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BiR OLGU NEDENIYLE SiNIR
SiISTEMi SUPERFISIAL SIDEROSISI*

Sema SALTIK, Giines 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.

Saltik S, Kiziltan G, Bozluolcay M. Superficial siderosis of the nervous
system: A case report. Cerrahpasa J Med 2000; 31 (3): 163-167.

GIRiS &

Siiperfisial siderosis (SS), leptomeninksler, subpial dokular, serebellum,
beyin sapy, medulla spinalis, kranial sinirler ve serebral hemisferlerin
yiizeyinde hemosiderin birkmesi ile gelisen kronik bir hastaliktr.! Klink
olarak bu hastalk 6n planda yavas progressif serebellar ataksi ve bilateral
sensorindral igitme kaybi ile karakterizedir. Bagagrsy, anosmi,
somatosensoriyel yakmmalar, tremor, sfinkter bozukluklar, fokal distoni
eslik edebilen diger belirti ve bulgulardandr. Hastalgm ilerleme siireci icinde
bazi hastalarda spastk miyelo-pati ve demans gelisir.> Gegmiste bu
hastalarda tam ancak otopside, hemosiderin depolanmasmm goriilmesi ile
konulabilmekteydi3  Gimiimiizde ise gelisen Magnetk Rezonans
Gorintileme (MRG) yOntemi sayesinde hemosiderin varhgm gdstermek,
dolaysiyla tam yasam srasmda miimkiin olabilmektedir.*

SS'n etiyolojisinde kronik subaraknoid kanamaya neden olan lezyonlar

sorumlu tutulmaktadr.! Altta yatan kronk kanama nedenleri ¢ok cesitl
olmakla birlkte kimi zaman otopsi agamasmda dahi kanamann kaynag
bulunamamaktadr. SS'in tedavisinde en etkili yontem ise kanama odagmm

bulunarak ortadan kaldrimasidrr.’

SS nadir rastlanan bir klinkk tablo olup, 1997 yima kadar literatiirde

yaymlanms toplam olgu says1 96 olarak verilmektedir.% Superfisial siderosis
tanis1 alan 58 yasmndaki bu olgu, oldukg¢a nadir rastlanmasi nedeni ile sunuldu
ve klinik, laboratuar bulgulari, olasi etiyolojik nedenler literatiir bilgileri
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altnda tartisilds,

OLGU &

58 yagmdaki erkek hasta, klinifimize yiiriirken dengesini saflayamama, igitme azhj,
kulak ¢inlamasi ve koku duyumunda azalma gikayetleri ile bagvurdu. Hikayesinden bu
sikayetlerin 3 yil 6nce bagladifi ve giderek arttif1 Ogrenildi. Olgu 3 yagmdan beri
herediter sferositoz nedeni ile takip edilmekte olup, 16 yaginda iken splenektomi ve
safra kesesinde tag nedeni ile kolesistektomi operasyonu geg¢irmigti. 36 yaginda
servikal 4. ve 5. vertebralar seviyvesinde yerlegik bir kitle (nérinom) nedeni ile opere
oldugu 6grenildi. Sistemik mmayene bulgulan normaldi. Nérolojik nmayenede; iki yanh
anosmi, sagda belirgin iki yanh igitmede azalma (Weber ve Rinne testi ile
nérosensoriyel kaynakli oldugu diigiiniildii), fist ve alt ekstremitelerin proksimal
lasimlarmda hafif derecede kas giicii azalmasi (supraspinatus, infraspinatus, deltoid,
iliopsoas, quadriseps femoris kaslarmda kas giicii; 4/5), ist ekstremitelerde hafif
hipotoni, yiiriiylis sag bacakta daha belirgin olmak lizere spastik ve ataksik, karm cildi
refleksi sag iist kadran diginda almamiyor, triceps ve brakioradial, patella ve agil
refleksleri hiperaktif, safda siirekli olmak iizere iki yanh agil klonusu, taban cildi
refleksi iki yanh ekstansér olarak degerlendirildi

Noropsikolojik degerlendirmesi frontal demans lehineydi. Benton testi uygulandifmnda
(skor: 3) idrak, dikkat, tespit hafizas1 ¢cok bozk, Bender-Gestalt testi ile (skor: 60)
psikomotor alg1 ve koordinasyon giipheli bozuk bulundu. Laboratuar bulgularndan
hemogram, CRP, serum elektrolitleri, karaciger ve bbrek fonksiyon testleri, kan gekeri,
tiroid homonlar, TSH, Fe, Fe baglama kapasitesi, ferritin, aPTT, INR, kanama-
pihtilagma zamani, protein elektroforezi, B 12 vitamini, folik asit, PSA, PAF, tam idrar
tetkikleri normal bulundu. Gaitada gizli kan negatifti. Beyin-Omurilk Svismda (BOS)
gariiniim; hafif ksantokromik, basing: normal, geker: 59 mg/dl, protein: 38 mg, pandy

(+), hiicre: Lenfo: 6/mm PNL: 0.3 /mms3 eritrosit: 450 /mme Fe: 138 mg/ dl, ferritin: 84
ng/l bulundu. BOS ta TORCH (-), IgG indeksi, BOS ve serum IgG normal, oligoklonal
bant (-) idi, Akciger grafisinde, aort kavsinde belirginlik dismda patoloji yoktu,

Elektroensefalografide sol temporal disorganizasyon tespit edildi. Elektromiyografide,
sagda belirli bilateral servikal 5 ve 6. kik innervasyonlu kaslarda nérojen tutulum
saptandi Odiyogramda saf ses ortalamasi hava yolu ile sagda 50 dB, sclda 43 dB;
kemik yoh ile sagda 40 dB, solda 35 dB bulundu. Hava ve kemik yolu ile olan igitme
kayb1 dzellikle viiksek frekansh seslerdeydi. Kranial MRG tetkikinde kortikomediiller
bilegkenin, beyin sapmm ve ponsun bilateral serebellar hemisferlerin, vermisin,
bilateral serebral pedinkiillerin, bilateral VII. Ve VIII. sinirin, bilateral inferior frontal
bélgelerin ve bilateral silvian fissiirlerin  ylizeylerini saran SE-T1 aguhikh
incelemelerdeki hiperintensite, PD ve SE-T2 agrhkh incelemelerdeki hipointensite
leptomeningeal hemosiderozis olarak degerlendirildi (Sekil 1). Lomber bélgenin MRG
tetkikinde alt dorsal, konus mediillaris ve "cul de sac" da diffiiz ytizeyel siderozis ile
iligkili hipointens bant (Sekil 2), lomber 4 ve 5. vertebra seviyesinde faset eklemlerde
hipertrofik dejeneratif degigiklikler; servikal vertebral kolon incelemesinde 3-4.
vertebra seviyesinde omurilife basi yapan spur formasyonlan ve gegirilmis cerrahi
girisimile iligkili degisillikler gézlendi,

Sekil 1. Kranial MRG; PD agwrhkh
goriintiide mezensefalonu
gevreleyen bant geklinde
hipointens hemosiderin birikimi
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S<kil 2. Lombosakoal bolgenin T2
A afinhkh MRG incelermerinds conas
1 viderin bickim

TARTIGMA A

Hemosiderin depolanmasi somnen gelisen kronik bir hastalc oken 5S ik defa

1940 yiaxla Noetzel’ tarafindan b olnda inmmbnemgte, 1969 yihode
Hughes ve ade! e, otopsi ik postmortem SS tams) kowwan 30 olenyn
idekeyerck klinkk we histopatolojik Szelikleri tartgtier, Kranial bilriseyarh
tomografi vyenken 55 L ik olpaan 1983 vinds Pinkson e ark®
tarafindan bididbvesine rafimen, 85 tanm igin herhangi bir spesific bulgn
tennianyvach Oyss, takibeden yillarda MRG teknifinin safladifh olanakiar
ke Erromapretk depolnmanmn sdeteriinesi tam icin yetedi kriter olarak
kabul =dili Bughn igin eskiden ancak otopsi e konabilen SS tansi MRG
sayesinde hasta yagaricen miimkiin olbilmektedi. Nibckim son 3 yidr
ateksi, scrsorindral iy keavby, bilateral ancsmi glkcayeti & khoifmize
bagvuran olgmranada kranial MRG incelemesi i SS tansi kondu, Tamda T2
ajizlichk MRG il hemosidesin birkimine bai hipointens elankarn, girslar
boyunecs, wentrirliliern ependinal yiaeyi, beyin sap, sercbeliom ve mediilia
spinale pibi b kem sl sitemi bolpclrinde Denmesli yeterlidie,
Sudufanz olmda da bem kranial, hem de spinel T1 agxtkh MRG'de
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hiperintens, T2'de ise hipointens gérillen kusak seklindeki alanlar SS lehine
degerlendirikdi.

River’ ve Willeit'® SS'li hastalarda, kronik subaraknoid kanama bulgusu
olarak BOS ta demir (Fe) ve ferritin dizeyinin yiiksedigini bildirmektedirler.
Hatta bu diizeyin takibi uygulanan tedavi etkinlifinin degerlendirilmesinde
kullanidabilmektedir. Bizim hastammzda BOS'da olgiilen Fe seviyesi 13. 8
mmol/ L bulmdu. Bu deger ile River ve ark.'nn!! calsmasndaki 20 kigilik
kontrol grubumm BOS Fe seviyesi (1.6 £ 12 mmol/ L) ik
karsilagtmldiginda, hastasmzn BOS Fe seviyesinin ¢ok yikksek oldugu
goriilmektedir. Demir gergekten bu sendromdan sorumin toksik bir ajandur.
SS' de demir Bergmann gha hiicreleri ve mikrogha hiicrelerinde depolanr.
Yerel Fe diizeyi arttikga mikroglia hiicrelerinin ferritin sentez etme kapasitesi
asilr ve serbest Fe lipid peroksidasyomu yoluyla doku hasarma yol agar.
Serebellar korteks ve 8. kranial sinrin SS' de 6zellkle ve oncelikle
etkilenmeleri, Fe ve Hem diizeyi artmas: il birlikte bu dokularm ferritin
sentez etme yetilerinin olmasma baglanmaya cabgimgtr. Oksidatif stres
halinde ferritin birikiminin oldugu dokularda Fe agia ¢ikismm daha fazla
oldugu ve ferritinin Fe' in neden oldufu sinir dokusu hasarm giddetlendirdigi

gosterimigtir, 12

Fearnley ve ark.!> 1995 yimda, o zamana kadar literatiirde bildirilen 87
hastadan verileri veterli bulman 63 ‘inli mnceledifinde en sk goriilen
semptomun sensorindral sagwhk (%95) oldugunu biklirdiler. Bu hastahfa
eslik eden diger belirti ve bulgular srayla serebellar ataksi (%88), piramidal
bulgular (%76), demans (%24), mesane disfonksiyoru (%24), anosmi
(%17), amisokori (%10), sensoriyel degisiklikler (%13), ekstraokiiler motor
felc (%5-10), bagagrsy, alt motor ndron bulgularnydl. Olgumuzda goriilen
isitme azalmasy, yiirliylis atakssi, piramidal bulgular, demans, anosmi bu
hastalarda beklenen belirti ve bulgulardandi

Etiyolojide kronik, genellkle kapiller veya vendz kaynakh subaraknoid
kenama episodlan sorumiu tutulmaktadr.! Bu nedenle tam konduktan
sonraki ik adm kanama odagmm bulunmasi ve bu odagm cerrahi tedavisi
olmahdrr. Aksi taktirde bu hastalarda semptomlar progresif seyir gbsterir. En
sik kronik kanama nedeni beyin tiimdrleri (epandimom, mide veya meme
kansermn neden  oldufu  leptomenmkslerm  karsmomatosisi,
oligodendriogliom, pinealoma ve hemanjioblastik meningiom) olarak
bidiriimektedir.  Bildirlen  difer  patolojiler, posthemisferektomi,
anevrzmalar, arteriovendz malformasyonlar, bilateral subdural hematom,
ntraventrikiller hemoraji, neonatal intraventrikiiler hemoraji, muitipl
kavernom, brakial pleksus yaralanmasi, serebellar astrositoma ameliyah
sonrast olarak sralanabilir.31% Bu olguda 22 yil énce uygulanan servikal
bolgedeki ndrinom operasyomu ve bu bélgeden kaynaklanabilen kanama
episodlan etiyolojiden sorumiu olup klinik tabloyu agiklayabilirdi. Nitekim
literatirde merkezi sinir sistemi veya komgu bir yapiya uygulanan cerrahi
girisim somras1 bikirimig SS olgulannt mevcuttur, 1995 yima kadar
yaymlanms bildiriler incelendifinde operasyon sonras1 SS gelisen 17 olgu
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bulindufu goriildti. Bunlardan 11 olgu hemisferektomi, 2'si lumbar
psddomeningosel nedeniyle laminektomi, 2'si suboksipital hematom
bogaltma girigimi, ve 2'si de posterior fossa operasyom: sonrastydi ! Kom
e igii yaymlarda kronk kanamaya neden olan olay e SS' in klink
tablosumm gelismesi arasmda gegen sire 4 ay ie 30 yl arasmda
bildirimektedir. 3 Bu nedenle olgumuzda servikal ndrinoma yonelik cerrahi
girisinden klnik tablomun ortaya ¢ikmasma kadar gecen 19, bize
bagvurmasma kadar gegen 22 yillk siire¢ tam agismdan kabul edilir bir
stiredir.

MRG incelemesi SS tamsm koymann yamswa kronik subaraknoid
kanamaya neden olan asil lezyorun yerksimi ve nitelifinin acgikhfa
kavugturulmasma da katkida buhmr. Olgurmuzda servikal cerrahi girigim ile
iliskili olabilecek olas1 kanama odagm gosterebilmek amaci ile yapilan ve
Ozellikle cerrahi girisim swrasmda travmaya maruz kalan bolgenin vaskiiler
yapilarna yonelen anjiografi incelemesinde bir 6zellk saptanmadi. Ancak SS
olgularmda kanama odagmm kapiller veya vendz olabilecegi diigiiniildiigiinde
konvansiyonel anjiografinin sadece major vaskiiler patolojilerin tamsmda
yardimel bir yontem olabilecedi, kanama kaynaginmn ortaya ¢ikariimasi i¢in
cerrahi girigimin  gerekli olabilecei gorilmektedir. Brakial pleksus
yaralanmasma bagh psédomeningosel, ve bummnla iligkili olarak SS tansi
konan bir hastada kanama odafmm ancak cerrahi grigim ie ortaya
komulabilmesi ve kanamanm durdurulmasmm sonrasmda hastalik tablosunun

progresyonumn durmast bu konuda gosterilebilecek Smeklerden biridir. 14

Olgumuzda operasyon sonras: gelismis bir kanama odag olasihf agismdan
servikal bolgeye yonelk arayici, odak saptanr ise tedavi edici cerrahi
grisinn  gerekli oldufu digimiildli. Ancak Norogiriinji ie yapilan
konsiitasyon somucunda servikal bélgede gecirilen cerrahi girigim ile ilgih
fibrotikk doku iginde ve gevresinde kanama odagmm buhmmasmmn teknik
acgidan zor olabilecedi ve sonug vermeyebilecedi belirtikdi

Prognoz sézkomusu oldugunda SS' 1i hastalarda semptomlar ortaya ¢iktiktan
sonra Oliime (bagka nedenle erken Olitm veya ameliyata bagh Gliimler harig)
kadar gecen siirenin 1- 38 yil arasnda degiskenlik gisterdifl, hastalarm %
20 sinden ¢ofumm ik semptomdan 1- 37 i gibi ¢ok degigken bir siire
sonra yatafa bagmh hale geldigi belirtitmektedir.!? Bu nedenle 58 yagmdaki
olgummzda etiyolojinin buhmmasma ne kadar katki saglayabilecegi
bilinmeyen bir cerrahi girigim tartigmah bir konu olarak ele almd1 ve hasta ve
hasta ailesine durum hakkinda bilgi verilip olasilklar anlatildiktan sonra karar
kendilerine brrakildy

Kanama odad bulunamayan olgularda, hastahidm ilerlemesini durdurmak icin
cegithi tedavi yontemleri denenmektedir. Bunlar Fe gelasyon tedavisi, hem
oksijenaz inhibitérleri, BOS santi olarak dzetlenebilir.!>16 ik defa 1988

yimda Koeppen ve Dentinger,!> bu hastalara Fe selasyon ajam olarak
Trientine Dihidroklorid kullandiklarm ag¢iklamglardr. Bu ilacm BOS'a
subaraknoid kanama yeri veya bozulmug kan-beyin bariyerinden girdigi
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digimiilmektedir, River ve ark.ll 6 ay boyunca ginde 2gr Trientine
Dihidroklorid verikiginde BOS Fe seviyesinde diisme oldugunu bir hastada
gostermiglerdir. Bu olguda Trientine Dihidroklorid tedavisi baglandi ve doz
tedrici arttrlarak 2 gr/glin seviyesine ¢ikikd. Ik haftalardaki tirtiker
geklindeki deri dokiintilleri dismda yan etki tespit edimedi Taburcu
edildikten sonra cerrahi girisimi ertelemeyi yegledigini belirten hasta alt ayhk
medikal tedavi sommnda kontrol edikdifinde klnik bulgularmda belirgin
progresyon olmadipy goriildii. Ancak bu kadarlk bir siire ik medikal
tedavinin yarar konusunda hastamizda yorum yapmak olas1 degil idi

OZET a

Sinir sistemi siiperfisial siderosisi, tekrarlayan subaraknoid kanamalarm
neden oldufu nadir goriilen kronik bir hastalktr. Bu makalede, 22 yil 6nce
servikal ndrinom ameliyati gegirmig, 58 yagmda siiperfisial siderosis tansi
koydugumuz bir olgu sunuldu. Yavas ierleyici yiirliime bozuklugu, igitme
kayby, demans gikayeti ve piramidal sistem ile iligkili patolojik bulgularla
bagvuran clguda tam spinal ve kranial MRG tetkikleri ile komurken, BOS'ta
yikksek demir seviyesinin buhinmasi ik desteklendi Sonraki ik asama,
kanama odagmm bulunarak, cerrahi tedavisi okdufundan, gegmiste servikal
bolgeye uygulanan ameliyat ile kanama odag iligkisi tartigild.
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