
dinsel hepatoserebral dejenerasyon (EHD), hepatik ensefalopatinin
ender görülen bir formu olup, kronik karaciğer hastalığının irrever-
sibl bir komplikasyonudur.1,2 EHD nöropsikiyatrik ve ekstrapirami-

dal semptomlar ile kendini gösterir ve bu klinik tablo ile belirgin olarak
Wilson hastalığına benzerlik göstermektedir.3-5 Kraniyal MRG’de karakte-
ristik olarak T1 ağırlıklı kesitlerde bazal gangliyonlarda özellikle de globus
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Edinsel Hepatoserebral Dejenerasyon

ÖÖZZEETT  Wil son has ta lı ğı na bağ lı ol ma yan edin sel he pa to se reb ral de je ne ras yon (EHD), kro nik ka ra -
ci ğer has ta lı ğı so nu cu ge li şen ge ri dö nü şüm süz bir nö ro lo jik tab lo dur. Kli ni ğin de eks tra pi ra mi dal
semp tom lar, dis ki ne zi ler, di zar tri, tre mor, atak si gi bi se re bel lar bo zuk luk lar gö rü le bi lir. Kli ni ği
Wil son has ta lı ğı na ol duk ça ben ze mek le be ra ber bu tab lo da se rum ba kır, se ru lop laz min dü zey le ri
nor mal sı nır lar için de dir ve Kay ser-Fle is her hal ka sı sap tan maz. Has ta lık ti pik kra ni yal man ye tik re -
zo nans gö rün tü le me (MRG) ve elek tro en se fa log ra fi (EEG) bul gu la rı ile kar şı mı za çık mak ta dır. Bu
ma ka le de en se fa lo pa ti tab lo su ile ge len, 64 ya şın da ka dın has ta su nul muş tur. Has ta nın kra niy al
MRG’sin de EHD’yi dü şün dü ren, bi la te ral glo bus pal li dus ta T1 se kans lar da hi pe rin ten se iz le nen lez -
yon lar sap tan dı. EEG'sin de tri fa zik dal ga lar ve tüm de ri vas yon lar da del ta ve te ta ak ti vi te si sap tan -
dı. Zen gin kli nik bul gu la rı ne de ni i le dik kat li ayı rı cı ta nı ge rek ti ren bu has ta lık kay nak lar ışı ğın da
ye ni den göz den ge çi ril miş tir.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: He pa to se reb ral de je ne ras yon; he pa tik en se fa lo pa ti

AABBSS  TTRRAACCTT    Ac qu i red non-Wil so ni an he pa to ce reb ral de ge ne ra ti on is a type of ir re ver sib le ne u ro -
lo gi cal di sor der re sul ting from chro nic he pa tic di se a se. The ma in cli ni cal ma ni fes ta ti ons are ex trap -
yra mi dal and ce re bel lar signs such as dyski ne si a, dysar tri a, tre mor and ata xi a. Des pi te this syndro me
sha res many of the cli ni cal ma ni fes ta ti ons of Wil son di se a se, the le vel of se rum cop per and ce ru -
lop las min we re nor mal and Kay ser-Fle is her ring is not de tec ted. The cra ni al mag ne tic re so nan ce im-
a ging (MRI) and elec tro en ce pah log rap hic (EEG) fin dings of this syndro me are cha rac te ris tic. In
this ar tic le, a 64 ye ar-old wo man with he pa tic en cep ha lo pathy was pre sen ted. A T1-we igh ted cra-
ni al MRI re ve a led hype rin ten se le si ons on the bi la te ral glo bus pal li dus and an EEG sho wed a trip -
ha sic wa ve pat tern with del ta-tet ha ac ti vi tes. We re com mend that ac qu i red he pa to ce reb ral
de ge ne ra ti on sho uld be sus pec ted in a pa ti ent with en cep ha lo pa tic sign and a ca re ful dif fe ren ti al di-
ag no sis is ne e ded. The li te ra tu re re gar ding ac qu i red non-Wil so ni an he pa to ce reb ral de ge ne ra ti on al -
so has be en re wi e ved with this ca se pre sen ta ti on.

KKeeyy  WWoorrddss::  He pa to len ti cu lar de ge ne ra ti on; he pa tic en cep ha lo pathy

TTuurr  kkii  yyee  KKllii  nniikk  llee  rrii  JJ  NNeeuurr  22000099;;44((22))::7755--99

Dr. Şölen DERİCİ,a

Dr. Yaprak SEÇİL,a

Dr. Yeşim BECKMANN,a

Dr. Deniz YEMENİCİOĞLU,a

Dr. Mustafa BAŞOĞLU,a

a1. Nöroloji Kliniği, 
İzmir Atatürk Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi, İzmir

Ge liş Ta ri hi/Re ce i ved: 04.03.2009 
Ka bul Ta ri hi/Ac cep ted: 12.05.2009

Ya zış ma Ad re si/Cor res pon den ce:
Dr. Şölen DERİCİ
İzmir Atatürk Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi, 
1. Nöroloji Kliniği, İzmir, 
TÜRKİYE/TURKEY
eren_md@yahoo.com.tr

Cop yright © 2009 by Tür ki ye Kli nik le ri

OLGU SUNUMU   



pal li dus ta bi la te ral si met rik sin yal ar tı şı sap ta nır.6-

10 Bi linç bo zuk lu ğu ne de ni i le kli ni ği mi ze ya tı rı lan
ve ya pı lan tet kik ler so nu cun da EHD ta nı sı alan 64
ya şın da ka dın ol gu, tab lo nun en der gö rül me si ve
nö ro lo ji pra ti ğin de en se fa lo pa ti ne den le ri ara sın da
akıl da tu tul ma sı ge re ken bir du rum ol ma sı ama cıy -
la su nul muş tur.

OL GU SU NU MU
Alt mış  dört ya şın da ka dın has ta, en se fa lo pa ti tab lo -
su ile kli ni ği mi ze ya tı rıl dı. Has ta nın son 1.5 yıl dır
iki-üç ay da bir tek rar la yan apa ti, hi per som ni, ko-
nuş ma da ve ha re ket ler de ya vaş la ma nın ol du ğu, bi-
linç bu la nık lı ğı nın ge liş ti ği en se fa lo pa ti epi zod la rı
olduğu, yak la şık bir haf ta son ra has ta nın ya kın ma -
la rı ta ma ya kın dü ze lme olduğu öğrenildi. Ay rı ca
has ta da son iki yıl dır unut kan lık, tre mor, dis ki ne -
zi ve ılım lı di zar tri ya kın ma la rı mev cut muş. On
beş gün ön ce has ta da yi ne ay nı en se fa lo pa ti tab lo -
su ge liş miş an cak bu kez has ta nın semp tom la rın da
her han gi bir dü zel me ol ma mış ve bi linç bo zuk lu ğu
gi de rek iler le miş. Bu nun üze ri ne has ta ne miz acil
ser vi si ne ge ti ri len has ta de ğer len di ril di ve en se fa -
lo pa ti tab lo su ile kli ni ği mi ze ya tı rıl dı.

Ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de skle ra lar ve cilt
ik te rik, ba tın dis tan dü ve yo ğun asit mev cut tu, or-
ga no me ga li sap tan ma dı. Has ta nın nö ro lo jik mu a -
ye ne sin de; bi lin ci uy ku ya eği lim li, ko o pe ras yon
ku ru la mı yor du. Göz le ne bi len oro man di bu lar dis-
ki ne zi si var dı. Di zar trik, an lam sız ver bal çı kı şı
mev cut tu. Bi la te ral Ba bins ki po zi tif li ği ve üst eks-
tre mi te ler de yük sek amp li tüd lü flap ping tre mo ru
var dı. Ta raf bul gu su yok tu.

La bo ra tu var tet kik le rin de pa to lo jik ola rak;
AST: 62 (5-34) U/L, ALT: 128 (0-55) U/L, GGT: 89
(9-36) U/L, to tal bi li ru bin: 3.4 (0.2-1.2) mg/dL, di-
rekt bi li ru bin: 1,85 (0-0.5) mg/dL, al bu min: 2.6
(3.5-5) g/dL, se rum amon yak se vi ye si 185 (25-94)
ug/dL, Hb: 10.3 (12.2-18.1) g/dL, trom bo sit:
48000/mm3 (130000-400000), prot rom bin za ma nı:
29.7 (10-14) sa ni ye, INR: 2.7 (0.85-1.15), aPTT: 40
(21-36) sa ni ye ola rak sap tan dı, di ğer de ğer ler nor-
mal sı nır lar da idi. 

Ka ra ci ğer fonk si yon bo zuk lu ğu nun eti yo lo ji -
si ni araş tır ma ya yö ne lik ba kı lan he pa tit belirteçle-

rinde; an ti-HAV IgM: (-), HBsAg: (+), an ti-HBs: (-),
an ti-HBc IgM: (-), an ti-HBc IgG: (+), an ti HCV: (-)
ola rak bu lun du. Bu bul gu lar la has ta kro nik he pa tit
B ola rak de ğer len di ril di. Ola bi le cek oto im mün he-
pa ti ti dış la mak ama cıy la ba kı lan ANA, AS MA,
AMA, an ti-LKM ne ga tif bu lun du. Wil son has ta lı -
ğını dış la mak için se rum se ru lop laz min ve 24 sa at -
lik id rar da ba kır dü ze yi ne ba kıl dı; her iki
pa ra met re de nor mal sı nır lar day dı. Ya rık lam ba in-
ce le me sin de kor ne a da Kay ser-Flesc her hal ka sı iz-
len me di. Ak ci ğer gra fi si ve elektrokardiyo-
grafisinde bir özel lik yok tu. Ya pı lan lom ber ponk-
si yon da hüc re gö rül me di, be yin omu ri lik sı vı sı
(BOS) bi yo kim ya sal de ğer le ri nor mal di, BOS kül tü-
rün de üre me ol ma dı, se ro lo ji si ne ga tif ti.

Çe ki len ab do mi nal ul tra so nog ra fi de ka ra ci ğer
bo yut la rın da mi ni mal ar tış var dı, ka ra ci ğer pa ran -
kim eko je ni te si ho mo jen di, da lak bo yut la rı art mış -
tı ve ba tın da yay gın asit mev cut tu. Kra ni yal
bil gi sa yar lı to mog ra fi de akut pa to lo ji sap tan ma dı.
Kra ni yal MRG’de her iki glo bus pal li dus ve kap sü -
la in ter na da T1 ağır lık lı çe kim ler de hi pe rin tens
lez yon lar iz len di (Resim 1). 

EEG’ de yay gın te ta ve del ta ak ti vi te si (3-4
d/sn), an te ri or ve tem po ral böl ge ler de pe ri yo dik bi-
fa zik ve tri fa zik kes kin dal ga lar iz len di.

Bu bul gu lar so nu cun da has ta mız da EHD dü-
şü nül dü. Se rum amon yak se vi ye sin de ki yük sek lik,
ka ra ci ğer tran sa mi naz en zim le ri nin ar tı şı, al bu min
dü şük lü ğü, ko a gü las yon pa ra met re le rin de ki bo zuk-
luk ka ra ci ğer yet mez li ği ni gös te ri yor du. Kra ni yal
MRG’de ki ti pik T1 hi pe rin tens lez yon lar, EEG’ de -
ki ti pik bul gu lar da EHD ’yi des tek li yor du. Ka ra ci -
ğer yet mez li ği ya pa bi le cek di ğer ne den ler (Wil son
has ta lı ğı, tok sik ne den ler, oto im mün he pa tit) dış-
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RESİM 1: Kraniyal MRG’de T1 ağırlıklı kesitlerde bazal gangliyonlar
düzeyinde hiperintens lezyonlar.



lan dık tan son ra has ta da he pa tit B en fek si yo nu na
ikincil ge li şen ka ra ci ğer yet mez li ği ve bu na bağ lı
olu şan EHD dü şü nül dü. 

Has ta ya pro te in den fa kir di yet, lak tu loz te da -
vi si ve gün lük lav man uy gu lan dı. Ta kip te has ta nın
en se fa lo pa ti tab lo sun da ılım lı dü zel me ol du. Al tı
ay son ra ağır en se fa lo pa ti tab lo su ge li şen has ta tek-
rar has ta ne mi ze ya tı rıl dı, ikin ci ya tı şı sı ra sın da yi -
ne ay nı kli nik ve la bo ra tuv ar bul gu la rı ile EHD
ta nı sı alan te da vi si dü zen le nen has ta sep sis tab lo su
ge liş me si so nu cun da ve ri len te da vi le re rağ men ek-
si tus ol du. 

TAR TIŞ MA
İlk kez 1914 yı lın da Van Wo er kom ta ra fın dan ta-
nım la nan EHD, 1965 yı lın da Vic tor ve ar k. ta ra -
fın dan da ha ay rın tı lı bir şekil de ele alın mış tır. EHD
he pa tik en se fa lo pa ti nin na dir gö rü len bir ti pi olup,
kro nik ka ra ci ğer has ta lı ğı nın ir re ver sibl bir komp-
li kas yo nu dur.1,2 Sık lı ğı ve pa to ge ne zi bi lin me mek -
te dir.1,2,11

En se fa lo pa ti olu şu mun da çe şit li nö ro ak tif tok-
sin le rin (özel lik le amon yak, man ga nez) ve nö rot -
rans mit ter sis tem le rin rol oy na dı ğı ve kar şı lık lı
et ki le şim için de ol du ğu dü şü nül mek te dir.1,4,12-14

Vü cut ta çe şit li böl ge ler de üre ti len amon yak ka ra -
ci ğe re ge le rek de tok si fi ye edi lir. Her han gi bir ne-
den le ge li şen ka ra ci ğer fonk si yon bo zuk lu ğu
ne de ni ile de tok si fi ye edi le me yen amon yak, sis te -
mik do la şı ma ge çer ve hi pe ra mon ye mi olu şur. Nö-
ro tok sik bir mad de olan amon yak yük sek
kon san tras yon lar da be yin de glu ta min ve glu ta ma -
ta dö nüş tü rü le rek de tok si fi ye edi lir. Bu ATP ge rek-
ti ren bir iş lem dir ve se reb ral ener ji tü ke ti mi ar tar.
Faz la glu ta min as tro sit ler de bi ri kir ve EHD’de gö-
rü len ka rak te ris tik as tro si tik de ği şik lik ler olu şur
(ödem, nuk le us ta şiş me, kro ma ti nin mar ji nas yo nu,
nuk le o lus ta be lir gin leş me). Bu hüc re le re Alz he i -
mer Tip- 2 hüc re ler de nir. Hem art mış ATP tü ke -
ti mi hem de amon ya ğın TCA sik lu sun da ki
ke tog lu ta rat de hid ro je naz en zi mi ni in hi be et me si
ne de ni i le be yin ener ji me ta bo liz ma sı bo zu lur.3,5,15

Man ga nez ka ra ci ğer den eks kre te edi lir ve si roz lu
has ta lar da art mış se rum ve be yin man ga nez dü zey-
le ri bil di ril miş tir. Man ga nez de nö ro tok sik tir ve
nö ro nal-as tro si ter bü tün lü ğü bo zar. MRG’de iz le -

nen glo bus pal li dus ta art mış sin yal yo ğun lu ğu nun
man ga nez bi ri ki mi ne de ni i le ol du ğu dü şü nül mek -
te dir.9,10,12,13

EHD ’de gö rü len ka rak te ris tik kli nik tab lo,
den ge bo zuk lu ğu ve anor mal ha re ket ler le ken di ni
gös te ren eks tra pi ra mi dal semp tom lar ve kog ni tif
bo zuk luk tur. İlk semp tom ge nel lik le vü cu da ya yı -
lan tre mor, yüz ve kol lar da dis ki ne zi ler (özel lik le
oro buk ko lin gu al dis ki ne zi) ve ya yü rü yüş bo zuk lu -
ğu dur. Ay lar ve ya yıl lar son ra di zar tri, atak si, ko re -
a te a toz, cid di yü rü yüş bo zuk lu ğu ge li şe bi lir. Apa ti,
psi ko mo tor re tar das yon, ha fı za da za yıf lık, dik kat
ve kon san tras yon bo zuk lu ğu, se kon der de mans sık-
lık la gö rü len kog ni tif bo zuk luk lar dır. Ço ğu has ta -
da EHD ’nin ti pik kli nik tab lo su ge liş me den ön ce
çe şit li nö rop si ki yat rik bul gu la rın (apa ti, le tar ji,
som no lans vb.) iz len di ği he pa tik en se fa lo pa ti (HE)
epi zod la rı gö rü lür.1-5,15 Ol gu muz da da son 1.5 yıl dır
iki-üç ay da bir tek rar la yan apa ti, hi per som ni, ko-
nuş ma da ve ha re ket ler de ya vaş la ma nın ol du ğu, bi-
linç bu la nık lı ğı nın ge liş ti ği HE epi zod la rı olu yor du.
Bu epi zod lar dan son ra za man için de tre mor, di zar -
tri, diz ki ne zi ler ek len miş ve en son ağır en se fa lo -
pa ti tab lo su ge liş miş tir.

Ya yın la nan li te ra tür ler de ta nı için ka rak te ris -
tik bir la bo ra tuv ar tes ti bu lun ma dı ğı, ka ra ci ğer
fonk si yon bo zuk lu ğu na bağ lı ami not rans fe raz en-
zim le rin de yük sek lik, trom bo si to pe ni, ko a gü lo pa -
ti, hi po al bü mi ne mi, hi pe ra mon ye mi sap ta na bi-
le ce ği bil di ril miştir.1-5

Kra niy al MRG’de ti pik ola rak T1 ağır lık lı ke-
sit ler de ba zal gang li yon lar da özel lik le de glo bus
pal li dus ta, pu ta men, len ti form nuk le us, in ter nal
kap sül, me zen se fa lon, se reb ral pe din kül ler de hi pe -
rin tens sin yal ler gö rü lür.6-10 Bi zim ol gu mu zun kra-
ni yal MRG’sin de sap ta nan glo bus pal li dus ta ki
lez yon lar da bu ti pik lez yon la ra ben zi yor du. 

EEG’de yay gın ya vaş ak ti vi te iz le nir. Baş lan -
gıç ta te ta dal ga la rı gö rü lür, has ta lık iler le dik çe del -
ta dal ga la rı ha kim olur ve tri fa zik dal ga lar or ta ya
çı kar.2-4 Bi zim ol gu muz da da, EEG’de yay gın ya vaş-
la ma ve tri fa zik dal ga lar göz len di.

Ayı rı cı ta nı da ilk dış lan ma sı ge re ken has ta lık
Wil son has ta lı ğı dır. Vi ral he pa tit ler, tok sin ler, ilaç-
lar, ge be lik, cid di sep ti se mi ve şok lar, al ko lik he pa -
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tit, he pa tik ven obs trük si yo nu (Budd-Chi a ri sen-
dro mu), oto im mün he pa tit gi bi nö ro lo jik sen dro -
ma ne den olan kro nik ka ra ci ğer has ta lık ne den le ri
araş tı rıl ma lı dır.6,12,15

Wil son ge ne tik bir has ta lık olup; ge nel lik le 30
yaş al tın da gö rü lür. EHD ise her han gi bir ka ra ci ğer
has ta lı ğı na bağ lı ola rak, her yaş ta or ta ya çı ka bi lir.
Wil son’ da, ba kır me ta bo liz ma sı bo zuk lu ğu so nu cu
ka ra ci ğer, be yin, böb rek, kor ne a gi bi or gan lar da
ba kır de po zit le ri gö rü lür, se rum se ru lop laz min dü-
ze yi dü şük, id rar da ba kır atı lı mı yük sek tir. Oy sa
EHD ’de ba kır me ta bo liz ma sı nor mal dir. Wil son’ da
kor ne a da ba kır bi ri ki mi ne bağ lı ka rak te ris tik Kay-
ser-Flesc her hal ka sı göz le nir ken EHD ’de göz len -
mez.14,16 Ol gu muz da ba kı lan se rum se ru lop laz min
ve id rar ba kır dü ze yi nin nor mal ol ma sı ve Kay ser-
Flesc her hal ka sı nın göz len me me si ile Wil son has-
ta lı ğı dış lan mış tır.

HE akut ve ge çi ci atak lar ile sey re der, or ga nik
ha sar yok tur. Ve ri len me di kal te da vi son ra sı amon-
yak dü zey le ri nin düş me si ile kli nik tab lo da dü zel -
me göz le nir ken, EHD ge nel lik le su ba kut ge li şir,
prog re sif kö tü leş me olur ve me di kal te da vi sık lık la
ba şa rı sız lık la so nuç la nır.17-19 Has ta mı zın kli nik tab-
lo su nun su ba kut ge liş me si, son bir bu çuk yıl dır za -
man za man bi linç bo zuk lu ğu nun ol du ğu HE
atak la rı nı dü şün dü ren dö nem le ri nin ol ma sı ve se -
rum amon yak dü zey le ri nin düş me si ne rağ men kli-

ni ği nin tam dü zel me me si ne de ni i le HE ta nı sın dan
uzak la şıl dı ve EHD dü şü nül dü.

Has ta lı ğın ke sin bir te da vi si bu lun ma mak ta -
dır. Semp to ma tik te da vi öne ril mek te dir. Pro te in -
den fa kir di yet, lak tu loz, ne o mi sin, met ro ni da zo l
gi bi amon yak dü ze yi ni dü şür me ye yö ne lik te da vi -
ler uy gu la na bi lir an cak çok et ki li ol ma mak ta dır.1-

5,11 Son za man lar da ka ra ci ğer trans plan tas yo nu
gün de me gel miş tir. Ya yın la nan li te ra tür ler de ço ğu
has ta da olum lu so nuç lar alın dı ğı, hat ta tam iyi leş -
me sağ lan dı ğı gö rül müş an cak ba zı has ta lar da kıs -
mi ya nıt alın ma sı, ba zı has ta lar da hiç ya nıt
alı na ma ma sı, ope ras yon son ra sı ge li şe bi le cek
komp li kas yon la rın ağır so nuç la ra yol aça bi le cek ol-
ma sı, opa ras yon son ra sı uzun dö nem so nuç la rın bi-
lin me me si ne de ni i le bu gün için EHD te da vi-
sin de ki ye ri he nüz tar tış ma lı dır.20-21

Nö ro lo ji pra ti ğin de sık kar şı la şı lan en se fa lo -
pa ti tab lo la rı nın en der bir ne de ni olan EHD di ğer
ne den ler den ay rıl ma sı, hız lı ta nı ko yu la bil me si ve
te da vi edil me si açı sın dan önem ta şı mak ta dır. Has-
ta la rın kli nik tab lo la rı nın kö tü sey ri yüz gül dü rü -
cü ol ma mak la bir lik te, ti pik EEG ve MRG
bul gu la rı ile dik ka ti mi zi çe ken bir du rum ol ma sı
ne de ni ile önem ta şı mak ta dır. Tüm en se fa lo pa ti li
ol gu lar da EEG ve MRG uy gu la ma la rı bu tür ol gu -
la rı ya ka la mak açı sın dan her za man akıl da tu tul -
ma lı dır. 
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