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A Marchiafava-Bignami-betegség (MBD) a corpus callosum ka-
rosodasaval jard ritka, akutan, szubakutan kialakulg, ill. kro-
nikus lefolyast is mutaté megbetegedés, amely leggyakrabban
alkoholbetegek korében jelentkezik. Valtozatos neuroldgiai tii-
netekkel, epilepszias rohamokkal, kdmaval jarhat egyiitt, illetve
a kronikus forma is kezdédhet akut zavartsaggal, majd demencia,
interhemiszférialis diszkonnekcids szindroma vagy lassan elére-
haladé magatartasvaltozas mutatkozik. 2001-ben alig 250 ese-
tet jelentettek, melyek koziil 200 elhalalozott, 30 esetében silyos
demencia, illetve agyhoz kotottség alakult ki, és csak 20 paciens
esetében volt kedvezo a betegség kimenetele. Az altalunk ismerte-
tett betegnél a koponya MR, illetve az anamnézis alapjan MBD-t
diagnosztizaltunk, B-vitamin komplexet, folsav, memantin,
piracetam és haloperidol kezelést kapott, majd kielégito allapot-
ban emittaltuk. Attekintve a szakirodalmat, aktualisan a terapias
lehetdségek tiamin és folsav adasaban meriilnek ki. A betegség ki-
menetelére befolyassal van egyes szerzok szerint a tiamin azonna-
li adasa, illetve vannak esetismertetések, amelyekben amantadin
és kortikoszteroid kezelés kedvez6 hatassal volt.

HONVEDORVOS

A Marchiafava-Bignami-betegség (MBD)
a corpus callosum kdarosodasaval jaro
ritka, mar nem csak poszt mortem di-
agnosztizalhaté betegség, amely akutan,
szubakutan vagy kronikusan alakul ki,
de remittald frontalis tiinetekkel is mu-
tatkozhat. Az akutan, deliriummal, ko-
maval kezd6d6 allapot valtozatos iktalis
neuroldgiai tiinetekkel, epilepszids ro-
hamokkal, piramis és extrapiramidalis

jelekkel, frontalis liberacids tiinetekkel
jarhat egytitt. A kronikus forma is kez-
dddhet akut zavartsaggal, majd demencia,
interhemiszférilis diszkonnekcids szind-
réma vagy lassan elérehaladé magatar-
tasvaltozas mutatkozik [1]. 1903-ban
Marchiafava és Bignami, olasz patologu-
sok irtak le a betegséget el6szor harom,
rohamot és komat kovetden elhalt alko-
holista férfi vizsgalata soran. Mindharom
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esetben a corpus callosum stlyos nekro-
zisat talaltak [2].

A betegség kialakulasaban az alkoho-
lizmus a legjelentésebb kockazati ténye-
z8, de olyan egyénekben is kimutattak,
akik anamnézisében nem szerepelt alko-
holbetegség. Hatterében a nem megfe-
lel6 taplalkozasnak, illetve ionhaztartasi
zavaroknak lehet valdszintileg szerepe,
de specifikus tényez6t nem sikeriilt azo-
nositani [3].

Heinrich és munkatdrsai a betegség
két altipusat kiillonboztették meg 50 még
él6 beteg radioldgiai leleteit feldolgozva:
az ,A” tipusban az egész corpus callosum
érintett volt, és a klinikai képet piramis-
tiinetek, stupor vagy koéma jellemez-
ték. A ,,B” tipus esetében csak a corpus
callosum egy része volt érintett, és a be-
tegek pszichés statusza enyhe eltéréseket
mutatott [4].

Helenius és mtsai 2001-ben kozel 250
esetrdl taldltak beszamoldt [5], Ault és
Ramachandran értekezése (3) szerint
1966 és 2008 kozott hozzavetdleg 300
esetet jelentettek. Bar a MBD ritka beteg-
ség, valdszinileg nagy a nem diagnoszti-
zalt, illetve a nem kozolt esetek szama.

Helenius és mtsai vizsgalata szerint a
250 betegbdl 200 elhaldlozott, 30 eseté-
ben sulyos demencia, illetve agyhoz ko-
tottség alakult ki, és csak 20 esetében volt
kedvezé a betegség kimenetele.

Betegismertetés

Anamnézis, beszallitasi koriilmények

Z.K.V. 57 éves nébeteg, akit Siirgdsségi
Betegellat6 Centrumunkon (SBC) ke-
resztiil vettiink fel osztalyunkra. A Siir-
g0sségi osztalyra mentdvel érkezett ott-
honabdl, ahol a ment6k fekve talaltak
hipotermias (34 °C), exsiccalt allapot-
ban. Szomszédok elmondasa szerint ko-
rabban otthonaban par 1épést tudott ten-

ni jarékerettel, de sokszor elesett. Hirom
napja viszont nem vélaszolt, ezért men-
tek be a lakdsba, ahol a foldon fekve esz-
méletleniil talaltak, ment6t hivtak hozza.

SBC-n felvételkor zavart, szomnolens,
negativisztikus volt, érdemi kontaktusba
nem tudtak vonni. Folyadékhaztarta-
sat, illetve testhOmérsékletét fokozato-
san rendezték, pszichiatriai konzilium
vizsgalata soran bar mar ébernek latta,
de tovabbra is negativisztikus, meglas-
sult volt, spontan mozgast nem észlel-
tek. Felszolitasra nevét mar kozolte, de
egyéb kérdésre nem valaszolt, érdemben
nem kooperalt, csak parcidlisan reagalt,
a szemkontaktust nem tartotta. Nyugta-
lansag nem volt, mimikaja fesziiltséget,
szorongast nem tiikrozott.

Neurolégiai statusza szintén csak
korlatozottan volt vizsgalhatd, mind a
négy végtagban fokozottabb izomtdénust,
testszerte csokkent izomer6t, mindkét
oldalon kivalthaté palmo-mentalis ref-
lexet, jelzett bal szajzug aszimmetriat
irtak le.

Pszichidgtriai anamnézis: depresszid
miatti kezelések, évtizedek oOta tartd al-
koholfogyasztas.

Szomatikus anamnézis: jobb oldali
combnyaktorés, disztalis femur torés le-
mezes rogzitése, pszoriazis szerepelt. Ko-
rabban vérhanyas, meléna, illetve gravis
anémia miatt urgens gasztroszkopia,
hemoklipp felhelyezése, transzftizi6 tor-
tént.

Kozépiskolat végzett, ruhazati bol-
tokban volt eladé. Evek 6ta rokkantnyug-
dijas, egyediil él, szomszédokkal tartja a
kapcsolatot, hozzatartozoja nincs.

Tekintettel pszichés éllapotira és
arra, hogy diszkrét neuroldgiai tiinete-
ken, illetve minim4alis laboreltéréseken
kivill kifejezett organikus hatteret nem
sikeriilt verifikdlni, pszichiatriai oszta-
lyos elhelyezésre keriilt sor.
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Felvételi statusz

Pszichiatriai osztalyunkon felvételekor
pszichés statuszat illetGen tovabbra is csak
egy-egy szavas valaszokat adott nagyobb
latenciaval, de mar adekvatabban, szem-
kontaktust mar tartott. Egyszert(ibb utasita-
sokat lassan, idénként inadekvatan, de vég-
rehajtott, érdemi anamnézis tovabbra sem
volt nyerhet6. Mimikdja, emocionalitdsa
szegényes volt, szorongasnak, fesziiltség-
nek nem adta jelét. Negativizmusa nem
véltozott, ételt, italt nem vett magahoz.
Gondolkodasa, percepcids zavarok jelen-
léte tovabbra sem volt megitélhetd. Ismé-
telt neurologiai vizsgalata egyértelmiien
tiinetmagyardz6 neuroldgiai gocjelet to-
vabbra sem eredményezett.

Vizsgalati eredmények

Koponya CT vizsgalata koponyatri vér-
zést, akut, illetve szubakut iszkémias 1ézidt
nem igazolt, mérsékelt difttiz kortikalis at-
rofiat, kronikus vaszkularis enkefalopatiat,
meérsékelt ateroszklerdzist mutatott.

Mellkas rontgenen érdemi eltérést
nem irtak le.

EEG vizsgalata diffuz jobb féltekei
talsulya miikodészavart jelzett.

Laborjdban emelkedett fehérvérsejt
szam, kreatin-kinaz, és CRP volt, de az
ammonia, kalcium szint normdl tarto-
manyban maradt. Alkohol és drogtesztje
negativ volt.

Likvor vizsgalata kérosat nem muta-
tott.

Kontroll EEG vizsgalata szakaszosan
kissé lassult hattértevékenységet, inga-
doz6 tudati éberségi szintet mutatott.

Carotis ultrahang vizsgélata kisfoku
ateroszklerdzist jelzett.

Tekintettel arra, hogy az elvégzett vizs-
galatok a kialakult klinikai képet nem ma-
gyaraztak, neuroldgusokkal egyetértve
koponya MR vizsgalatot indikaltunk.

MR vizsgdlat modszere: Axialis diffa-
zi0, echogradiens T2, axialis és coronalis
T2, FLAIR, majd iv. gadolinium (7,5 ml
Gadovist) addsa utan axialis 3D T1 mé-
réseket készitettiink.

Eredménye: A corpus callosum
spleniuma a T2 jellegti méréseken magas
jelintenzitasu. Keskeny, magas jelintenzi-
tast sav kovethetd ugyanezen méréseken
az oldalkamrak mentén is. Diffuzidgat-
las, illetve az echogradiens T2 mérésen
hemorragiara utalé jelintenzitds nem
figyelhet6 meg. Koros kontrasztanyag
halmozas nem észlelhetd. A kozépvonal
jO helyzett. A kamrarendszer és frontalis
talsallyal a sulcusok enyhén tagabbak.
A cranio-spinalis a&tmenet szabad.

Vélemény: Marchiafava-Bignami be-
tegségre jellemzé kép (demyelinizacio
a corpus callosum spleniumanak meg-
feleléen). Frontdlis tulsulya cortico-
subcorticalis agyi atrofia. (1. dbra)

F Sal IBE T2 FL!

1. abra. Koponya MR
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Tekintettel a fenti vizsgalati leletre
neurolégus kollégakkal is kooperalva
nagy dozisu komplex B-vitamin terapia,
illetve félsav, piracetam, memantin ke-
zelést inditottunk (napi 600 mg tiamin,
1200 mg piridoxin, 1,2 mg kobalamin,
2400 mg piracetam, 10 mg folsav, 10 mg
memantin). A kezelés soran a kezdetben
észlelt negativizmus és zavartsag miatt
kis ddzisu haloperidol oldatot is kapott
(2x5 csepp), majd az idonként észlelt
nyugtalansag, vizudlis hallucindcidk
miatt ennek dozisat atmenetileg meg is
emeltiik (5-5-10 csepp).

A fenti terapia mellett kezdeti ne-
gativizmusa lassan, folyamatosan ol-
dddott, egyiittm(ikodo lett, evett, ivott,
percepcios zavarai megszintek. Visel-
kedése adekvatta, konvenciondlissa valt,
szocialisan elfogadhaté frontalpszichés
megnyilvanulasokkal, szaraz humorral
fliszerezve. Orientacidja, kognitiv statu-
sza fokozatosan javult, MMS vizsgalata
emissziot kozvetleniil megel6z6en 23/30
pont volt. Korabbi combnyaktorése
okozta immobilitdsa miatt mobilizalasat
gyogytornasz segitségével megkezdtiik.
Emisszidja utani elhelyezése apolasi in-
tézményben tortént.

Konkluzio

Nincs specifikus, bizonyitékokkal alata-
masztottan hatékony kezelés MBD beteg-
ségesetében. Azirodalmiadatok altalaban
az alkoholbetegség kezelésében is jellem-
z6 tiamin, egyéb B-vitaminok, illetve fol-
sav potlasaval kapcsolatosak. A betegség
kimenetelére egyes szerzok szerint szigni-
fikans befolyassal van a tiinetek kezdete és
a parenteralis tiamin adagolasa kozott el-
telt id6 (6). Néhany esetben terapia kiegé-
szitésként adtak amantadint (7), ill. magas
dozisu intravénds kortikoszteroidot (8)
kedvez6 eredménnyel.
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A rare neuropsychiatric disorder:
Marchiafava-Bignami disease
(case report)

The Marchiafava-Bignami disease (MBD)
is caused by damage of the corpus callo-
sum, it has acute, subacute and chronic
form too, it occurs most frequently
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among alcoholic patients. A variety of
neurological symptoms, epileptic sei-
zures, coma may be associated with the
disease, but chronic form may begin
with acute confusion and dementia,
interhemispherial disconnection syn-
drome or slow progressive change in
behavior can be detected. In 2001, only
250 case were reported, of which 200
died, in 30 cases has emerged severe
dementia or bed rest, and it was favora-
ble outcome only in 20 cases. The MBD
diagnosis of our patient was based on
the anamnesis and cranial MR, and
the treatment was the administration
of B vitamin complex, folic acid, me-
mantine, piracetam and haloperidol.

Reviewing the international literature
currently thiamine and folic acid ad-
ministration are only recommended as
therapeutic options. According to some
authors the immediate administration
of thiamine affects the outcome of the
disease, and there are case reports of
beneficial effects of amantadine and
steroids.
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