Kernikterus ve Distoni
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OZET

Kernikterus cocuklarda ve erigkinlerde ekstrapiramidal bozuklugun nadir bir sebebidir. Semptomlar sarilikli
neonatalde dogumun 2. veya 3. giinii geligir. Infant ilgisizdir, solunum zorlugu mevcuttur, emmesi zayifur, infant-
larin cogu ilk bir kag haftada oliir. Yagayanlar; mental retarde, sagir, hipotoniktirler (12.6.7). Ender olarak daha
az serebral hasari olanlar mental olarak normaldir veya hafif mental gerilik gosterir. Bunlar degisik nérolojik
sekeller gelistirirler; koreoatetoz, distoni, ekstremite rijiditesi gibi (1,8). Kernikterus gelismis yasayan hastalarin
subtalamik nukleuslarinda, globus pallidus, talamus, okiilomotor, koklear sinir ¢ekirdeklerinde hiperbiliriibine-
miye bagli lezyonlar bulunur. Nadiren kernikterusa ait semptomlarin gecikmis olarak ortaya ¢ikabilecegi bildiril-
migtir 18). Bu yazida 10 yaginda distoni ile prezente olan ve kernikterus tamst alan bir olgunun sunulmasi
amaglanmugtir. ’
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SUMMARY

Kernicterus is an uncommon cause of extrapiramidal disorders in childhood. Early symptoms of kernicterus
which develop in the second or third day neonatally, are jaundice, lethargy, respiratory distress and poor feed-
’ing. Death may follow in the first few weeks in most cases. Survivors may develop mental retardation, hearing
loss and hypotonia. Seldom, survivors with minor serebral damage may have normal IQ or may have learning
disorders and late symptomps of choreoathetosis, dystonia, rigidity in limbs or paroxysmal dyskinesias may
develop. In kernicterus, lesions due to hyperbilirubinemia are found in serebral regions like subthalamic nuclei,
globus pallidum, thalamus and oculomotor and cochlear nuclei. Late onset of symptoms of kernicterus are rarely
reported. In this case report; 10 year old girld with kernicterus which presented with dystonia is discussed.
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OLGU SUNUMU yasinda sag kol ve bacagmda hareketle ve yiiriirken
artan istemsiz hareketler ortaya ¢iktigt ve 3 yildir de-

On yasinda kiz ¢cocugu sag kol ve bacaginda istem- vam ettigi 6grenildi. Bu kasilmalann psisik faktor-

siz hareket yakinmasiyla Sisli Etfal Hastanesi Noro- lerle ortaya ¢ikmadigs, giin iginde dalgalanmadigy,

loji Poliklinigine basvurdu. Ozge¢misinde dogumu- uykuda iken hafifledigi belirtildi.

nun ilk ve 2. giiniinde sarilik ortaya ciktig1 ve fotote-

rapi tedavisi gorerek on giinde hastaneden taburcu Norolojik muayenesinde; bilinci agik, koopere idi,

edildigi 6grenildi. Dort yasina kadar gelisiminin nor- afazi, apraksi, agnozi saptanmadi. Minimental 19/30

mal oldugu, 4 yaginda iken 15 giin kadar siiriip gegen olarak degerlendirildi. Kranial sinir muayenesi nor-

sag kolunda kasilma ortaya ciktiga belirtildi. Yedi maldi, motor sistem muayenesinde patella ve asil
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Sekil 1.

refleksleri artmisti (+++), duyu ve serebellar sistem
muayeneleri normaldi. Ekstrapiramidal sistem mua-
yenesinde sag kol ve bacakta yiiriime esnasinda daha
belirgin olan distonik hareketler mevcuttu, bu ha-
reketler yiirlimesini bozuyor ve distonik bir yiiriime
gozleniyordu. Laboratuvar tetkiklerinden; hemo-
gram, biyokimya, sedimentasyon, tam idrar tahlili, ti-
roid, fonksiyon testleri, EKG, akciger PA grafi nor-
mal simrlarda idi. Yapilan odiometrik tetkik normal-
di ve g6z muayenesinde Kayser-Fleisher halkasi tes-
bit edilmedi. Kranial MR’inda bilateral globus pal-
lidus ve putamende T2 serilerde hiperintensite ve T1
serilerde hipointensite tesbit edildi (Sekil 1, 2). Hasta
bu bulgularla kernikterus tamsi aldi.

TARTISMA

Olgumuz 10 yasinda sag hemidistoni ile bagvurmus,
yenidogan sarilig1 oykiisii alinmis, kranial MR’1inda
bilateral globus pallidusta T2 serilerde hiperintensite,
T1 serilerde hipointensite goriinimii saptanmugtir.
Pediatrik popiilasyonda basal ganglion lezyonlarina
yol agan hastaliklar; hipoksi, CO zehirlenmesi, yeni-
dogan metabolizma hastaliklari, demiyelinizan has-
taliklar, Hallervorden Spatz, Wilson, Leigh, kernik-
terustur (1.3), Hastamizin hipoksi ve karbonmonoksit
zehirlenmesinden gegmedigi anamnezinden 6grenil-
di. Koreoatetoz, epilepsi, gorme bozuklgu tesbit edil-
memesi ile Hallervorden Spatz; ensefalopati, beyin

Oncel, Celik, Giiner, Forta

Sekil 2.

sap! tutulumu olmayisi ile Leigh; géz muayenesinde
Kayser-Fleisher halkasinin saptanmamast nedeniyle
Wilson hastaliklarindan uzaklasildi (1.5, Hastahgin
progresif bir gidis gostermemesi, multisistem tutulu-
mun olmamasi, yapilan biyokimyasal tetkiklerin nor-
mal smirlarda olusu nedeniyle metabolik hastaliklar-
dan; kranial gortintiileme ve klinik gidigin uyumlu
olmamasi1 nedeniyle demiyelinizan hastaliklardan
uzaklagsildi.

Kernikterus, Rh veya ABO uyusmazhigina sekonder
eritroblastozis fetalise veya hepatik glukronil tranfer-
az enzimi eksikligine bagl olarak geligir. Serum bili-
ritbini cogunlukla 25 mg/dL nin iizerindedir. Kernik-
terusla yapilan ¢galismalarda kranial MR goriintiisii-
niin oldukgca tipik oldugu; baslica globus pallidus hi-
perintens goriiniimii saptandig: bildirilmistir, bildiri-
lerin ¢ogu yenidogan donemindeki olgular icermek-
tedir 34), Hastamizin yenidogan donemindeki sarihk
oykiisii, fototerapi tedavisi almis olmasi ve kranial
MR bulgulan kernikterusla uyumlu idi. Yenidoganda

' glukronil transferaz enzimi eksikligine bagh indirekt

hiperbiliriibinemiye yol acarak kernikterusa sebe-
biyet veren diger bir hastalik Criggler-Nijjar sendro-
mudur (D, Hastamizin kendisinde, anne ve babasinda
incelenen serum bilirtibin diizeylerinin normal si-
nirlarda tesbit edilmesinden dolay: bu herediter has-
taliktan uzaklasildi. Sundugumuz hastanin MR 6zel-
likleri yanisira, ekstrapiramidal sendromun 4 yaginda
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baglamis olmas: diger bir ozelligidir. Kernikterus ge-
nellikle yenidogan doneminden itibaren semptoma-
tik olmakla birlikte erigkin donemde nadir sempto-
matik olan olgular bildirilmistir (1.28), Sonug olarak
olgumuz kernikterusa sekonder ilimli mental retar-
dasyona ve gec baslangicli distoni vakalarina nadir
bir 6rnektir.
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