
14 7 2014 Bir olgu nedeni}le sinir sistemi sOperfisial siderosisi; Salt1k1.e ark 

BiR OLGU NEDENiYLE SiNiR 
SiSTEMi SUPERFiSiAL SiDEROSiSi* 

Serna SALTIK, Gune§ KIZILTAN, Melda BOZLUOLCAY 

Background.- Superficial siderosis of the nervous system is a rare condition 
caused by repeated subarachnoid hemorrhage. 

Observation.- We report a 58 year-old-man who had undergone surgery of 
cervical neurinoma 22 years ago. He was presented with progressive gait 
ataxia, hearing loss, dementia, anosmia and pyramidal signs. Disease - onset 
was 3 years ago. The diagnosis of superficial siderosis was made by means of 
Magnetic Resonance Imaging of the head, and was confirmed by increased iron 
level in the CSF. Since surgical treatment prevent further bleeding and possibly 
progression of the disease, the possible cause of bleeding and treatment 
options are discussed in this report. 

Salt1k 5, K1z1ltan G, Bozluolcay M. Superficial siderosis of the nervous 
system: A case report. Cerrahpap J Med 2000; 31 (3): 163-167. 

GiRi$• 

Siiperfisial siderosis (SS), leptomeninksler, subpial doku1ar, serebellum, 
beyin sapi, medulla spinalis, kranial sinirler ve serebral hemisferlerin 

yiiz.eyinde hemosiderin birikmesi ile ge~en kronik bir hastahktlr. 1 Klinik 
oJarak bu hastahk on p1anda yava~ progressif serebelJar ataksi ve bilateral 
sensorinoral ~itme kayb1 ile karakterizedir. Ba~agnsi, anosmi, 
somatosensoriyel yakmrmJar, tremor, s:finkter bozukluk:Jari, fukal distoni 
e~lik edebilen diger belirti ve bulgu1ardandtr. Hastahgm. ilerleme siireci i9inde 

bazi hastaJarda spastik miyelo-pati ve demans ge~ir.2 Ge9mi§te bu 
hastaJarda tam ancak otopside, hemosiderin depo1anmasmm g5riihnesi ile 

konu1abihrekteydi 3 Giinfuniizde ise ge~en Magnetik Rezonans 
Goriintiileme (MRG) yontemi sayesinde hemosiderin varhgm.t gostennek, 

do1ayisiy1a tam ya~am strasmda miimkiin o1abihnektedir.4 

SS'in etiyolojisinde kronik subaraknoid kanamaya neden olan lezyonlar 

sorwnlu tutuhnaktadtr. 1 A1tta yatan kronik kanama nedenleri 9ok 9e~itli 
ohnak1a birlikte kimi zaman otopsi a~amasmda dahi kanamanm kaynagi 
buhmamamaktadtr. SS'in tedavisinde en etkili yontem ise kanama odagmm 

buhmarak ortadan kaldll11mas1dtr. 5 

SS nadir rastlanan bir klinik tablo olup, 1997 ytlma kadar literatiirde 

ya~ top1am olgu sayis1 96 oJarak verihrektedir. 6 Superfisial siderosis 
tarus1 a1an 58 ya~mdaki bu olgu, olduk9a nadir rast1anmas1 nedeni ile sunuldu 
ve klinik, Jaboratuar bulgu1ari, 01as1 etiyolojik nedenler literatiir bilgileri 
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OLGU• 

58 ya§mdaki erkek hasta, klinigimi7.e yilriirk.en dengesini saglayamum, ~iflm azhgi. 
kuJak vtnlamaSl Ve koku duyumunda 8.23lma §ikayetleri ile ba§VUrdU. Hikayesinden bu 
§ikayetlerin 3 ytl C>nce ba§Jadi.g1 ve giderek artti.g1 <>grenildi. Olgu 3 ya§mdan beri 
herediter sferositoz nedeni ile takip edihrekte olup, 16 ya§tnda iken splenektomi ve 
safra kesesinde ta§ nedeni ile kolesistektomi operasyonu gei;~ti. 36 ya§mda 
servikal 4. ve 5. vertebralar seviyesinde yerle§ik bir kitle (norinom) nedeni ile opere 
oldugu <>grenildi. Sistemik mu.ayene bu]gularl nonnaldi. N<>rolojik. muayenede; iki yanh 
anosmi, sagda belirgin iki yanh ~itmede a7a1ma (Weber ve Rinne testi ile 
norosensoriyel kaynakh oldugu dii§ilniildii), iist ve alt ekstremitelerin proksimal 
kisnnlarmda hafif derecede kas giicii amlmas1 (supraspinatus, infraspinatus, deltoid, 
iliopsoas, quadriseps feirnris kaslannda kas giicii; 4/5), iist ekstremitelerde ha:fif 
hipotoni, ytlrllyil§ sag bacakta daha belirgin olmak U:zere spastik ve ataksik, kann cildi 
refleksi sag iist kadran dcymda almannyor, triceps ve brakioradial, patelJa ve a§il 
refleksleri hiperaktU: sagda siirekli olmak ii:zere iki yanh a§il klonusu, taban cildi 
refleksi iki yanh eks tans or oJarak degerlendirildi 

N6ropsikolojik degerlendinresi frontal demans lehineydi. Benton testi uygu1andi.gmda 
(skor: 3) idrak, dikkat, tespit hafuast vOk bozuk, Bender-Gestalt testi ile (skor: 60) 
psikomotor alg1 ve koordinasyon §iipheli boruk bulundu. Laboratuar bulgulanndan 
heimgram, CRP, serumelektrolitleri, karacigerve bobrek fonksiyon testleri, kan §ekeri, 
timid honmnlart. TSH, Fe, Fe baglama kapasitesi, ferritin, aPTT, INR, kanarm­
p:thtila§ma zaman.1, protein elektroforezi, B 12 vitamini, folik asit, PSA, PAF, tam idrar 
tetkikleri normal bulundu. Giitada gizli kan negatifti Beyin-Omurilik SJVismda (BOS) 
g<>runiim: hafifksantokromik, basmi;: nonnaL §eker: 59 mg/dL protein: 38 mg, pandy 

(+), hiicre: Lenfo: 6/rnrxt PNL: 0.3 /mn3 eritrosit: 450 !mrd Fe: 138 mg/ dL ferritin: 84 
ng/l bulundu. BOS ta TORCH(-), IgG indeksi, BOS ve serum IgGnormal, oligoklonal 
bant (-) idi. Akciger grafisinde, aort kavsinde belirginlik dcymda patolojiyoktu. 

Elektroensefillografide sol teJIJ>oral disorganizasyon tespit edildi FJ.ektromiyografide, 
sagda belirli bilateral servikal 5 ve 6. ktik innervasyonlu kaslarda norojen tutulum 
saptandL Odiyogramla saf ses ortalamast hava yolu i1e sagda 50 dB, sold.a 43 dB; 
kemik yolu ile sagda 40 dB, solda 35 dB bulundu. Rava ve kemik yolu ile oJan ~itme 
kaybt ozellik.le yiiksek frekansh seslerdeydi. Kranial MRG tetkikinde kortikom::diiller 
bile§kenin, beyin sapmm ve ponsun bilateral serebelJar hemisferJerin, vermisin, 
bilateral serebral pedinkiillerin, bilateral VII. Ve VIII. sinirin, bilateral inferior frontal 
b<>lgelerin ve bilateral silvian fissiirlerin yilzeylerini saran SE-Tl agrrhkh 
incelermlerdeki hiperintensite, PD ve SE-T2 agirhkh incelemelerdeki hipointensite 
leptomeningeal hem>siderozis oJarak degerlendirildi (Sekil 1). Lomber b5lgenin MRG 
tetkikinde alt dorsal, konus m::diilJaris ve "cul de sac" da diffiiz yiizeyel siderozis ile 
ili§kili hipointens bant (Sekil 2), lomber 4 ve 5. vertebra seviyesinde faset eklemlerde 
hipertrofik dejeneratif degi§iklikler; servikal vertebral kolon incelemesinde 3-4. 
vertebra seviyesinde oIIllrilige bas1 yapan spur formasyonlarl ve gei;irilmi§ cerrahi 
giri§imile ili§kili degi§iklikler gozlendi. 

Sekil 1. Kranial MRG; PD agrrhkh 
gorilntiide m:::zensefillonu 
i;evreleyen bant ~eklinde 
hipointens heirnsiderin birikimi 
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hiperintens, TI'de ise hipointens g0riilen ~ak ~eklindeki a1an1ar SS lehine 
degerlendirikli 

River9 ve Willeit10 SS'li hastalarda, kronik subaraknoid kanama bulgusu 
olarak BOS ta demir (Fe) ve furritin dw.eyinin yiiksedigini bildinrektedirler. 
Hatta bu diU.eyin takibi uygulanan tedavi etkinliginin degerlendirihnesinde 
kuDarulabihnektedir. Bizim hastamlzda BOS'da ol9iilen Fe seviyesi 13. 8 

mmoV L buhmdu Bu deger ile River ve ark.'nm11 9~mdaki 20 ~ilik 
kontrol grubunun BOS Fe seviyesi (1.6 ± 1.2 nnnoV L) ile 
~tla~tmldigmda, hastarruzm BOS Fe seviyesinin 9ok yiiksek oldugu 
g0riihrektedir. Demir geryekten bu sendromdan sorwnh.t toksik bir ajandir. 
SS' de demir Bergmum glia hiicreleri ve mikroglia hiicrelerinde depolamr. 
Y erel Fe dw.eyi artt:Jk:9a mikroglia hiicrelerinin furritin sentez etme kapasitesi 
a~Ihr ve serbest Fe lipid peroksidasyonu yoluyla doku hasarma yol ~ar. 
Serebellar korteks ve 8. kranial sinirin SS' de ozellikle ve oncelikle 
etkilemreleri, Fe ve Hem dw.eyi artmas1 ile birlikte bu dokularm furritin 
sentez ettre yetilerinin olmasma baglanmaya 9a~~tlr. Oksidatif stres 
halinde ferritin birikiminin oldugu dokularda Fe ~iga 9~mm daha fuz1a 
oldugu ve ferritinin Fe' in neden oldugu sinir dokusu hasanm ~iddetlendirdigi 
gOS~tir.12 

Fearnley ve ark. 13 1995 yihnda, o zamana kadar literatiirde bildirilen 87 
hastadan verileri yeterli buhman 63 'iinii incelediginde en slk g0riilen 
semptomm sensorinOral sagrhk (%95) oldugunu bildirdiler. Bu hastaliga 
e~lik eden diger belirti ve bulgular sirayla serebellar ataksi (%88), piramidal 
bulgular (%76), demans (%24), mesane disfunksiyonu (%24), anosmi 
(%17), anisokori (%10), sensoriyel de~iklikler (%13), ekstraokiiler motor 
fell; (%5-10), ba~agnsi, ah motor ooron bulgulanyd1 Olgumuz.da g0riilen 
~itme !12alrms1, ~ ataksis~ piramidal bulgular, demans, anosmi bu 
hastalarda beklenen belirti ve bulgulardandt 

Etiyolojide kronik, genellikle kapiller veya venoz kaynakh subaraknoid 

kanama episodlari sorwnh.t tutulmaktadJr. 1 Bu nedenle tam konduktan 
sonraki ilk adim kanama odagmm buhmmas1 ve bu odagm cerrabi tedavisi 
olmahdlr. Aksi taktirde bu hastalarda semptomlar progresif seyir g0sterir. En 
slk kronik kanama nedeni beyin tfuIDrleri ( epandimom, mide veya meme 
kanserinin neden oldugu leptomeninkslerin karsinomatosis~ 

oligodendriogliom, pinealoma ve hemartjioblastik meningiom) olarak 
bildirihnektedir. Bildirilen diger patolojiler, posthemisferekto~ 

anevrizrnalar, arterioveooz malfurmasyoitlar, bilateral subdural hematom, 
intraventrikiiler hemoraj~ neonatal intraventrikiiler hemoraj~ :multipl 
kavernom, brakial pleksus yaralanmasi, serebellar astrositoma ameliya1:1 

sonras1 olarak siralanabilir. 3•5•10 Bu olguda 22 ytl once uygulanan servikal 
bolgedeki oorinom operasyonu ve bu bolgeden kaynaklanabilen kanama 
episodlari etiyolojiden sorwnh.t olup klinik tabloyu ~lklayabilirdi. Nitekim 
literatiirde merkezi sinir sistemi veya ko~u bir yapiya uygu1anan cerrabi 
~im sonras1 b~ SS olgulan mevcuttur. 1995 ytlma kadar 
ya~ bildiriler incelendiginde operasyon somas1 SS ge~en 17 olgu 
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buhmdugu g0rilldil. Bunlardan 11 olgu hemisrerektomi, 2'si hunbar 
psodomeningosel nedeniyle laminektomi, 2'si suboksipital hematom 

bo~altma ~imi, ve 2'si de posterior fussa operasyonu sonrasiydi 13 Konu 
i1e ilgili yaymlarda kronik: kanamaya neden olan olay ile SS' in klinik 
tablosumm ge~mesi arasmda ge9en siire 4 ay i1e 30 ytl arasmda 

bildirihnektedir. 13 Bu nedenle olgumuma servikal oorinoma y0nelik cerrahi 
~imden klinik tablomm ortaya 9dcmasma kadar ge9en 19, biz.e 
ba~Vl.lllil!ISma kadar ge9en 22 yilhk siire9 tam ~JSmdan kabul edilir bir 
siiredir. 

MRG incelemesi SS tamsllll koymanm yamsira kronik: subaraknoid 
kanamaya neden olan asil Iezyomm yerle~imi ve niteliginin a9tkhga 
ka~turulmasma da katlada bulunur. Olgumuma servikal cerrahi ~im ile 
~kili olabilecek olas1 kanama odagnu gCisterebihrek armc1 i1e yapllan ve 
o:rellikle cerrahi ~im sirasmda travmaya nmuz kalan bolgenin vaskiiler 
yapilarma yCinelen anjiografi incelemesinde bir o:rellik saptammch. Ancak SS 
olgularmda kanama odagmm kapiller veya veooz olabilecegi d~iiniildiigiinde 
konvansiyonel anjiografinin sadece major vaskiiler patolojilerin tamsmda 
yardnnc1 bir yCintem olabilecegi, kanama kaynagmm ortaya 9tkanlmas1 iyin 
cerrahi ~imin gerekli olabilecegi goriihnektedir. Brakial pleksus 
yaralanmasma bagh psCidomeningosei ve bummla ~ olarak SS tamn 
konan bir hastada kanama odagmm ancak cerrahi ~im ile ortaya 
konulabihresi ve kanamanm durdurulmasmm sonrasmda hastahk tablosumm 

progresyonumm durmas1 bu konuda gCisterilebilecek orneklerden biridir.14 

Olgumuma operasyon sonras1 geli§~ bir kanama odagi olas!hg! a91Smdan 
servikal bolgeye yCinelik arayici, odak saptamr ise tedavi edici cerrahi 
~imin gerekli oldugu d~iiniildil. Ancak Noro~irihji i1e yapllan 
konsiiltasyon sonucunda servikal bolgede ge9irilen cerrahi ~im i1e ilgili 
fibrotik doku iyinde ve 9evresinde kanama odagmm buliIDlnasmm teknik: 
a9ldan zor olabilecegi ve so~ venneyebilecegi belirtildi 

Prognoz sozkoilllSu oldugunda SS' Ii hastalarda semptomlar ortaya 9tkttktan 
sonra oliime (b~ nedenle erken oliiln veya ameliyata bagh oliimler hariy) 
kadar ge9en siirenin 1- 38 ytl arasmda de~kenlik gCiste:rdigi, hastalarm % 
20 sinden 9ogumm ilk semptomlan 1- 37 ytl gibi 9ok de~ken bir siire 

sonra yataga baginlli hale geldigi belirtihnektedir.13 Bu nedenle 58 ~mdaki 
olgumuz.da etiyolojinin buliIDlnasma ne kadar katki saglayabilecegi 
bilinmeyen bir cerrahi ~im tarteymah bir konu olarak ele almd1 ve hasta ve 
hasta ailesine d= hakkmda bilgi verilip olaslltklar anlatJldtktan sonra karar 
kendilerine biralakh. 

Kanama odagi bulunarmyan olgularda, hastahgm ilerlemesini durdurmak iyin 
9e~itli tedavi yontemleri denenmektedir. Bunlar Fe ~elasyon tedavis~ hent 

oksijenaz inhibitOr~ BOS ~antl olarak o:retlenebi!ir. 15•16 ilk dem 1988 

ytlmda Koeppen ve Dentinger,15 bu hastalara Fe ~elasyon ajam olarak 
Trientine Dihidroklorid ku11andtklarnn ~~lard1r. Bu ilacm BOS'a 
subaraknoid kanama yeri veya bozulmu(I kan-beyin bariyerinden girdigi 
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d~iiniiJrixktedir. River ve ark.11 6 ay boyunca gOnde 2gr Trientine 
Diliidrokloril venldiginde BOS Fe seviyesinde d~rre o1dugunu bir hastada 
geste~lerdir. Bu o]guda Trientine Dihidroklorid tedavisi b~Jandi ve doz 
tedr£i arttJn1arak 2 gr/gUn seviyesine 9Jla1dl. i1k haftalardaki tirtiker 
~eklindeki deri dokiintiileri ~mda yan etki tespit edihredi Taburcu 
edildikten soma cerrahi ~imi ertelerreyi yegledigini belirten hasta a1t:J. ayhk 
rredikal tedavi sommda kontrol edikliginde klinik bu1gularmda belirgin 
progresyon ohnachgt geriildii Ancak bu kadarbk bir siire ile rmdikal 
tedavinin yaran konusmda hastammia yonun yaprmk 01as1 degil ili 

OZET• 

Sinir sistemi sOperfisial siderosis~ tekrar1ayan subaraknoid kanama1arm 
neden o1dugu nadir geriilen kronik bir hastabktir. Bu rmkalede, 22 yli once 
servikal oorinom arreliyatJ. ge9~, 5 8 ya~mda sOperfisial siderosis tams1 
koydugurruz bir o]gu sunu1du Yava~ ilerleyici yilriirre bo2llklugu, ~itrre 

kaybt, demms ~ikayeti ve piramidal sistem ile ~ patolojik bu1gu1arla 
ba~vuran o]guda tam spinal ve kranial MRG tetkikleri ile konurken, BOS'ta 
yiiksek demir seviyesinin buhmmast ile destekJendi Sonraki ilk a~atm, 
kanama odagmm buhmarak, cerrahi tedavisi o1dugundan, ge~te servikal 
bo]geye uygu1anan arreliyat ile kanarm odagi ~i ~tkh. 
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