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0ZET

Wernicke ensefalopatisi (WE), 1881 yilindan beri bilinen mortalitesi ve
morbiditesi yiiksek, tedavisi miimkiin norolojik bir hastaliktir. Hastaligin
klinik triadi konfiizyon, ataksi, oftalmoparezi olmakla birlikte derin tendon
reflekslerinde azalma, arefleksi ve kas giigsiizliigii de ek klinik bulgular ola-
rak bildirilmistir. Miller Fisher sendromunun klasik triadi ise ataksi, oftal-
moparezi, arefleksidir ve benzer klinik bulgulan iceren bu iki klinik taninin
kanstinldigina dair literatiir dikkat cekicidir. Bu yazida, baslangicta Miller
Fisher Sendromu diisiiniiliip daha sonra Wernicke Ensefalopatisi teshisi ko-
nan olgu esliginde klinik yanilsama durumu tartigiimistir.

Anahtar sozciikler: Wernicke Ensefalopatisi, Miller-Fisher Sendromu,
Eritrosit transketolaz aktivitesi, oftalmoparezi, tiamin

ernicke ensefalopatisi alkolik ve non alkolik bi-

reylerde ortaya cikabilen, otopsi ¢alismalarinda

tanida yuksek oranlarda gecikme oldugu bil-
dirilen, tedavisi mUmkun bir hastaliktir. Klasik triadina ek
olarak refleks kaybi kas gli¢suizligu de klinik bulgulan ara-
sinda yer almaktadir. Bu durum bir akut polindropati olup
ataksi oftalmopleji ve arefleksi triadi ile bilinen Miller Fisher
Sendromu ile tani karisikligina yol acabilir. Wernicke ensefa-
lopatisi tanisinda serum ve idrarda tiamin diizeyleri azalmig
olabilir fakat bu durum doku konsantrasyonunu guvenilir
sekilde yansitmayabilmektedir. Tanida eritrosit transketolaz
aktivitesi tiamin eksiklidi icin daha dogru bir indekstir (1).

Gonderilme Tarihi: 27 Temmuz 2013  Revizyon Tarihi: 08 Kasim 2013 « Kabul Tarihi: 28 Kasim 2013
iletigim: Beyza Citci Yalcinkaya - E-Posta: beyza.citci@acibadem.edu.tr

216

WERNICKE ENCEPHALOPATHY, MILLER FISHER SYNDROME; DIFFERENTIAL
DIAGNOSTIC DETAILS IN THE CONTEXT OF CASE PRESENTATION

ABSTRACT

Wernicke Encephalopathy (WE) is a treatable neurological disorder known since
1881 and has a high mortality and morbidity rate if left untreated. Although
the dassical triad of symptoms are confusion, ataxia and ophtalmoparesis, dif-
ferent findings such as decreased deep tendon reflexes, areflexia or weakness
has been reported. Another neurological disorder, Miller Fisher Syndrome (MFS)
has a similar triad of ataxia, ophtalmoparesis and areflexia and reports of pa-
tients who have been mistakenly diagnosed with one of the two conditions are
noteworthy in the medical literature. In this report we describe a patient who
was initially considered as MFS and later was diagnosed with WE. We discuss the
striking similarities and differential diagnosis of WE and MFS.

Key words: Wernicke Encephalopathy, Miller Fisher Syndrome,
Erythrocyte transcetolase activity, ophthalmoparesis, thiamine

Olgu

41 yasinda erkek hasta dort giin 6nce baslayan denge
bozuklugu, yurilyememe nedeniyle acil servise getirildi.
Sosyoekonomik diizeyi yliksek olan hastanin, yaklasik 5
yildir, ortalama 35 cc/giin alkol tiiketimi oldugu ve son bir
kac haftadir sadece tath gidalar aldigi dégrenildi. iki hafta
once bir kag giin sliren diare 6ykisin takiben sikayetlerin
ortaya ¢iktigi, hastanin bu durumu 6nemsemedigi ve has-
taneye getirilmeye zor ikna edildigi bildirildi.

Norolojik muayenede, sol gdzde semipitoz, bilateral disa
bakis kisithhgi, horizontal planda diplopi, govde ataksisi,
asimetrik quadriparezi, arefleksi saptandi. Yatak basi
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Sekil 1. Kraniyal MRG sol talamus pulvinar cekirdeklerin
medial kesiminde, diffiizyon agirlikl incelemede minimal
sinyal artii izleniyor.

mental degerlendirmede oryantasyonu ve dikkat testleri
normal olmakla birlikte takip degerlendirmeleri sirasinda
sik sik ayni sorular sormak seklinde antegrad amnezi ve
desteksiz ylUriyememesine ragmen yakinmalarini basit
nedenlere indirgemek seklinde (kayitsizlik hali) kognitif
etkilenme fark edildi. Kraniyal MRG incelemesinde sol ta-
lamus pulvinar cekirdeklerin medial kesiminde, T2- FLAIR
ve difflizyon agirlikli incelemelerde, silik sinirli, nonspesifik
minimal sinyal artisi, serebellar atrofi, IV.ventrikil ve bazal
sisternlerde hafif diizeyde genisleme gorildi (Sekil 1-2).

Laboratuar incelemelerinde, karaciger enzim duzeylerin-
de artis, sedimentasyon yuksekligi, hafif derecede anemi,
hiponatremi, hipopotasemi ve hipomagnezemi saptandi.
BOS incelemesinde protein diizeyinde ilimh artis mev-
cuttu. Miller Fisher Sendromu ve Wernicke Ensefalopatisi
on tanilarina yonelik serum B1 vitamin dizeyi, eritrosit
transketolaz aktivitesi, GQ1b antikoru, Campylobacter
Jejuni IgA tetkikleri istendi. Hastaya intraven6z hidrasyon,
sodyum, potasyum, magnezyum ve tiamin replasmani
baslandi.

EMG incelemesinde néropati saptanmayan hastanin ti-
amin replasman tedavisinin birinci glintinde oftalmo-
parezisi tam olarak diizeldi. Ataksi ve quadriparezi glin-
ler icinde iyilesme gosterdi. Refleksleri hipoaktif olarak
alinmaya baslandi. Montreal Bilissel degerlendirme 6l-
cegdi ile takip edilen hastanin gecikmeli hatirlamasi kis-
men dlzelme gosterdi. Tiamin diizeyi 165 ng/ml (Ref:
20-100) iken eritrosit transketolaz aktivitesi ise 30.7 U/L

Sekil 2. Kraniyal MRG serebellar atrofi ve bazal sisternlerde hafif
diizeyde genisleme izleniyor.

(Ref: 42-69) diizeyinde diisiik bulundu. GQ1b antikoru ve
Campylobacter Jejuni IgA duizeyleri normaldi. Replasman
tedavisi ile glinllk islevlerini aksatmayacak diizeyde am-
nezi disinda nérolojik muayene bulgulari diizelen hasta
psikiyatri ve dahiliye ile birlikte takip edildi ve alkol reha-
bilitasyon programina alind..

Tartisma

WE, en sik alkol bagimlilarinda goriilmekle birlikte, pank-
reatit, gastrektomi, kemoterapi, hiperemezis gravidarum,
siroz, tirotoksikoz, malabsorbsiyon sendromlari, hemo-
diyaliz, HIV, malignansi gibi pek ¢ok klinik durum, tiamin
eksikligi ve Wernicke ensefalopatisine yol acabilmektedir
(2,3,4). WE, risk altindaki kisilerde intravendz glukoz veril-
mesi veya karbonhidrat yuklenmesi sonucu akut olarak
gelisebilmektedir. Degisik otopsi calismalarindan elde
edilen bilgiler tahmini WE sikligini %0,8-2,8 arasinda g0s-
termektedir (5). Bu rakam klinik calismalarla elde edilen
sayilara gore oldukca fazladir. Bir seride otopsi ile tani ko-
nan hastalarin sadece %20'sine hayatta iken tani konabil-
mistir (6,7). Tedavi edilebilir bir hastalik olan WE'de tani ge-
cikmesinin nedeni klasik triadin olgularin az bir kisminda
goOzlenmesi ve sadece alkolizm ile iliskili bir hastalik olarak
dusindlmesidir (8).

1881 yilinda tanimlanmis klasik triada ek olarak WE'li has-
talarda arefleksi, retrobulber optik néropati, otonom tutu-
luma bagh ortostatik hipotansiyon, hipotermi, impotans
gibi pek cok semptom goriilebilir. Bazi hastalarda kognitif
tutulum ayrintil testler yapilmadiginda gézden kagabilir
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diizeyde olabilir. Nitekim hastamizin acil serviste yapilan
yatak basi degerlendirmesinde oryantasyonu, dikkat test-
leri normaldi ve asimetrik quadriparezi ve ataksi klinik tab-
loya hakim durumdaydi. Yani sira oftalmoparezi, arefleksi
ve diare 6ykiisii olmasi nedeniyle 6n planda Miller Fisher
Sendromu dusunuldi. Guillain Barré varyanti olan Miller
Fisher sendromu, C.Jejuni enfeksiyonu ile iliskili GQ1b
gangliosidine karsi serumda IgG saptanan oftalmopleji,
ataksi ve arefleksiyle karakterizedir. Her iki hastalik birbir-
lerinin ayirici tanisinda klasik olarak belirtilmemekle birlik-
te literatiirde bizim olgumuza benzer olgular baglaminda
ayirici tani karisikhgina dikkat ¢ekilmektedir (9,10,11).

Olgumuzun tedavi 6ncesi bakilan serum tiamin duzeyi
normal sinirlarda bulunmasina ragmen eritrosit transke-
tolaz aktivitesi dlisiik bulundu. WE'de serum ve idrarda
tiamin duzeyleri azalmis olabilir fakat bu durum doku
konsantrasyonunu giivenilir sekilde yansitmayabilmek-
tedir. Eritrosit transketolaz aktivitesi tiamin eksikligi icin
daha dogru bir indekstir. Fibroblast derivelerinde transke-
tolaz kodlayan bolgenin niikleotid diziliminde farkhlklar,
post-translational modifikasyonda farkliliklar, X-linked
transketolaz like-1(TKTL1) gen dagihmi, yuksek affiniteli
tiamin transporter protein (SLC19A2) gibi cesitli genetik
farkliliklar WE gelistirmek icin hem bireysel farkliligi hem
de tiamin diizeyi normal bulunan hastalardaki WE gelisi-
mini agiklayabilir (7,12,13).

Yiksek kalorili ve yiliksek karbonhidrath diet tiamin
ihtiyacini arttirmaktadir. Saglikli kisilerde 0.5 mg/1000
kcal tiamin ihtiyaci bulunur. Cocuklarda, gebelerde, kritik
hastaliklarda bu ihtiya¢ artmaktadir. Hastamizin son
glinlerde sadece karbonhidrat agirlikli beslenmesinin
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