Canavan hastaligi: Manyetik rezonans ve MR spektroskopi bulgulari
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Canavan hastaligi aspartoacilaz enzimindeki eksiklige bagl gelisen makrosefalik bir I6kodistrofidir. Rutin
manyetik rezonans gortnttlemede T2 agirlikli serilerde beyaz cevherde diffliz ve simetrik intensite artisi izlenir.
Proton MR spektroskopide N-asetil aspartattaki artis Canavan hastaligiicin tanisaldir.

Canavan hastaligi: Manyetik rezonans ve MR spektroskopi bulgulari

Canavan hastaligi N-asetil aspartat (NAA) yikim yolundaki aspartoacilaz enzimindeki eksiklige bagl gelisen
spongioform bir l6kodistrofidir. Farkli etnik gruplarda 17. kromozom ve baska lokalizasyonlardaki kromozom
mutasyonlarina sekonder gelisir. Santral sinir sistemi bulgulari beyaz cevherde aspartoacilaz enzimi eksikligine
bagliolarak gelisir. Canavanli hastalarda NAA idrar, kan ve beyinde artar (1).

Canavan hastaliginda beyaz cevherde diffiiz ve simetrik olarak bilgisayarli tomografide dansite disukIGgu;
manyetik rezonans gorintilemede T1 Agirlikli serilerde intensite azalmasi, T2 agirlikli serilerde intensite artisi
izlenir (2).

MR Spektroskopide Canavan hastaliginda beyaz cevherde aspartoacilaz enzimi eksikligine bagli olarak NAA
artisina sekonder belirgin NAA pikiizlenir. Bu bulgu Canavan hastaligiicin spesifiktir (3).

5 aylik erkek hasta gelisim geriligi ve ndbet sikayetiyle pediatrik néroloji klinigine basvurdu. Hastanin alinan
anamnezinde gebelik ve dogum esnasinda anlamli bir bulgu yoktu. Olgunun motor gelisimi yasitlarina gore
gerideydi. Yapilan fizik muayenede makrosefali, hipotoni ve nébet klinik bulgulart mevcuttu. Olguya MRG ve
MR Spektroskopi cekildi. MRG de bilateral diffiz subkortikal ve derin beyaz cevherde, globus pallidusta T2A
sinyal artisiizlendi. MR spektroskopide N-asetil aspartatta belirgin artis izlendi (Resim 1).
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