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Miller Fisher Sendromu Diisiiniilen
Wernicke Ensefalopati Olgusu

A Case of Wernicke Encephalopathy Suspected
as Miller Fisher Syndrome: Case Report

OZET Wernicke ensefalopatisi, alkolizmde ve diger ciddi malniitrisyon vakalarinda ortaya ¢ikabi-
len bir akut baslangicli metabolik sendromdur. Oftalmopleji, ataksi ve konfiizyon ile karakterize-
dir. Miller Fisher sendromunun benzer triad: da ataksi, oftalmoparezi, arefleksidir ve benzer klinik
bulgulari igeren bu iki klinik taninin karigtirildigina dair literatiir dikkat gekicidir. Bu galigmada,
Guillain-Barre sendromu 6ykiisii bulunan ve baslangigta Miller Fisher sendromu diisiiniiliip daha
sonra Wernicke ensefalopatisi teshisi konulan olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Wernicke ensefalopatisi; Miller Fisher sendromu; ataksi; tiamin eksikligi

ABSTRACT Wernicke encephalopathy is a rapid-onset metabolic syndrome that may occur in alco-
holism but also in other cases of severe malnutrition; Wernicke’s encephalopathy is characterised by the
triad ophthalmoplegia, ataxia, and confusion. Another neurological disorder, Miller Fisher syndrome has
a similar triad of ataxia, ophtalmoparesis and areflexia, and reports of patients who have been mistak-
enly diagnosed with one of the two conditions are noteworthy in the medical literature. In this report
we describe a patient (Guillain-Barre syndrome was present in history) who was initially considered as
Miller Fisher syndrome and later was diagnosed with Wernicke encephalopathy.

Keywords: Wernicke encephalopathy; Miller Fisher syndrome; ataxia; thiamine deficiency

ernicke ensefalopatisi (WE), alkolizmde ve diger ciddi malniitris-

yon vakalarinda ortaya ¢ikabilen bir akut baglangicli metabolik

sendromdur. Nedeni tiamin eksikligidir. Tiamin yoklugunda, pi-
ruvat Krebs dongiisiine girememekte; bu da sinir hiicresi kaybi, demiyeli-
nizasyon, glial proliferasyon ve c¢ogunlukla mikrohemorajilere neden
olmaktadir. Gebelikte inat¢1 kusmalari olan kadinlar ve aglik grevindeki kisi-
ler ya da gastrointestinal sistem cerrahisi olanlar da risk altindadir."” Hastala-
rin yalnizca %20’si tan1 almakta olup, %801 tan1 almamaktadir.® Tim yag
gruplan risk altindadir.* Giiniimiizde, total parenteral niitrisyon alan hospi-
talize hastalarda multivitamin desteginin yetersiz oldugu durumlarda da go-
riilebilmektedir.’ Hastaliktan giiphe duyuldugunda ve risk faktorleri ile klinik
belirtiler bilindigi takdirde erken taninarak tedavi edilebilir iken, tani gecik-
tiginde Korsakoff sendromu gelisebilmekte ve %20 oraninda mortal seyrede-
bilmektedir.! Erken taninin bu denli 6nemli yer tuttugu bu hastaligin sadece
alkol bagimlis1 yagh bireylerde goriilen nadir bir hastalik oldugu kanis: son
derece yanhstir. Hastaligin triadi disinda refleks kaybi kas gii¢stizliigii de kli-
nik bulgular: arasinda bulunabilmektedir. Miller Fisher sendromu (MFS)
olarak taninan ataksi, oftalmopleji ve arefleksi triadi ile karakterize akut po-
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linoropati tablosuyla klinik olarak karisabilmekte-
dir. WE tanisinda serum ve idrarda tiamin diizeyle-
rinin azalmis olmasi dokulardaki tiamin diizeyini net
olarak yansitmaktadir. Eritrosit transketolaz aktivi-
tesi tayini tiamin diizeyinin gostergesidir.®

OLGU SUNUMU

Alt1 ay 6nce, Guillain-Barre sendromu (GBS) ne-
deni ile intravenéz (IV) immiinglobiilin tedavisi
alan ve mobilize olarak sekeli olmayan 52 yasin-
daki erkek olgu; 10 giin dnce grip, siddetli bulant1
ve kusma, bacaklarinda giigstizliik, dengesizlik ve
son ii¢ glindiir ¢ift gormeye baglamasi nedenleri ile
poliklinigimize bagvurdu. Olgunun yapilan néro-
lojik muayenesinde; bilateral oftalmoparezi, hori-
zontal ve vertikal nistagmus, govde ataksisi mevcut

olup, alt ekstremitelerde derin tendon refleksi ali-
namadi. Rutin laboratuvar tetkiklerinde patoloji
saptanmadi. Olgudan hafif uykuya meyilinden do-
lay1 elektroensefalografi (EEG) istendi. EEG normal
olarak degerlendirildi. GBS 6ykiisii olan hastanin
MEFS 6n tanisiyla ¢ekilen Elektromiyogragisinde alt
ekstremitede duyusal yanit elde edilemedi. Ust eks-
tremitede duyusal iletim hiz1 diisitk saptandi. Ay-
rica, motor sinir iletim hizi alt ekstremitede diistik
olarak elde edildi. Olguya lomber ponksiyon plan-
land1, ancak olgu lomber ponksiyona onam ver-
medi. Kraniyal manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) de; tektum periakuaduktal alanda, bilateral
talamus mediyal duvarinda, bilateral korpus ma-
millarede T2 ve “fluid attenuation inversion reco-
very (FLAIR)” sinyal artiglar: izlendi (Resim 1).

RESIM 1: Kraniyal manyetik rezonans gorintilemede; tektum periakuaduktal alanda, bilateral talamus medial duvarinda, bilateral korpus mamillarede T2 ve FLAIR sinyal

artiglari izlenmektedir.
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Mevcut héliyle olguda WE distiniildii. Olguya iki
giin, IV tiamin 600 mg/giin ii¢ esit doza boliinerek,
sonraki bes giin 200 mg/giin tiamin 100 salin i¢inde
30 dk’da infiizyon seklinde verildi. Tedavisinin
ikinci glintinde oftalmoparezisi diizelmeye baglada.
Klinik izlemlerinde ataksisi azald1 ve tek basina
mobilize oldu. Izlemlerinde oral tiamin replasma-
nina devam edildi. Klinigi belirgin diizelen olguya
poliklinik kontrolii 6nerildi.

I TARTISMA

Risk altindaki populasyonu tanimak, klinik bulgu-
lar ve belirtiler WE tanisinda 6nemli yer tutmakta-
dir. Hastaligin triadinda ensefalopati, trunkal ataksi
ve oftalmoparezi yer almaktadir. Triad %17 hastada
bulunmakta, %19 hastada triadin hicbir bulgusu ol-
mayabilmektedir.” Zamanla klinigin ilerlemesiyle
birlikte tiim bulgularin ortaya ¢ikmasi muhtemel-
dir. Kardiyovaskiiler sisteme ait bulgularin beriberi
gelistigi takdirde goriilmesi muhtemeldir. Tani ko-
nulmas: biling degisikligi goriilene kadar gecike-
bilmektedir. Klinik seyir tiamin rezervine gore
degismekte, biling degisikligi 10 giinden uzun siiren
hastalar genellikle komaya girmektedir.?

MFS, oftalmopleji, ataksi ve arefleksiyle ka-
rakterize bir GBS varyantidir. GQ1b gangliosidine
kars1 serumda IgG saptanmaktadir. Bu antikor
Campylobacter jejuni enfeksiyonu ile iligkilendi-
rilmistir. WE, MFS’nin ayirici tanisinda klasik ola-
rak yer almamasina ragmen, literatiirde birbirle-
riyle karigsan hastalar mevcuttur.”!! Hastalik diisii-
niildiig anda IV tiamin verilmeli, dekstroz infiiz-
yonundan kag¢inilmali, elektrolit ve vitamin eksik-
leri acisindan hasta degerlendirilmelidir. Teknik
zorluklar olmasina ragmen serum tiamin diizeyi,
eritrosit transketolaz aktivitesi WE tanis1 icin yar-
dimcidir. Ancak saptanmas: durumunda, tipik kra-
niyal MRG bulgular: taniy1 bityiik 6l¢iide dogru-
lamaktadir. Hastaligin ilk donemlerinde, tipik ola-
rak T2 ve FLAIR sekanslarda periakuaduktal gri
bolge, bilateral medial talamus, mamiller cisimler,
hipotalamus gibi ii¢lincii ventrikiil ¢evresindeki
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orta hat yapilarinda, bazen de serebellumda hipe-
rintensite gozlenmekte ve lezyonlar kontrast tuta-
bilmekte, difiizyon agirlikli goriintiilerde sinyal
artig1 veya azalmasi goriilebilmektedir.'*!* Hastali-
gin ilerleyen safhalarinda kortekste ve kaudat ge-
kirdeklerde tutulum goriilebilmektedir.® Olgumuz-
da literatiirle uyumlu olarak tektum periakuaduk-
tal alanda, bilateral talamus medial duvarinda, bi-
lateral korpus mamillarede T2 ve FLAIR sinyal
artiglari izlenmistir (Resim 1).

Saglikli erigkin bir insanda sadece 30-50 mg
tiamin rezervi bulunmaktadir ve giinliik tiamin ge-
reksinimi 1-2 mg/gtin’diir. Oral beslenemeyen bir
insanin viicudundaki tiamin rezervi ancak tig-dort
hafta yeterli olacaktir, bu siire uzadiginda WE kli-
nigi ortaya ¢ikacaktir.'”? Yitksek kalorili ve karbon-
hidrattan zengin beslenmek tiamin gereksinimini
artirmaktadir. Hizhi progresyon gosteren ve klini-
gin kotil oldugu hastalarda, yiiksek doz IV tiamin
replasmani 6nerilmektedir. Tedavinin ilk iki giini,
IV tiamin 600 mg/giin ii¢ esit doza boliinerek, son-
raki bes giin 200 mg/giin onerilmektedir. Alkolik-
lerde ise tedaviye ilave doz ilk iki giin i¢in 500 mg,
devaminda ise bes giin boyunca 500 mg/giin tiamin
infizyonu 6nerilmektedir.®

WE o6liimciil seyredebilmektedir. Olgumuzda
oldugu gibi erken tani ile tedavisi yiiz giildiiriicii-
diir. Tanida klinik stiphe 6nemli yer tutmaktadir.
Hastaligin triadinin tiim hastalarda izlenmemesi,
klinik bulgulardaki cesitlilik ve tipik MRG bulgu-
larinin hastalarin ancak yarisinda goézlenmesi ne-
deni ile ataksi, oftalmoparezi klinigi olan hastalarda
WE mutlaka diglanmalidir. MFS ve WE’deki klinik
benzerlige dikkat edilmeli ve ayiric1 tanida goz
ontinde bulundurulmaldar.
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