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Senil Kore Olgusu: Ayirict Tanida Huntington Hastalig ve
Noroakantositozun Yeri Nedir?

Considering Huntington’s Disease and Neuroacanthocytosis in the Ditferential Diagnosis
of Senile Chorea
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Oz

Elli yas sonrasinda ortaya ¢ikan sporadik kore “senil kore” adini almaktadir. Senil kore, nadir bir tablo olmasinin yan: sira genig bir ayirict tani yelpazesi igerir.
Senil kore nedenleri arasinda vaskiiler ve metabolik hastaliklar, ila¢ yan etkileri, hematolojik ve immiin sistem hastaliklari, genetik ve sporadik nérodejeneratif
sendromlar ve paraneoplastik hastaliklar yer alir. Senil korenin en sik nedenleri vaskiiler ve metabolik hastaliklar olmakla birlikte, bu yas grubunda néroakantositoz,
Wilson ve Huntington hastaliklar: da ayirici tanida mutlaka aragtirilmalidir. Bu yazida, klinigimize ge¢ baslangicli kore ile bagvurmus, klinik 6zellikleri ilk olarak
koreakantositozu diisiindiirmiig ancak ayirict tan1 agisindan yapilan ayrintili laboratuvar degerlendirmesinde Huntington hastalig: tanisi almig bir olgu temelinde

ileri yagta kore ayirict tanisi tartigilmakeadir.

Anahtar kelimeler: Kore, senil kore, Huntington hastalig1, kore-akantositoz, néroakantositoz

Summary

Sporadic chorea that presents after the age of 50 years is called “senile chorea”. Senile chorea is a rare entity with a wide differential diagnosis list. Causes of
senile chorea include vascular and metabolic diseases, adverse events related to medications, hematologic and immune system diseases, genetic and sporadic
neurodegenerative syndromes, and paraneoplastic disorders. Although the most common etiologies are vascular and metabolic disorders, neuroacanthocytosis,
Wilson’s and Huntington’s disease are included in the differential diagnosis.

Herein, we discuss differential diagnosis and approach to late-onset chorea based on a patient whose clinical findings suggested chorea-acanthocytosis at first, but
later revealed Huntington’s disease after detailed laboratory studies.

Keywords: Chorea, senile chorea, Huntington’s disease, chorea-acanthocytosis, neuroacanthocytosis

Giri§ yer alir (1,2). Erken yaglarda daha siklikla saptanmalarina kargin
ileri yaglarda olgu bazinda bildirilen diger hastaliklar arasinda
noroakantositoz, Wilson hastalifi ve Huntington hastalig:

sayilabilir (3). Bu yas grubunda nadir gériilen hastaliklarin tanisini

Kore daha siklikla ¢ocukluk ve ergenlik ¢aginda baglayan bir
tablodur, eriskin ¢agda gozlenmesi ise daha nadirdir. Neden olan

etiyolojiler, baglangi¢ yasina gore farklilik gosterir. Elli yagindan
sonra baglayan sporadik koreye “‘senil kore” ad1 verilir (1).

Senil kore nedenleri arasinda siklikla vaskiiler lezyonlar,
metabolik hastaliklara bagli bazal ganglion lezyonlari, ila¢ yan
etkileri ve ayrica hematolojik ve immiin sistem hastaliklari, genetik
ve sporadik ndrodejenerasyonlar ve paraneoplastik hastaliklar

dogru koymak hem klinik hem de laboratuvar anlaminda 6zel bir
bilgi ve tecriibe gerektirmektedir.

Bu baglamda, klinigimize ge¢ baglangicli kore ile bagvurmus,
klinik ozellikleri 6n planda noroakantositozu diglindiirmiis
ancak ayirict tant agisindan ayrintili laboratuvar degerlendirmede
Huntington hastalig: tanist almig bir olguyu, kore ayirict tanisinda
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sistematik yaklagimin Onemini vurgulamak lizere sunmay:
amagladik.

Olgu Sunumu

Daha onceden bilinen bir rahatsizlii olmayan, 63 yaginda
kadin hasta, baskin olarak agiz cevresini ve yiizii etkileyen, ancak
kol ve bacaklari da tutan yaygin kivrilma geklinde istemsiz
hareketlerle bagvurdu. Sikayetlerin beg yil 6nce agiz ¢evresinde
“himlama”, mirildanma, a8iz sapirdatma gibi amagsiz ses
¢ikarmalarla bagladigi, ardindan tabloya sag el isaret parmaginda
istemsiz olarak havaya kalkmanin eklendigi ve takip eden siirecte
tiim viicudu etkileyecek sekilde yayilim gosterdigi bildirildi.
Hasta bu istemsiz hareketlerinin farkindayd: ve bunlardan kismen
de olsa rahatsizlik duydugunu ifade etmekteydi. S6z konusu
hareketlerin baglangicina 6ncelik eden herhangi bir ila¢ kullanimi,
gecirilmig bir sistemik hastalik veya enfeksiyon oykiisii yoktu. Bu
sikayetleri i¢in herhangi bir tedavi gérmemekteydi.

Hareket bozukluklar: agisindan aile oykiisii olmamasina
kargin, hastanin anne ve babasinin 60 yagindan 6nce siras: ile mide
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Sekil 1. Olgunun aile agaci; pembe nokta ile isaretli olan olguyu temsil
etmektedir. Hastanin anne ve babasinin kuzen olduklari ve ¢ok sayida aile
iiyesinin hastamiza kiyasla erken yagta 6ldiikleri saptand1
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kanseri ve Hodgkin lenfoma nedeniyle vefat ettikleri 6grenildi.
Sekil 1'de goriildiigii gibi genis ailedeki hemen tiim bireyler mide
kanseri veya kalp hastaliklarina bagli olarak genellikle 60 yagindan
once olmiistii.

Norolojik muayenede, zaman oryantasyonu bozuktu, sakkadik
goz kiiresi hareketlerinde yavaslik ve sakkadlari baglatma gii¢liigii,
koreik tipte dizartri, agiz ¢evresinde baskin olmak iizere, yiizde,
dilde, ekstremitelerde ve viicutta yaygin koreik hareketler
gozlendi, istemsiz vokalizasyonlar ve tendon reflekslerinde artig
saptandi. Motor impersistans, orobukkal ve vokal tikler mevcuttu.
Psikiyatrik degerlendirmede, persevere diisiince igerigi, obsesyon
ve zaman zaman agresyon saptandi. Yapilan néropsikolojik
degerlendirmede dikkat, dikkati siirdiirme becerisi, sozel ve gorsel
bellegin kayit siire¢lerinin bozuk oldugu, soyutlama, uygunsuz
cevaplari inhibe etme, kural 6grenme, kurulumu siirdiirmenin ileri
derecede etkilendigi, yaygin kognitif yikim belirlendi. Standardize
mini mental testte 30 {izerinden 25 puan aldi. Patolojik refleks,
kas giicsiizliigii, apraksi, agnozi ve serebellar bulgu yoktu.

Mevcutverilerdogrultusundaayirict tanida, Huntington hastaligs,
noroakantositoz tablolari, demir birikimi ile giden hastaliklar,
Wilson hastalig1 gibi heredodejeneratif hastaliklar, tardif sendromlar
ile otoimmiin, metabolik ve paraneoplastik siirecler diigtiniildii. Bu
amagcla, kontrastli kranyal manyetik rezonans (MR) gériintiileme,
hemogram, kolesterol paneli ve kreatin kinaz dahil genis biyokimya,
periferik yayma, Huntington hastali1 agisindan gen analizi, ENA
paneli, tiimér belirtegleri, antifosfolipid antikoru, VDRL-RPR, anti-
HIV ve hepatit serolojisi, kanal antikorlar1 ve antinéronal antikorlar,
B12 vitamini ve agir metal diizeyleri ile elektroensefalografi (EEG)
tetkikleri ve ayrintilt gbz muayenesi yapildi.

Genis biyokimya, mikrobiyolojik tetkikler, waskiilitik-
otoimmiin ve neoplastik siireclere dair kan tetkikleri normaldi.

Kayser-Fleischer halkasi ve retinitis pigmentosa dahil g6z
muayenesinde patoloji saptanmadi.

Yapilan EEG’de, sag frontal bolgede 1-2 kez jeneralize olma
egilimli, orta-yiiksek amplitiidlii, diken-¢oklu diken degarjlar
gozlendi.

Kontrastli kranyal MR’da kaudat niikleus atrofisinin eglik
ettigi global serebroserebellar atrofi gozlendi. Demir igerigine
yonelik yapilan kesitlerde anormallik gozlenmedi (Sekil 2).

Bazal ve dilusyon ile yapilan provoke periferik yaymalarda da
akantosit saptanmasi tanilar arasinda noroakantositoz olasiligini
arttirds. Taniy: dogrulamak amaciyla eritrosit membraninda korein

Tablo 1. Senil korede fokal veya jeneralize goriiniime gore etiyolojik dagilim

Neoplastik

Paraneoplastik (anti-CRMP5, ANNA-1, ANNA-2, amfifizin)
Otoimmiin (SLE, AFAS, anti NMDA)

Genetik (Huntington, noroakantositoz sendromlart)
Dejeneratif

Senil Kore

Fokal Jeneralize

Vaskiiler Metabolik

Metabolik Genetik (Huntington, Noroakantositoz sendromlar1)
ilaclar (antipsikotik, metoklopromid vb.) Dejeneratif

Toksik Paraneoplastik (anti-CRMP5, ANNA-1, ANNA-2, amfifizin)

Enfeksiyonlar (Lyme, norosifiliz, viral ensefalit, sistiserkoz, HIV, CJD)

Otoimmin (SLE, AFAS)
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protein analizi istendi. Bu analizde, korein protein miktarinin
normal olarak saptanmas: ise kore-akantositoz olasiligini tamamen
digladi. On tanilar yeniden gozden gecirilirken tamamlanan
Huntington hastalif1 gen analizi sonucu ile 4. kromozomun kisa
kolundaki CAG tekrar sayisinin 44 olarak saptanmasi ile hastada
Huntington hastalig1 tanisi kondu. Bu agamada akantosit varlig:
rapor edilen periferik yaymalar yeniden incelendi, eritrositlerin
¢ogunun akantosit degil ekinosit formunda oldugu bildirildi

(Sekil 3).

Tartisma

Senil kore, nadir bir tablo olmasina karsin genig bir
ayirict tani yelpazesine sahiptir. Altta yatan etiyoloji vaskiiler,
enfeksiytz, metabolik sebepler gibi tedavi edilebilir sebeplerden,
norodejeneratif tablolar gibi tedavi edilemez sebeplere kadar
degiskenlik gosterir (Tablo). Bu baglamda ayirict tanida yaklagimai
bu hasta 6zelinde vurgulayarak tartigmak istiyoruz.

Bu yas grubunda akut baglayan korenin sik nedenleri inme
ve metabolik sorunlardir. Inme grubunda lezyonun yerlesimine
bagli olarak korenin fokal olmasi klasik o6zelliktir. Ozellikle
lentiform nukleus veya talamusu etkileyen inme, hemikorenin
en tipik nedenidir (4). Inme sonrasi gelisen korede progresyon
ve jeneralizasyon beklenmez. Bizim olgumuzda yillar iginde
progresyonun olmasi ve goriintiilemede vaskiiler etiyolojiyi
diisiindiirecek bulgu saptanmamasi bu ihtimalden uzaklagtirmistir.

Metabolik bozukluklar arasinda hipo- ya da hiperglisemi ve
elektrolit bozukluklar: yer alir. Nonketotik hiperglisemi bazen
diabetes mellitusun ilk bulgusu da olabilir, inmeye benzer sekilde
hemikore ya da jeneralize kore izlenebilir (5). Hipernatremi,
hiponatremi, hipertiroidi, hipokalsemi, hipomagnezemi, hepatik

Sekil 2. Kaudat niikleusun 6n planda etkilendigi global serebral atrofi.
A) Horizontal FLAIR B) Koronal T2 kesitler

Sekil 3. A) Rutin periferik yayma, B) Provoke yayma-bazal,
C) Provoke yayma-30. dakika. Rutin yaymada, normal morfolojide goriilen
eritrositler, provoke yaymalarda yaygin ekinositlegme gostermektedir
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ensefalopati, polisitemi vera, hiperparatiroidi ve hipoparatitroidi
diger metabolik nedenlerdir (6). Altta yatan metabolik bozukluk
belirlendiginde ve diizeltiginde korenin de kendini sinirlamasi
beklenir. Olgumuzun genis biyokimya tetkikleri ve kranyal
goriintiilemelerinde bu bozukluklara dair ipucu elde edilmedi.

Ileri yasta orobukkal yerlesimli diskinezilerin Snemli bir
nedeni de kullanilan ilaglardir. flag kullanimi sonrast kore en sik
orobukkal bélgeye yerlesmekle birlikte govde ve ekstremitelerde
de kore ya da diger hipo- veya hiperkinetik hareket bozukluklar:
eslik edebilir (6,7). Bu asamada en c¢ok sorumlu tutulan
ilaglar antipsikotik ilaglar, ikincil olarak da antiemetik olan
metoklopromiddir. Olgumuzda koreye neden olabilecek ilag
kullanimi veya toksik maddeye maruziyet gibi anamnez 6zellikleri
bildirilmemisti.

fleri yagta kore nedeni olabilecek enfeksiyoz hastaliklar, Lyme
hastalig1, nérosifiliz, viral ensefalitler, sistiserkoz, HIV enfeksiyonu
ve Creutzfeld-Jacob hastaligidir (6). Olgumuzda, diger norolojik
ya da sistemik hastaliklarin eslik etmemesi, biyokimyasal
olarak enfeksiyon lehine bulgu olmamast ve ndrogoriintiileme
bulgularinin  olmamasiyla enfeksiyéz hastalik  tanisindan
uzaklagilmistir. Ancak kognitif yikim ve psikiyatrik bulgularin
varliZ1 nedeniyle prion hastaliklarina yonelik kranyal goriintiileme
ve elektroensefalografi tetkikleri yinelenmis, gorece uzun hastalik
stiresi (5 yil) ve bu iki tetkikte prion hastaligini destekler bulgu
olmamasi lomber ponksiyon ile tetkikleri derinlestirmeyi gerekli
kilmamuistir.

Bu yas grubunda ayirict tanida akla gelmesi gereken 6nemli
bir hastalik grubu neoplastik hastaliklardir. Primer beyin
tiimorleri ve sistemik kanser metastazlari yerlesim yerlerine bagls
olarak koreye neden olabilir, ancak bu durumlarda kore genellikle
fokal olur. Sistemik kanserlerin paraneoplastik etkileriyle de kore
gozlenebilir. Bu noktada anti-CRMP5S antikorlarinin koreyle
iligkili oldugu bildirilmistir. Bu antikorlara neden oldugu
bildirilen tiimérler, kiiciik hiicreli akciger kanseri ve timomadir
(8). Diger antikorlar ise ANNA-1, ANNA-2, ve amfifizindir.
Ayrica diger akciger kanserleri, Hodgkin ve non-Hodgkin
lenfoma, kronik miyeloid 16semi, kolorektal adenokarsinom,
prostat adenokarsinomu, tonsil karsinomu, mesane karsinomu,
meme adenokarsinomu, pankreatik adenokarsinom ve gastrik
adenokarsinomlar kore nedeni olabilir (9). Sistemik lupus
eritematozus ve antifosfolipid sendromu gibi bag dokusu
hastaliklar1 da uzak otoimmiin etkiler ile kore nedeni olabilir.
NMDA reseptorlerine karst gelisen antikorlarin neden oldugu
otoimmiin ensefalitler de orolingual-fasiyal diskineziler ile
seyredebilir (10). Hastalik siiresi ve neoplastik/otoimmiin
hastaliklara oranla girece yavag seyirli olmasi, eslik eden diger
norolojik, sistemik ve laboratuvar bulgularinin olmamast bu
etiyolojilerden uzaklagmamiza neden oldu. Ancak neoplastik
hastaliklarin tanisi kore baglangicindan itibaren bes yila kadar
gecikebildiginden 6zellikle ileri yaslarda nedeni belirlenemeyen
korede belli araliklarla tiimor etiyolojisi aramaya devam etmek ve
siddetli klinik siiphe durumunda pozitron emisyon tomografisi
yapmak gerekebilir. Biz de olgumuzda altta yatabilecek bir
maligniteyi diglamak icin ayrintili sistemik muayenenin yaninda,
toraks, batin ve pelvis goriintiilemeleri ve jinekolojik muayene
yaparak paraneoplastik antikorlari incelemistik. Biitiin bu
tetkiklerde malignite lehine bulgu saptanmamasi paraneoplastik
etiyolojilerden uzaklasmamizi sagladi.
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Yine bu yag grubunda kargimiza ¢ikan kore sebepleri arasinda
genetik ve dejeneratif siirecler vardir. Hastamizda da, diskinezinin
baglangictan itibaren orobukkofasiyal bolge agirlikli olmasi,
vokalizasyon, dizartri, obsesif diigiince icerigi, yaygin kognitif
yikim ve EEG anomalilerinin varlifi nedeniyle ayirici tanilar
arasinda oncelikli olarak kore-akantositoz ve diger norodejeneratif
hastaliklar diigtiniildii. Anne-baba akrabali3i olmasi ve aile
Oykiisiiniin negatif olmasi da kore-akantositoz gibi otozomal
resesif hastaliklari destekleyici bir 6zellikti. Hastanin periferik
yaymalarinda akantositoz lehine bulgularin saptanmasi da, taniy:
kore-akantositoz yoniinde gii¢lendirmigti.

Akantositler, az sayida diizensiz spikiiler uzantilar1 olan
kontrakte eritrositlerdir (Sekil 4). Membran yapisindaki defektler
sonucu ortaya ¢ikarlar. Bu defektlerin, eritrositlerde anyon
transport metabolizmast, membranin sitoiskelete tutunmas: gibi
membran fonksiyonlarinda ve yasgli eritrositlerin - dolagimdan
toplanmasinda bozulmaya yol acarak akantositlegmeye neden
olduklar: diisiiniilmektedir (11). Ilk olarak 1950 yilinda nérolojik
semptomlarla giden bir lipoprotein metabolizmasi bozuklugu
olan  Bassen-Kornzweig (abetalipoproteinemi)  sendromunda
tanimlanmiglardir (12). Critchley ve ark. (13) ve Levine ve ark.
(14) tarafindan da lipoprotein diizeyleri normal olan nérolojik
tutulumlu hastalarda varliklari gosterilmig ve bu tablo daha sonra
kore-akantositoz adini almigtir. Kan sayimi igin alinan EDTA’l1
orneklerden yapilan standart yaymalar, kolayliklari agisindan
tercih edilse de, bu yontemle akantositler yakalanamayabilir.
Daha duyarli ve 6zgiil bir inceleme i¢in alinan kan 6rnekleri 1:1
oraninda, mililitre bagina 10 iinite heparin igeren %0,9’luk sodyum
kloriir ¢ozeltisi ile diliie edilerek 30-120 dakika siireyle nazikce
sallanarak oda sicakliginda inkiibe edilir. Akantosit formasyonunun
geri doniisiimiinii gostermek icin levomepromazin kullanilabilir.
Bu orneklerden hazirlanan kuru yaymalar tercihen faz kontrast
mikroskobunda incelenebilir ve 1slak yaymalar ile kombine edilebilir
(15). Bu yontemle hazirlanan yaymalar normal eritrositlerde de
ekinositlesmeyi uyarmaktadir, ancak ekinositlesmenin aZirlig:
bireyden bireye farklilik gosterir. Bu yiizden bu konuda deneyimli

Sekil 4. Periferik yaymada normal morfolojide eritrositler (kirmizi ince
ok), ekinositler (mavi ince ok) ve akantosit (siyah kalin ok) goriiniimii.
(Prof. Dr. Zafer Baglar'in argivinden)
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hekimler tarafindan degerlendirilmeleri hatali olarak pozitif
sonuglar1 6nlemek agisindan 6nem tegkil etmektedir. Buna ragmen
negatif sonuglanan yaymalar taniyr ekarte ettirmez, tekrarlayan
orneklemelerin yapilmasi onerilir.

Noroakantositoz, bagli bagina bir tani degil, bircok hastaligi
iceren heterojen bir grubun ortak prezentasyonudur. Bu tablolar
arasinda kore-akantositoz, McLeod sendromu (MLS), Huntington
benzeri hastalik 2 (HDL 2), pantotenatkinaza bagli nérodejenerasyon
(PKAN) gibi heredodejeneratif hastaligin yaninda lipoprotein
metabolizmas: bozukluklari ile metabolik siireclere sekonder
tabolar yer alir (16,17,18). Heredodejeneratif néroakantositoz
tablolar1 olduk¢a nadir olmalarinin yani sira, taninin atlantyor
olmast da muhtemeldir. Diinyada yaklagik olarak bin kadar kore-
akantositoz ve birka¢ yiiz MLS olgusi oldugu 6ngoriilmektedir.
PKAN rolatif olarak daha sik bir tablo olarak kargimiza ¢ikmakta
ve prevalanst 3/1.000.000 olarak bildirilmektedir. HDL 2 icin
ise simdiye kadar yaklagik 50 kadar aile tanimlanmistir (18).
Noroakantositoz tablolarinda akantositlerin gozlenmesi tanida
onemli bir bulgu olmakla birlikte zorunlu degildir. Hastalik
stirecinde ortaya ¢ikmalari beklenir ve tipik olgularda kandaki
eritrositlerin %10 ile 30’luk kisminda akantositlesme gozlenir (3).

Akantositler, sistemik bulgularin 6n planda oldugu
bircok hastalikta da gozlenebilir. 1lk akla gelenler arasinda
abetalipoproteinemi, ailevi hipobetalipoproteinemi, Anderson
hastaligi ve Wolman hastalig:i gibi lipoprotein metabolizmasi
bozukluklar1 yer alir. Bunlarin yaninda, ciddi malniitrisyon,
kanserler, tiroid hastaliklari, karacier hastaliklari, splenektomi,
mitokondrial hastaliklar ve psoriasis gibi sistemik hastaliklara da
eslik edebilirler.

Ekinositlerde ise eritrosit ¢evresine esit araliklarla yerlesmis,
kiigiik, birbirine benzer, ¢ok sayida c¢ikintilar yer alir ve
akantositlerden farkli olarak merkezlerindeki solukluk belirgindir
(Sekil 4). Agir anemilerde gozlenmelerinin yaninda, iiremide,
glikolitik enzim defektleri, malniitrisyon gibi tablolarda
ortaya ¢ikabilmektedirler. Yine periferik yaymanin hazirlanist
sirasinda kullanilan yontemlere veya gecikmeye bagli artefakt
olarak da rastlanabilmektedirler (19). Artefakt olarak kargimiza
giktiklarinda genellikle biitiin preparatta yaygin olarak ekinositik
degisim goézlenir. Bizim olgumuzda da, Sekil 3b, 3¢’de goriildiigii
lizere, tiim preparatta yaygin ekinositik degisim gozlendi. Bu
goriiniim zaten modifikasyonun dogal sonucu olarak beklenebilir
bir goriintimdii.

Bizim sundugumuz olguda, prezentasyon yagt HDL-2’nin,
cinsiyeti MLS’nin, bakir metabolizmasinin normal olusu Wilson
hastaliginin, kolesterol panelinin normal olusu da lipoprotein
metabolizmasi bozukluklarinin diglanmasini saglamigtir.

Kore-akantositoz 9. kromozomda yer alan VPS13A geninde
mutasyon sonucunda ortaya c¢ikar ve otozomal resesif olarak
aktarilir (20,21). Bu yiizden hastalarin aile ykiisiinde genellikle
akraba evliligi mevcuttur ve ge¢mis kugaklarda hastalik oykiisiine
rastlanmayabilir. Huntington hastaliginda ise otozomal dominant
aktarilmasi nedeniyle, ailede daha oncesinde pozitif dykii olmasi
muhtemeldir. Buna karsin Huntington hastalarinin %12’sinin
ailelerinde hi¢bir néropsikiyatrik hastalik 6ykiisii bulunmaz (22).
Yine hastalarinin %30-50’sinde aile oykiisiinde Huntington
hastaligi hikayesi saptanamaz (22,23,24). Bunun sebepleri
arasinda evlat edinilme, ebeveynlerin erken yagta kaybedilmis
olmasi, CAG tekrar sayisi ve ara (intermediate) mutasyonlar,
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genetik heterojenite, nesilden nesile, 6zellikle de babadan ¢ocuga
antisipasyon ve nadir olarak da de novo mutasyonlar yer alir (24).
Geg baglangi¢li Huntington tablolarinda yapilan bir ¢aligmada 60
yas ve lizeri olgularda, aile 6ykiisii negatifligi, normal prezentasyon
yaglarindaki hastalara kiyasla ¢ok daha yiiksek sekilde %68
olarak saptanmistir (25). Bu olgular ¢ogunlukla ailede ilk tan:
alan kisiler olma 6zelligi tagirlar. Bunun yaninda olgularin aile
iiyelerinin arasinda psikiyatrik semptomlarla hastaneye yatma,
ice kapanik olma gibi belirsiz tablolar mevcut olabilir. Bu veriler
dogrultusunda, olgumuzun ailesinde erken yagta kayiplarin
fazlaligi ve CAG tekrarinin diisitk saptanmas: aile Sykiisiiniin
negatifligini agiklayabilir.

Sonug olarak senil kore, nadir gozlenen bir tablodur ve
nedenleri arasinda vaskiiler lezyonlar, metabolik hastaliklar, ilag
yan etkileri, hematolojik ve immiin sistem hastaliklari, genetik
ve sporadik norodejenerasyonlar ve paraneoplastik hastaliklar yer
alir (1,2). Altta yatan etiyolojiyi saptamak ve dogru tani koymak,
ayrintils klinik ve laboratuvar incelemelerin yaninda, 6zel bir bilgi
ve tecriibe de gerektirmektedir.

Nadir tablolarin tipik goriiniimlerinin, rolatif olarak sik
goriilen hastaliklarin nadir goriiniimleri de olabilecegini akla
getirmek gerekir. Bu baglamda, kore ile bagvuran hastalarda,
atipik klinik goriiniim ve negatif aile dykiisti varliginda dahi,
Huntington hastalig: ayirict tanilar arasinda ilk siralarda yer
almalidir.
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Elmali, Aysegiil Giindiiz, Fatos Sibel Ertan, Zafer Baglar, Yazan:
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