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REVERSIBLE POSTERIOR L‘(:jK'QENSLEFALOPATi SENDROMU BiR OLGU VE
LITERATURUN GOZDEN GECIRILMESI

C. Nalan SOYDER KUS, Oguz KARAGUZEL, Ufuk SENER, Yasar ZORLU
SSK Tepecik Egitim Hastanesi Noroloji Klinigi, izmir
OZET

Reversbl posteriyor 16koensefalopati sendromu (RPLS) basagrisi, mental fonksiyon degisiklikleri, nobetler, gorme kaybi
ile goriintiileme tetkiklerinde hemisferlerin 6zellikle posteriyor bolgelerine lokalize bilateral subkortikal ve kortikal
6demin varlig1 ile karekterizedir.

24 yasinda kadin olgu, dogumun 2. giiniinde jeneralize tonik klonik nébet, iki giin sonra ise mental fonksiyonlarda
bozulma ve gormede azalma gelismistir. Semptomlarin baslangicindan 2 giin sonra cekilen kraniyal MRG’sinde
hemisferlerin posteriyor bolgelerinde belirgin bilateral subkortikal beyaz cevher ve komsu gri cevheri de kapsayan T2'de
hiperintens sinyal varlig: goriildii.

Yeni tanimlanan RPLS ile uyumlu bu olguyu sendromun tipik radyolojik ve klinik bulgular1 nedeni ile sunmak istedik.
Anahtar Sozciikler: Reversibl posteriyor lokoensefalopati sendromu, eklampsi, hipertansiyon, beyin 6demi,
noérogoriintiileme.

REVERSIBLE POSTERIOR LEUKOENCEPHALOPATHY SYNDROME
A CASE AND REVIEW OF LITERATURE

Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome (RPLS) is typically characterized by headache, altered mental
functioning, seizures, and visual loss associated with imaging findings of bilateral subcortical and cortical eodema with
a predominantly posterior distribution.

A 24-year-old woman had delivered first baby at 40 weeks’ gestation. Her clinical course was stable until 2 days after
delivery, when she developed attack of generalized tonic-clonic seizure, followed by decreased visual acuity and
altered mental function. At 2 day after symptom onset, an MRI demostrated extensive, diffuse T2 hyperintense signal
abnormalities involving subcortical white matter and adjacent and deep gray matter with a posterior predominance.
We want to report this case that these clinical and radiologic findings were consistent with reversible posterior
leukoencephalopathy syndrome, which has not been widely recognized.

Key Words: Reversible posterior leukoencephalopathy, eclampsia, hypertension, brain eodema, neuroimaging.

GIRIS sayis1 zaman icinde yenilerinin eklenmesiyle
artmakta ve boylelikle patogenez igin daha fazla

Reversibl Posteriyor Lokoensefalopati
sendromu (RPLS) yakin zamanda tanimlanmus,
ozgin klinik ve radyolojik 6zelliklerden olusan
klinik tabloya verilen isimdir. Sendromun her
zaman tam olarak ensefalopati o0zelliklerini
yansitmamasi ve geri dontisiimli olmasi nedeniyle
ismi ile ilgili uyusmazlklar vardir. Posteriyor
reversibl ensefalopati sendromu, posteriyor
reversibl 6dem sendromu veya  postpartum
serebral anjiyopati gibi isimler sendromla es
anlamli olarak kullanilmaktadir (1, 2). Bu yazida
sendrom ilk tanimlandiginda verilen isim olan
RPLS kullanilacaktir (3).

RPLS'una yol acan bir g¢ok neden
tanimlanmistir. Bunlar i¢inde en iyi bilinenler
hipertansif ensefalopati, eklampsi veya siddetli
preeklampsi, immunosiipresif ajanlar ve bazi
kemoterapotiklerdir. Sendroma yol agan ilaglarin

faktorler tartisilmaktadir. Sendromla iligkisi en
sik vurgulanan ilaglar siklosporin, takrolimus ve
sitarabindir (1, 3).

Eklampsi ve siddetli preeklampsi de
sendromun nedeni olarak bilinmektedir. Son
zamanlarda ozellikle postpartum donemde goriilen
eklampsinin RPLS'una daha sik yol agtig1 ileri
siiriilmektedir (3). Bu yaz ile post partum ikinci
glinde eklampsi sonrasi gelisen RPLS'u tanisiyla
izlenen bir olgu sunulmus ve bu konudaki literatiir
gozden gecirilmisgtir.

OLGU

24 yasinda sag elini kullanan kadin olguda, SSK
Tepecik kadin hastaliklar1 ve dogum hastanesinde
normal, spontan, vaginal dogum yaptiktan iki giin
sonra jenaralize tonik klonik ndbet baslamistir.
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Resim-1a- BBT: aksiyal kesitlerde 6zellikle posteriyor bolgelerde
belirgin hipodens lezyonlar.

Resim-1b- MRG (T2 agirlikli aksiyal kesitler); posteriyor
bolgelerde hiperintens lezyonlar.

SGEMSOW

Resim 1c- MRG (FLAIR kesitlerinde); hiperintens lezyonlar.
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Resim-2; Olgunun 10 giin sonraki kontrol MRG'lemesinde T1
agirlikli kesitlerde sag talamik bolgedeki hipointens lezyon
disinda tiim lezyonlarinin tamamen kayboldugu gériilmekte.

Resim-3; Olgunun bir yil sonraki kontrol MRG’lemesinde
normal T1 agirlikli koronal kesitler goriilmekte.

Yatirilarak eklampsi tanisiyla izlenirken nobetten
iki giin sonra gormede azalma ve uyku hali
gelismistir. Oz gecmisinde gebelik oncesi 1.5
paket/giin sigara kullanimi olan ve gebeligi
sirasinda hipertansiyon (HT) ve diabetus mellitus
(DM) saptanarak tedavi gordiigii tanimlanan
olgunun soy ge¢misinde bir ozellik yoktu. Fizik
muayenesi TA:140/90 mm/Hg, ayak iistiinde ve
ayak bileginde bir pozitif 6dem varligr disinda
normaldi. Norolojik muayenesinde konfiizyon,
fundus bakisinda bilateral makula 6demi mevcuttu
ve sagda Babinski pozitifligi disinda lateralizasyon
veren patolojik bir bulgu saptanmada.
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Olgunun rutin  biyokimyasal tetkikleri,
sedimentasyon, on arka planda cekilen akciger
grafisi normal bulundu. Hemogramda lokositoz
ve anemi saptandi (Lokosit: 21.000/ml, Hct:%21,
Hb:11gr/dl). Idrar bakisinda; 250 eritrosit/ml,
protein; 500mg/dl idi. BOS incelemesi normaldi.
Immunglobulin  artist  saptanmadi. EEG’de
lateralizasyon ve lokalizasyon gostermeyen hafif
derecede ve yaygin zemin ritmi diizensizligi
vardi. Bilgisayarli Beyin Tomografisinde (BBT)
solda daha belirgin olmak tizere bilateral bazal
ganglionda, talamusta ve oksipital loblarin
beyaz cevherinde kitle etkisi olmayan diizensiz
hipodens lezyon alanlari goriilmekteydi (Resim-
1a). Magnetik rezonans goriintiilemesinde (MRG);
bilateral oksipital lob, bazal ganglion ve talamusta
T1 agirlikli kesitlerde hipointens, T2 agirhikl
kesitlerde hiperintens, kitle etkisi yapmayan,
yaygin, agirlikli olarak oksipital lobun beyaz
cevherini tutan lezyonlar saptandi (Resim-1b,c).
Olguya antiodem, antihipertansif tedavi uygulandi.
Bir hafta sonra klinik bulgular: tamamen diizeldi.
Olaydan 10 giin sonra yapilan kontrol MRG’de sag
talamik bolgedeki lezyon disinda tiim lezyonlarin
tam olarak diizeldigi gozlendi (Resim-2). Oykii,
yakinmalar, klinik bulgular ve kontrol radyolojik
incelemelerinde anormalliklerin kaybolmasi ile
RPLS'u distildii. Bir yil sonra yapilan MRG'lerin
normal olmasi ile tan1 kesinlegtirildi (Resim-3).

TARTISMA

[Ik kez 1996 yilinda Hinckey ve arkadaslari
bas agrisi, mental fonksiyonlarda degisikler,
gorme bozukluklar1 ve epileptik nobetle birlikte
nororadyolojik goriintiilemeleri geri dontistimli,
ozellikle posteriyor dolasima uyan bolgelerde
beyaz cevher lezyonu saptadiklari 15 olgu igin
reversibl posteriyor lokoensefalopati sendromu
tanimini  kullanmiglardir (3). Bunu izleyen bir
¢ok yazida aym klinik ve radyolojik bulgularin
birlikteligi igin ayni veya benzer tanimlamalar
kullanilmistir. RPLS'un en sik nedenleri arasinda
hipertansif ensefalopati, eklampsi ve siddetli
preeklampsi, immunosiipresif ajanlar, tremik
ensefalopati sayilmaktadir (2, 3).

RPLS'unun patofizyolojisi bu gilin igin tam
olarak bilinmemekle birlikte olusum mekanizmasini
aciklamak icin iki teori ileri surilmistiir.
Bunlardan daha eski olani ve bugiin igin pek kabul
gormeyeni beyin damarlarinin asir1 otoregiilasyon
reaksiyonu sonucunda olusan vazospazm ve buna
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bagl geri doniistimlii iskeminin neden oldugu
sitotoksik 6demdir. Bu teori ozellikle eklampsili
ve preeklampsili olgularda anjiografi ve Magnetik
Rezonans Anjiografide (MRA) vazospazmin
gosterilmesi ile desteklenmistir (1, 2, 6). Ikinci
teoriye gore ise RPLS'unda sitotoksik odemin
degil vazojenik 6demin patogenezden sorumlu
oldugu ileri striilmiistiir. Buna gore sistemik
kan basinci degisimleriyle bagintili fonksiyon
goren otoregiilasyon mekanizmalariyla serebral
perfiizyon basinci sabit tutulmaya ¢alisilmaktadir.
Otoregiilatuar mekanizmalarin belli bir kirilma
noktas1 vardir. Bu kirilma noktasi ani bir tansiyon
ylksekligi ile asilirsa, kasilmis olan arteriyoller
vazodilatasyona zorlanmakta ve sonucunda
da hiperperfiizyon meydana gelmektedir (1).
Nobetlerin de otoregiilasyon mekanizmalarmi kirip
hiperperfiizyonu tetikledikleri ileri stirtilmektedir
(5, 12). Karsit gortis ise; nobetlerin hiperperfiizyon
sonucunda olusan o6dem ile tetiklendigidir (1).
Bu perfiizyon artis1 parankim igine intravaskiiler
sivi ve makromolekiillerin, hatta kanin sekilli
elemanlarinin sizmasia yani vazojenik 6deme
neden olur. Korteks, beyaz cevhere gore daha
iyi organize olmus bir yapiya sahip oldugundan,
sivi toplanmasi beyaz cevherde belirgindir.
RPLS'unda FLAIR goriintiileme ile yapilan
calismalar ve eklampsili bir olguda sitotoksik
ve vazojenik 6dem ayrimini gostermek amaciyla
yapilan difiizyon agirhiklh MRG’de vazojenik
0demle uyumlu diflizyon artisinin gosterilmesi
ikinci teoriyi desteklemektedir (1, 6). Beynin arka
boltimlerinde sempatik innervasyonun diger
bolgelere gore rolatif olarak daha az olmasi bu
bolgedeki otoregiilasyon mekanizmalarinin daha
zaylf olmasmin nedeni olarak goriiliir. Ayni
bolgelerde otoregiilasyonun daha kolay kirilmasi
RPLSunda lezyonlarin neden Ozellikle posteriyor
yerlesimli oldugu agiklanmaktadir (3, 5, 6, 7, 12).
Hipertansif ~ ensefalopati  ve  Ozellikle
postpartum olmak tiizere eklampsi veya siddetli
preeklampsi RPLS'unun en sik nedenleridir.
Sendromun patofizyolojisinde temel rol oynadigt
diisiiniilen hipertansiyon mutlak gerekli olan bir
kosul degildir. Hipertansif ensefalopati, siddetli
preeklampsi, eklampsi ve siddetli hipertansif
olgularda RPLS’un oldukga nadir bir komplikasyon
oldugu da bilinmektedir. Hatta bu olgularin olay
aninda Olgiilen tansiyonlarmin, diger hipertansif
olgulardan daha diisiik olmas1 hipertansiyona ek
diger faktorlerin varligini diistindiirmiistiir (7).
Immunosiipresif ~ve sitostatik ajanlarla
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olusan RPLSunun patofizyolojisi heniiz tam
olarak aciklanamamustir. Ilaclarin  zellikle
immunosiipresif ajanlarin kan beyin bariyerinde
endotele direkt toksik etki gosterdikleri, HT'nu
tetikledikleri veya aktifledikleri ve nobet esigini
diistirerek hiperperfiizyon olusturduklar:
diistiniilmektedir (5). Kan beyin bariyeri tizerine
direkt toksik etkileri yaninda, bu hastalarin
¢ogunda kan beyin bariyerinin tedavi baglamadan
once hasarli oldugu ve ilaglarin olay1 alevlendirmis
olabilecegi diger goriistiir. Kolesterol diizeylerinde
diistikliik,  hipomagnezemi,  yiiksek  doz
metilprednizolon kullanimi, agir1  aliminyum
yliklenmesi ve terapotik simirlarin  iizerinde
ilag dtizeyleri siklosporinin norotoksisitesini
agiklamak igin ileri stirtilen nedenlerdir (3).
Literatiirde siklosiporin, FK506, ALL tedavisinde
kularnilan sitarabin, vinkristin, metotraksat gibi
kemoterapotikler, interferon-alfa, grantilosit
sitimiile edici faktor (Filgastim) ve sisplatin
sendroma neden olan ilaglar olarak yazilmaktadir
(3, 5, 8,9). Ayrica porfiria, hiperkalsemi, trombotik
trombositopenik purpura ve son donem bobrek
yetmezlikliginde eritropoetin verilmesi ile olusan
RPLSlu olgular da bildirilmistir (3, 8, 10, 11).
Altta yatan nedenlerden bagimsiz, RPLSlu
olgularin tiimiinde klinik ve nororadyolojik
bulgular birbirinin benzeridir. Genellikle bas agris1,
bulantiy: takiben ortaya ¢ikan hafif uyku halinden
stupora kadar degisebilen biling degisiklikleri,
gorme bozukluklar1 ve epileptik nobet en sik
semptomlardir. Tablo genellikle subakuttur (3, 4, 5,
6, 7). Nobet bazen tiim semptomlardan once ortaya
cikip olaym habercisi olabilir. Genellikle fokal
baslar ve jeneralize olur. Birden fazla nobet, tek
nobetten daha sik goriiliir. Olgular siklikla gérmede
azalmadan yakinirlar. Gorsel halliisinasyonlar,
anormal renk gorme, gormenin ihmali ve kortikal
korliik tanimlanan diger gorme bozukluklaridir.
Semptom ve bulgularin siddeti lezyonlarla
orantili degildir, fakat semptomlar genellikle
lezyonlarin yerlesim bolgeleriyle uyumludur (3,
7). Norogoruntiilemelerde oOzellikle oksipital ve
pariyetal loblarda subkortikal ve kortikal yerlesimli
bilateral ve rolatif olarak simetrik anormallikler
saptanmistir. Bununla birlikte lezyonlarin daha
az siklikla temporal ve frontal loblarin arka
boliimleri, korona radiyata, bazal ganliyonlar,
beyin sap1 ve serebellumu tutabildigi bildirilmistir
(1). Beynin ©6n bolimlerindeki lezyonlara
genellikle ¢ok siddetli olgularda rastlanmaktadir.
BBT’de lezyonlar hipodens, MRG’de T2 agirlikl ve
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FLAIR Kkesitlerinde hiperintensdir. Kontrast artisi
degiskendir ve kan beyin bariyerindeki gegici
bozuklugun gostergesidir (2,3, 4, 5,6, 7). Lezyonlar
genellikle subkortikal veya kortikal yerlesimli
oldugundan T2 agirlikla kesitlerde hiperintensite
komsu alanlardaki BOS'un  goriintiisiiyle
karisabileceginden FLAIR kesitlerinde lezyonlarin
daha iyi goriilebilecegi vurgulanmustir (1, 5).

RPLSun en oOnemli oOzelligi klinik ve
norogoriintiilleme  bulgularinin  tam  olarak
diizelmesidir. Vazospazmin Ozellikle posteriyor
dolasimi etkiledigi ve buna bagli olarak lezyonlarin
posteriyor dolagima ait bolgelerde ortaya
ciktigr gosterilmistir. Sempatik innervasyonun
bu damarlarda digerlerine gore rolatif olarak
daha az olmasi nedeniyle bozulan serebral
otoregiilasyonun kisa siirede kompanse edilme
yeteneginin azalmis olmasiyla agiklanmaktadir.
Dolayisiyla posteriyor alan watershed (siir zonu)
bolgelerinde serebral perfiizyonu azaltan ek bir
faktor oldugu zaman lokoensefalopati alaninda
iskemi gelisebilir ve infarktla sonuglanabilir (4).
Sendromu tetikleyen nedenler, olgu ozellikleri,
metabolik veya infeksiy6z patolojilerin eklenmesi
RPLS'unun seyrinde belirleyici oldugu igin
erken tani Onemlidir. Tedavi nonspesifik olup
antihipertansif ve antiepileptik ilaglarin kullanimi
siklikla yeterli olmaktadir (3, 7).

Olgumuzun oOykiisii, semptom ve bulgulari,
nororadyolojik o©zellikleri, klinik seyri RPLS'u
ile uyumluydu. Gebeligi sirasinda gebelige bagl
hipertansiyon tanisiyla izlenmis ve sorunsuz
bir dogum gergeklesmisti. Dogumdan sonraki
ikinci giinde jenaralize tonik klonik bir nobet
gecirmis ve eklampsi tanisiyla izlenirken, olguda
gormede azalma ile biling bulaniklig1 gelismisti.
Bunlar RPLS'unda goriilen baslica yakinmalardir.
Olgumuzun nérogoriintiileme bulgular1 RPLS'u
ile uyumlu olarak bulunmustur (Resimla-b-c).
Semptomatik tedavi uygulanan olgunun semptom
ve bulgular1 ilk hafta i¢inde tamamen diizelmisti.
Bu nedenlerle RPLSu diisiiniilmiis ve olgu bir yil
boyunca takip edilmistir. Bu bir y1l icinde herhangi
bir yakinmasi olmayan olgunun MRG’sinin de
normal olmasi taniy1 kesinlestirmistir (Resim-3).

RPLS'u yeni tanimlanms bir klinik tablodur.
Erken tami ve tedavi ile komplikasyon gelisimi
onlenirse iyilesmenin tam olarak gergeklesmesi
onemlidir. Bu taniyla takip ve tedavi ettigimiz
olgu nedeniyle sendromu ve klinik Onemini
vurgulamak istedik.
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