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ÖZET

Santral sinir sisteminin primer anjiitisi santral sinir sistemi ile
sýnýrlý, nadir görülen bir vaskülit olup, hastalýk kendisini
baþaðrýsý, multifokal ve yaygýn nörolojik belirtiler þeklinde belli
eder. Bu yazýda ilk yakýnmalarý major depresif bozukluk ile
uyumlu olan 28 yaþýndaki bir erkek hasta ele alýndý. Çünkü anti-
depresan saðaltýma raðmen, herhangi bir iyileþme gözlenmeyen
hastanýn daha sonraki süreçte farklý türdeki psikiyatrik yakýn-
malarýna birkaç kez olan geçici iskemik atak, baþaðrýsý, çift
görme ve dengesizlik þeklindeki nörolojik yakýnmalar da eklendi.
Çekilen kranyal manyetik rezonans görüntülemesinde (MRG)
beynin primer lenfomasýna benzeyen bir lezyon saptanmasý üze-
rine beyin biyopsisi yapýldý. Biyopside lenfoma olasýlýðý dýþlandý.
Hastanýn yapýlan klinik ve laboratuvar incelemelerinde sistemik
vaskülite neden olan hastalýklara ait bulgu saptanamamasý,
radyolojik ve klinik bulgularýn streoid tedavisine yanýt vermesi
santral sinir sisteminin primer anjiitisini en olasý taný olarak akla
getirmektedir.

Anahtar Sözcükler: SSS’nin primer anjiitisi, vaskülitler, taný. 
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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

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. 

GÝRÝÞ

Santral sinir sisteminin (SSS) izole anjiitisi beyine
lokalize, nedeni bilinmeyen, immunosupresif tedaviye
iyi yanýt veren inflamatuar vasküler bir hastalýktýr.
Hastalýðýn klinik bulgularý multifokal inmeler, ense-
falopati þeklinde olup hastalar sýklýkla þiddetli
baþaðrýsýndan ve fokal nöbetlerden yakýnýrlar.
Sistemik vaskülit nedenlerinin dýþlanabilmesi için,
geniþ klinik ve laboratuvar incelemeleri yapýlmalýdýr.
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Kesin taný leptomeninsksin damarsal yapýlarýný da
içine alan, kortikal biyopsi ile konulabilir (Younger ve
ark. 1988, Greenan ve ark. 1992, Alrawi ve ark. 1999).
Histopatolojik olarak, küçük leptomenengial ve
intraserebral damarlarýn duvarlarýnda ve damar çev-
relerinde mononükleer hücre inflamasyonu bulunur
(Alrawi ve ark. 1999). Serebral anjiyografi vasküliti
göstermede yardýmcý olabilir (Greenan ve ark. 1992).
Beyin omurilik sývýsý (BOS) incelemesinde normal bul-
gularýn yanýsýra, proteinde hafif yükselme ve lenfosi-
tik pleositozis bulunabilir (Wiebers ve ark. 1997).
Manyetik rezonans görüntülemede (MRG) çok sayýda,
bilateral, hem gri hem de beyaz cevheri tutan lezyon-
lar bulunur. Ýnfarktüsler en çok derin beyaz cevher-
dedir. Primer parenkimal kanama veya düþük evreli
gliomayý taklit eden lezyonlar bulunabilir (Greenan ve
ark. 1992). Alhalabi ve Moore (1994) SSS'nin izole
anjiitisi için aþaðýdaki taný ölçütlerini önermiþlerdir. 

1. Baþaðrýsýnýn eþlik ettiði multifokal inmeler veya
ensefalopati, 

2. Serebral anjiyografide vaskülitle uyumlu deðiþik-
lerin gösterilmesi, 

3. Sistemik infeksiyon, neoplastik durumlar ve toksik
maddelere maruz kalma gibi durumlarýn dýþlanmasý,

4. Leptomeningial / kortikal biyopside vasküler infla-
masyonun gösterilmesi ve vasküler inflamasyona
neden olabilecek diðer nedenlerin dýþlanmasý.

SSS'nin izole anjiitisinde günümüzde tercih edilen
saðaltým yüksek doz steroid ve siklofosfamid uygula-
masýdýr (Younger ve ark. 1988). Bu yazýda psikiyatrik
yakýnmalarla gelen daha sonra iskemik ataklar, inme
türü nörolojik yakýnmalarýn da eþlik ettiði, streoid
tedavisine yanýt veren 28 yaþýndaki bir erkek hasta
sunulmuþtur. Hastanýn semptomlarý, klinik seyri, la-
boratuvar incelemeleri literatür bilgileri ile karþýlaþ-
týrýlmýþtýr. 

OLGU SUNUMU

M.S, 28 yaþýnda, erkek, üniversite öðrencisi, bekar
Trabzon'a baðlý ilçelerden birinde doðmuþ, halen ayný
ilçede ailesi ile birlikte oturuyor. Hasta ilk kez 3 yýl
önce "hayattan zevk alamama, isteksizlik, moralsiz-
lik, sürekli uyuma isteði, eski uðraþlarýný anlamsýz
bulma, ders çalýþmak istememe, okula devam ede-
meme, içe kapanma, intihar düþünceleri, iþtahsýzlýk"
yakýnmalarý ile psikiyatri polikliniðine baþvurdu. Ayný
gün yapýlan ilk deðerlendirme sonucu (psikiyatrik
görüþme ve Hamilton depresyon ölçeði: 32 puan)

DSM-IV'e göre major depresif bozukluk tanýsý ile
tedavisi sertralin 50 mg/gün ve alprazolam 0.5
mg/gün olarak düzenlendi. Daha önce herhangi bir
psikiyatrik hastalýðý olmayan hasta ilk görüþme son-
rasý 15. günde ikinci kez psikiyatri polikliniðine yakýn-
larý ile geldi ve bu görüþmede kendisine önerilen
tedaviyi "ilaç yan etkileri nedeni ile düzenli ala-
madýðýný, yakýnmalarýnýn devam ettiðini" ifade etti.
Bunun üzerine tedavisi mirtazapin 30 mg/gün olarak
deðiþtirildi. Ýlk yakýnmalarýnýn baþlangýcýndan yak-
laþýk 1 ay sonra hastanýn frontal bölgede sýkýþtýrýcý
özellikli þiddetli baþaðrýlarý, ani geliþen çift
görmesinin, bulantý, iki kez kusmasýnýn olmasýnýn
üzerine ileri tetkik ve tedavi amacý ile nöroloji kli-
niðine yatýrýldý. Hastanýn o dönemde yapýlan nörolojik
bakýsýnda; sað gözde dýþa bakýþ kýsýtlýlýðý ve diplopi,
dýþa ve yukarý bakýþta nistagmus olduðu anlaþýldý.
Çekilen kontraslý ve kontrassýz kranyal bilgisayarlý
beyin tomografisi (BBT), elektroensefalografi (EEG),
elektrokardiyografi (EKG) ve akciðer grafisi,
biyokimya testleri, hemogram, sedimantasyon deðer-
leri normal sýnýrlarda deðerlendirildi. Hastaneye
yatýþýný takiben çift görmesinin bir gün içinde
düzelmesi, laboratuvar sonuçlarýnýn normal olarak
gelmesi üzerine hasta psikiyatri polikliniðinden ve-
rilen antidepresan tedaviye devam etmesi önerilerek
taburcu edildi. Taburcu olduktan 1 ay sonra "hayattan
zevk alamama, tedavisini düzenli kullanamama,
sinirlilik, sýkýntý hissi, çabuk yorulma, isteksizlik,
arkadaþlarý ve ailesi sýk sýk sorunlar yaþama" türün-
deki yakýnmalarla 3. kez psikiyatri polikliniðine
baþvuran hastanýn o gün yapýlan psikiyatrik deðer-
lendirmesinde affektinin durumu ile uygun olmadýðý
ve daha önceki görüþmelerden farklý olarak sinirli
tavýrlarý dikkat çekici idi. Bu görüþme sonrasý hastaya
fluvoksamin 100 mg/gün, sülpirid 200 mg/gün
tedavisi önerildi. Ancak 4 hafta sonra kontrole gelen,
ilaçlarýný düzenli olarak kullanan hastanýn yakýn-
malarýnda herhangi bir düzelme olmadýðý gibi daha
önceki yaþamý ile uygun olmayan davranýþlar
sergilediði (alkol almaya baþlama, aþýrý sigara içme
gibi) öðrenildi. Yakýnlarý tarafýndan oldukça uyumlu,
yardýmsever, neþeli iyi niyetli, hiç kimseyi kýrmayan,
saygýlý bir kiþiliðe sahip olduðu bildirilen hastanýn o
dönemde ortaya çýkan "eve geç gelmeler, ailesine ve
arkadaþlarýna karþý sýk sýk küfürlü konuþmalar,
arkadaþlarý ile tartýþma, aþýrý sinirlilik" gibi yakýn-
malarýnýn olmasý üzerine taný ve inceleme amacý ile
psikiyatri kliniðine kabul edildi. Psikiyatri kliniðinde
yapýlan ilk deðerlendirmelere göre baþka türlü
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adlandýrýlamayan depresif bozukluk tanýsý düþünülen
hastaya moklobemid 600 mg/gün, tiyoridazin 50
mg/gün tedavisi baþlandý. Ancak yatarak tedavisinin
devam ettiði sýrada hastanýn aþýrý neþeli hali, cinsel
içerikli konuþmalarý, yüksek sesle þarký söylemeleri,
uykusuzluk, klinik içinde erkek hastalarla sýk sýk
tartýþma, kadýn hastalara sözlü sarkýntýlýkta bulunma
türü davranýþlarýnýn olmasý üzerine tedavisinde yer
alan moklobemid kesilerek, tiyoridazin dozu 200
mg/gün olarak arttýrýldý. Bu tedavi ile bir süre daha
psikiyatri kliniðinde izlenen hastanýn kliniðe uyu-
munda önemli bir deðiþiklik saptanmadý ve yatýþýný
takiben 23. günde hali ile önerilerde bulunularak
taburcu edildi. Hasta 3 ay sonra aniden geliþen sað III.
kranyal sinir paralizisi, sol hemiparezi, dizartri ve
saða doðru düþme eðilimi þelindeki nörolojik bulgular
ile nöroloji polikliniðine baþvurdu. O tarihte çekilen
manyetik rezonans görüntülemesinde (MRG) sað tala-
mus ve bazal gangliyonlar düzeyinde T1'de
hipointens, T2'de hiperintens ve ödem etkisi izlenen
post kontrast kesitlerinde boyanma gösteren lezyon
olarak rapor edildi. Ayýrýcý tanýda beynin primer lenfo-
masý düþünülen hasta beyin biyopsisi için baþka bir
merkeze sevk edildi. Beyin biyopsisi sonucunda lenfo-
ma dýþlanýrken, intraparenkim kanama odaklarý sap-
tandý. Bu bulgular ile genç inme tanýsý düþünülen
hasta Behçet hastalýðý, sistemik lupus eritematozus
gibi otoimmün hastalýklar yönünden araþtýrýldý. Buna
göre hastanýn hemoglobin S ve C düzeyleri,
antikardiyolipin antikorlarý, sitoplazmik boyanan
antisitoplazmik antikorlar (c-ACPA) ve perinükleer
anti nötrofilik sitoplazmin antikorlarý (p-ANCA), tiroid
fonksiyon testleri, hemotolojik testler, homosistein,
serum B12 ve folat düzeyleri, sedimantasyon, VDRL ve
HIV titrasyonlarý, karotis ve vertebral arterlerin
doppler ile incelemesi, serum laktik asid düzeyi, lupus
hücresi ve anti dsDNA, ANA sonuçlarý normal sýnýrlar-
da saptandý. Yakýnmalarýna yönelik bir süre steroid
tedavisi alan hastanýn kýsa bir süre sonra III. kranyal
sinir bulgularý tamamen düzeldi, sol hemiparezisi
azaldý. Ancak 5 ay sonra hastanýn aniden geliþen total
afazi, sol 4/5 hemiparezi, bilateral babinskinin olmasý
ile nörolojik bulgularýnda tekrarlama oldu. Ayný
dönemde çekilen kranyal MRG'sinde saðda mezense-
falonun ve ponsun büyük bölümünde, temporal lob-
dan talamus ve kapsüla internaya kadar uzanan ve
solda yine kapsüla internanýn posterior bacaðýnda T2
aðýrlýklý kesitlerde hiperintens lezyonlar gözlendi
(Þekil 1). Koronal T1 aðýrlýklý incelemede saðda tem-
poral lobdan talamusa kadar uzanan alan içinde yer

yer hiperintens kanama odaklarý gösteren hipointens
lezyonlar saptandý (Þekil 2). Hastaya 2 ay süre ile
steroid verildi ve nörolojik bulgularda azalma oldu. Bu
ataktan 7 ay sonra kontrole gelen hastanýn nörolojik
bakýsýnda; bilinç açýk, konuþma dizartrik, sol santral
fasial parezi, sol spastik hemiparezi ve sað alt
ekstremitede spastisite, refleksler artmýþ, bilateral
babinski ve birkaç atýmlýk klonus saptandý. O tarihte-
ki MRG'sinde saðda talamus ve bazal gangliyonlar,
mezensefalondaki ve solda kapsüla internanýn poste-
rior bacaðýndaki lezyonlarda büyük ölçüde rezorbsi-
yon gözlendi (Þekil 3). Hastanýn 6 ay sonra yapýlan
kontrolünde ise nörolojik bulgularýnda deðiþiklik sap-

Þekil 1. Sað mezensefalonun büyük bölümünde, temporal
lobdan talamusa ve kapsüla internaya kadar uzanan ve sol
kapsüla internanýn posterior bacaðýnda T2 aðýrlýklý
kesitlerde hiperintens lezyonlar.
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tanmadý. Çekilen kontrol MRG'sinde yeni lezyon veya
varolan iskemik gliotik deðiþikliklere ek bir bulgu
izlenmedi. MR anjiografi normal olarak deðerlendiril-
di. Halen yaþamýný tekerlekli sandalyede ve gereksi-
nimlerini yakýnlarýnýn yardýmý ile karþýlayan hastanýn
mevcut durumunda uyum sorunlarý, sýkýntý, sinirlilik
hali devam etmekte olup haloperidol 5 mg/gün
tedavisi ile psiþik yakýnmalarýnda kýsmi bir düzelme
elde edilmiþtir.

TARTIÞMA

Olgu sunumunda ayrýntýlý olarak aktarýlan genç bir
hastada psikiyatrik semptomlar ve iskemik ataklar
þeklinde baþlayan daha sonra ise sýk sýk tekrarlayan,
steroide iyi yanýt veren, kranyal MRG'sinde iskemik-
gliotik lezyonlarýn varlýðý ile karakterize klinik tablo-
lar sýklýkla taný karmaþasýna yol açabilmektedir. Özel-
likle genç hastalarda geçici iskemik atak ve inme
nedenleri çok çeþitlidir (Yatsu 2000). Genç hastalarda
inmeye sýklýkla neden olan kalp hastalýklarý, prematür
ateroskleroz, hematolojik bulgular öncelikle dýþlan-
malýdýr. Sunulan olguda da bu nokta dikkate alýnmýþ
ve yapýlan deðerlendirmelerde herhangi bir bulgu elde
edilmemiþtir. Vaskülit yapan nedenler arasýnda poli
arteritis nodoza (PAN) ilk akla gelenlerden olup, PAN'lý
hastalarýn %10-20'sinde SSS semptomlarý (baþaðrýsý,
demans, psikoz, fasial paralizi, serebellar bozukluk-
lar) eþlik eder (Rowland 2000). Sistemik bulgularý ise
halsizlik, taþikardi, terleme, ödem, eklemlerde aðrý
þeklinde olup, eritematöz döküntüler ve glomerulonef-
rite baðlý böbrek tutulumu sýktýr (Wiebers ve ark.

1997). Olgumuzda deri döküntüleri, böbrek bozuk-
luðunu düþündürecek klinik ve laboratuvar bulgularý
PAN'ý destekler nitelikte deðildi.

Diðer bir vaskülit nedeni olan sistemik lupus erite-
matozustur (SLE). SLE derideki ve bütün organlarda
bulunan kollajen dokunun inflamatuar deðiþikleri ile
karakterize bir hastalýktýr. Hastalýk sürecinde, hasta-
larýn %50-75'inde deliryum, ensefalopati, nöbetler,
akut psikoz, artmýþ kafa içi basýncý þeklinde SSS ile
ilgili bulgular görülür (Wiebers ve ark. 1997). Fokal
veya multifokal serebral ve beyinsapý infarktüsleri
görülebilir. Hastalarda ANA ve özellikle çift sarmallý
DNA (dsDNA) antikorlarý ve lupus hücresi pozitiftir.
Olgumuzda ise SLE ayrýntýlý bir þekilde araþtýrýlmýþ ve
SLE'yi destekler herhangi bir bulgu elde edilememiþtir.

Wegener granülomatozisi (WG) vaskülit nedenleri
arasýnda yer almaktadýr. WG özellikle akciðerler,

Þekil 2. Koronal T1 aðýrlýklý incelemede saðda temporal lob-
dan talamusa kadar uzanan, içinde yer yer hiperintens
kanama odaklarý gösteren hipointens lezyonlar.

Þekil 3. Streoid tedavisi sonrasý sað talamus, bazal gang-
liyonlar, mezensefalon ve iki taraftaki kapsüler lezyonlarda
büyük ölçüde rezolüsyon.
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böbrek ve üst solunum yollarýný etkilemektedir. Oral
ülserler, pürülan nazal akýntý, akciðer grafisinde
nodüller, infiltrasyon veya kaviteye ait bulgular,
mikrohematüri WG'nin özellikleridir (Rowland 2000).
Olgumuzda yukarýda söz edilen bulgulardan
hiçbirinin olmamasý, c-ANCA, p-ANCA antikorlarýnýn
negatifliði WG tanýsýndan uzaklaþýlmasýna neden
olmuþtur. Hastanýn klinik seyri ve laboratuvar bulgu-
larý gözden geçirildiðinde dev hücreli arterit, Behçet
hastalýðý, Sjögren sendromu, vaskülit yapabilen ve
streoide iyi yanýt veren diðer sistemik hastalýklarýn da
dýþlanabileceði söylenebilir. Ayrýca yine serebral
vaskülit yapabilen sifiliz, AIDS gibi infeksiyöz neden-
ler laboratuvar testleri ile bu hastada dýþlanmýþtýr.
Hastanýn sorunu beyine lokalize, multifokal ve tekrar-
layýcýdýr. Klinik tablo multipl sklerozis gibi demiyeli-
nizan bir hastalýðý akla getirebilir, ancak hastanýn
MRG lezyonlarý bu hastalýða uymamaktadýr. Sar-
koidozis ve limfomatoid granülomatozis beyin
parenkimini ve meninksleri tutabilir. Çok sayýda
küçük serebral infarktlara yol açabilir. Bilateral 7.
sinir tutulumu ve hipotalamik fonksiyon bozukluðu
sarkoidoz için tipiktir (Wiebers ve ark. 1997). Fakat
olgumuzda gözler, akciðerler, lenf nodlarý ve
meningial tutulum olmamasý bu hastalýk olasýlýðýný
azaltmaktadýr. Neoplastik hastalýklar arasýnda multi-
fokal serebral bulgular gösteren metastatik karsinom,
neoplastik anjiyoendoteliomatozis ve primer santral
sinir sistemi lenfomasý sayýlabilir (Borenstein ve ark.
1998, Schmidley 2000). Olgumuzda MRG lezyonlarý
ve beyin biyopsisi sonucu mevcut klinik tablonun bir
tümoral lezyon olmadýðýný göstermiþtir. Santral sinir
sisteminin primer anjiitisi, vaskülitin santral sinir sis-
temine lokalize olduðu nedeni bilinmeyen ender
görülen bir durumdur. Semptomlar küçük parenkimal
ve leptomeningial arter ve venlerin yaygýn týkanýklýk-
larý sonucu geliþir. Bu durum kendisini sýklýkla
baþaðrýsý, halsizlik, konfüzyon, nöbetler veya multi-
fokal nörolojik defisitler þeklinde gösterir. Olgumuzda

da hastalýk atipik psikiyatrik semptomlar, baþaðrýsý
þeklinde baþlamýþ ve tekrarlayan multifokal nörolojik
yakýnmalarla devam etmiþtir. SSS'nin izole anjiitisinde
kranyal MRG veya BBT’de tek veya birçok serebral
infarktüsler olgumuzun bulgularý ile uyumludur.
SSS'nin izole anjiitisinde BOS'ta sýklýkla protein artýþý
ve lenfositik pleositoz bulunur (Wiebers ve ark. 1997).
Serebral anjiyografide genellikle bazý yerlerde daral-
ma, bazý yerlerde geniþleme sonucu arterlerin
üzerinde boncuk dizisine benzer bir görüntü oluþur
(Greenan 1992). Ancak olgumuzda BOS incelemesi ve
serebral anjiyografi yapýlmamýþtýr. Hastalýk
baþlangýcýndan yaklaþýk 2 yýl sonra yapýlan MR
anjiyografi ise normal olarak deðerlendirilmiþtir.
Herpes zoster oftalmikus infeksiyonundan sonra, ayný
tarafta serebral infarktüslere neden olan beyine
lokalize vaskülit literatürde bildirilmiþtir (Verghese ve
Sugar 1986). Olgumuzda herpes zostere ait bir bulgu
yoktur. Benzer þekilde hodgkin lenfomasý da izole SSS
anjiitisine neden olabilir (Borenstein ve ark. 1998).
Sunulan hastada sistemik enfeksiyon veya neoplastik
bir hastalýðýn varlýðý klinik bulgular ve laboratuvar
incelemeleri sonucunda dýþlanmýþtýr. Benzer þekilde
beyin biyopsisinde neoplastik bir durum dýþlanýrken
vasküler yapýlar hakkýnda kesin fikir sahibi oluna-
mamýþtýr. Bu nedenle kesin bir taný konulamamýþtýr.
Ancak hastanýn multifokal inmeler þeklindeki klinik
seyri, nörolojik ve radyolojik incelemelerinde tekrar-
layan kitle lezyonlarýnýn gözlenmemesi en olasý taný
olarak SSS'nin izole anjiitisini düþündürmektedir.

Sonuç olarak sunulan hastadaki gibi, psikiyatrik
semptomlar ile gelen, nörolojik bulgularýn sonradan
eklendiði karýþýk klinik bulgularý olan hastalar, sis-
temik vaskülit nedenleri açýsýndan araþtýrýlmasý, BOS
incelemeleri, MRG ile SSS infeksiyonlarýnýn ve neo-
plastik nedenlerin dýþlanmasý, kesin taný koymak için
ise biyopside beyin parenkiminin yaný sýra vasküler
yapýlarýnýn da incelenmesi gerekliliðini ortaya koy-
maktadýr.
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