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ÖZET 

Primer santral sinir sistemi vasküliti sıklıkla başağrısı, konfüzyon ve strok kliniği ile prezente olur. Nöroradiyolojik 
olarak intraparenkimal, subaraknoidal kanama, hemorajik kortikal infarkt ve kliniğinde fokal motor nöbet ile prezente 
olan nadir olgu bildirilmiştir. 
Başağrısı, bulantı, kusma, sağ kol ve bacakta kasılma ve güçsüzlük şikayetleri ile başvuran kırkbeş yaşında bir kadın olgu 
sunmaktayız. Özgeçmişinde 5 ay önce geçirilmiş sol hemiparezi vardı. Nörolojik muayenesinde kısmi duyusal afazi, 
dizartri, sağ santral fasiyal paralizi ve sağ hemiparezi tesbit edildi. ikinci gününde sağda fokal motor nöbet ve sonrasında 
iki kez jeneralize tonik klonik nöbet izlendi. Laboratuvar incelemesinde sistemik vaskülit lehine bulgu tesbit edilmedi. BT 
ve MRI'da sağ temporoparietal bölgede kronik süreçte rezorbsiyon alanı ve sol ve sağ posterior parietal bölgede multiple 
kortikal lobüle hemorajik infarkt alanı izlendi. DSA'da anterior serebral sulama alanında düzensizlik ve oklüzyon 
görüldü. Metilprednisolon 7 gün süre ile iv.1 gr / gün ve ardından oral metilprednisolon tedavisi sonrasında nöbet tekrarı 
olmadı ve nörolojik muayenede belirgin düzelme görüldü. 
Fokal motor nöbet ve tekrarlayıcı hemorajik kortikal infarkt tablosunun primer santral sinir sistemi vasküliti için nadir 

Ci') bir prezentasyon olması nedeniyle olguyu sunmayı uygun bulduk. 
Anahtar Sözcükler: Serebral vaskülit; izole anjiit; magnetik rezonans görüntüleme; serebral kanama; primer anjiit. 

PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM V ASCULITIS 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 arın 
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 facia) 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. 

GİRİŞ 

Vaskülit genç yaşta gelişen strok olgularının 
%3-S'ini oluşturmaktadır (1). Primer santral sinir 
sistemi vasküliti santral sinir sisteminde (555) 
sınırlıdır (2). İzole 555 anjiitisi ve granülomatöz 
anjiitis olarak da adlandırılır. Nadir görülür ve 
genellikle fatal seyreder. Sıklıkla 4- 6.dekatlarda ve 
erkeklerde sık izlenir. Küçük ve orta çaplı 

leptomeningeal, kortikal ve subkortikal arterleri ve 
daha az sıklıkta ven ve veni.illeri tutar. Foka) ve 

segmental yayılım gösterir (1). 
Primer santral sinir sistemi vasküliti sıklıkla 

başağrısı, konfüzyon ve strok kliniği ile prezente 
olur. Epilepsi, demans, kranial nöropatiler ve 
miyelopati daha az sıklıkla başlangıç belirtisi olarak 
izlenir (1,3). MRl'da karakteristik olarak multiple, 
bilateral gri ve beyaz cevherde, supratentorial 
yerleşimli kortikal ve subkortikal iskemik 
lezyonlar izlenir (1,4). !nfratentorial lezyonlar 
genellikle supratentorial lezyonlar varlığında 

izlenmiştir (1). lntraparenkimal, subaraknoid 
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kana ma, pclcş i al k,ına m,1 ve kille lezyonu 
görünümlü (düşük gr,ıde' l i g liom .ı) n lgulcır 

nad iren bildiril miştir (-0. 
Olguyu kliniğinde rok.11 motor nöbet izlenmesi 

\"e tekrıırlayıcı özellikle lıcmornjik kortikal inforkt 
ile prezente olan nadir bir olgu olm.ıs ı nedeni ile 
sunmaktayız. 

OLGU 

Başağns ı , bulantı, kusma, sağ kol ve bacakta 
kasılına ve g ü çsü z lü k şikayeti il e klini ğimize 

başvuran kırkbeş ya şında b ir kad ın olgu 
sunmaktayız. Özgeçmişinde 5 ay önce geçirilmiş 
sol lıeınipa rezi (sercbrn l hemorajik in fıırk l ) vard ı. 

Fiz ik muayenede kan b.ı s ıncı 140/80 mınHg, n.ı bız 
84/dak ve ritmik, di ğer s is temik muayene 
bulgul cı rı norm.ı l s ınırla rda sa ptand ı. Nöro lojik 
muayenede bi li nç açık ve kısm i duyus.ı l cıfazi k idi. 
Anc.ık bas it e mirl eri an lı yor ve yerin e 
getirebiliyord u. Di1.artri, göz dibinde b i l.ıtcral 

papil ödem, sağ santrııl fos ial paraliz i tcsbit edi ldi. 
Diğer kranial s inirler in lakttı. Motor muayenede 
sağ üs t ekstrem ite 1 /5 sağ nlt ekstreınitede 2/5 kcıs 
gücü defisiti tcsbil edildi. DTR sağ i.is t ve cılt 

eks tre mitede lıipoaktif ve solda ca nlı idi. Plcıntar 
yanıtlar bilntcra l ckstansör bulund u. 

Lcıboratuar incelemes inde tam kan sav ı mında 

Hb 10.8 g r/ dlt, Htc %30.7, beyaz küre 10700/ mm3, 
sed imcntasyoıı hızı 54 mm /saa t, idrar 
nıikroskopisind e bol lökosit saptandı. Diğer 

biyokinı yas.ı l değerler, kongü lasyon test le ri , ASO, 
CRP, Roma toid faktör, ı\ n ti -DNA, ACA lg M ve 
lgG, serum immünoprotein e le ktroforez i, 
komple man C3 ve C +, lıomosi stein, Vit. 81 2, fo lik 
asit, ferritin ve ACE normal idi . AN/\, Lu pus 
aııtikuoagü l nnı, bnıcell.ı .ıglütinasyoııu , VDRL, 
lı epc1tit markcr la rı, /\n ti HI V negcıtif bu lundu. 
O lg unun 5 ay ö nce çekile n BT's inde sağ 

tem poropıırie t a l bö lgede lı emoraji k iııforkt ile 
uyumlu a la n tesbit edildi (Şekil 1 ). 

Aci l şa rtlarda çekile n BT'de s.ığ lı cmisforde 

lenıporopc1rietal böl gede kronik sü reçte 
rezorbs iyon a lcın ı iz lend i (Şekil 2). 

O lg uya a ııtiödem tedavi ve ü ri ner enfeksiyon 
iç in antibiyotik led,wi s i ba şlandı. Ya tış ı nın 2. 
gününde s.ığ ü~t ve .ılı ckstrcıııitclerdc foknl motor 
nöbet tekrarı sonra~ ıııd.ı bir ke7 jcneralize tonik 
klrnıih. nöbet görüldü . lntr;ı\·enÖ7 difcnilhid cı ntoi n 
100() mg ile yi.ih.knıl' doıu yapıldı \"L' id.ınıc 
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bölgede in fa rkt alanı iç ind e multiple kortikal 
yerleş imli lobü le görü nümlü hemoraj ik alanla r 
tesbit edildi (Şekil 3). 

Şeki l 3. Sol posterior p.ıriet.ıl bölgede infıı rkt alanı iç inde 

mu ltipl kortikal lobüle henıomjik alan lar 

O lgunun çekile n kran ial MR I' da sağda 

midteınpora l girus ve komşu subkortikal beyaz 
cev her a lanlarında Thl ve Th2 kesitlerde 
h iperintens izlenen subaku t dönemde hemoraji k 
alanlar ve hemo rajik alanlara komşu kesitlerde 
BOS ile izointens ensefa lo malaz ik alan 
iz lenmekted ir. Solda sentrum semiovale 
pos terio runda, posteriorsantral ve superior 
parietal g irus komşuluğunda subkortikal beyaz 
cevher alanlcırında, gen i ş çevresel ödem alanı 

bulunan, çevre le r ind e lineer hipointe ns 
hemosid erin rimi seçile n ve sağda parietalde 
posterioı· santral girus komşuluğunda subkortikal 
beyaz cevher komşu l u ğunda Thl ve Th2 kesitlerde 
hiperintens iz lenen subaku t d önemde fo ka) 
hemoraji a lanları iz lendi (şekil 4,5) . 

Yapılan DSA'da sol c1nterior serebral c1 r terin 
su lama c1 l c1 nındc1 peri kalloza l a rterin presentral ve 
su perıor sagitta l s inüse yakın da lla rı nda da mar 
duvarında düzensizli k ve okl üzyon görüldü (Şekil 
6). 

Yapılan tetkikler sonucunda sis temik vaskülit 
lehine bulgu tesbit ed ilmedi. Primer san tral s inir 
s is temi vaski.iliti düşüni.ilcrek l gr / gü n intravenöz 
metilpredn izolo n 7 g ün süre ile uyg ulc1nd ı. 

Teda vin in 3.gününde duyuscıl afa z i ve sağ 

hemiparezid e kısmi düzelme izlendi. Tedav iye 80 
mg / gün orc1l steroid ile devam edildi . Steroid 
tedavis i sonrasında nöbet tekrarı olmadı. 
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TARTIŞMA 

Prime r sa ntra l sinir s i ·temi vasküliti nadir 
g ·iri.il 'n v t davi ed ilm z gene llik! fata l 
s -'yrcdcn bir h cısta I ı ktır (1) . En sık gö rü le n 
scm pt m p rez -nta syon v hasta ltk seyri e na ında 
bilinç değişik likleridir (%73). Başağrısı 2.sıklık til 

ö rüle n · cnıptomdur ( fo6 ). Foka! emptomlar 
prcz ' 11lilS onda %3 ve sonu nda ı,7, 50 ranında 

bild irilmiştir . A teş, c non.:: k ·i, kilo k<1ybı, kus ma d, 
sık gt' ri.ilen prczent<1syon ş i ka et leridir. Miye lopati 
% 15 vc cp ileps i % 10 o lgu d c1 bildirUnıi ti r . 
Vc1 . k i.i lili k pro esi n ile ri ' m i il e tonik k lo nik 
konvi.ilsiyon la r d a orti.1 ,a ç ıknr. Par iya l motor 
nöb •L primcr sanır, 1 si nir s i temi vaski.ilitinde 
n,1di r görülen bir prczcnti.1syon be lirti idir 0). 
llh.:ın Vl' arkadaşlnrı c1nliepil ptik tedaviye cevap 
vermediği halci' or;ıl sl ·roid lc drnınMik ol;ırnk 
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düzelme gösteren sağ kolda klonik kasılma ile 
seyreden fokal motor nöbetli 14 yaşında bir olgu 
bildirmişlerdir (3). Olgumuzda başağrısı, kusma 
gibi şikayetlerin yanısıra fokal nörolojik bulgular 
ve fokal motor nöbet sonrasında jeneralize tonik 
klonik nöbet izlendi. 

Primer santral sinir sistemi vasküliti için 
diagnostik laboratuar ve serolojik testler yoktur. 
Rutin biyokimyasal ve serolojik testler diğer 
sistemik hastalıkları ekarte etmek için gereklidir. 
Artmış sedimentasyon hızı primer santral sinir 
sistemi vaskülitini ekarte ettirmez. ANA negatiftir 
ama düşük titrede pozitif olması tanıyı ekarte 
ettirmez. BOS bulguları da tanı açısından 
önemlidir. BOS patolojik olarak kanıtlanmış 

olgularda %80-90 anormal bulunur. Lenfositik 
pleositoz (ortalama 55/mm3) ve protein artışı 

(ortalama 100 mg/ dl) sıklıkla izlenir. IgG artışı ve 
oligoklonal band varlığı belirlenebilir ama tanısal 
değeri yoktur (1). Olguların 2/3'de artmış 
sedimentasyon hızı ve BOS'da pleositoz tesbit 
edilmiştir (5). Olgumuzda nörolojik muayenede 
tesbit edilen bilateral papil ödem ve kafa içi basınç 
artışı nedeni ile BOS incelemesi yapılamadı. BT 
vakaların 1 /3-2/3' de anormaldir. MRI duyarlıdır 
ancak spesifik değildir. MRI duyarlılığı %50-100 
olarak bildirilmiştir ve pozitif anjiografi ve biopsi 
bulgularına rağmen normal olabilir (1). Pozitif 
anjiografi bulgusu olan vakaların %35'de BT ve 
%25'de MRI normal bulunmuştur (2). Bazı 

çalışmalarda ise negatif MRI'ın negatif 
anjiografiden tanıyı daha kesin ekarte ettiği ve 
daha duyarlı olduğu belirtilmiştir (3). MRI ve 805 
bulgularının normal olmasının güçlü negatif 
değeri vardır ve tanı olasılığını birçok vakarla 
ekarte eder (1). 

Serebral anjiografi SSS vaskülitinde en duyarlı 
görüntüleme tekniği olmakla birlikte bulgular 
patognomonik değildir (1 ). Calabrese ve Mallek 
primer 555 vaskülitli olguların %84'nde patolojik 
bulmuşlardır (6). En sık görülen bulgular tek ya da 
multiple alanda küçük ve orta çaplı damarlarda 
segmental daralma, fokal dilatasyon ve 
düzensizlik ve kollateral oluşumlarıdır (1). 
Olgumuzda da perikallozal arterlerde damar 
duvarında düzensizlik ve daralma görüldü. Ancak 
aynı bulgular hipertansif vaskülopati, 
ateroskleroz, nonbakteriyel trombotik endokardit, 
radyasyon vaskülopatisi, SSS enfeksiyonu ve 
vasospazmda da görülebilir (1 ). Hastanın yapılan 
diğer tetkiklerinde bu hastalıklara yönelik bulgu 
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saptanamadığından bulgular primer santral sinir 
sistemi vasküliti lehine değerlendirildi. 

Kesin tanı ancak beyin biyopsisi ile konulabilir. 
Ancak fokal segmental tutulum nedeni ile 
biyopsinin tanı koydurma oranı %50- %72'dir ve 
%30 yalancı negatif sonuç alınabilir (3). Olguda 
hasta ve yakınlarının kabul etmemesi ve klinik 
tablonun steroid tedavisi ile hızlı düzelmesi 
nedeniyle beyin biopsisi yapılmadı. 

MRl'da en sıklıkla bilateral, multiple, 
supratentorial yerleşimli, beyaz ve gri cevherde 
iskemik değişiklikler izlenir (1,4). Ancak nadir 
olmakla birlikte intraparenkimal kanama, 
subaraknoidal kanama ve hemorajik infarkt 
olguları bildirilmiştir (1,4,7). Hashimoto ve 
arkadaşları MR anjiografi ile bulguları desteklenen 
BT'de sol frontal lobda subkortikal kanamalı 58 
yaşında bir olgu bildirmişlerdir (8). Greenan ve 
arkadaşları ise MRI ve serebral anjiografi ile 
primer santral sinir sistemi vasküliti tanısı alan 7 
olgunun 4'ünde supratentorial, multiple, beyaz ve 
gri cevherde infarkt alanları, 3'ünde hemorajik 
lezyonlar tesbit etmişlerdir. Hemorajili 3 olgunun 
l'inde sol frontoparietal kortekste hemorajik 
infarkt, 1 olguda sağ parietal lobda parenkimal 
kanama ve 1 olguda sol kaudat nükleusda 
hemoraji tesbit edilmiştir (4). Literatürde 
tekrarlayıcı özellik gösteren hemorajik infarkt 
olgusu bulunmamaktadır. Olgumuzda beş ay 
aralıkla sağ temporoparietal ve sol arka parietal 
hemorajik infarkt gelişmiştir. 

Primer 555 vasküliti tedavisinde standart öneri 
kortikosteroiddir. Streoide dirençli veya ilerleyici 
durumlarda tedaviye siklofosfamid eklenebilir. 
Tedaviye cevap %60 ve spontan remisyon %5 
olarak bildirilmiştir (3). Optimal tedavi süresi 
klinik remisyondan sonra 6-12 ay tedaviye devam 
etmek gerektiği bildirilmektedir (1 ). Olgumuzun 
kliniğinde kortikosteroid tedavisinin 3.üncü 
gününde kısmi düzelme oldu. Nöbetler 
antiepileptik tedaviye cevap vermemesine rağmen 
steroid tedavisine yanıt verdi. 

Primer santral sinir sistemi vasküliti nadir de 
olsa fokal motor nöbetler ile prezente 
olabilmektedir. Nöroradiyolojik olarak hemorajik 
infarkt tesbit edilen nadir olgu bildirilmiştir. 
Tekrarlayıcı özellik gösteren kanamalı olgularda 
diğer nedenler ekarte edildiğinde primer santral 
sinir sistemi vasküliti düşünülmelidir. 
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