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OZET

Santral pontin miyelinolizis pons ve beynin bazal gangliyon, lateral genikulat cisimler, eksternal ve internal kapstil ve serebellumda mi-
yelin kaybi ile giden nérolojik bir bozukluktur. Biz santral pontin miyelinolizisi olan Ug¢ ve hem santral pontin hem de ekstrapontin mi-
yelinolizisi olan bir hastanin klinik ve radyolojik bulgularini sunduk.
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ABSTRACT

Central Pontine Myelinolysis: Report of Four Cases
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Central pontine myelinolysis is a neurological disorder characterized by loss of myelin in the central pons as well as in the other
parts of the brain like basal ganglia, lateral geniculate bodies, external and internal capsules, and cerebellum. We report the cli-
nical and radiological findings of three patients with central pontine myelinolysis and one patient with both pontine and extra-
pontine myelinolysis.

Key Words: Myelinolysis, central pontine, hyponatremia, alcoholism.

|154



I Santral Pontin Miyelinolizis

Akar H, Cengiz N, Bayrak AQ, Ozbenli T, Onar MK,
Incesu L, Gungor L, Terzi M.

GiRIS

Santral pontin miyelinolizis ponsun tabaninda miyelin
kaybr ile karakterize ndrolojik bir bozukluktur. Simetrik
yerlesimli benzer histolojik yapidaki lezyonlar bazal
gangliyon, lateral genikdlat cisim, eksternal ve internal
kapsul ve serebellum gibi beynin diger bdlgelerinde de
yerlesebilir. Buna da ekstrapontin miyelinolizis adi veril-
mektedir (1). Sebep ve patogenez tam bilinmese de bir-
cok calisma hiponatreminin hizli diizeltiimesinin pontin
ve ekstrapontin gliyada ozmotik stresin patogenezde
major faktor olabilecegini géstermektedir (2,3). Santral
pontin miyelinolizis ile iliski gbésteren medikal durumlar
diyaliz, karaciger yetmezligi ve transplantasyon, ileri ev-
re lenfoma, karsinoma, cesitli sebeplere bagl kaseksi,
siddetli bakteriyel infeksiyonlar, dehidratasyon ve elekt-
rolit bozukluklari, akut hemorajik pankreatit, kronik alko-
lizm ve pellegra olarak sayilabilir (4,5). Olgularin %50'si
son dénem kronik alkoliklerdir.

Biz farkli klinik tanilarla izlenen ve hiponatreminin hiz-
Ii diizeltilmesi sonucu ortaya ¢ikan santral pontin miyelino-
lizisli ¢ kadin ve kronik alkolizm &ykusu olan bir erkek
hastay! sunduk.

OLGULAR
Olgu 1

Kirk yasinda kadin hasta, bilin¢ ve konusma bozuklugu
sikayetleri nedeniyle dahiliye servisinde konstilte edildi. Ko-
lesistektomi operasyonundan iki glin sonra akut batin tab-
losu gelisen hastada yapilan laparatomide akut pankreatit
saptanmis, karaciger biyopsisi kronik karaciger parankim

hastaligi ile uyumlu ve abdominal ultrasonografi ve to-
mografi bulgulari sirozu desteklemistir. Daha sonra yapi-
lan ikinci abdominal ultrasonografide pankreasta psédo-
kist saptanmis olup kistin drenajindan 12 saat sonra bilin-
cinde bozulma olmustur.

Hastanin norolojik muayenesinde biling agik ancak
hasta oryante ve koopere degil, dizartrik, agrili uyarani
saglyla lokalize ediyor, sol kol ve bacak 4/5 dlzeyinde
hemiparezik, Hoffman bilateral pozitif, derin tendon ref-
leksleri ise global canli, plantar yanitlar bilateral lakayt
olarak bulundu.

Geriye dénlip bakildiginda elektrolit takiplerinde se-
rum sodyumunun 111 mEq/L’ye kadar duslip ertesi glin
170 mEq/L'ye yukseldigi gordildu. Kraniyal bilgisayarl to-
mografi normal iken, kraniyal manyetik rezonans gérun-
tlleme (MRG) tetkikinde ponsta santralde, bilateral ka-
udat nuikleuslarda ve lentiform ntikleuslarda, pariyetal ve
oksipital beyaz cevher alanlarinda T2'de sinyal artisi dik-
kati cekti (Resim 1a,b). Elektroensefalografi (EEG)'de
santrotemporal bdlgelerde aktif epileptiform anomali
vard.

Hastanin laboratuvar dederlerinde kan tire nitrojeni 21
mg/dL, glukoz 127 mg/dL, sodyum 141 mEq/L, potas-
yum 3.5 mEq/L, aspartat aminotransferaz 36 U /L, alanin
aminotransferaz 12 U/L, albumin 3.1 mg/dL, |6kosit
5600, hemoglobin 11, trombosit 179.000 ve eritrosit se-
dimentasyon hizi 33 mm/saat olarak bulundu.

Olgu 2

Yirmi dért yasinda, dért aydir kronik renal yetmezlik
tanisi ile izlenen kadin hasta, servisimize anlamsiz konus-

Resim 1. Kraniyal MRG T2 gdrtntlilemede, parietal ve oksipital beyaz cevher alanlarinda (A) santral ponsta (B) intensite artisi

goriilmekte.
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ma, ajitasyon ve bilin¢cte zaman zaman uykuya meyil ne-
deniyle yatirildi. Hastanin nérolojik muayenesinde, som-
nolansi olmakla birlikte, kismen oriyante ve koopere ola-
biliyordu. Konusma hipofonik, bilateral Ust ekstremiteler-
de disdiadokokinezi, derin tendon refleksleri global can-
li, bilateral Hoffman refleksi pozitif ve bilateral birkac
atimlik klonus tespit edildi. Hastanin &ykustinde iki ay
once siddetli bulanti-kusma ile acil servise basvurdugu,
hipotonik mayilerle sivi replasmani sonrasi serum sod-
yum dederinin 114 mEq/L'ye kadar duslip, bunu takip
ta bize basvurdugunda serum elektrolitleri normal ve se-
rum kreatinin degeri ise 2 mg/dL idi.

Kraniyal tomografisi normal olan hastanin kraniyal
MRG tetkikinde ise pons santral kesiminde, kismen me-
zensefalon, bilateral nukleus ruberlere kadar uzanan du-
zensiz sinirl T1'de hipointens, T2 serilerde hiperintens lez-
yonlar izlenmistir (Resim 2). EEG'de subkortikal bolgeler-
den kaynaklanan epileptiform anomali tespit edildi.

Olgu 3

Altmis bes yasinda kadin hasta, 20 guindur yUriyeme-
me, son bir haftadir olan biling bozuklugu ve ajitasyonlar
nedeniyle acil servise getirildi.

Nérolojik muayenede, biling acik ancak kooperasyon
ve oriyantasyon bozuk, solda 3/5 dtizeyinde hemiparezi,
bilateral palmomental refleks pozitif, Ust ekstremitelerde
intansiyonel tremor ve minimal rijidite saptand.

Hastanin acil serviste bakilan serum sodyum degerinin
120 mEg/L iken, iki gtin sonra bakilan serum sodyum de-
gerinin 159 mEqg/L'ye yukseldigi gdrilmustdir.

Resim 2. Kraniyal MRG gértintlilemede pons santral kesiminde,
kismen mezensefalon ve bilateral ntikleus rubere kadar uzanan
dtizensiz sinirli lezyonlar gérilmekte.

Ayrica rutin biyokimya tetkiklerinde serum kalsiyum
degeri 16 mmol/L gorllmesi lzerine acil hemodiyalize
alinmis ve serum kalsiyum degeri 6 mmol/L'ye kadar du-
stirtilmdisttir. Oz gecmisinde dokuz yil 6nce gecirdigi tiro-
id operasyonu sonrasi hipoparatiroidi gelistigi ve devamli
kalsiyum replasmani alan bir hasta oldugu &grenildi. Se-
rum kalsiyumu dusuirtilmesine ragmen biling durumu du-
zelmeyen hasta noroloji tarafindan konstilte edildi.

Kraniyal MRG tetkikinde yasla uyumlu serebral atrofi,
bilateral ntikleus ruber ve ponsta kortikospinal traktta T2
ve proton sekanslarda sinyal artisi gérulerek santral pon-
tin miyelinolizis tanisi desteklendi (Resim 3).

Olgu 4

Elli bir yasinda erkek hasta, sabah uyandiktan sonra
ani gelisen biling bulanikligi ve ylizde kayma nedeniyle
bir saglik kurulusuna basvuruyor. Hastanin anamnezinde
kronik alkolizm haricinde bir 6zellik saptanmadi. Nérolo-
jik muayenede bilin¢ konfu, bilateral horizontal bakis ki-
sithihd, sol santral fasiyal paralizi, sagda 4/5 hemiparezi,
sagda derin tendon reflekslerinde artis tespit edildi. Has-
tanin yapilan rutin laboratuvar testlerinde herhangi bir
anormal deger tespit edilmedi. Hastada &n tani olarak
serebrovaskdler hastalik dustntlerek kraniyal MRG tetki-
ki istendi. Hastanin kraniyal MRG tetkikinde mezensefa-
lon ve ponsta T2 serilerde hiperintens sinyal degisiklikle-
ri saptandi (Resim 4). Hasta daha sonra hastanemize
basvurdugunda, gortinttileme bulgularindan yola cikila-
rak ve kronik alkolizm &ykustine de dayanarak santral
pontin miyelinolizis tanisi aldi; destek tedavisi ve rehabi-
litasyon programina alind.

Resim 3. Kraniyal MRG goértintlilemede bilateral ntikleus ruber
ve ponsta intensite artisi gorlilmekte.
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Resim 4. Kraniyal MRG gdrtinttilemede mezensefalon ve pons-
ta T2 serilerde hiperintens sinyal degisikligi gértilmekte.

TARTISMA

Santral pontin miyelinolizis ve ekstrapontin miyelinoli-
zis hiponatreminin hizli dtizeltilmesi durumunda ortaya ¢I-
kan iyatrojenik hastaliklar olarak kabul edilir (6). Kraniyal
MRG'nin yaygin kullanimi ile birlikte bu hastalik, T1 ve
T2'deki spesifik gériinttilerle daha kolay taninabilir olmus-
tur. Direkt ozmotik etkinin yaninda, bazi metabolitler kan-
beyin bariyerinin gegirgenligini bozar, miyelinotoksik ajan-
larin salinimina, vazojenik ddem olusumu ve/veya beyin
dehidratasyonuna yol acar. Bundan sonra akson miyelin
kilifindan ayrilarak 6zellikle beyaz ve gri cevher birlesim
yerlerinde oligodendrositlerde kalici hasar yapar (2,3). Bu-
rada belirgin bir inflamasyon olmadan aksonlar korunur-
ken miyelin kaybi gelisir (7).

Hiponatremi hastane poptilasyonunda en sik gdrtilen
elektrolit bozuklugudur ve bircok hastalikla birliktelik gos-
terir. Hiponatremik hastalarda beyin hasarini agiklayan iki
mekanizma vardir. Bunlardan birincisi basing artmasinin
beyin kan akimini azaltmasidir, siklikla hiponatremi tedavi-
si ile ilgili dedildir. Tedavi edilmeyen hastalarda gordilr.
ikinci sebep ise hiponatreminin tedavisi ile ilgilidir ve semp-
tomatik hiponatreminin hipertonik sodyum klortir ile du-
zeltilmesi santral pontin miyelinolizis adli nérolojik bozuk-
luga yol acgar (8). Hiponatreminin hizli diizeltiimesi sebep
g6sterilse de santral pontin miyelinolizis normonatremisi,
hipokalemisi ve hipofosfatemisi olanlarda da bildirilmistir.
Beyin demiyelinizasyonundan korunmak icin siddetli hipo-
natreminin ilk 48 saatte gunlik 12 mmol/L olarak dtzel-
tilmesi tavsiye edilmektedir (1).

Santral pontin miyelinoliziste ilk bulgular mental du-
rum degisiklikleri, ndbet, bradipne, spastik parezi, kuadri-
parezi ve psddobulber paralizi olabilir (9). Laubenberger

ve arkadaslarinin calismasi santral pontin miyelinoliziste
klinik prezantasyonun oldukca degisken oldugunu ve
semptomlarin siddetli nérolojik bozukluklardan hafif néro-
lojik bozukluklara kadar degistigini géstermistir (10). Her
dort olgumuzda da 6n planda olan bulgu, mental durum-
larindaki bozukluktu. Uc hastada fokal nérolojik bulgular
6n plandaydi (olgu 1, 3, 4).

Santral pontin miyelinolizis ve ekstrapontin miyelinoli-
ziste, kraniyal MRG tanisal ara¢ olarak kullanilmaktadir
(10). Ekstrapontin miyelinolizisteki klinik bulgular santral
pontin miyelinolizistekiyle aynidir, ancak ekstrapontin mi-
yelinolizis nadir gorultir (11).

Bizim doért olgumuzda da klinik bulgular birbirine cok
benziyordu. Uc olguda santral pontin miyelinolizis (olgu 2-
4), bir olguda (olgu 1) ise ekstrapontin miyelinolizis gordil-
mustur. Kraniyal tomografi ve EEG tetkikleri ilk Ui¢ olguda
tani icin yeterli bulgu vermemis, kesin tani kraniyal MRG
tetkiki ile konmustur.

Santral pontin miyelinolizis ve ekstrapontin miyelinoli-
zis gibi demiyelinizan bozukluklarda hiponatreminin hizli
dtzeltilmesi sorumlu tutulmakla birlikte, kronik stirecli bir-
cok hastalik (kronik alkolizm, malntitrisyon, kronik bobrek
ve karaciger hastaligi gibi) da predispozan faktér olarak
gorilmektedir (3). Nitekim bizim ilk iki olgumuzda, hipo-
natreminin hizli duizeltiimesi yaninda demiyelinizan streci
hizlandirmis olabilecegini dustinddiglimuz kronik karaciger
hastali§i, pankreatit ve kronik renal yetmezlik vardi. Olgu
3'te literattirde belirtilen bu predispozan faktérlerden hig-
biri yoktu. Olgu 4'te ise hiponatremi gézlenmemis olup di-
rekt alkolizm etyolojik sebep olarak dustntildu. Literatuir-
de alkol kesilmesinin de etyolojide yer tutabilecegi vurgu-
lanmistir (2).

Santral pontin miyelinolizis ve ekstrapontin miyelinoli-
zis iyi bilinen demiyelinizan bozukluklar oldugu halde fark-
I klinik 6zelliklerde gortilebildigi icin stiphelenilen hastalar-
da tani mutlak kraniyal MRG ile desteklenmelidir.
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