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#Olgu Sunumu

Konfiizyon ve haliisinasyon ile prezente olan olasi primer santral sinir
sistemi vaskiiliti: bir olgu

Possibleprimary central nervous system vasculitis presenting with confusion
and hallucination: a case
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Primer santral sinir sistemi vaskdliti (PSSSV), sistemik vaskdilit belirtisi olmadan beyin ve omurilikteki damarlarinin nadir
bir inflamatuar hastaligidir. Tani zorlugu nedeniyle tam insidansini belirlemek zordur. Klinik genis nérodefisitler icerebildigi
gibi subakut-kronik seyirlidir. Kesin tani icin dnerilen biyopsi veya serebral anjiografinin beklendigi kadar yiiksek 6zgulligu
yoktur. Prodromal bir klinigin bulunmasi, nérodefisit varligi, sistemik bulgularin ekartasyonu, MRG'de atipik lezyonlarin
varhgi, anormal BOS analizi ile de olasi PSSSV tanisina ulasilabilir. Tedavide steroid ve siklofosfamid gibi immunsupresif

ajanlar kullanilmaktadir. Bu yazida anormal BOS bulgularinin oldugu ve MR spectroskopiden faydalanilarak olasi PSSSV tanisi

alan olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: vaskailit; konflizyon; santral sinir sistemi
Abstract

Primary central nervous system vasculitis (PCNSV) is a rare inflammatory disease of the vessels of the brain and spinal
cord without signs of systemic vasculitis. Due to the difficulty of diagnosis, it is difficult to determine the exact incidence.
Clinical findings may include a wide variety of neurodeficides and are subacute-chronic. The biopsy or cerebral angiography
recommended for definitive diagnosis does not have as high specificity as expected. The presence of a prodromal clinic, the
presence of neurodeficitis, the elimination of systemic findings, the presence of atypical lesions on MRI, and abnormal CSF
analysis can also lead to a diagnosis of PSSSV. Immunosuppressive agents such as steroids and cyclophosphamide are used
in the treatment. In this article, we present a case with abnormal CSF findings and a diagnosis of possible PSSSV using MR
spectroscopy.
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Giris

Primer santral sinir sistemi vaskuliti (PSSSV), sistemik vaskdlit
belirtisi olmadan beyin ve omurilikteki damarlarinin nadir bir
inflamatuar hastaligidir. PSSSV ilk olarak 1959'da ayri bir klinik
antite olarak tanimlanmis olup farkli klinik vakalar bildirilmistir
(1). Hastaligin literatiirde bildirilen insidansi 2,4/milyon'dur
(2). Bildirilen vaka sayisinin az olmasinin bir sebebi de tani

koymak icin net bir tani testinin bulunmamasidir.

Histopatolojik tani varliginda bile sistemik eslik eden
vaskilit olmadigr gosterilmelidir. ~ Klinik, laboratuvar ve
radyolojik bulgularla tani desteklenmelidir (3). Bircok klinik
prezentasyonla basvuru olsa da en sik goriilen semptom
bas agrisidir. Diger semptomlar arasinda hemiparezi, afazi,
uyusukluk, gorsel semptomlar, ataksi gibi fokal nérolojik

bozukluklar bulunur (1,4-7).

Kesin tani icin serebral anjiografive biyopsinin gerekliligi
mutlak olarak belirtilse de sinirlamalar oldugunu belirten
yayinlar da mevcuttur.Bu yayinlarda manyetik rezonans
goriuntileme (MRG) ve anjiografi bulgulari ile birlikte uyumlu
bir BOS profili varsa biyopsiye gerek olmadan yiiksek olasilikla
PSSSV tanisi konulabilecegi belirtiimektedir(8).

Bu yazida, sag alt ekstremitede ilerleyici gugsuzlik ve
konfiizyon ile tarafimiza basvuran ve epileptik ndbeti olan,
manyetik rezonans gorintileme (MRG), MR anjiografi ve
beyin omurilik sivisi (BOS) analiz sonuclarina gore olasi PSSSV
tanisi alan 64 yasindaki kadin olgu irdelenmistir.

Olgu

64 yas kadin hasta sag bacakta gii¢stizlik, suurda bozulma,
anlamsiz hareketler sikayeti ile noroloji poliklinigine basvurdu.
Sikayetleri 2 ay 6nce baslamis ve bu sirecte ilerlemis. Klinigine
yatisinda her iki alt ekstremitede gli¢siizlik, denge kaybi ve
konusmada zorlanma, endise ve korku hali mevcuttu. Ara
ara haliisinasyon ve ajitasyon eslik ediyordu. Oykiisiinde
bilinen diabetes mellitus disinda hastaligi yoktu. Norolojik
muayenesinde bilin¢ckonfiize, yerve zaman oryantasyonu bozuk,
pupiller izokorik isik refleksi +/+, ekstraokiiler goz hareketleri
serbest, sag nazolabial oluk silik, sag Ust ekstemite 4/5, sag alt
ekstremite 3/5 kas gliclinde, sol (st ekstremite kas glicl tam,
sol alt ekstremite 4/5 kas guiciinde idi. Hastanin ¢ekilen kranial
MRG'sinde sol parietal, sol frontal ve sag parietooksipitalde
5-6 adet T2 agirlikh kesitlerde hiperintens gorilen lezyon

izlenmesi Gzerine hasta ileri inceleme amacli noroloji klinigine
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yatirldi (Sekil 1). Yatis sonrasinda hastanin jeneralize tonik
klonik nobeti izlendi ve hastaya levetirasetam baglandi.Rutin
biyokimya, hemogram tahlilleri ve vital bulgularinda patolojik
bulgu saptanmadi. Hastanin yapilan BOS analizindehcre
saptanmadi, mikroprotein 84,5 mg/d|, glukoz 74 mg/dI idi. Bos
sitolojisinde hiicresel eleman saptanmadi. Hastanin hepatit,
HIV, VDRL, TORCH, brusella antikor sonuclari negatif saptandi.
Vaskiilit paneli tetkiklerindeantiniikleer antikor (ANA) 1/100
pozitif saptandi, anti ds DNA, ANCA, Scl 70, SS-A, SS-B negatif
saptandi, protein C, protein S normal degerlerdeydi. ANA
pozitifligi icin romatoloji klinigi goérist alindi ancak dusik
titrede oldugu ve sistemik vaskilit icin anlamh olmadigi
belirtildi. Hasta PSSSV 6n tanisi ile yapilan MR spektroskopide
sol parietal ve bilateral frontoparietal bolgede T2AG imajlarda
hiperintens olan, asimetrik, multifokal yerlesimli beyaz cevher
lezyonlari ve SWAN sekanslarda subkortikal, multifokal serebral

mikrohemoraji odaklari izlendi (sekil 1). Kranial MR anjiografide

(Kr MRA) patoloji saptanmadi (sekil 2).

Sekil 1. Kr MRG T2 adirlikh kesitlerde sag frontotemporal, her iki

paryetal, sag frontal bolgede kortikal-subkortikal hiperintens lezyonlar

Sekil 2: Kr MRA normal sinirlarda



Klinik, laboratuar, BOS analiz ve MRG bulgulari esliginde
hastada 6n planda PSSSV dustinilerek pulse steroid (1000mg/
gln) tedavisi baslandi. Tedavi sonrasi 2. glinde hastanin
konflizyonunda ve parezisinde belirgin diizelme g6zlendi. Bes
glin pulse steroid sonrasinda idame oral steroid tedavisine

gecildive norolojik muayenesi tamamen diizelerek taburcu edildi.
Tartisma

PSSSV oldukga nadir gorilen bir hastaliktir. Beyin ve medulla
spinalisteki kiiclik damarlari etkiler (2). Etyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir.Klinik bulgular ¢ok cesitli olabilecegi
gibi radyolojik bulgular da ¢ok cesitli ve nonspesifik olabilir
(1). Tanida klinik, laboratuar ve radyolojik bulgularin bir
Tanida

patolojiler, sistemik vaskilitler arastiriimalidir (1,3). Kesin tani

arada degerlendirilmesi  6nemlidir. enfeksiyoz
histopatolojik olarak konulur. Ancak tanida yardimci olacak
goruntileme yontemleri ve lomber ponksiyon incelemesi
de mevcuttur. Beyin omurilik sivisinda ilimli lenfosit artisi ve
protein seviyelerinde yikselme izlenir (2). Bizim hastamizda

da benzer sekilde artmis BOS protein seviyesi mevcuttu.

Vakalarin %93'linde MRG'de patolojik bulgu saptanmistir (4).
MRG'de multifokal, pek cok damar bélgesinde, tiimor benzeri
gorunimler karsimiza cikabilir. Kranial MRG'de herhangi bir
ozellik saptanamayan vakalar da mevcuttur. Bu durumda MR
spektroskopi tanida yardimci olabilir (1). Bizim vakamizda
oncelikle Kranial MRG'de her iki hemisferde multifokal olarak
karsimiza ¢ikan timor ile karisabilen lezyonlar izlenmis ve

ayirici tanida MR spektroskopiden faydalaniimistir.

Calabrese ve Mallek, PSSSV tanisi icin klinik deneyim ve
yayinlanmis calismalardan elde edilen kanitlar temelinde tani
icin bazi kriterler 6nermistir. Buna gore; asagidaki kriterlerin

Ucuiniin de karsilanmasi durumunda kesin tani konulur (9):

- kapsamli bir temel degerlendirmenin ardindan bilinmeyen
kaynakh bir norolojik defisitin dykiisi veya klinik bulgulari;

- klasik vaskulit 6zelliklerine sahip serebral anjiyogram veya
vaskalit 6zelligi gosteren bir SSS biyopsi 6rnegi;

- sistemik vaskdilit veya anjiyografik veya patolojik 6zelliklerin
sekonder olabilecegi baska bir hastalik belirtisinin olmamasi.

Genel olarak, anjiyografinin duyarlihd@ % 40 ile% 90 arasinda

degismektedir ve serebral anjiyogramlar %30 kadar dusiik bir
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0zglinlige sahiptir (10-13). Anjiyografi ile elde edilen bulgular
PSSSV tanisini destekleyebilir. Ancak PSSSV'de hem teknik
hem de tani baglaminda anjiyografinin, altin standart olarak
kullanilmasinin sinirlamalari vardir. Oncelikli olarak, anjiyografiler,
anormal bulgulara neden olan patolojik stirecler ve mekanizmalar
hakkinda daha fazla bilgi vermeden damar konturlarindaki
degisiklikler hakkinda bilgi

vazospazm, radyasyon vaskulopatisi, enfeksiyonlar, neoplazi,

bolgesel saglar. Ateroskleroz,
atriyal miksomalar, nérofibromatoz ve fibromuskiler displazi
dahil olmak Uzere bir dizi enflamatuar olmayan vaskiilopati,
PSSSV'dekine benzer anjiyografik bulgulara neden olabilir. Bu

nedenle, anjiyografinin 6zgulligi sinirlidir (8).
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Klinik bulgulara eslik eden histopatolojik tani mevcutise“kesin’
PSSSV'den bahsetmek mimkiindir. Ancak invaziv bir yontem
olmasi sebebiyle beyin biyopsisi ¢cok tercih edilmemektedir.
Klinik bulgulara eslik eden laboratuvar ve radyolojik bulgular
varliginda histopatolojik tani yapilmamis ise “olasi” PSSSV
tanisi konulabilir (8). Bizim vakamizda da benzer sekilde klinik,
laboratuar, BOS incelemesi ve radyolojik bulgular ile PSSSV
tanisi konulup steroid tedavisine basland. invaziv bir yéntem
olan beyin biyopsisi tercih edilmedi.

Ayirici tanida Reversible Serebral Vazokonsriksiyon Sendromu
(RSVS) mutlaka arastinlmahdir. RSVS, klinigin daha ani
baslamasi, bas agnsi bulgularinin 6n planda olmasi ve
kranial lezyonlarin gerilemesi ile PSSSV'den ayrilir.Ayirici
tanida bir diger dnemli durumsistemik vaskiilit ve enfeksiyon
ekartasyonudur (14).Bizim vakamizda da klinik bulgularin
subakut-kronikbir seyirde olmasi, sistemik vaskulit bulgularinin
olmamasi ve tim vaskadilit sonuclarinin negatif saptanmasi ve
enfeksiyoz panelde hicbir etkene rastlanmamasi PSSSV tanisi

icin glicli kanitlar olusturmustur.

Sonu¢ olarak ilerleyici norodefisit, konflizyon-psikoz ve
ndbet prezentasyonu ve multifokal timor benzeri asimetrik,
atipik lezyonlari olan hastalarda PSSSV mutlaka akilda
bulundurulmalidir. Tani konulup hizlica immunsupresan
tedavi baglanmasi hastaliin progresyonu onlemede ve iyi

prognoz agisindan olduk¢a 6nemlidir.
Cikar catismasi / finansal destek beyani

Bu yazidaki hicbir yazarin herhangi bir ¢ikar catismasi yoktur.

Yazinin herhangi bir finansal destegi yoktur.
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