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ÖZET 

Süperfisial siderozis, (SS) nadir görülen, kronik yada tekrarlayan subaraknoid kanamalar nedeniyle beyin ve spinal kordun subpial tabakala-
rında hemosiderin birikimi ile sonuçlanan progresif nörotoksik bir hastalıktır.   
Biz bu sunumda, literatürü gözden geçirerek, SS tanısı koyduğumuz iki olguyu sunmayı amaçladık. Her iki olguda progresif serebellar ataksi, 
bilateral sensorinöral işitme kaybu ile prezente oldu. İki olguda SS tanısı kraniyal ve spinal kord Magnetik Rezonans (MR) görüntüleme ile 
kondu, ikinci olguda BOS’ta artmış demir ve ferritin düzeyleri ile tanı konfirme edildi.  
Süperfisial sideroziste klinik bulgu olarak, progresif serebellar ataksi, dizartri, sensorinöral işitme kaybı, demans, mesane disfonksiyonu, 
kraniyal nöropatiler veya miyelopatiler görülebilir. Bu sunumda amacımız, ataksi, işitme kaybı yada demansı olan olgularda ayırıcı tanıda 
SS’in düşünülmesi gerektiğini ve MR’ın tanı koymada önemini vurgulamaktır.  
Anahtar Kelimeler: Süperfisial siderozis. Ataksi. Sensorinöral işitme kaybı. Demans. 
 
Superficial Siderosis of the Central Nervous System: Case Reports and Review of the Literature 
 
ASTRACT 

Superficial siderosis (SS) is a rare, progressive neurotoxic disease caused by chronic or repeated subarachnoid hemorrhages, leading to 
hemosiderin deposition in the subpial layers of the brain and spinal cord. 
We aim to present two SS cases and review the literature. Both cases presented with progressive serebellar ataxia, bilateral sensorineural 
hearing loss. The diagnosis of SS was made by Magnetic Resonance Imaging (MRI) of the cranial and spinal cord in two cases and diagnosis 
of second case was confirmed by increased iron and ferritin level in the CSF. 
Clinical features of SS include progressive cerebellar, ataxia, dysarthria, sensorineural hearing loss, dementia, bladder disturbance, cranial 
neuropathy or myelopathy. Aim of our presentation is to emphasize that SS should be thought as a differential diagnosis in patient with 
ataxia, hearing loss or dementia and is to point out the importance of MR to diagnose of SS. 
Key Words: Superficial siderosis. Ataxia. Sensorineural hearing loss. Dementia. 

 
Süperfisial siderozis (SS), oldukça nadir görülen, 
kronik tekrarlayıcı subaraknoid kanamaların neden 
olduğu, santral sinir siteminin pial yüzeylerinde he-
mosiderin birikimi nedeniyle ortaya çıkan nörotoksik 
progresif bir hastalıktır1,2. Bu birikim sıklıkla, lepto-
meninkslerde, subpial dokularda, serebellumda, beyin 

sapında, medulla spinaliste, kraniyal sinirlerde ve 
serebral hemisferlerin yüzeyinde görülmektedir. Kli-
nik bulgular, progresif serebellar ataksi, bilateral sen-
sorinöral işitme kaybı başta olmak üzere kraniyal sinir 
disfonksiyonları, piramidal tutulum ve demans şeklin-
dedir3,4.  

Etyolojide kronik subaraknoid kanama nedeni olarak, 
beyin tümörleri (ependimom, leptomeningeal karsi-
nomatozis, oligodendrogliom, hemangioblastik me-
nengioma), anevrizmalar, arteriyovenöz malformas-
yonlar (AVM), subdural hematomlar, kavernöz angi-
omlar, cerrahi operasyonlar ve dural defektler bildi-
rilmektedir5-7.  
Literatürde SS oldukça nadir bildirildiği için, SS tanısı 
koyduğumuz iki olgumuzu, literatür bilgileri eşliğinde 
tartışmayı amaçladık. 
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Olgu Sunumu 

Birinci olgumuz, 59 yaşında erkek hasta. Başağrısı, 
işitme kaybı, dengesizlik nedeniyle bölümümüze baş-
vuran hastanın hikayesinde 1 yıl önce düşme nedeniy-
le kafa travması geçirdiği sonrasında işitme kaybı ve 
ara ara olan dengesizlik şikayetleri olduğu öğrenildi. 
Nörolojik muayenede; bilateral işitme azlığı nedeniyle 
kooperasyon kısıtlılığı, serebellar dizartri, ekstremite 
ataksisi saptandı. Kraniyal ve spinal MR’larda; beyin 
sapı, bilateral serebellar folyalarda, ventriküllerde ve 
supraventriküler düzeylerde tüm sulkuslarda, spinal 
kanalda T2 sekansta lineer hipointens sinyal artışı 
gözlendi (Şekil 1-2). Odyometrik değerlendirmesinde, 
sağ kulakta ileri, sol kulakta total sensorinöral işitme 
kaybı mevcuttu. İşitme cihazı kullanması önerildi. 
Minimental durum değerlendirme testinde: 23 puan 
aldı. Dijital Substraksiyon Anjiyografi (DSA) da vas-
küler yapılarda patolojik görünüm saptanmadı. Nöro-
lojik bulguların progresyonuna göre demir şelasyon 
tedavisi planlanabileceği kararı verildi.  

 
Şekil 1: 

Kraniyal MR T1 ve T2 sekans aksiyel kesitlerde; beyin 
sapı, serebellar folyalarda, bilateral sulkuslarda li-

neer hipointens sinyal artışına neden olan  
hemosiderin birikimi. 

 
Şekil 2:  

Spinal MR T1 ve T2 sekans sagittal ve aksiyel kesit-
lerde spinal kordda lineer hipointens hemosiderin 

birikimi 

İkinci olgumuz, 62 yaşında bayan, dengesizlik, işitme 
kaybı, unutkanlık şikayetleri ile polikliniğimize baş-
vurmuştu. Hastanın, 1,5 yıl önce başlayan dengesizlik, 
yürüme güçlüğü ve unutkanlık şikayetleri ve son 5 
yıldır devam eden işitme kaybı mevcuttu. Özgeçmi-
şinde sık tekrarlayan kafa travmaları ve depresyon 
tanısı olduğu öğrenildi. Nörolojik muayenesinde, 
bilateral işitmede azalma, alt ekstremitelerde hafif 
hipotoni, sağda hakim bilateral serebellar testlerde 
hafif bozukluk ve ekstremite ataksisi saptandı (destek-
li, alan genişleterek, dikkatli ve tereddütlü yürüme). 
Tandem yürüyüş bozukluğu mevcuttu.  

 
Şekil 3: 

Kraniyal MR T2 sekans aksiyel ve sagittal kesitlerde 
beyin sapı, serebellar ve serebral sulkuslarda artmış 

hipointens görünüm. 

 
Şekil 4: 

Spinal MR T2 sekans sagittal ve aksiyel kesitlerde 
lineer hipointens hemosiderin birikimi. 

 
Labaratuar incelemede; serum demir: 56, demir bağ-
lama kapasitesi: 248, ferritin: 125,97, transferrin: 23 
idi. Beyin-omurilik sıvısında (BOS) görünüm; hafif 
ksantokromik, basınç: normal, şeker: 76 mg/dl, pro-
tein: 86, pandy (+), hücre: 10 lök/mm3 eritrosit: 820 
/mm3 demir: 11,6, ferritin:102,34 ng/l bulundu. Gaita-
da gizli kan negatifti. Kraniyal MR’da; T2 sekanslarda, 
beyinsapı, ventriküler ve supraventriküler düzeylerde 
tüm sulkuslarda ve serebellar folyalarda artmış hipoin-
tensiteye neden olan hemosiderin birikimi gözlendi 
(Şekil 3) bunun üzerine medulla spinalis görüntülendi 
ve spinal kord çevresinde de benzer hipointensitenin 
devam ettiği görüldü (Şekil 4). Hemosiderin birikimi 
olarak değerlendirilen bu görünüme yol açabilecek 
olası subaraknoidal kanamaya yönelik hastaya DSA 
yapıldı kanamaya neden olabilecek anevrizma, vaskü-
ler malformasyon ya da dural defekt tespit edilmedi. 
Hastalardan gönderilen tümör ve vaskülit belirteçleri 
negatif olarak sonuçlandı, nöropsikometrik değerlen-
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dirmede; düşünce akışının hafif yavaşladığı ve dikkati 
sürdürmede güçlük yaşadığı, belirgin depresyon ve 
orta derecede anksiyete bulguları saptandı. Odyomet-
rik değerlendirmesinde, bilateral sensorinöral işitme 
kaybı mevcuttu. Tüm tetkik sonuçlarına göre SS tanısı 
düşünülen olgumuzda etyolojinin sık tekrarlayan kafa 
travmaları ile ilişkili olduğunu düşündük. 

Tartışma 

Süperfisiyal siderozis nadir görülen kronik bir hasta-
lıktır. Etyolojide kronik subaraknoid kanamaya neden 
olan vasküler lezyonlar, dural anomaliler veya tümör-
ler neden olabildiği için tanıyı koyarak etyolojiyi 
belirlemek hastalığın seyri açısından oldukça önemli-
dir1,8.  
Levy M ve ark.’nın derlemesinde; SS tanısı almış 270 
hastanın etyolojisinde; 95’inin (%35) idiyopatik, 
35’inin (%13) baş-boyun travmalarına, 25’inin (%9) 
AVM’lere, 56’sının (%21) santral sinir sistemi tümör-
lerine, 18’inin (%7) cerrahi girişim sonrası, 7’sinin 
(%3) amiloid anjiyopatilere sekonder geliştiği rapor 
edilmiştir3. 

Her iki olgumuzda, etyolojik nedeni araştırmaya yöne-
lik yapılan tetkiklerde bir neden bulunmamıştı, anam-
nezde kafa travmalarının, kronik subaraknoid kana-
maya neden olabileceği düşünüldü. Literatür incelen-
diğinde, Vibert D ve ark. bizim olgularımıza göre 
başlangıç yaşı farklı fakat klinik bulguları benzer, 20 
yaşında akut vertigo, dengesizlik, progresif işitme 
kaybı olan bir olgu rapor ettiği ve hastanın etyoloji-
sinde sadece çocukluk çağı geçirilmiş kafa travması 
hikayesi dışında bir neden bulunamadığı ve bizim 
olgumuzda olduğu gibi tanının MR görüntüleme yön-
temi ile konabildiği gözlendi9. Çelik Y ve ark.’da, 
geçmişte tekrarlayan kafa travmaları olan ve başlangıç 
yaşı, klinik bulguları bizim hastalarımıza benzeyen, 
kraniyal ve spinal MR ile kronik subaraknoid hemora-
jiye sekonder SS tanılı bir olgu sunmuş ve etyolojisi 
bilinemeyen SS’li hastalarda MR’ın tanı koymada 
önemini vurgulamışlardır10. 
Geçmişte SS’li olguların tanısı ancak otopside, hemo-
siderin depolanmasının görülmesi ile konulabilmek-
teyken, günümüzde gelişen MR görüntüleme yöntemi 
sayesinde erken tanı konabilmektedir2,4. Sunduğumuz 
iki olguda da, sadece T1 ve T2 sekans MR görüntüle-
me yöntemlerinde saptanan demir birikimine ait çizgi-
sel hipointens sinyal görünümleri ile tanı konmuştur.    
Süperfisial siderosiste, en sık klinik bulgular görülme 
oranlarına göre; sensorinöral işitme kaybı (%95), 
ataksi (%88) ve piramidal sistem bulgulardır (%76). 
Demans, duyu defisitleri, inkontinans, kraniyal sinir 
tutulumları ile ilişkili anosmi ve anizokori, daha nadir 
görülmektedir2,11. Bizim olgularımızda da, literatürle 
uyumlu olarak işitme kaybı ve ataksi bulguları ön 

plandaydı. Birinci olgumuzda var olan unutkanlığın, 
depresyonla ilişkili olduğu düşünüldü.  
Süperfisial siderosiste özellikle serebellum ve kraniyal 
sinirlerde  (en sık 8. sinir) etkilenim olmasının nedeni, 
bu bölgelerin ferritin sentezleme yeteneği olan Berg-
mann glia hücrelerinden zengin olması ile açıklanma-
ya çalışılmıştır. Doku hasarına yol açan artmış demir 
ve hemosiderin düzeyleri, bu bölgelerdeki mikroglia-
ların ferritin sentezleme kapasitelerinin yetersiz kal-
ması ile ile ilişkilendirilmektedir5. Literatürde de Ri-
ver ve ark. SS’li olguların BOS tetkiklerinde artmış 
demir ve ferritin düzeylerinin hem tanıda hemde takip-
te yardımcı olabileceğini rapor etmişlerdir12. İkinci 
olgumuzda da MR görüntüleme dışında BOS’da yük-
sek oranlarda artmış demir ve ferritin düzeyleri tanı-
mızı destekleyici bir bulgu olmuştur. 
Süperfisial siderosis için bilinen etkin bir tedavi yön-
temi olmamakla birlikte, kronik kanama odağının 
lokalize edilerek cerrahi onarımı büyük önem taşımak-
tadır7. Bununla birlikte kanama odağı saptanamayan 
hastalarda demir şelasyon tedavileri, hemosiderin 
oksijenaz inhibitörleri ve BOS şantı gibi yöntemler 
denemektedir. Şelatör tedavide tercih edilen başlıca 
ajanlar, Deferipron,  Deferoksamin ve Deferasiroksdur, 
fakat etkinliklerine yönelik daha geniş çalışma sonuç-
larına ihtiyaç duyulmaktadır3. 
Sonuç olarak, bir yıl içinde SS tanılı iki hasta görme-
mizin dikkat çekici olabileceğini düşündük. Ataksi, 
işitme kaybı gibi bulguları olan olgularda, ayırıcı 
tanıda SS’in düşünülmesi gereken bir hastalık olduğu-
nu ve MR görüntüleme yönteminin erken tanı koyma-
da büyük öneme sahip olduğunu vurgulamak istedik.  
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