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OZET
Superfisial siderozis, (SS) nadir goriilen, kronik yada tekrarlayan subaraknoid kanamalar nedeniyle beyin ve spinal kordun subpial tabakala-
rinda hemosiderin birikimi ile sonuglanan progresif nérotoksik bir hastaliktir.

Biz bu sunumda, literatiirii gézden gegirerek, SS tanisi koydugumuz iki olguyu sunmay1 amagladik. Her iki olguda progresif serebellar ataksi,
bilateral sensorinéral isitme kaybu ile prezente oldu. Iki olguda SS tanisi kraniyal ve spinal kord Magnetik Rezonans (MR) gériintiileme ile
kondu, ikinci olguda BOS’ta artmis demir ve ferritin diizeyleri ile tan1 konfirme edildi.

Stiperfisial sideroziste klinik bulgu olarak, progresif serebellar ataksi, dizartri, sensorindral isitme kaybi, demans, mesane disfonksiyonu,
kraniyal ndropatiler veya miyelopatiler gorilebilir. Bu sunumda amacimiz, ataksi, isitme kaybi yada demansi olan olgularda ayiric1 tanida
SS’in diisiintilmesi gerektigini ve MR’ 1n tan1 koymada 6nemini vurgulamaktir.

Anahtar Kelimeler: Superfisial siderozis. Ataksi. Sensorinéral isitme kaybi. 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.
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Superfisial siderozis (SS), olduk¢a nadir gorilen,
kronik tekrarlayic1 subaraknoid kanamalarin neden
oldugu, santral sinir siteminin pial ylizeylerinde he-
mosiderin birikimi nedeniyle ortaya ¢ikan ndrotoksik
progresif bir hastaliktir™?. Bu birikim siklikla, lepto-
meninkslerde, subpial dokularda, serebellumda, beyin
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sapinda, medulla spinaliste, kraniyal sinirlerde ve
serebral hemisferlerin yizeyinde gérilmektedir. Kli-
nik bulgular, progresif serebellar ataksi, bilateral sen-
sorindral isitme kayb1 basta olmak iizere kraniyal sinir
disfonksiyonlari, piramidal tutulum ve demans seklin-
dedir®*,

Etyolojide kronik subaraknoid kanama nedeni olarak,
beyin tumdrleri (ependimom, leptomeningeal karsi-
nomatozis, oligodendrogliom, hemangioblastik me-
nengioma), anevrizmalar, arteriyovenéz malformas-
yonlar (AVM), subdural hematomlar, kavernéz angi-
omlar, cerrahi operasyonlar ve dural defektler bildi-
rilmektedir®”’.

Literatiirde SS olduk¢a nadir bildirildigi i¢in, SS tanist
koydugumuz iki olgumuzu, literatiir bilgileri esliginde
tartismay1 amagladik.
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Birinci olgumuz, 59 yasinda erkek hasta. Basagrisi,
isitme kaybi, dengesizlik nedeniyle boliimiimiize bas-
vuran hastanin hikayesinde 1 yil 6nce diisme nedeniy-
le kafa travmasi gegirdigi sonrasinda isitme kaybi ve
ara ara olan dengesizlik sikayetleri oldugu 6grenildi.
Norolojik muayenede; bilateral isitme azlig1 nedeniyle
kooperasyon kisitliligi, serebellar dizartri, ekstremite
ataksisi saptandi. Kraniyal ve spinal MR’larda; beyin
sap1, bilateral serebellar folyalarda, ventrikillerde ve
supraventrikiler dulzeylerde tim sulkuslarda, spinal
kanalda T2 sekansta lineer hipointens sinyal artisi
gozlendi (Sekil 1-2). Odyometrik degerlendirmesinde,
sag kulakta ileri, sol kulakta total sensorindral igitme
kaybi mevcuttu. Isitme cihazi kullanmasi onerildi.
Minimental durum degerlendirme testinde: 23 puan
aldi. Dijital Substraksiyon Anjiyografi (DSA) da vas-
kiiler yapilarda patolojik goriiniim saptanmadi. No6ro-
lojik bulgularin progresyonuna gore demir selasyon
tedavisi planlanabilecegi karar1 verildi.

Olgul: Kranial MR T1A ve T2A imajlarda serebellar folyolarda, ventrikiler-supraventrikiler
duzeylerde tim sulkuslar iginde hipointensite

Sekil 1:
Kraniyal MR T1 ve T2 sekans aksiyel kesitlerde; beyin
sapi, serebellar folyalarda, bilateral sulkuslarda li-
neer hipointens sinyal artisina neden olan
hemosiderin birikimi.

Olgu 1: Whole spine MR spinal kod‘ta siderozis tutulumu lehine bulgular
Sekil 2:
Spinal MR T1 ve T2 sekans sagittal ve aksiyel kesit-
lerde spinal kordda lineer hipointens hemosiderin
birikimi
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Ikinci olgumuz, 62 yasinda bayan, dengesizlik, isitme
kaybi, unutkanlik sikayetleri ile poliklinigimize bas-
vurmustu. Hastanin, 1,5 y1l dnce baslayan dengesizlik,
yurime gucligi ve unutkanlik sikayetleri ve son 5
yildir devam eden isitme kaybir mevcuttu. Ozgecmi-
sinde sik tekrarlayan kafa travmalari ve depresyon
tanist oldugu Ogrenildi. Norolojik muayenesinde,
bilateral isitmede azalma, alt ekstremitelerde hafif
hipotoni, sagda hakim bilateral serebellar testlerde
hafif bozukluk ve ekstremite ataksisi saptandi (destek-
li, alan genisleterek, dikkatli ve tereddiitlii yiiriime).
Tandem yliriiyilis bozuklugu mevcuttu.
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Sekil 3:
Kraniyal MR T2 sekans aksiyel ve sagittal kesitlerde
beyin sapi, serebellar ve serebral sulkuslarda artmig
hipointens gorunim.

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

Labaratuar incelemede; serum demir: 56, demir bag-
lama kapasitesi: 248, ferritin: 125,97, transferrin: 23
idi. Beyin-omurilik sivisinda (BOS) goriiniim; hafif
ksantokromik, basing: normal, seker: 76 mg/dl, pro-
tein: 86, pandy (+), hiicre: 10 l6k/mm? eritrosit: 820
/mm? demir: 11,6, ferritin:102,34 ng/l bulundu. Gaita-
da gizli kan negatifti. Kraniyal MR’da; T2 sekanslarda,
beyinsapi, ventrikiller ve supraventrikiiler dizeylerde
tim sulkuslarda ve serebellar folyalarda artmis hipoin-
tensiteye neden olan hemosiderin birikimi gdzlendi
(Sekil 3) bunun Gzerine medulla spinalis gorintulendi
ve spinal kord cevresinde de benzer hipointensitenin
devam ettigi goriildii (Sekil 4). Hemosiderin birikimi
olarak degerlendirilen bu goriinlime yol acabilecek
olasi subaraknoidal kanamaya yonelik hastaya DSA
yapild1 kanamaya neden olabilecek anevrizma, vasku-
ler malformasyon ya da dural defekt tespit edilmedi.
Hastalardan gonderilen timor ve vaskilit belirtecleri
negatif olarak sonuglandi, noéropsikometrik degerlen-



Superfisial Siderozisi: Olgu Sunumlari

dirmede; diistince akisinin hafif yavasladig1 ve dikkati
stirdiirmede giiclik yasadigi, belirgin depresyon ve
orta derecede anksiyete bulgular1 saptandi. Odyomet-
rik degerlendirmesinde, bilateral sensorinéral igitme
kayb1 mevcuttu. Tiim tetkik sonuglarina gore SS tanist
diisliniilen olgumuzda etyolojinin sik tekrarlayan kafa
travmalart ile iliskili oldugunu disiindiik.

Tartisma

Siperfisiyal siderozis nadir gorilen kronik bir hasta-
liktir. Etyolojide kronik subaraknoid kanamaya neden
olan vaskiler lezyonlar, dural anomaliler veya timor-
ler neden olabildigi igin taniy1 koyarak etyolojiyi
belirlemek hastaligin seyri agisindan olduk¢a onemli-
dir®,

Levy M ve ark.’nin derlemesinde; SS tanisi almig 270
hastanin  etyolojisinde; 95’inin  (%35) idiyopatik,
35’inin (%13) bag-boyun travmalarina, 25’inin (%9)
AVM’lere, 56’simin (%21) santral sinir sistemi tumor-
lerine, 18’inin (%7) cerrahi girisim sonrasi, 7’sinin
(%3) amiloid anjiyopatilere sekonder gelistigi rapor
edilmistir®.

Her iki olgumuzda, etyolojik nedeni aragtirmaya yone-
lik yapilan tetkiklerde bir neden bulunmamisti, anam-
nezde kafa travmalarinin, kronik subaraknoid kana-
maya neden olabilecegi diistintildii. Literatiir incelen-
diginde, Vibert D ve ark. bizim olgularimiza gore
baslangi¢ yas1 farkli fakat klinik bulgular1 benzer, 20
yasinda akut vertigo, dengesizlik, progresif isitme
kayb1 olan bir olgu rapor ettigi ve hastanin etyoloji-
sinde sadece cocukluk c¢agi gecirilmis kafa travmasi
hikayesi disinda bir neden bulunamadigi ve bizim
olgumuzda oldugu gibi taninin MR goriintiileme yon-
temi ile konabildigi gozlendi®. Celik Y ve ark.’da,
gecmiste tekrarlayan kafa travmalari olan ve baslangic
yasi, klinik bulgulart bizim hastalarimiza benzeyen,
kraniyal ve spinal MR ile kronik subaraknoid hemora-
jiye sekonder SS tanili bir olgu sunmus ve etyolojisi
bilinemeyen SS’li hastalarda MR’in tam1 koymada
6nemini vurgulamislardir™.

Gegmiste SS’1i olgularin tanisi ancak otopside, hemo-
siderin depolanmasinin goriilmesi ile konulabilmek-
teyken, glinimiizde gelisen MR goriintilleme yontemi
sayesinde erken tan1 konabilmektedir®®. Sundugumuz
iki olguda da, sadece T1 ve T2 sekans MR gdrntule-
me ydntemlerinde saptanan demir birikimine ait ¢izgi-
sel hipointens sinyal goriiniimleri ile tan1 konmustur.

Superfisial siderosiste, en sik klinik bulgular gériilme
oranlarmma gore; sensorinoral isitme kaybi (%95),
ataksi (%88) ve piramidal sistem bulgulardir (%76).
Demans, duyu defisitleri, inkontinans, kraniyal sinir
tutulumlari ile iligkili anosmi ve anizokori, daha nadir
gorillmektedir®''. Bizim olgularimizda da, literatiirle
uyumlu olarak isitme kaybi ve ataksi bulgulari 6n

plandaydi. Birinci olgumuzda var olan unutkanligin,
depresyonla iligkili oldugu diistiniildii.

Siiperfisial siderosiste dzellikle serebellum ve kraniyal
sinirlerde (en sik 8. sinir) etkilenim olmasinin nedeni,
bu bolgelerin ferritin sentezleme yetenegi olan Berg-
mann glia hiicrelerinden zengin olmasi ile agiklanma-
ya calistlmistir. Doku hasarina yol agan artmis demir
ve hemosiderin diizeyleri, bu bélgelerdeki mikroglia-
larin ferritin sentezleme kapasitelerinin yetersiz kal-
masi ile ile iliskilendirilmektedir®. Literatirde de Ri-
ver ve ark. SS’li olgularin BOS tetkiklerinde artmis
demir ve ferritin diizeylerinin hem tanida hemde takip-
te yardimer olabilecegini rapor etmislerdir?, ikinci
olgumuzda da MR gorintiileme diginda BOS’da yiik-
sek oranlarda artmig demir ve ferritin dizeyleri tan:-
miz1 destekleyici bir bulgu olmustur.

Siiperfisial siderosis icin bilinen etkin bir tedavi yon-
temi olmamakla birlikte, kronik kanama odagmin
lokalize edilerek cerrahi onarimi biiyiikk onem tagimak-
tadir’. Bununla birlikte kanama odag saptanamayan
hastalarda demir selasyon tedavileri, hemosiderin
oksijenaz inhibitdrleri ve BOS sant1 gibi yontemler
denemektedir. Selatdr tedavide tercih edilen basglica
ajanlar, Deferipron, Deferoksamin ve Deferasiroksdur,
fakat etkinliklerine yonelik daha genis ¢alisma sonug-
larina ihtiya¢ duyulmaktadir®,

Sonug olarak, bir yil iginde SS tanili iki hasta gérme-
mizin dikkat ¢ekici olabilecegini dusiindiik. Ataksi,
isitme kaybi gibi bulgulari olan olgularda, ayirici
tanida SS’in diisiiniilmesi gereken bir hastalik oldugu-
nu ve MR goriintiileme yonteminin erken tani koyma-
da biiyiik 6neme sahip oldugunu vurgulamak istedik.
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