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TEKRARLAYICI SEREBRAL HEMORA]JiK iNFARIﬂT ILE PREZENTE OLAN PRIMER SANTRAL
SINIR SISTEMI V ASKULITLI BiR OLGU

Belgin KOCER, Nalan GOKGCE, Sule BIiLEN, Fikri AK

Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi 2. Noroloji Klinigi, Ankara

OZET

Primer santral sinir sistemi vaskiiliti sikhkla bagagrsi, konfiizyon ve strok klinigi ile prezente olur. Nororadiyolojik
olarak intraparenkimal, subaraknoidal kanama, hemorajik kortikal infarkt ve kliniginde fokal motor nébet ile prezente
olan nadir olgu bildirilmigtir.

Bagagrisi, bulanti, kusma, sag kol ve bacakta kasilma ve giigsiizliik sikayetleri ile bagvuran kirkbes yaginda bir kadin olgu
sunmaktayiz. Ozgegmisinde 5 ay 6nce gegirilmis sol hemiparezi vardi. Nérolojik muayenesinde kismi duyusal afazi,
dizartri, sag santral fasiyal paralizi ve sa hemiparezi tesbit edildi. Ikinci giiniinde sagda fokal motor nébet ve sonrasinda
iki kez jeneralize tonik klonik nébet izlendi. Laboratuvar incelemesinde sistemik vaskiilit Iehine bulgu tesbit edilmedi. BT
ve MRI'da sag temporoparietal bolgede kronik siiregte rezorbsiyon alani ve sol ve sag posterior parietal bolgede multiple
kortikal lobiile hemorajik infarkt alani izlendi. DSA'da anterior serebral sulama alaninda diizensizlik ve okliizyon
goriildii. Metilprednisolon 7 giin siire ile iv.1 gr/glin ve ardindan oral metilprednisolon tedavisi sonrasinda nobet tekrar:
olmadi ve nérolojik muayenede belirgin diizelme gorildii.

bir prezentasyon olmasi nedeniyle olguyu sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Sozciikler: Serebral vaskiilit; izole anjiit; magnetik rezonans gérintiileme; serebral kanama; primer anjiit.

PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM VASCULITIS PRESENTED WITH RECURRENT
CEREBRAL HEMORRHAGIC INFARCTION: A case report

Primary central nervous system vasculitis is frequently presented with headache, confusion and stroke symptoms. In
neuroradiologic evaluation intraparenchymal and subarachnoid bleeding, hemorrhagic cortical infarction and clinical
presentation with focal motor seizure were rarely reported.

We reported a 45 years old female patient who presented with headache, nausea, vomiting and weakness of right arm
and leg. At her past history she had a left hemiparesis as a result of cerebrovascular disease. At her neurologic
examination parcial sensorial aphasia, dysartri, right central facial paralysis and hemiparesis were present. At the second
day of her hospitalization, she had a focal motor and two generalized tonic-clonic seizure. In her laboratory evaluation
positive results for systemic vasculitis were absent. In CT and MRI evaluation there was chronic reabsorbed area at the
right temporoparietal region accompanied with multiple cortical lobular hemorrhagic infarction area at left posterior
parietal region. In digital substraction angiography (DSA) there was irregularity and occlusion in the anterior cerebral
artery perfusion area. We treated her with 1 gr/day parenterally methylprednisolone for 7 consequctive days and
continue with oral methylprednisolone. After the startment of treatment she no longer had seizures and her neurologic
condition improved.

We present this case because we believe focal motor seizure with recurrent hemorrhagic cortical infarction is a rare
presentation for primary central nervous system vasculitis.

Key words: Cerebral vasculitis; isolated angiitis; magnetic resonance imaging (MRI); cerebral hemorrhagic; primary
angiitis.

GIRiS segmental yayilim gosterir (1).
Primer santral sinir sistemi vaskiiliti siklikla
Vaskiilit geng yasta gelisen strok olgularinin basagrisi, konflizyon ve strok klinigi ile prezente
%3-5'ini olugturmaktadir (1). Primer santral sinir olur. Epilepsi, demans, kranial noropatiler ve
sistemi vaskiiliti santral sinir sisteminde (SSS) miyelopati daha az siklikla baslangig belirtisi olarak
smirlidir (2). {zole SSS anjiitisi ve graniilomatoz izlenir (1,3). MRI'da karakteristik olarak multiple,
anjiitis olarak da adlandirilir. Nadir goriliir ve bilateral gri ve beyaz cevherde, supratentorial
genellikle fatal seyreder. Siklikla 4- 6.dekatlarda ve yerlesimli kortikal ve subkortikal iskemik
erkeklerde sik izlenir. Kiigiik ve orta gaph lezyonlar izlenir (1,4). Infratentorial lezyonlar
leptomeningeal, kortikal ve subkortikal arterleri ve genellikle supratentorial lezyonlar varhiinda
daha az siklikta ven ve veniilleri tutar. Fokal ve izlenmistir (1). Intraparenkimal, subaraknoid
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kanama, petesial kanama
gortinimli  (distik  grade'li
nadiren bildirilmistir (4).

Olguyu kliniginde fokal motor nébet izlenmesi
ve tekrarlayiar 6zellikte hemorajik kortikal infarkt
ile prezente olan nadir bir olgu olmasi nedeni ile
sunmaktayiz.

ve kitle lezyonu
glioma) olgular

OLGU

Basagrisi, bulanti, kusma, sag kol ve bacakta
kasilma ve giigstizliik sikayeti ile klinigimize
bagvuran kirkbes vyasinda bir kadin olgu
sunmaktayiz. C)zgoqmisinde 5 ay dnce gegirilmis
sol hemiparezi (serebral hemorajik infarkt) vard.
Fizik muayenede kan basinci 140/80 mmHg, nabiz
84/dak wve ritmik, diger sistemik muayene
bulgulart normal smirlarda saptandi. Norolojik
muayenede biling agik ve kismi duyusal afazik idi.
Ancak basit emirleri  anhiyor ve yerine
getirebiliyordu. Dizartri, gz dibinde bilateral
papil 6dem, sag santral fasial paralizi tesbit edildi.
Diger kranial sinirler intaktti. Motor muayenede
sag ust ekstremite 1/5 sag alt ekstremitede 2/5 kas
glicii defisiti tesbit edildi. DTR sag st ve alt
ekstremitede hipoaktif ve solda canl idi. Plantar
vanitlar bilateral ekstansér bulundu.

Laboratuar incelemesinde tam kan sayiminda
Hb 10.8 gr/dlt, Htec %30.7, beyaz kiire 10700/ mm3,
sedimentasyon  hizi 54 mm/saat, idrar
mikroskopisinde bol l6kosit saptandi. Diger
biyokimyasal degerler, koagtlasyon testleri, ASO,
CRP, Romatoid faktor, Anti-DNA, ACA IgM ve
IlgG,  serum immiinoprotein  elektroforezi,
kompleman C3 ve C4, homosistein, Vit.BI2, folik
asit, ferritin ve ACE normal idi. ANA, Lupus
antikuoagtilani, brucella agliitinasyonu, VDRL,
hepatit markerlar;, Anti HIV negatif bulundu.
Olgunun 5 ay once c¢ekilen BT'sinde sag
temporoparietal bélgede hemorajik infarkt ile
uyumlu alan tesbit edildi (Sekil 1).

Acil sartlarda gekilen BT'de sag hemisferde
temporoparietal  bolgede  kronik
rezorbsiyvon alani izlendi (Sekil 2).

surecte

Olguya antiodem tedavi ve triner enfeksiyon
icin antibivotik tedavisi baslandi. Yatisinin 2.
giintinde sag tist ve alt ekstremitelerde fokal motor
nobet tekrar sonrasinda bir kez jeneralize tonik
klonik nébet gorildi. Intravenoz difenilhidantoin
1000 mg ile viikleme dozu vapildi ve idame
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Sekil 2. Sag temporoparietal bolgede kronik siiregte hematom
rezorbsivon alam

dozunda devam edildi. Ancak antiepileptik
tedaviye ragmen bir kez daha jeneralize tonik
klonik ndbet izlendi ve valproik asit 1000 mg/giin

baslandi. Tekrarlanan BT'de sol posterior parietal
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bolgede infarkt alani i¢cinde multiple kortikal
yerlesimli lobiile goriintimlii hemorajik alanlar

tesbit edildi (Sekil 3).

Sekil 3. Sol posterior parietal bolgede infarkt alani iginde
multipl kortikal lobiile hemorajik alanlar

Olgunun gekilen kranial MRI' da sagda
midtemporal girus ve komsu subkortikal beyaz
cevher alanlarinda Thl wve Th2 kesitlerde
hiperintens izlenen subakut dénemde hemorajik
alanlar ve hemorajik alanlara komsu kesitlerde

BOS ile izointens ensefalomalazik alan
izlenmektedir. Solda  sentrum semiovale
posteriorunda, posteriorsantral ve superior

parietal girus komsulugunda subkortikal beyaz
cevher alanlarinda, genis ¢evresel 6dem alam
bulunan,  gevrelerinde  lineer  hipointens
hemosiderin rimi segilen ve sagda parietalde
posterior santral girus komsulugunda subkortikal
beyaz cevher komsulugunda Th1 ve Th2 kesitlerde
hiperintens izlenen subakut donemde fokal
hemoraji alanlan izlendi (sekil 4,5).

Yapilan DSA'da sol anterior serebral arterin
sulama alaninda perikallozal arterin presentral ve
superior sagittal sintise yakin dallarinda damar
duvarinda diizensizlik ve okliizyon gortildii (Sekil
6).

Yapilan tetkikler sonucunda sistemik vaskiilit
lehine bulgu tesbit edilmedi. Primer santral sinir
sistemi vaskdliti diistiniilerek 1gr/giin intraventz
metilprednizolon 7 gilin siire ile uvgulandi.
Tedavinin 3.giiniinde duyusal afazi ve sag
hemiparezide kismi diizelme izlendi. Tedaviye 50
mg/giin oral steroid ile devam edildi. Steroid
tedavisi sonrasinda nobet tekrar: olmad.
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Thl kontrastsiz

ve

Sekil 4.
temporoparietal bolgede rezorbsivon alany, sag ve sol posterior
parietal bolgede hemorajik alanlar

kontrastli kesitlerde sag
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5b

Sekil 5. Th2 kesitlerde sag temporoparietal bolgede rezorbsiyon
alani, sag ve sol posterior parietal bolgede hemorajik alanlar

ba
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Sekil 6. Sol anterior serebral arter sulama alaninda perikallozal
arterde diizensizlik ve okltiizyon

TARTISMA

Primer santral sinir sistemi vaskiiliti nadir
goriilen ve tedavi edilmezse genellikle fatal
seyreden bir hastaliktir (1). En sik gorilen
semptom prezentasyvon ve hastalik seyri esnasinda
biling degisiklikleridir (%73). Basagris1 2.siklikta
gortilen semptomdur (%68). Fokal semptomlar
prezentasyonda %33 ve sonunda %50 oraninda
bildirilmigtir. Ates, anoreksi, kilo kaybi, kusma da
sik gortilen prezentasyon sikayetleridir. Miyelopati
% 15 ve epilepsi % 10 olguda bildirilmistir.
Vaskiilitik prosesin ilerlemesi ile tonik klonik
konviilsivonlar da ortaya ¢ikar. Parsiyal motor
nobet primer santral sinir sistemi vaskdlitinde
nadir goriilen bir prezentasyon belirtisidir (3).
[Than ve arkadaslamn antiepileptik tedaviye cevap
vermedigi halde oral steroidle dramatik olarak
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diizelme gosteren sag kolda klonik kasiima ile
seyreden fokal motor nobetli 14 yaginda bir olgu
bildirmiglerdir (3). Olgumuzda basagrisi, kusma
gibi sikayetlerin yanisira fokal nérolojik bulgular
ve fokal motor nobet sonrasinda jeneralize tonik
klonik nébet izlendi.

Primer santral sinir sistemi vaskiiliti igin
diagnostik laboratuar ve serolojik testler yoktur.
Rutin biyokimyasal ve serolojik testler diger
sistemik hastaliklar1 ekarte etmek igin gereklidir.
Artmis sedimentasyon hizi primer santral sinir
sistemi vaskiilitini ekarte ettirmez. ANA negatiftir
ama diigiik titrede pozitif olmasi tamy1 ekarte
ettirmez. BOS bulgular1 da tan1 agisindan
onemlidir. BOS patolojik olarak kanitlanmis
olgularda %80-90 anormal bulunur. Lenfositik
pleositoz (ortalama 55/mm3) ve protein artis
(ortalama 100 mg/dl) siklikla izlenir. IgG artis1 ve
oligoklonal band varhig: belirlenebilir ama tanisal
degeri yoktur (1). Olgularin 2/3'de artmis
sedimentasyon hizi ve BOS'da pleositoz tesbit
edilmistir (5). Olgumuzda nérolojik muayenede
tesbit edilen bilateral papil 6dem ve kafa igi basing
artist nedeni ile BOS incelemesi yapilamadi. BT
vakalarin 1/3-2/3'de anormaldir. MRI duyarhdir
ancak spesifik degildir. MRI duyarliligi %50-100
olarak bildirilmistir ve pozitif anjiografi ve biopsi
bulgularina ragmen normal olabilir (1). Pozitif
anjiografi bulgusu olan vakalarin %35'de BT ve
%25'de MRI normal bulunmustur (2). Bazi
galigmalarda ise negatif MRI'n negatif
anjiografiden tamiyr daha kesin ekarte ettigi ve
daha duyarh oldugu belirtilmistir (3). MRI ve BOS
bulgularinin normal olmasinin gliglii negatif
degeri vardir ve tami olasihgini birgok vakada
ekarte eder (1).

Serebral anjiografi SSS vaskiilitinde en duyarh
goriintiileme teknigi olmakla birlikte bulgular
patognomonik degildir (1). Calabrese ve Mallek
primer SSS vaskiilitli olgularin %84'nde patolojik
bulmuslardir (6). En sik goriilen bulgular tek ya da
multiple alanda kiigiik ve orta ¢apli damarlarda
segmental daralma, fokal dilatasyon ve
diizensizlik ve kollateral olusumlaridir (1).
Olgumuzda da perikallozal arterlerde damar
duvarinda diizensizlik ve daralma goriildii. Ancak
aynt  bulgular  hipertansif  vaskiilopati,
ateroskleroz, nonbakteriyel trombotik endokardit,
radyasyon vaskiilopatisi, 5SS enfeksiyonu ve
vasospazmda da goriilebilir (1). Hastanin yapilan
diger tetkiklerinde bu hastaliklara yonelik bulgu
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saptanamadigindan bulgular primer santral sinir
sistemi vaskiiliti lehine degerlendirildi.

Kesin tan1 ancak beyin biyopsisi ile konulabilir.
Ancak fokal segmental tutulum nedeni ile
biyopsinin tarnu koydurma orar1 %50- %72'dir ve
%30 yalanci negatif sonug alinabilir (3). Olguda
hasta ve yakinlarinin kabul etmemesi ve klinik
tablonun steroid tedavisi ile hizli diizelmesi
nedeniyle beyin biopsisi yapilmadi.

MRI'da en siklikla bilateral, multiple,
supratentorial yerlesimli, beyaz ve gri cevherde
iskemik degisiklikler izlenir (1,4). Ancak nadir
olmakla birlikte intraparenkimal kanama,
subaraknoidal kanama ve hemorajik infarkt
olgular1 bildirilmistir (1,4,7). Hashimoto ve
arkadaslar1 MR anjiografi ile bulgular: desteklenen
BT'de sol frontal lobda subkortikal kanamali 58
yasinda bir olgu bildirmiglerdir (8). Greenan ve
arkadaslar ise MRI ve serebral anjiografi ile
primer santral sinir sistemi vaskiiliti tanis1 alan 7
olgunun 4'iinde supratentorial, multiple, beyaz ve
gri cevherde infarkt alanlari, 3'linde hemorajik
lezyonlar tesbit etmislerdir. Hemorajili 3 olgunun
l'inde sol frontoparietal kortekste hemorajik
infarkt, 1 olguda sag parietal lobda parenkimal
kanama ve 1 olguda sol kaudat niikleusda
hemoraji tesbit edilmistir (4). Literatiirde
tekrarlayic1 ozellik gosteren hemorajik infarkt
olgusu bulunmamaktadir. Olgumuzda beg ay
aralikla sag temporoparietal ve sol arka parietal
hemorajik infarkt gelismistir.

Primer SSS vaskiiliti tedavisinde standart 6neri
kortikosteroiddir. Streoide direngli veya ilerleyici
durumlarda tedaviye siklofosfamid eklenebilir.
Tedaviye cevap %60 ve spontan remisyon %5
olarak bildirilmistir (3). Optimal tedavi siiresi
klinik remisyondan sonra 6-12 ay tedaviye devam
etmek gerektigi bildirilmektedir (1). Olgumuzun
kliniginde kortikosteroid tedavisinin 3.lincii
giiniinde kismi diizelme oldu. Nobetler
antiepileptik tedaviye cevap vermemesine ragmen
steroid tedavisine yanit verdi.

Primer santral sinir sistemi vaskiiliti nadir de
olsa fokal motor nobetler ile prezente
olabilmektedir. Nororadiyolojik olarak hemorajik
infarkt tesbit edilen nadir olgu bildirilmistir.
Tekrarlayic1 ozellik gosteren kanamali olgularda
diger nedenler ekarte edildiginde primer santral
sinir sistemi vaskiiliti diigtintilmelidir.
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