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OZET

Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti, etyolojisi bilinmeyen, yaygin iskemi ya da tekrarlayan inmeler ile seyreden histolojik
olarak vaskiiler inflamasyon ile karakterize olan bir hastaliktir. Tan1 igin, basagrist ve birden ¢ok ndrolojik sistem tutulu-
munun varligr ve bunlarin ilerleyici olusu, sistemik bir inflamasyon ya da enfeksiyonun tespit edilmemesi, anjiografide
segmental arteryel daralmanin goriilmesi veya leptomeningeal/parenkimal beyin biopsisinde vaskiiler enflamasyonun
gozlenmesi onemlidir. 57 yasinda, iki yil icerisinde progressif olarak serebellar, piramidal, ekstrapiramidal ve duyu
sistemlerinin tutulumu ile seyreden, muayene ve laboratuar incelemelerinde Santral Sinir Sistemi tutulumu disinda
sistemik bulgu tespit edilemeyen bayan hastada stereotaktik beyin biopsisi sonucunda “Primer Santral Sinir Sistemi
Anjiiti” tanis1 konmustur. Magnetik Rezonans Goriintiileme incelemesinde bir¢ok iskemi alani gozlenmis ve arteryel
dijital substraksiyon anjiografi incelemesi normal tespit edilmistir.

Anahtar Sozciikler: Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti-Beyin biopsisi-tan

PRIMARY ANGIITIS OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM

“Primary Angiitis of Central Nervous System” (PACNS) is a disease of unknown etiology characterized by signs and
symptoms of diffuse ischemia or recurrent strokes and histologic evidence of vascular inflammation. Headache and
progressive multifocal neurologic deficits, exclusion of systemic inflammation or infection, demonstrating segmental
arterial narrowing with cerebral angiography and leptomeningeal/parenchymal biopsy showing vascular inflammation
are important criteria for diagnosis of PACNS. PACNS was diagnosed in a 57 year old woman with progressive multifo-
cal neurologic deficits and without systemic vasculitic inflammation after stereotactic brain biopsy. Magnetic Resonans

1maging showed multiple ischemic lesions and arterial digital substraction angiogram was normal.
Key Words: Primer Angiitis of Central Nervous System-Brain biopsy-diagnosis

GIRIS

Onceleri primer olarak Santral Sinir Sistemi
(8SS) tutulumu ile giden wvaskilit “SSS'nin
Granulomatoz Anjiiti”, “Izole SSS Anjiiti”, gibi
adlandirilmigsa da  granulomatéz olmayan
lezyonlarin gozlenmesi, gerekse de SSS disinda
da sistem tutulumu olabilecegini diistindiiren
olgularin gozlenmesi iizerine, artik “Primer SSS
Anijiiti” (Primer angiitis of the central nervous
system: PACNS) terimi kullanilmaktadir (3).
Noropatolojik olarak ¢ok sayida kiictik enfarkt ya
da hemoraji odagi, nadiren de biiyiik enfarkt ya da
hemoraji alanlar1 bulunur. Mikroskobik olarak lep-
tomeningeal ve kortikal damarlar etkilenir, kiigiik
ve orta biiytikliikteki damarlarin siklikla segmen-
tal nekrotizan ve graniilomatdz tutulumu vardir.
Venler olgularin %50’sinde etkilenir. Damar
duvarinin lenfositler, histiositler ve/veya c¢ok
cekirdekli dev hiicreler tarafindan farkli derece-
lerde infiltrasyonu bulunur (4,9). Klinik bulgular
nonspesifiktir. Herhangi bir yasta baslayabilir,
ancak en sik yasamin dordiincii veya besinci

dekatlarinda ortaya c¢ikar. Akut ya da subakut
baslayabilecegi gibi yavas seyirli de olabilir.
Genellikle alt1 ay ya da daha uzun siireli semp-
tomatik prodromal donem vardir. En sik gozlenen
semptomlar; basagrisy, bilissel islevlerde bozulma,
biling bozukluklari, gecici iskemik atak, hemi-
parezi, kuadriparezi, kranyal noropati, ataksi ve
nobettir (3,8,11). Nadiren subaraknoid kanama,
intraserebral hemoraji ya da menenjit ilk bulgu
olabilir. Spesifik bir klinik olmamasma ragmen,
PACNS igin kronik ve progressif seyirli fokal veya
fokal olmayan norolojik etkilenme tipiktir. Ates,
kilo kaybz, artralji, miyalji gibi sistemik nekrotizan
vaskiilitler i¢in spesifik olan sistemik semptomlar
gozlenmez. Bunlarin varlig: farkli bir taniya yon-
lendirir.

OLGU SUNUMU

57 yasinda bayan hastanin gormede bulaniklik,
bas donmesi, kollarda ve bacaklarda gligstizliik
sikayetleri vardi. Yaklasik 10 yildir bazen sag,
bazen sol tarafa lokalize olan, siklik ve siddeti
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gectikce artan basagrisi igin herglin gilinde
bir adet Ergo preparati kullandigr ogrenildi.
Yakinmalarmin iki yil 6nce bas dénmesi, gorme
bulaniklignt ve dengesizlik olarak basladigs,
giderek isteksizlik, halsizlik yataktan ¢ikamama,
sikayetlerinin eklendigi ve depresyon tanisi ile
antidepressif tedavi uygulandigi ogrenildi. Bir
yil once hareketlerde yavaslama, sag elde tremor
nedeni ile L-Dopa verildigi, zaman igerisinde 6nce
sag kol ve bacaginda ardindan sol kol ve bacakta
gligstizliik sikayetlerinin ortaya ¢iktig1 ve yataga
bagiml hale geldigi ogrenildi. Ozgegmisinde ve
soygecmisinde Ozellik saptanmadi. Giinde 10 adet
sigara kullandig1 ancak iki y1ldir biraktig1 6grenildi.

Klinige yatisinda yirmi kilo kaybi oldugu
Ogrenilen hasta, adinamik, soluk ve kasektik
goriiniimde idi. Sistem muayenelerinde patolojik
ozellik saptanmadi.

Norolojik muayenede biling agik, koopere idi,
yer, zaman, kisi oryantasyonu tamdi, hipofonik
konusuyordu, afazi saptanmadi. Sagda afferent
pupil defekti ve sagda daha belirgin bilateral optik
disk soluklugu tespit edildi. Go6z hareketleri dort
yOne serbestti, sag goz konjugasyon yapamiyordu.
Sol nazolabial sulkus silik, uvula orta hatta, bila-
teral palatal ark diisiik, 6giirme refleksi azalmis
olarak saptandi. Distallerde daha belirgin olmak
lizere kas giicli sag tst ekstremite 4/5, sag alt
ekstremite 2/5, sol st ekstremite -5/5, sol alt
ekstremite 3/5 olarak bulundu. Derin tendon
refleksleri tiim ekstremitelerde hiperaktif, TCR
bilateral ekstansor yanithydi. Sagda daha belir-
gin olmak tizere dort ekstremitede fleksor tonus
artis1 gozlendi. Bilateral Asil Klonusu vardi.
Hoffman bilateral (+), ¢ene refleksi artmis olarak
degerlendirildi, Karin cildi refleksi ti¢ kadranda
almamiyordu. Palmomental refleks bilateral
(+) olarak saptandi. Sag elde istirahat halinde
saniyede yedi sekiz frekansl, kii¢iik amplitiidlii
tremor gozlendi. Glabellar Tap Refleksi (+) olarak
degerlendirildi. Sagda yiizii de igine alan hemi-
hipoestezi saptandi, vibrasyon duyusu alt ekstre-
mitelerde azalmisti. Otururken arkaya diisme
egiliminde idi. Sag kolda pareziyi asan dismetri ve
disdiadokinezi vardi. Alt ekstremitelerde serebel-
lar testler parezi nedeni ile yaptirilamadi. Ayaga
kalkamadigindan yiriitiilemedi. Otonom sinir
sistemi muayenesinde patolojik 6zellik gozlenmedi.

Rutin laboratuar incelemeleri 97mm/saat
tespit edilen sedimentasyon hiz1 disinda normaldi.
FANA (-) idi. BOS basinca 200 mmH2O, berrak,
hiicre yok, protein 41 mg, Pandy (-), glukoz ve
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elektrolitler normaldi, atipik hiicre gozlenmedi,
Oligoklonal band (+) saptandi. Serumda immun-
globinler normaldi. EEG’de solda daha belirgin
olmak tizere her iki hemisferde hafif bioelektrik
disorganizasyon hali saptandi. Vitamin B12,
Homosistein ve Folik asit diizeyleri normal
simurlardaydi, Hepatit B, Hepatit C antikorlari, anti-
kardiolipin IgG ve antikardiolipin IgM antikorlari,
VDRL ve HIV negatifti. Sistemik etkilenme aramak
amaci ile yapilan Batin USG, Akciger Bilgisayarl
Tomografi incelemesi normaldi. Dermatoloji ve
g0z konsultasyonunda Behget Hastalig1 vb. lehine
bulgu saptanmadi. Kranial MR incelemesinde
solda daha belirgin olmak {izere bilateral fron-
toparyetal kortikosubkortikal yerlesimli, solda yer
kaybettirici bir etkinin de gozlendigi T1 agirlikhi
incelemede hipodens, T2 agirlikli incelemede
hiperintens lezyon alanlar1 vardi. Bilateral frontal
periventrikiiler ve subkortikal beyaz cevherde,
sentrum semiovalede, korona radiatada, sol kaudat
nukleusta ve dentat nukleusta en buytigi 0.5 cm.
capinda benzer lez-yonlar gozlendi. Lezyonlar
iskemik olarak yorumlandi.

Transtorasik Ekokardiografi ve bilateral Karotis
Doppler Duplex Ultrasonografi incelemesi normal
degerlendirildi. Digital Substraksiyon Anjiografi
(DSA) incelemesi normal bulundu. Sag fronto-
parietal kortikosubkortikal yerlesimli lezyondan
yapilan stereotaktik beyin biopsisinde lenfositik
infiltrasyonun gozlendigi nekrotizan vaskiilit tes-
pit edildi ve Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti
tanisi ile uyumlu bulundu.

TARTISMA

Opykiisiinde siirekli bagagrist olan 57 yasmdaki
bu hastada SSS'nin birden ¢ok sistemine iligkin,
uzun streli ve ilerleyici bulgularin yanisira,
belirgin kilo kaybi ve adinami gibi sistemik
etkilenme gortiniimiiniin de olmasi nedeni ile
oncelikle bir paraneoplazi ya da sistemik vaskiilit
distntlmiistiir.

SSS disindaki sistemlere ait muayene ve ince-
lemelerde, sedimentasyon yiiksekligi disinda
bulgu saptanmamistir. Sedimentasyon artis1 pek
cok sistemik hastaligin bulgusu olabilirse de bu
olguda boyle bir neden bulunamamuistir. Anjiografi
ve biopsi ile desteklenmis birgok SSS Anjiiti olgu-
sunda sedimentasyon yiiksekligi saptanmis olup
tedavi ile anlaml diigmeler gortilmiistiir (15).

Hastanin BOS incelemesinde saptanan tek



patoloji  oligoklonal band (OB) pozitifligi
idi.  Serumda  immunglobulinler  yiiksek
bulunmadigindan, intratekal immuglobulin yapim
artist Multipl Skleroz’'u (MS) akla getirmektedir.
OB porzitifliginin MS’e 6zgii olmadig (5), Primer
SSS Anjiitinde de intratekal immunglobulin
yapimu oldugu ve tedavi ile bu sentezin azaldig:
gosterilmistir (12).

Kranial MRI'da ¢ok sayida kiiclik lezyonun
olusu ve beyaz cevheri yeglemesi bazilarinin
ventrikiile dik yerlesimi gibi 0Ozellikler SSS
Demyelinizan Hastaligin1 akla getirmektedir.
Iki yillik ilerleme Gykiisti goz Ontine alindiginda
Primer Progresif Multipl Skleroz ayirici tanida
sorun olusturur. Geg yasta baslamis olmasi ve eslik
eden kilo kaybi1 bu taniy1 zorlamakta oldugundan
ileri incelemeler yapilmas: yoluna gidilmistir. MS
igin ileri yasta baslangig bildirilmisse de (13) bu
oldukca nadirdir. MS’de goriilen MRI lezyonlarini
vaskiilitler basta olmak tizere bir¢ok baska hastalik
da yaratabilir (7,10). Bu yas grubunda aterosklero-
tik kiiciik damar hastaligi bu goriiniimde ilk
akla gelen hastaliktir (10). Hastamizda bu agidan
yapilan incelemeler negatif kalmistir. Primer
Santral Sinir Sistemi Anjiitinde kranial MRI
bulgular1 degiskendir, normal olabilirse de genel-
likle birden ¢ok bilateral gri ve beyaz cevherde
yerlesim gosteren iskemi ile uyumlu lezyonlardir.
Hemoraji veya yer kaplayan lez-yon gozlenen
vakalar bildirilmistir. Degisik derecelerde gado-
linium tutulumu gorilebilir (6).

Serebral anjiografi tanida oldukca onemli yer
tutmaktadir. Primer Santral Sinir Sistemi Anjiitinde,
tipik bulgular vaskulitik olarak bilinen segmental
stenoz, kiiglik ve orta gapl arterlerin anevrizmal
goriiniimii seklindeki diizensizliklerdir. Damarin
kesikmis gibi goriinmesi ya da et-kilenen bolge-
deki kan akiminda azalma saptanmasi da bir
baska anjiografi bulgusudur. Benzer bulgular akut
hipertansif kriz, emboli, enfeksiyon, intravendz
ilag kullanimi, migren, ateroskleroz ve subara-
knoid kanamaya bagh gelisen vazospazm done-
minde de goriilebilir (1,6,10). 1993 yilinda yapilan
bir galismada biopsi ile tanist konmus 31 hastanin
sadece %56’sinda anjiografide patoloji gozlenmis ve
anjiografinin tanida duyarl olmadig1 diisiiniilmiis
(6), 1994 yilinda yapilan bir baska galismada ise 19
hastanin yalnizca ikisinde anjiografi normal bulu-
narak, anjiografinin %90 oraninda tani koymada
duyarli oldugu diistiniilmiistiir (1). Bu olguya digi-
tal substraksi-yon anjiografi incelemesi yapilmis ve
normal bulunmustur.
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Bir Olgu Nedeni le Primer Santral Sinir Sistemi Anjiti

Anjiografi incelemesinin negatif kalmasi ve
kesin tani konulamamast nedeni ile sag fronto-
parietal kortikosubkortikal yerlesimli lezyondan
sterotaktik beyin biopsisi yapildi. Beyin parenkim
dokusunda lenfositik infiltrasyon ve kiiglik dam-
arlarda intramural nekroz odaklar1 ve intramural
debris gozlendi, bu bulgular Primer Santral Sinir
Sistemi Anjiiti tanusi ile uyumlu bulundu.

Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti tedavisinde
steroid tek basma veya immunsupresanlar (sik-
lofosfamid, azotioprin) ile kombine olarak verilme-
ktedir. Tedaviye yanitin oldukca degisken oldugu
gozlenmistir. Bazi vakalarda sadece kortizon
tedavisi ile ¢ok iyi yanitlar alindig1 soylenirken,
P. Moore ve arkadaslar1 kortikosteroide mutlaka
immunsupresan tedavinin eklenmesi gerektigini
belirtmiglerdir (10). Ancak bazi vakalarda kor-
tikosteroid ve immusupressif tedavinin birlikte
kullanilmasina ragmen iyilesme gozlenememistir
(15). Cupps ve arkadaslar1 da yaymladiklar: dort
vakada steroid ve siklofosfamid kombinasyonu ile
hastalarinin stabilize olduklarini bildirmislerdir
(15). Tama yakin diizelme bildiren ¢alismalar da
bulunmaktadir (8). Tedaviye yamit icin erken
taninin ve tutulan damar ¢apinin 6nemini vurgu-
layan galismalar vardir (12,15).

Hastada 90 mg deflazakort ve 50 mg. azotioprin
kombine tedavisi ile iki aylik takipte klinik bulgu-
larda stabilizasyon saptanmakla beraber, belirgin
diizelme gozlenmedi. Geg tani ve tedavinin bu
duruma katkis: olabilir.

Basagrisi, dalgalanan veya ilerleyici birden
cok norolojik sistem bulgusu ile giden ve belirgin
bir neden saptanamayan hastalarda bu tan1 akla
gelmeli, anjiografik incelemenin yanisira lepto-
meninks ve parenkimi birlikte degerlendirmeye
yonelik beyin biopsisi uygulanmalidir (10,11,14).
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