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OZET

Santral sinir sisteminin primer anjiitisi santral sinir sistemi ile
stirll, nadir goriilen bir vaskiilit olup, hastalik kendisini
basagrisi, multifokal ve yaygin nérolojik belirtiler seklinde belli
eder. Bu yazida ilk yakinmalari major depresif bozukluk ile
uyumlu olan 28 yasindaki bir erkek hasta ele alindi. Ciinkii anti-
depresan sagaltima ragmen, herhangi bir iyilesme gozlenmeyen
hastanin daha sonraki siiregte farkl tiirdeki psikiyatrik yakmn-
malarina birka¢ kez olan gecici iskemik atak, basagrisi, ¢ift
gorme ve dengesizlik seklindeki norolojik yakinmalar da eklendi.
Cekilen kranyal manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG)
beynin primer lenfomasina benzeyen bir lezyon saptanmasi lize-
rine beyin biyopsisi yapildi. Biyopside lenfoma olasiligi digland.
Hastamin yapilan klinik ve laboratuvar incelemelerinde sistemik
vaskiilite neden olan hastaliklara ait bulgu saptanamamasi,
radyolojik ve klinik bulgularin streoid tedavisine yanit vermesi
santral sinir sisteminin primer anjiitisini en olasi tani olarak akla
getirmektedir.

Anahtar Sozciikler: SSS’nin primer anjiitisi, vaskiilitler, tani.
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SUMMARY

Isolated Angiitis of the Central Nervous System: A Case
Report with Atypical Psychiatric Symptoms

Isolated angiitis of the central nervous system (IACNS) is a rare
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form of angiitis limited to the central nervous system. The clini-
cal finding of the combined series revealed that headache was the
most common symptom with a combination of focal and diffuse
neurological deficits. The case, a 28- year- old man, is present-
ed;the clinical presentation and diagnostic difficulties are dis-
cussed. Patient's symptoms begun with an obvious atypical
depression. In spite of an antidepressive treatment, his symptoms
continued, being relatively worse; personality and mood changes
added to the clinical picture. Meanwhile several transient
ischemic attacks, six monts later, he was admitted with neuro-
logical symptoms including headache, diplopia, and cerebellar
ataxia. The radiological investigation was mimicked by primary
brain lymphoma. The brain biopsy excluding of lymphoma
revealed parenchymal hemorrhage with nonspecific degenerative
changes. In systemic investigation, any underlying cause for vas-
culitis could not be found. Neurological but not psychic findings
and radiological lesions of the patient ameliorated with steroid
theraphy. Since we could not find features of systemic vasculitis,
the patient's lesions responded to corticostreoid treatment and
neuropathological investigation revealed no lymphoma. We con-
cluded that the most probable diagnosis would be IACNS.

Key Words: Isolated angiitis of the CNS, vasculitis, diagnosis.

GIRiS

Santral sinir sisteminin (SSS) izole anjiitisi beyine
lokalize, nedeni bilinmeyen, immunosupresif tedaviye
iyi yanit veren inflamatuar vaskiiler bir hastaliktir.
Hastaligin klinik bulgulari multifokal inmeler, ense-
falopati seklinde olup hastalar siklikla siddetli
basagrisindan ve fokal ndbetlerden yakinirlar.
Sistemik vaskiilit nedenlerinin diglanabilmesi icin,
genis klinik ve laboratuvar incelemeleri yapilmalidir.
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Kesin tani leptomeninsksin damarsal yapilarinmi da
icine alan, kortikal biyopsi ile konulabilir (Younger ve
ark. 1988, Greenan ve ark. 1992, Alrawi ve ark. 1999).
Histopatolojik olarak, kiicilk leptomenengial ve
intraserebral damarlarin duvarlarinda ve damar cev-
relerinde mononiikleer hiicre inflamasyonu bulunur
(Alrawi ve ark. 1999). Serebral anjiyografi vaskiiliti
gostermede yardimal olabilir (Greenan ve ark. 1992).
Beyin omurilik sivis1 (BOS) incelemesinde normal bul-
gularn yanusira, proteinde hafif yiikselme ve lenfosi-
tik pleositozis bulunabilir (Wiebers ve ark. 1997).
Manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) ¢ok sayida,
bilateral, hem gri hem de beyaz cevheri tutan lezyon-
lar bulunur. infarktiisler en cok derin beyaz cevher-
dedir. Primer parenkimal kanama veya diigiik evreli
gliomay taklit eden lezyonlar bulunabilir (Greenan ve
ark. 1992). Alhalabi ve Moore (1994) SSS'nin izole
anjiitisi icin asagidaki tanu Olciitlerini onermislerdir.

1. Basagnsinn eslik ettigi multifokal inmeler veya
ensefalopati,

2. Serebral anjiyografide vaskiilitle uyumlu degisik-
lerin gosterilmesi,

3. Sistemik infeksiyon, neoplastik durumlar ve toksik
maddelere maruz kalma gibi durumlarin dislanmast,

4. Leptomeningial / kortikal biyopside vaskiiler infla-
masyonun gosterilmesi ve vaskiiler inflamasyona
neden olabilecek diger nedenlerin diglanmasi.

SSSnin izole anjiitisinde giiniimiizde tercih edilen
sagaltim yiiksek doz steroid ve siklofosfamid uygula-
masidir (Younger ve ark. 1988). Bu yazida psikiyatrik
yakinmalarla gelen daha sonra iskemik ataklar, inme
tiirii norolojik yakinmalarin da eslik ettigi, streoid
tedavisine yanit veren 28 yasindaki bir erkek hasta
sunulmustur. Hastanin semptomlari, klinik seyri, la-
boratuvar incelemeleri literatiir bilgileri ile karsilas-
tirilmistir.

OLGU SUNUMU

M.S, 28 yasinda, erkek, iiniversite Ogrencisi, bekar
Trabzon'a bagli ilcelerden birinde dogmus, halen aym
ilcede ailesi ile birlikte oturuyor. Hasta ilk kez 3 yil
Once "hayattan zevk alamama, isteksizlik, moralsiz-
lik, siirekli uyuma istegi, eski ugraslarini anlamsiz
bulma, ders ¢alismak istememe, okula devam ede-
meme, ice kapanma, intihar diisiinceleri, istahsizlik"
yakinmalari ile psikiyatri poliklinigine bagvurdu. Ayni
giin yapilan ilk degerlendirme sonucu (psikiyatrik
goriisme ve Hamilton depresyon oOlgegi: 32 puan)
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DSM-IV'e gore major depresif bozukluk tanisi ile
tedavisi sertralin 50 mg/giin ve alprazolam 0.5
mg/giin olarak diizenlendi. Daha 6nce herhangi bir
psikiyatrik hastalig1 olmayan hasta ilk goriisme son-
rast 15. giinde ikinci kez psikiyatri poliklinigine yakin-
lant ile geldi ve bu goriismede kendisine Onerilen
tedaviyi "ila¢ yan etkileri nedeni ile diizenli ala-
madigini, yakinmalarinin devam ettigini" ifade etti.
Bunun iizerine tedavisi mirtazapin 30 mg/giin olarak
degistirildi. ik yakinmalarinin baslangicindan yak-
lasik 1 ay sonra hastanin frontal bélgede siKistirici
ozellikli siddetli basagrlari, ani gelisen cift
gOrmesinin, bulanti, iki kez kusmasinin olmasinin
tizerine ileri tetkik ve tedavi amaci ile noroloji kli-
nigine yatirildi. Hastanin o dénemde yapilan nérolojik
bakisinda; sag gozde disa bakis kisitliigr ve diplopi,
disa ve yukarn bakista nistagmus oldugu anlasildi.
Cekilen kontrash ve kontrassiz kranyal bilgisayarl
beyin tomografisi (BBT), elektroensefalografi (EEG),
elektrokardiyografi (EKG) ve akciger grafisi,
biyokimya testleri, hemogram, sedimantasyon deger-
leri normal sirlarda degerlendirildi. Hastaneye
yatisini takiben c¢ift gérmesinin bir giin iginde
diizelmesi, laboratuvar sonuglarinin normal olarak
gelmesi iizerine hasta psikiyatri polikliniginden ve-
rilen antidepresan tedaviye devam etmesi Onerilerek
taburcu edildi. Taburcu olduktan 1 ay sonra "hayattan
zevk alamama, tedavisini diizenli kullanamama,
sinirlilik, sikinti hissi, ¢abuk yorulma, isteksizlik,
arkadaslan ve ailesi sik sik sorunlar yasama" tiiriin-
deki yakinmalarla 3. kez psikiyatri poliklinigine
basvuran hastanin o giin yapilan psikiyatrik deger-
lendirmesinde affektinin durumu ile uygun olmadig
ve daha oOnceki goriismelerden farkli olarak sinirli
tavirlan dikkat ¢ekici idi. Bu goriisme sonrasi hastaya
fluvoksamin 100 mg/giin, siilpirid 200 mg/giin
tedavisi onerildi. Ancak 4 hafta sonra kontrole gelen,
ilaclarini diizenli olarak kullanan hastanin yakin-
malarinda herhangi bir diizelme olmadig gibi daha
onceki yasami ile uygun olmayan davranislar
sergiledigi (alkol almaya baslama, asin sigara icme
gibi) dgrenildi. Yakinlan tarafindan olduk¢a uyumlu,
yardimsever, neseli iyi niyetli, hi¢ kimseyi kirmayan,
saygili bir Kisilige sahip oldugu bildirilen hastanin o
donemde ortaya ¢ikan "eve gec¢ gelmeler, ailesine ve
arkadaslarina karst sik sik Kiifiirlii konusmalar,
arkadaslan ile tartisma, asirt sinirlilik" gibi yakin-
malarinin olmasi iizerine tani ve inceleme amaci ile
psikiyatri klinigine kabul edildi. Psikiyatri kliniginde
yapilan ilk degerlendirmelere gore bagka tiirlii
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adlandinlamayan depresif bozukluk tanisi diigiiniilen
hastaya moklobemid 600 mg/giin, tiyoridazin 50
mg/giin tedavisi baglandi. Ancak yatarak tedavisinin
devam ettigi sirada hastanin asir1 neseli hali, cinsel
icerikli konusmalari, yiiksek sesle sarki sdylemeleri,
uykusuzluk, klinik icinde erkek hastalarla sik sik
tartisma, kadin hastalara sozlii sarkintilikta bulunma
tiirlii davranislarinin olmast iizerine tedavisinde yer
alan moklobemid Kesilerek, tiyoridazin dozu 200
mg/giin olarak arttirlldl. Bu tedavi ile bir siire daha
psikiyatri kliniginde izlenen hastanin Kklinige uyu-
munda Onemli bir degisiklik saptanmadi ve yatisini
takiben 23. giinde hali ile Onerilerde bulunularak
taburcu edildi. Hasta 3 ay sonra aniden gelisen sag III.
kranyal sinir paralizisi, sol hemiparezi, dizartri ve
saga dogru diisme egilimi selindeki noérolojik bulgular
ile noroloji poliklinigine basvurdu. O tarihte cekilen
manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG) sag tala-
mus ve bazal gangliyonlar diizeyinde T1'de
hipointens, T2'de hiperintens ve 6dem etKisi izlenen
post kontrast kesitlerinde boyanma gosteren lezyon
olarak rapor edildi. Ayirici tanida beynin primer lenfo-
masi diigiiniilen hasta beyin biyopsisi icin bagka bir
merkeze sevk edildi. Beyin biyopsisi sonucunda lenfo-
ma diglanirken, intraparenkim kanama odaklar sap-
tand1i. Bu bulgular ile gen¢ inme tanisi diisiiniilen
hasta Behget hastaligl, sistemik lupus eritematozus
gibi otoimmiin hastaliklar yoniinden arastirildi. Buna
gore hastanin hemoglobin S ve C diizeyleri,
antikardiyolipin antikorlari, sitoplazmik boyanan
antisitoplazmik antikorlar (c-ACPA) ve periniikleer
anti notrofilik sitoplazmin antikorlar (p-ANCA), tiroid
fonksiyon testleri, hemotolojik testler, homosistein,
serum B, ve folat diizeyleri, sedimantasyon, VDRL ve
HIV titrasyonlari, karotis ve vertebral arterlerin
doppler ile incelemesi, serum laktik asid diizeyi, lupus
hiicresi ve anti dSDNA, ANA sonuglari normal sinirlar-
da saptandi. Yakinmalarina yonelik bir siire steroid
tedavisi alan hastanin kisa bir stire sonra III. kranyal
sinir bulgulan tamamen diizeldi, sol hemiparezisi
azaldi. Ancak 5 ay sonra hastanin aniden gelisen total
afazi, sol 4/5 hemiparezi, bilateral babinskinin olmasi
ile norolojik bulgularinda tekrarlama oldu. Aymn
donemde cekilen kranyal MRG'sinde sagda mezense-
falonun ve ponsun biiyiik boliimiinde, temporal lob-
dan talamus ve kapsiila internaya kadar uzanan ve
solda yine kapsiila internanin posterior bacaginda T2
aguirlikli kesitlerde hiperintens lezyonlar goézlendi
(Sekil 1). Koronal T1 agurlikli incelemede sagda tem-
poral lobdan talamusa kadar uzanan alan icinde yer
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Sekil 1. Sag mezensefalonun biyik béliminde, temporal
lobdan talamusa ve kapstila internaya kadar uzanan ve sol
kapsila internanin posterior bacaginda T2 agirlikh
kesitlerde hiperintens lezyonlar.

yer hiperintens kanama odaklar gosteren hipointens
lezyonlar saptandi (Sekil 2). Hastaya 2 ay siire ile
steroid verildi ve norolojik bulgularda azalma oldu. Bu
ataktan 7 ay sonra kontrole gelen hastanin noérolojik
bakisinda; biling agik, konugma dizartrik, sol santral
fasial parezi, sol spastik hemiparezi ve sag alt
ekstremitede spastisite, refleksler artmis, bilateral
babinski ve birka¢ atimlik klonus saptandi. O tarihte-
ki MRG'sinde sagda talamus ve bazal gangliyonlar,
mezensefalondaki ve solda kapsiila internanin poste-
rior bacagindaki lezyonlarda biiyiik 6lciide rezorbsi-
yon gozlendi (Sekil 3). Hastanin 6 ay sonra yapilan
kontroliinde ise norolojik bulgularinda degisiklik sap-
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Sekil 2. Koronal T1 agirlikli incelemede sagda temporal lob-
dan talamusa kadar uzanan, icinde yer yer hiperintens
kanama odaklari gdsteren hipointens lezyonlar.

tanmadi. Cekilen kontrol MRG'sinde yeni lezyon veya
varolan iskemik gliotik degisikliklere ek bir bulgu
izlenmedi. MR anjiografi normal olarak degerlendiril-
di. Halen yasaminu tekerlekli sandalyede ve gereksi-
nimlerini yakinlarinin yardimi ile karsilayan hastanin
mevcut durumunda uyum sorunlari, sikinti, sinirlilik
hali devam etmekte olup haloperidol 5 mg/giin
tedavisi ile psisik yakinmalarinda kismi bir diizelme
elde edilmistir.

TARTISMA

Olgu sunumunda ayrintili olarak aktarilan geng bir
hastada psikiyatrik semptomlar ve iskemik ataklar
seklinde baglayan daha sonra ise sik sik tekrarlayan,
steroide iyi yanit veren, kranyal MRG'sinde iskemik-
gliotik lezyonlarin varlig ile karakterize klinik tablo-
lar siklikla tan1 karmagasina yol acabilmektedir. Ozel-
likle genc hastalarda gecici iskemik atak ve inme
nedenleri ¢ok cesitlidir (Yatsu 2000). Geng hastalarda
inmeye siklikla neden olan kalp hastaliklari, prematiir
ateroskleroz, hematolojik bulgular éncelikle dislan-
malidir. Sunulan olguda da bu nokta dikkate alinmis
ve yapilan degerlendirmelerde herhangi bir bulgu elde
edilmemistir. Vaskiilit yapan nedenler arasinda poli
arteritis nodoza (PAN) ilk akla gelenlerden olup, PAN'l
hastalarin %10-20'sinde SSS semptomlar (basagrist,
demans, psikoz, fasial paralizi, serebellar bozukluk-
lar) eslik eder (Rowland 2000). Sistemik bulgular ise
halsizlik, tasikardi, terleme, 6dem, eklemlerde agn
seklinde olup, eritematdz dokiintiiler ve glomerulonef-
rite baglh bobrek tutulumu siktir (Wiebers ve ark.
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Sekil 3. Streoid tedavisi sonrasi sag talamus, bazal gang-
liyonlar, mezensefalon ve iki taraftaki kapsiler lezyonlarda
blyik 6l¢ide rezolisyon.

1997). Olgumuzda deri dokiintiileri, bébrek bozuk-
lugunu diisiindiirecek klinik ve laboratuvar bulgulan
PAN'1 destekler nitelikte degildi.

Diger bir vaskiilit nedeni olan sistemik lupus erite-
matozustur (SLE). SLE derideki ve biitiin organlarda
bulunan kollajen dokunun inflamatuar degisikleri ile
karakterize bir hastaliktir. Hastalik siirecinde, hasta-
larin %50-75'inde deliryum, ensefalopati, nébetler,
akut psikoz, artmus kafa igi basinci seklinde SSS ile
ilgili bulgular goriiliir (Wiebers ve ark. 1997). Fokal
veya multifokal serebral ve beyinsapt infarktiisleri
goriilebilir. Hastalarda ANA ve ozellikle cift sarmalll
DNA (dsDNA) antikorlar1 ve lupus hiicresi pozitiftir.
Olgumuzda ise SLE ayrintili bir sekilde arastirilmis ve
SLE'yi destekler herhangi bir bulgu elde edilememistir.

Wegener graniilomatozisi (WG) vaskiilit nedenleri
arasinda yer almaktadir. WG ozellikle akcigerler,
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bobrek ve iist solunum yollarini etkilemektedir. Oral
iilserler, piirillan nazal akinti, akciger grafisinde
nodiiller, infiltrasyon veya kaviteye ait bulgular,
mikrohematiiri WG'nin ozellikleridir (Rowland 2000).
Olgumuzda yukarida so6z edilen bulgulardan
hicbirinin olmamasi, c-ANCA, p-ANCA antikorlarinin
negatifligi WG tanisindan uzaklasiimasina neden
olmustur. Hastanin klinik seyri ve laboratuvar bulgu-
lant gézden gecirildiginde dev hiicreli arterit, Behget
hastaligl, Sjogren sendromu, vaskiilit yapabilen ve
streoide iyi yanit veren diger sistemik hastaliklarin da
dislanabilecegi sdylenebilir. Ayrica yine serebral
vaskiilit yapabilen sifiliz, AIDS gibi infeksiyoz neden-
ler laboratuvar testleri ile bu hastada dislanmistir.
Hastanin sorunu beyine lokalize, multifokal ve tekrar-
layicidir. Klinik tablo multipl sklerozis gibi demiyeli-
nizan bir hastaligi akla getirebilir, ancak hastanin
MRG lezyonlart bu hastaliga uymamaktadir. Sar-
koidozis ve limfomatoid graniilomatozis beyin
parenkimini ve meninksleri tutabilit Cok sayida
kiiciik serebral infarktlara yol acabilir. Bilateral 7.
sinir tutulumu ve hipotalamik fonksiyon bozuklugu
sarkoidoz igin tipiktir (Wiebers ve ark. 1997). Fakat
olgumuzda gozler, akcigerler, lenf nodlan ve
meningial tutulum olmamasi bu hastalik olasiligini
azaltmaktadir. Neoplastik hastaliklar arasinda multi-
fokal serebral bulgular gosteren metastatik karsinom,
neoplastik anjiyoendoteliomatozis ve primer santral
sinir sistemi lenfomasi sayilabilir (Borenstein ve ark.
1998, Schmidley 2000). Olgumuzda MRG lezyonlar
ve beyin biyopsisi sonucu mevcut klinik tablonun bir
tiimoral lezyon olmadigini gostermistir. Santral sinir
sisteminin primer anjiitisi, vaskiilitin santral sinir sis-
temine lokalize oldugu nedeni bilinmeyen ender
goriilen bir durumdur. Semptomlar kiiciik parenkimal
ve leptomeningial arter ve venlerin yaygin tikaniklik-
lar1 sonucu gelisit Bu durum kendisini siklikla
basagrisi, halsizlik, konfiizyon, nobetler veya multi-
fokal norolojik defisitler seklinde gosterir. Olgumuzda

da hastalik atipik psikiyatrik semptomlar, basagrisi
seklinde baglamis ve tekrarlayan multifokal nérolojik
yakinmalarla devam etmistir. SSS'nin izole anjiitisinde
kranyal MRG veya BBT’de tek veya bircok serebral
infarktiisler olgumuzun bulgulan ile uyumludur.
SSS'nin izole anjiitisinde BOS'ta siklikla protein artisi
ve lenfositik pleositoz bulunur (Wiebers ve ark. 1997).
Serebral anjiyografide genellikle bazi yerlerde daral-
ma, bazi yerlerde genisleme sonucu arterlerin
iizerinde boncuk dizisine benzer bir goriintii olusur
(Greenan 1992). Ancak olgumuzda BOS incelemesi ve
serebral  anjiyografi yapimamistir. =~ Hastalik
baslangicindan yaklasik 2 yil sonra yapilan MR
anjiyografi ise normal olarak degerlendirilmistir.
Herpes zoster oftalmikus infeksiyonundan sonra, ayni
tarafta serebral infarktiislere neden olan beyine
lokalize vaskiilit literatiirde bildirilmistir (Verghese ve
Sugar 1986). Olgumuzda herpes zostere ait bir bulgu
yoktur. Benzer sekilde hodgkin lenfomasi da izole SSS
anjiitisine neden olabilir (Borenstein ve ark. 1998).
Sunulan hastada sistemik enfeksiyon veya neoplastik
bir hastaligin varlig1 klinik bulgular ve laboratuvar
incelemeleri sonucunda dislanmistir. Benzer sekilde
beyin biyopsisinde neoplastik bir durum diglanirken
vaskiiler yapilar hakkinda kesin fikir sahibi oluna-
mamistit. Bu nedenle kesin bir tan1 konulamamuistir.
Ancak hastanin multifokal inmeler seklindeki klinik
seyri, norolojik ve radyolojik incelemelerinde tekrar-
layan Kkitle lezyonlarinin gézlenmemesi en olasi tani
olarak SSS'nin izole anjiitisini diisiindiirmektedir.

Sonu¢ olarak sunulan hastadaki gibi, psikiyatrik
semptomlar ile gelen, norolojik bulgulann sonradan
eklendigi karisik klinik bulgulan olan hastalar, sis-
temik vaskiilit nedenleri agisindan arastirilmasi, BOS
incelemeleri, MRG ile SSS infeksiyonlarinin ve neo-
plastik nedenlerin dislanmasi, kesin tani koymak icin
ise biyopside beyin parenkiminin yani sira vaskiiler
yapilarinin da incelenmesi gerekliligini ortaya koy-
maktadir.
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