemik hiperosmolar non-ketotik hemikore ol­
gusunu,klinik ve görüntüleme özellikleriyle nadir 
görülmesi nedeniyle sunduk 

Olgu-1 
81 yaşında kadın hasta, ani başlangıçlı ve 3 

günden beri süren sağ kol ve bacağında istemsiz 
hareketler nedeniyle başvurdu . Hastanın 

özgeçmişinde hipertansiyon ve uzun süreli, kon­
trolsuz diabetes mellitus vardı. Nörolojik bakısında 
sağ kol ve bacakta koreiform hareketler dışında 
özellik yoktu. Hastanın başvurusunda açlık kan 
şekeri 731 mg/ dl, bikarbonat 22 mEq/1, serum 
pH 7.4, osmolalite 356 müsm/ kg olarak bulun­
muştur. Serebral 

MRG'de serebral ve serebellar atrofı , sol tala­
mus ve kapsüla interna ön bacağında kronik 
laküner infarktlar , her iki frontal horn 
komşuluğunda lökomalazik değişiklikler, solda 
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lentiform nukleus ve subinsüler alanı tutan Tl 
ağırlıklı görüntülerde hiperintens , T2 'de 
hipointens lezyonlar saptanmıştır. Kan şekeri 
regülasyonunu takiben 3. günde hastada korei­
form hareketler tümüyle kayboldu. Hastanın 2 
ay sonra çekilen serebral MRG'de tipik lezyonların 
devam ettiği görülmüştür. 

Olgu-2 

Olgu-2 
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72 yaşında kadın hasta, 4 gün önce sol kol ve 
bacağında ani başlayan istemsiz hareketler 
nedeniyle kliniğimize yatırılmıştır . Hastanın 

özgeçmişinde 20 yıldan beri var olan ve düzenli 
tedavi edilmeyen diabetes mellitus dışında özellik 
yoktu. Nörolojik bakı sol üst ve alt ekstremitelerde 
koreiform hareketler ve altta derin tendon refle­
kslerinin kaybı dışında normaldi. 

Olgu-2 
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Hastanın ilk ölçülen açlık kan şekeri 620 mg/dl, 
bikarbonat 32 mEq/L, serum pH 7.6 , osmolalite 
364 mOsm/ kg olarak bulunmuştur . Kranial 
MRG'de multiple kronik lak:üner infarktlar, sağda 
daha büyük olmak üzere her iki taraf lentiform 
nukleus ve kaudat başı lokalizasyonlu Tl ağırlıklı 
görüntülerde hiperintens, T2 'de hipointens lezy­
onlar saptanmıştır. 

Kan şekerinin düzenlenmesini takiben 2. 
günde hastada koreiform hareketler kayboldu. 

TARTISMA 
Asidozun eşlik etmediği ağır hiperglisemi, 

hiperosmolar hiperglisemik nonketotik durum 
olarak adlandırılır. Başlıca Tip 2 diabetes melli­
tusun komplikasyonu olup, başlangıç bulgusu, 
kontrolsüz diabetes mellitusun sonucu veya strese 
bağlı olarak ortaya çıkabilir. Bu durum sinsi 
başlangıçlı olup birkaç gün ya da hafta içinde 
gelişebilir. Diabetes mellituslu hastalar genellikle 
polifaji, polidipsi, kilo kaybı , genel güçsüzlük, ve 
bitkinlikle başvururlar(3). Bizim hastalarımızda ise 
başlangıç semptomu hemikore idi. Kore ve ko­
reatetoz nadir rastlanmakla birlikte non-ketotik 
hiperglisemi çok çeşitli nörolojik anormalliklerle 
birlikte görülebilir(lO). En sık 70 yaş üzerindeki 
olgularda bildirilmiştir. 

Sıklıkla kan şekeri regülasyonunu takiben 
koreiform hareketler kısa süre içinde kaybolur. 

Nadiren uzun süreli hatta kalıcı olan olgular 
bildirilmiştir(7 ,S) . Kore distal kaslarda sınırlı, sürekli, 
randomize, sıçrayıcı hareketlerdir<12) ve vücudun 
bir yarısını içine alırsa buna hemikore denir. 
Hemiballismus-hemikore ile ilişkili değişik yapısal 
lezyonlar tanımlanmıştır. 

Bunda kontralateral subtalamik nukleus ve 
pallidosubtalamik yollardaki lezyonların önemli 
rolü olduğuCil,2) ve akut vasküler strokun en sık 
görülen patolojik proçes olduğu bilinmektedir<2). 

Eski veya yakın zamanda oluşmuş subtalamik 
nukleus inhibisyonun artmasına neden olan striatal 
lezyon veya talamusun GABA etjik inhibisyonunu 
azaltan hipergliseminin unilateral hiperkinetik 
hareket bozukluğundan sorumlu olduğu 
düşünülmektedir<6) . Tirotoksikoz sistemik lupus 
eritematosus, ve glukoz metabolizma disfonksiy­
onu gibi metabolik veya sistemik bozukluklar da, 
gösterilebilir bir fokal lezyon olmaksızın bu hip­
erkineziye neden olabilmektedirC2 ,14). Hiperg-
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lisemiye bağlı kore-ballismus sendromunda Tl 
ağırlıklı çekimlerde putamen ya da nukleus kau­
datusda yüksek sinyalli intensite, T2 ağırlıklı 
çekimlerde ise hipointens alanlar bildirilmiştir. 
Bu lezyonlar bilateral striatal yerleşimli olabilir 
ya da kore izlenen ekstremitenin kontrlateralinde 
lokalizedir. Her iki olgumuzda da bilateral yer­
leşimli T1 ağırlıklı çekimlerde hiperintens, T2'de 
ise hipointens lezyonlar izlenmiştir C1S) . PET 
çalışmalarında bu hastalarda striatal kan akımında 
azalma saptanmıştır C1). Patogenezinde birden 
fazla neden rol oynayabilir. Laküner infarktlar ya 
da hemoraji, korpus striatumda yapısal destrük­
siyona neden olabilir. Bir olası teori, uzun süreli 
yüksek kan şekeri striatal osmoreseptörlerde aşın 
duyarlılığa yol açtığı ve ani değişikliklerin yeter­
ince tolere edilemediği şeklindedir. Hiperglisemi 
varlığında ve ketozis eksikliğinde Krebs siklüsü 
inhibe olur ve beyin gamına -aminobutirik asidi 
( GABA) metabolize eder. 

Striatal GABA düzeyinin azalması ile bu istemsiz 
hareketlerin ortaya çıkabileceği öne sürülmüştür 
CS,9) . İstemsiz hareketler daha sıklıkla yaşlı bay­
anlarda tanımlanmıştır. Östrojen nigrostriatal 
sistemdeki dopamin (DA) fonksiyonunu azaltarak 
DA reseptör yoğunluğunu arttırmaktadır C5 ,4). 
Menapoz sonrası bayanlarda östrojen konsantra­
syonundaki azalma nedeniyle striatal DA resep­
törlerinde aşırı duyarlılık gelişmektedir. 

Hiperglisemik hiperosmolar nonketotik duru­
ma bağlı hemikorenin en belirgin özelliği tedaviye 
verdiği dramatik yanıttır. Olguların çoğunluğunda 
kan şekerinin düzenlenmesini takiben kısa süre 
içinde istemsiz hareketler kaybolur. Her iki olgu­
muzda da tedaviden sonraki ilk 3 gün içinde 
koreik hareketler kaybolmuş ve daha sonraki 
izlemlerinde de gözlenmemiştir. 

Olgularımız klinik, nöroradyolojik, ve tedaviye 
yanıtı ile hiperglisemiye bağlı kore olup nadir 
görülmesi nedeniyle ilgi çekicidir. 

L. Ergüven ve ark. 
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