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Akkiz Hepatoserebral Dejenerasyon ve Epilepsi: Olgu
Sunumu”
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63 yasinda erkek hasta, ilk kez olan jeneralize tonik klonik status tablosu ile degerlendirildi. N&bet sirasinda meydana
gelen burun ve dil kanamasi giicliikle durdurulabildi. Nébetleri kontrol edilen hastanin, erken dénem kranial BT'si
normaldi.

Oykiisiinden son bir yildir sik stk uyukladigi, uygunsuz giilme ve konusmalari oldugu, unutkanliginin bunlara eslik
ettigi 6grenildi.

Norolojik muayenesinde, zaman zaman konfiizyon, uyuklama, spastik giilme, ataksi, flapping tremor ve ajitasyonlar
mevcuttu.

Yapilan tetkiklerinde, platelet dizeyi ¢ok disiik, karaciger enzimleri ve amonyak dizeyi yitksek bulunan hastanin,
batin USG'sinde hepatosplenomegali saptandi. Kranial MRI'da hepatoserebral dejenerasyonu disiindiiren, bilateral
globus pallidusda, T1 ve diffuzyon sekanslarinda hiperintense alanlar ve buna ek olarak, pons sag yarisinda T1 de
hipointense lakiinler saptandi. EEG'sinde trifazik dalgalar ve tim derivasyonlarda delta ve teta aktivitesi saptanan
olgu tartigilds.

Hepatik ensefalopati(HE), reversibl olmasina ragmen; hepatoserebral dejenerasyon(HCD) irrreversibl olup, nadir
goriliir. Ayrica HCV infeksiyonlu hastalarda, HCD ve epilepsi bitlikteligi, olgumuzda oldugu gibi nadir
gorildiginden sunulmustur. (7,2,case repor?).

Anahtar Kelimeler: Hepatoserebral dejenerasyon, Epilepsi, Hepatit C virus enfeksiyonu
This Case is being Reported due to the Rare Coincidence of Hepatocerebral Degeneration and Epilepsy

A 63-year-old male patient, has been hospitalized due to a first time generalized tonic-clonic seizure. During the
seizure, it was noted that the patient bit his tongue and the bleeding was persistent. After taking the seizures under
control, acute CT findings were normal(no acute pathology was detected).It was learnt that he was often falling
asleep, having uncontrollable laughs and inappropriate or unrelated talking episodes and suffering from
forgetfulness for a couple of years. Confusion, lethargy, uncontrollable laughs, ataksia, asterixis and agitation were
the neurological examination findings. In screening low trombocyte levels, mildly incteased hepatic enzymes and
excessive levels of ammonia were determined in addition to the hepatosplenomegaly confirmed by ultrasound
imaging. Cranial MRI findings signaled to be hepatocerebral degeneration: hyperintense leisons were found in T1
sequence on bilateral globus pallidus and in T2 sequences on the right half of pons. Also triphased waves and delta
and tetha activites were seen on electroencephalography.

Key Words: Hepatocerebral dejeneration, HCV, Epilepsy

+5-10 Aralik 2005-Lstanbul41.Ulnsal Norolgji Kongresinde Poster Bildiri Olarak Sunulmustur.

Ensefalopati, portal sistemle karacigerden elimine olan toksinlerin, hepatik fonksiyonlari bozan bir hastaliga sekonder
olarak detoksifiye edilememesi ve sistemik dolasima katilmast sonucunda, serebral hasar olusumu tablosudur.!?

HE, reversibl olmasina ragmen, HCD, kronik karaciger hastaliginin nadir ve irrreversibl bir komplikasyonudur.
HCD’de epileptik nébet gorillmesi stk degildir!? Yine SSS tutulumu, HCV infeksiyonlu hastalarda, nadiren
gorilmektedir.?

OLGU SUNUMU

63 yasinda erkek hasta, ilk kez olan ve 40 dk stren jeneralize tonik klonik status tablosu ve bu sirada gelisen dilini
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1sirma, durdurulamayan burun ve dil kanamast, altina
idrar  kacirma, gsuur kaybt ile degerlendirildi.
Yakinmasinin  baslangict  6ncesinde, herhangi bir
travma, toksinle karstlagsma, ila¢ alimi, alkol alimi,
enfeksiyon, epilepsi ya da baska bir hastalik Sykisii
yoktu. Oykiisiinden son bir yildir stk stk uyukladigy,
ara ara uygunsuz gllme ve konusmalart oldugu,
unutkanliginin bunlara eslik ettigi 6grenildi.

Oz ve soy geemisinde, kullandigi ilag ve
aligkanliklarinda bir 6zellik yoktu.
Noébet  kontroli  sonrast  yapilan  ilk  fizik

muayenesinde; TA 200/90mmHg, Nabiz 76/R idi.
Epistaksisin durdurulamadigt ve dil isirigina bagl
masif dil kanamast  dikkati  cekiyordu.Batin
muayenesinde obezitesi mevcuttu.

Nobetleri kontrol altina alinan hastanin, post iktal
dénem sonrasi, yapilan nérolojik muayenesinde,
konfiizyon, kooperasyon ve oryantasyon zayifligi, ara
ara uyuklamalari, spastik gllmeler ve ajitasyonlar
mevcuttu. Unutkanlik 6ykist olan hastada, MMSE
sonucu 14/30du. Pupiller izokotik, IR alintyordu.
Korneada kayser flescher halkast ¢iplak géz ve slit
lamp ile saptanmadi. Fundus normaldi. Sola hafif
ataksik ylrtyisi mevcuttu. Bilateral babinski ve ist
ckstremitelerde flapping tremor vardi. Diger nérolojik
sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuar  incelemelerinde;  platelet  degeri
(87ul)duguk, AKS(248 mg/dl ), AST ( 73 IU/L),
ALT( 68 IU/L), serum amonyak seviyesi (151ug/dL)
yiksekti. Anti HCV ve HCV RNA (+). Albumin: 2.7
ile dusuktu. ALP, total bilitubin, Protrombin zamant,
APTT, INR degerleri hafif yiksekti. Serum
seruloplazmin diizeyi, idrar bakir dizeyi, ANA, serum
kreatinin diizeyleri normaldi. Sedimantasyon, TIT ve
diger kan biyokimya degertleri normal bulundu.

PA akciger grafisi ve EKG’sin de bir 6zellik yoktu

Akut dénem Kranial BT’si, normaldi.

Kranial MR incelemesinde; hepatoserebral
dejenerasyonu  digtindiiren,  bilateral  globus
pallidusda, T1 agirlikli incelemede hiperintense

alanlar, pons sag yarisinda T2 de hiperintense lakiin
saptandt (Resiml1, 2).

Bilateral karotis- vertebral arter doppler USG’de; Sag
vertebral  arterde  spektral  incelemede  akim
saptanmadi. (Oklizyon)

EEG'sinde ¢ekim stresince tim detivasyonlarda delta
ve teta aktivitesi ve buna eslik eden trifazik dalgalar
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gozlendi (sekil 1).

Resim 1.T1 agirhikls MRI gérintistinde bilateral globus pallidusta
hiper intense alanlar

Resim 2. T2 agulklh MRI gorintiide pons sag yarisinda
hiperintense lakiin saptandt.

Batin USG’de hepatosplenomegali saptandt.

Child-Pugh smniflamasina  gére Child B olarak

degerlendirildi.

Bu bulgular ¢ercevesinde hastamizdaki biling, kognitif
durum ve davranis degisiklikleri, spastik giilmeler,
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gecirilen  jeneralize tonik klonik ndbetler ve
durdurulamayan  kanama  paterni, Hepatit C
enfeksiyonuna sekonder gelisen, kronik karaciger
yetmezligine baglandi. Ayrica karotis ve vertebral
sistem Doppler incelemesindeki sag A. vertebralis
oklizyonu hastanin pons sag yarisinda bulunan
iskemiden sorumlu olarak kabul edildi. Serum
amonyak seviyesindeki yukseklik, karaciger
enzimlerinin artist, albumin duagsikligi ve INR
degerindeki yitkselme karaciger hucresi hasarinin
destekleyici bulgulariydi.

Sekil 1. EEG trasesi, yaygin yavaglama, trifazik dalgalar.

Nébetleri ve karaciger hastaligini kontrol altina almak
amactyla; fenitoin kullanimi, proteinden kisith diyet,
kan sekeri seviyesinin 140mg/dl'nin  lzetinde
tutulmast, laktuloz tedavisi ve gunlik lavman
uygulandi. Karaciger biopsisi planlanan hastanin PLT
degerinin disik( 42 ul) olmasi nedeniyle biyopsisi
ertelendi.

Takipte nébetleri kontrol altina alinan hastanin genel
durumu diizeldi. Tekrarlanan trombosit degerinin 87
‘e yikselmesi tizerine hasta, karaciger biyopsisi icin
dahiliye servisine sevk edildi. Biyopsi 6ncesi fournier
gangreni gelismesi ve sepsise girmesi nedeniyle, hasta
biyopsi yapilamadan kaybedildi.

TARTISMA

1lk kez 1914 yilinda tanimlanan akkiz hepatoserebral
dejenerasyon(AHCD), hepatik ensefalopatinin nadir
gorilen bir tipi olup, kronik karaciger hastaliginin
irreversibl bir komplikasyonudur.3*

Sikhig1 ve patogenezi agiklanamamaktadir.? 1981-2003
arast literatirde 36 benzer vaka tanimlanmistir.*
Ensefalopatinin = nedeni metabolik toksinlere uzun
sureli karst karstya kalmak olarak ifade edilmektedir.
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Klinik,  noéroradyolojik ~ ve  biyolojik  agidan
karakteristikleri hentiz tam olarak tanimlanamamakla
birlikte; AHCD olusumunda hiperamoneminin ve
manganezin toksik etkilerinin majér belitleyici oldugu
kabul edilmektedir.’#

Literatirde AHCD’nin mikroskopik incelemesinde,
bazal ganglialarda néronal kayip, Alzheimer tip 2
astrositler, sitoplazmik glukojen grantlleri
gbzlenmistir.*

Klinik bulgular1 olarak, ataksik yuriyis, paralizi,

myoklonus, tremor, demans, dizartri, serebellar
disfonksiyon, rijidite, distoni, miyelopati,
hiperrefleksi, ekstensor plantar yanitlar,

konfizyondan koma ve o6lime kadar uzanabilen
biling bozukluklari, nébet(siklikla jeneralize epilepsi)
ve EEG anomalileri gorilebilmektedir.!”

Elektrofizyolojik ve ndropsikolojik testler, erken
evrede % 00 ‘a varan anormallikler gostermektedir.
EEG de 3 ayrt evre gozlenebilir. Bu evreler, teta
evresi, trifazik evre, delta evresidir.( bilateral senkron
aritmik yavaslama).® Bizim olgumuzda da, EEG'sinde
cekim stresince tim derivasyonlarda delta ve teta
aktivitesi ve buna eglik eden trifazik dalgalar gézlendi.

AHCD’nin ayiict  tamisinda  nérolojik  sendroma
neden olan, akut-subakut progresyonla giden, kronik
karaciger hastalik nedenleri ayirt edilmelidir. Bu
tanimlama icerisinde, viral hepatitler(6zellikle A,B,E),
toksin ve ilaglar (parasetamol, alfa metil dopa),
gebelik, ciddi septisemi ve soklar, alkolik hepatit,
hepatik ven obstritksiyonu (budd-chiari sendromu),
otoimmiin kronik hepatitin akut prezantasyonlar,
Wilson gibi nadir hastaliklar ve idiyopatik (olasiikla
viral) nedenler arastirilmalidir. !5

AHCD, Wilson’a gore daha ileri yaslarda agiga ¢ikar.’
Wilson genetik bir hastalik  olup; 30 yas sonrast
nadiren gorulir.? Wilson’da, bakir metabolizmasi
bozuklugu sonucu karaciger, beyin, bobrek, kornea
gibi organlarda bakir deporzitleri olur; korneada bakir
birikimine bagli Kayser-Flescher halkasi gdzlenir;
serum seruloplazmin dizeyi  dustik, idrarda bakir
atihmi  yiksektir.  Oysa  AHCD’de bakir
metabolizmast normal olup; yukarida tanimlanan
patolojilerin tabloda gérilmemesi ile Wilson’dan ayirt
edilir.*>

AHCD’de kan amonak dizeyi yiksektir.? Kranial
MRI da, T1 agurlikli kesitlerde, putamen, pallidum,
lentiform nukleus, internal kapsil, mezensefalon,
serebral pedinkillerde hiperintens  sinyaller; T2
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agithkl kesitlerde yogun ak madde hiperintensitesi
gorilmektedir.>> Wilson’da tariflenen “giant panda
sign”  karekteristigi ile mezensefalon tutulumu,
AHCD de rapor edilmemigtir.’

HE’de organik hasar yokken, AHCD’de progresif
kotilesme olur ve medikal tedavi siklikla basarisizlikla
sonuglanir.>*

Kronik HCV enfeksiyonunun, ekstrahepatik etkileri
gesitlilik gosterit. HCV’li hastalarda SSS  tutulumu,
periferik  néropati, inme, rijidite,  progresif
ensefalomyelit nadiren gézlenir. HCV  vakalarinda
biyopsi sonucu; beyin dokusunda HCV RNA
saptanmistir.

Kronik karaciger hastaliginda, AHCD ve diger
noéropsikiatrik  semptomlar  gorilmektedir.  Kronik
karaciger hastaliginda, HCV ve AHCD birlikteligi
vakalart rapor edilmemistir. Literatiirde 2005 yilinda
Wilson delili olmadan gelisen, HCV enfeksiyona sahip
bir AHCD vakast rapor edilmistir.?

63 yasindaki hastamizda klinik ve MRI bulgular
AHCD’li hastalarda erken doénemde tarif edilen
bulgulara benzerdir. Wilson hastaliginin herhangi bir
delili bulunmayan HCV RNA (+) olan bunun disinda
baska herhangi bir etyolojik sebep saptanamayan
olguda, HCV enfeksiyonuna sekonder kronik
karaciger hastaliginin oldugu distinilmustir.
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Sonu¢ olarak; Bu bulgularla olgumuzda gelisen
epileptik nébetin  nedeninin  HCV  enfeksiyonuna
sekonder gelisen AHCD tablosu oldugu kabul edildi.
AHCD’in HCV’in nadir bir manifestasyonu olmasina
ragmen, HCV(+) ve epilepsi ile gelen, kanama
bozukluklari olan vakalarda AHCD’in  gézden
kacirilmamasinin - gerekliligini  vurgulamak amaciyla
sunuldu.
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