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OLGU SUNUMU CASE REPORT
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OZET

Santral sinir sisteminin (SSS) primer vaskiiliti santral sinir sistemi ile simirli, nadir goériilen bir vaskiilit olup, daha ¢ok orta
yas erkeklerde goriiliir. Primer SSS vaskiiliti genellikle basagrisi, demans, inme, multifokal yaygin noérolojik belirtiler
seklinde prezente olur. Hastalik 6zellikle leptomeningeal ve kortikal kii¢iik orta boy arterleri tutar. Daha 6ncesinde bilinen
herhangi bir norolojik hastalik dykiisii olmayan 43 yasindaki erkek hasta 3 yildir mevcut olan progresyon gosteren
unutkanlik ve basagrisi sikayetleri mevcutmus. Hasta tekrarlayan sag fokal baslangich sekonder jeneralize tonik klonik
nébet klinigi nedeniyle tarafimiza basvurdu. Takibi sirasinda konvulsif status epileptikus tablosu gelisince yogun bakim
linitesine alindi. Status tablosunun gerilemesinin ardindan yapilan nérolojik muayenede sag hemiparezi, motor afazi ve
sag babinski pozitifligi saptandi. Diffiizyon manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) sol MCA sulama alaninda kortikal
diffiizyon kisitlanmalar:1 saptandi. EEG’de zemin aktivite yavashgi ve epileptiform olarak iki tip bozukluk izlendi. Kan
biyokimyasi, hemogram, kan sedimantasyon hizi, CRP ve vaskiilit markerlarinda herhangi bir patoloji saptanmadi.
Hastanin beyin MRG'sindeki bulgular radyoloji ile konsiilte edildi ve santral sinir sistemi vaskiiliti ©ntanisi
ile serebral dijital substraksiyon anjiyografi (DSA) yapildi. Distalde belirgin olan vaskiiler yatakta diizensizlikler ve baziller
arter tepesinde fuziform anevrizma saptandi. Hasta romatoloji ile konsiilte edildi ve mevcut bulgularla santral sinir sistemi
vaskiiliti tanisi konuldu. Hastaya taniy1 kesinlestirmek icin biyopsi yapilamadi. Tedavi olarak pulse steroid ve
siklofosfamid baslandi. Tekrarlayan inme ve status epileptikus etyolojisinde nadiren de olsa primer santral sinir sistemi
vaskiilitinin rol oynayabilecegini hatirlatmak amaciyla bu olgu sunulmaya deger bulunmustur.

Anahtar Sozciikler: Primer santral sinir sistemi vaskiiliti, status epileptikus.

A CASE OF PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM VASCULITIS WHO
PRESENTED WITH STATUS EPILEPTICUS
ABSTRACT

Primary central nervous system vasculitis (PCNV) is limited with central nervous system and rare vasculitis that mostly
seen in middle-aged men. PCNV vasculitis is usually presented that headache, dementia, stroke and multifocal common
neurological symptoms. PCNV especially involves small medium-sized leptomeningeal and cortical arteries. 43 years old
male patient who have been progressive forgetfulness and headache for 3 years. He applied with recurrent that before
starting right focal and than sprawling whole body which generalized tonic-clonic seizures to us. During management that
he was transfered to the intensive care unit due to status epilepticus (SE). Later than we found right hemiparesis, motor
aphasia and right babinski positivity in neurologic examination. Diffusion restriction was revealed in left MCA territory in
diffusion magnetic resonance imaging (MRI). EEG showed two types abnormality that a slow background ritm and
epileptiform activity. Biochemistry of blood, complete blood count, blood sedimentation rate, CRP and markers of
vasculitis were found in the normal range. Cerebral anjiography revealed that irregularities in the distal vascular areas and
fusiform aneurysm at the top of basilar artery. He was consulted with rheumatology and diagnosed central nervous
system vasculitis with the existing findings. Biopsy couldn't be taken from the brain to verify the diagnosis. Finally, we
applied treatment that pulse steroid and cyclophosphamide to patient. This case has been presented due to emphasize
that PCNV rarely may play a role in the etiology of recurrent stroke and status epilepticus.
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Geyik ve ark.

GIRiS

Santral sinir sisteminin (SSS) izole anjiiti
SSS'ne lokalize olup etyolojisi tam olarak
aydinlatilamamustir. Hastaligin klinik

prezentasyonu SSS'de tuttugu alana bagh olarak
degisir. Ayrica primer santral sinir sistemi
vaskiiliti (PSSV) immunosupresif tedaviye iyi yanit
verebilen inflamatuar kokenli bir vaskiiler
kaynakli  hastaliktir ~ (1). Daha  onceleri
graniilomatdz lezyonlarin sik goriilmesi nedeniyle
“SSS'nin Granulomatoz Anjiiti” olarak
adlandirlmistir. Ancak daha sonra granulomatoz
olmayan lezyonlarin goézlenmesi ve SSS disinda
diger sistem tutulumu olabilecegini diisiindiiren
olgularin goézlenmesi lzerine, artik “Primer SSS
Anjiiti” (PACNS: Primer angiitis of the central
nervous system) terimi kullanilmaktadir (2). ilk
kez 1950'lerde tanimlanmistir (3). Siklikla 4. ve 6.
dekatta goriiliir (4). Basagrisi en yaygin goriilen
semptomdur (5). Konfiizyon sik gériilen non-fokal
bir anormalliktir. Hemiparezi ise konfiizyondan
sonra en sik prezentasyon seklidir. Diger fokal
semptomlardan ataksi, afazi ve fokal nobetler
nispeten daha sik olmakla birlikte hemen her tirli
norolojik semptom gorilebilir (6). Multifokal
inmeler hastaligin nispeten daha seyrek goriilen
klinik prezentasyon seklidir (1,6). PSSV'de sadece
iskemik inme degil ayni zamanda da % 15 sikllikla
hemorajik inme goriiliir (6). Hastalik akut ya da
subakut baslayabilecegi gibi yavas seyirli de
olabilir (2,6). Vakalarin ¢ogunda progressif seyir
izlenirken bir kisim olguda ise remisyon ve
relapslar izlenir (6). PSSV'de sistemik semptomlar
ve sistemik vaskilit bulgular1 bulunmaz (3).
Sistemik vaskiilit nedenlerinin dislanabilmesi i¢in
ayrintili  klinik ve laboratuvar incelemeleri
yapilmalidir (1). Baz1 yayinlar aksini iddia etsede
BOS'ta hafif lenfositik pleositoz ve hafif protein
artis1 gibi nonspesifik 6zellik gosterebilir (1,6).
Serebral anjiyografi vaskiiliti géstermede yardimci
olabilir (7). MRG anjiografi diisiik rezoliisyonu
nedeniyle tanida pek yarar saglamaz (6). Kesin
tan1 kortikal biyopsi olup biyopsi materyali
leptomeninksin  damarsal yapilarinda igine
almalidir (1). Mikroskobik olarak leptomeningeal
ve kortikal damarlar etkilenir (2,3). Venler,
olgularin  %50'sinde etkilenir (2). Damar
duvarinin, lenfositler, histiositler ve/veya c¢ok
cekirdekli dev  hiicreler tarafindan farkh
derecelerde infiltrasyonu  goriilebilir  (2).
Inflamasyona  sekonder olarak okliizyon ve

Tiirk Beyin Damar Hastaliklar1 Dergisi 2014; 20 (3): 106-111

107

hemoraji gelisebilir (4,6). Daha genis damarlar da
etkilenebilmekle birlikte asla kii¢iik ¢capli damarlar
kadar yaygin olarak tutulmazlar (4,6). Bir¢ok
otopsi vakasinda bulunmasina ragmen dev
hiicrelerin goriilmesi tani i¢in sart degildir (6).
1983'de Cupps ve arkadaslar1 (3) sitotoksik
ajanlar ve kortikosteroidleri uygulayarak primer
santral sinir sistemi vaskiilitini bagsarili bir sekilde
tedavi ettiler. Gliniimiizde SSS vaskilitinin
heterojen Kklinik seyir gosterdigi bilinmektedir. Bu
vakada konvulzif status epileptikus klinik tablosu
ile tarafimiza basvuran ve daha sonra yapilan
tetkikler ile primer SSS anjiti tanis1 konulan 43
yasindaki bir olgu sunulmustur.

OLGU

Daha 6ncesinde bilinen herhangi bir norolojik
hastalik o6ykiisii olmayan 43 yasindaki erkek
hastanin 3 yildir mevcut olan ve progresyon
gosteren unutkanlik ve ara ara olan basagrisi
sikayetleri mevcuttu. Bu sikayetleri nedeniyle
daha once herhangi bir merkeze basvurmamis.
Hasta tekrarlayici sag fokal baslangich sekonder
jeneralize tonik klonik nobetler nedeniyle
klinigimize basvurdu. Takibi sirasinda konvulsif
status epileptikus tablosu gelismesi nedeniyle
yogun bakim initesine alindi. Hastaya status
tablosundayken tekrarlayan dozlarda 10 mg IV
diazepam uygulandi. 15 mg/kg dozda fenitoin
ampul IV yiiklemesi yapildi ve ardindan idame
tedaviye gecildi. Kranial MRG'da diffiizyon agirhikli
sekansta sol MCA sulama alaninda kortikal
diffiizyon kisitlanmalari saptand: (Resim 1).

Hastaya iskemik inme nedeniyle
asetilsalisilik asit 300 mg /giin baslandi. EEG' de
zemin aktivite yavashigl ve epileptiform anormallik
olmak tizere iki tip bozukluk izlendi (Resim 2).

Status epileptikus tablosunun gerilemesinin
ardindan yapilan nérolojik muayenede sag
hemiparezi, motor afazi ve sag babinski pozitifligi
saptandi. Genel durumu diizelen hastanin kan
biyokimyasi, tam kan sayimi, eritrosit
sedimentasyon hizi  (ESH), CRP, vaskiilit
markerlari, hiperkoagiilopati tetkiklerinde
herhangi bir patoloji saptanmadi. Daha sonra
takiplerinde sag fokal baslangich sekonder
jeneralize tonik klonik ndbetleri olan ve tekrar
konvulsif status epileptikus tablosu gelisen hasta
yogun bakim {initesine tekrar alindi. Tekrarlayan



Resim 1. Diffiizyon MRG'de sol MCA sulama alanina uyan
bélgede diffiizyon kisitlamasi.

Resim 2. EEG'de zemin aktivite yavashgl ve epileptiform
anormallikten olusan iki tip bozukluk.

dozlarda 10 mg iv diazepam uygulandi. Fenitoin
tedavisine levatirasetam 500 mg 2X1 iv olarak
eklendi. Yeni cekilen difflizyon MRG'de sol PCA
sulama alaninda difiizyon kisitlanmasi izlendi.
Kontrol diffiizyon MRG'de sol PCA sulama alaninda
difiizyon kisitlanmasi izlendi (Resim 3).

EEG'de zemin aktivite yavashgl izlendi
paroksismal aktiviteye rastlanmadi (Resim 4).

Status epileptikus tablosunun gerilemesinin
ardindan yapilan ndrolojik muayenede yeni
gelisen sag homonim hemianopsi saptandi.
Hastanin beyin MRG'indeki bulgular radyoloji ile
konsiilte edildi ve santral sinir sistemi vaskiiliti 6n
tanisi ile hastanin kranial MRG anjiografisi yapildi.
Kranial MRG anjiografide sol MCA'nin M4-5
distal dallarinda kontralateral hemisferle
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Resim 3. Diffiizyon MRG'de sol PCA sulama alaninda akut
diftizyon kisitlanmasi.

Resim 4. EEG'de zemin aktivite yavashgu.

kiyaslandiginda kortikal dallanma azalmasi
izlendi. Ardindan serebral DSA yapildi. Serebral
DSA'da distalde belirgin olan vaskiiler yatakta
duzensizlikler ve baziller arter tepesinde fuziform
anevrizma saptandi (Resim 5).

Sistemik vaskiilit ekartasyonu acisindan
hastanin yapilan transtorasik ekokardiyografi,
renal renkli doppler usg ve tekrarlanan sistemik
vaskiilit tetkikleri normal bulundu. Hasta
romatoloji ile konsiilte edildi ve mevcut bulgularla
santral sinir sistemi vaskiliti tanis1 konuldu.
Hastanin tanisim1 kesinlestirmek icin biyopsi
yapillamadi. Tedavi olarak hastaya 5 giin 1000
mg/giin  pulse steroid tedavisi sonrasinda
1 mg/kg/gliin oral metilprednizolon ile idame
tedaviye gecildi. Ek olarak siklofosfamid 500
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Resim 5. DSA'da selektif lateral ICA enjeksiyonunda solda
parietal arka bolgede parankim fazinda vaskiilaritede azalmis
alanlar (yildiz) ve vaskiiler yataklarda diizensizlik ve kesilme
(oK) izlenmektedir.

mg/giin iv baslandi. Hastanin tedavisinin
baslamasindan sonraki 3 ay boyunca yeni bir akut
vaskiilit atagl izlenmedi.

TARTISMA

Olgu sunumunda ayrintih olarak sunulan
gen¢ hastada konvulzif status epileptikus ve
tekrarlayan inme ataklarinin olmasi ayirici tanida
bir¢ok durumun diistintilmesini gerekli
kilmaktadir. Geng¢ stroke etyolojisinde bircok
neden bulunmaktadir. Geng¢ hastalarda ozellikle
kardiyak, hematolojik, vaskilitik durumlar
oncelikle dislanmahdir. Olgumuzda bu nokta
dikkate alinmis ve yapilan degerlendirmelerimizde
bu y6nde herhangi bir bulgu elde edilememistir.
Oncelikle kiiciik ve orta capli damarlan tutabilen
vaskiilit tiirlerinde olan poliarteritis nodoza (PAN)
yoniinden arastirildi. PAN'Il hastalarin %23'linde
SSS semptomlar1 (inme, ndobet, mental durum
degisiklikleri) eslik eder (8). Hastaligin sistemik
bulgular1 arasinda deri, bobrekler, eklemler,
akcigerler, kalp tutulumu goriliir (8). Olgumuzda
bu yonde bulgular elde edilemedi. Gérece daha sik
goriilen ve SSS'ni tutabilen diger bir vaskiilit
nedeni sistemik lupus eritematozustur (SLE).
SLE'nin SSS tutulumunda basagrisi, davranis
degisikligi, kognitif bozukluk, akut konfiizyon,
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psikotik hastaliklara ve daha nadiren de inmeye
neden olabilir (9). SLE hastalarinda ANA ve
ozellikle ¢ift sarmalli DNA (ds DNA) antikorlar1 ve
lupus hiicresi pozitiftir. Olgumuz SLE yo6niinden
ayrintil  bir sekilde arastinlmistir ancak SLE
disiindiirecek  herhangi  bir  bulgu elde
edilememistir. Ozellikle akcigerler, bébrek ve tist
solunum yollarinin 6n planda tutuldugu Wegener
graniilomatoziside (WG) de bir baska vaskiilit
nedenidir. WG’'de oral iilserler, piirilan nazal
akinti, akciger grafisinde nodiiller, infiltrasyon
veya kaviteye ait bulgular, mikrohematiiri WG'nin
stk goriilen ozellikleridir (9). WG'nin SSS
tutulumunda inme ve nébetler goriilebilir.
Olgumuzda sayillan bu 0dzelliklerin higbirinin
olmamasi ve WG tanisinda onemli olan baz
antikorlarin (c-ANCA, p-ANCA) negatif olmasi
sebebiyle WG tanisindan uzaklasilmistir. Hastanin
klinik seyri ve laboratuvar bulgular1t goézden
gecirildiginde diger vaskiilit tipleri (dev hiicreli
arterit, Behget hastaligi, Sjogren sendromu) ve
vaskiilit yapabilen bazi enfeksiy6z nedenler (sifiliz,
AIDS...vs) ayrintili incelemeler ile dislanmistir.
Primer SSS vaskiiliti SSS'ni izole olarak tutan bir
hastalikliktir. PSSV'nin patogenezi tam olarak
anlasilamamistir (3). Primer SSS anjiiti ilk kez
1959 yilinda Cravioto tarafindan tanimlanmistir ve
siklikla 4. ve 6. dekatta gorilir (4). Primer SSS
anjiiti nadir bir hastalik olup tahmini insidansi
1:2000, 000 dir (10). Basagrisi ve konfiizyon gibi
nonspesifik semptomlar en sik bagvuru sekilleridir
(6). Konfiizyondan sonra en yaygin prezentasyon
hemiparezi olup diger fokal semptomlardan ataksi,
afazi ve nobetler nispeten daha sik olmakla birlikte
hemen her tiirli nérolojik semptom olusabilir (6).
Daha az siklikla miyelopati, demans ve kranial
noropati goriilebilir (4).

inme ve kalic1 nérolojik defisit hastalarin %
40'inda goriiliirken gecici iskemik atak orani %30
-50'dir (11). Ayrica nonspesifik viziiel sikayetler
yaklasik olarak % 15 hastada olusabilir. Okiiler
motor sinirler, optik sinir ve gorme alani defisitleri
daha az olarak gorilebilir (6). Olgumuzda
herhangi bir viziiel sikayet ve bulgu saptanmadi.
PSSV hem parankimde hemde meninkslerde orta
ve kiiciik boy arterlerin ve venlerin tutulumuyla
seyreder. Ancak biiyiik damarlar da tutulabilir.
Klasik seyir progressif, kiimiilatif ve multifokal
disfonksiyon seklinde olmasina ragmen hatir
sayilir miktarda da farkh klinik prezentasyonlar
goriilebilir (4,6). Olgumuzda 3 yildir devam eden



unutkanlik sikayeti ve tekrarlayan basagrisi
mevcuttu. Genel medikal ve laboratuar
arastirmalarinda dikkate deger bir bulgu yoktur.
Bir¢ok vakada ESH yiiksekligi olabilirse de durum
temporal arteritteki gibi degildir. Laboratuar
tetkikleri sistemik vaskiilit, neoplazi, enfeksiyon ve
diger alternatif tanilar1 dislamak igin kullanilir.
EEG ve beyin BT nonspesifik olmakla birlikte
siklikla anormaldir. MRG olgularin %90'inda
anormaldir ancak spesifik bir 6zellik gostermez
(6,11). MRG'de bilateral, yaygin hem gri hem de
beyaz cevheri tutan lezyonlar bulunur. infarktiisler
en c¢cok derin beyaz cevherdedir (12). Primer
parenkimal kanama veya diisiik evreli gliomay1
taklit eden lezyonlar bulunabilir (7). Bizim
olgumuzda ilk EEG'de zemin aktivite yavashg: ve
epileptiform olarak iki tip bozukluk izlendi. Ikinci
EEG'de ise zemin aktivite yavashgl saptandi.
Diffiizyon MRG'da 6nce sol MCA sulama alaninda
sonraki g¢ekilen PCA sulama alaninda da diffiizyon
kisitlanmasi goriildii. Serebral anjiografi tanida
oldukg¢a onemli yer  tutmaktadir (2).
Anjiografideki tipik wvaskiilit bulgular;; damar
duvarindaki yaygin segmental degisikliklerdir.
Kiiciik anevrizmalar goriilebilir ancak bunlar
konjenital sakkiiler anevrizmalarin sik gorildigi
yerlerin daha distaline yerlesmistir. Ayrica atrial
miksoma ve infektif endokardite sekonder
olanlardan ayrilamazlar (6). Ancak olgumuzda
yapilan kardiyak incelemede atrial miksoma ve
infektif endokardit ekarte edilmistir. Genis damar
okliizyonu nadir olup olgumuzda sol MCA
okliizyonu  gorilmistiir. Vakamiza  yapilan
anjiografide distalde belirgin olan vaskiiler yatakta
diizensizlikler ve baziller arter tepesinde fuziform
anevrizma saptandi. BOS'ta hafif lenfositik
pleositoz ve hafif protein artisi bulunur (1). Bazen
BOS’ta oligoklonal bant ve artmis immunglobulin G
indeksleri ile karsilasilabilir. Benzer sekilde glukoz
diizeyi diisiik ve mikrolitrede birkag yiiz 16kosit
goriilebilir. BOS analizinin en 6nemli rolii SSS
enfeksiyonunu ve neoplaziyi dislamaktir (6). Son
zamanlarda tipik anjiografi bulgularinin yani sira
diger durumlarin dislanmasi tamn icin yeterli kabul
edilmektedir (4). Kesin tani kortikal biyopsi ile
konulabilir (1). Beyin biyopsisinde alinan
materyal leptomeninksleri de igermelidir. Biyopsi
alinacak uygun lezyon yoksa o zaman dominant
hemisferin  frontal ya da temporal kutuplari
orneklenmelidir. Acik biopsi ile daha biiyiik
materyal elde edilmesi daha tercih edilse de
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sterotaksik biyopsi ile sistematik karsilastirmali
calisma yoktur (6). Olgumuzda BOS incelemesi ve
beyin biyopsisi yapilamamistir. Calabrese'ye (1)
gore PSSV tamist koymak icin su ozellikler
olmalidir: Baska sebeple aciklanamayan
kazanilmis defisit olmasi (2) biyopsi materyalinde
vaskiilit bulgular1 saptanmasi veya (3) serebral
anjiogramda karakteristik vaskiilit bulgular:
gozlenmelidir (3). Hastada tipik anjiografik
bulgularinin olmasl, rekiirren inme oykiisii ve
sistemik hi¢bir tutulumu olmamasi lizerine primer
SSS anjiiti tanist konulmustur. Salvarani ve
arkadaslarinin  (12) yaptign ve 101 vakanin
incelendigi calismasinda benzer klinik bulgulari
olan hastalarda hem serebral anjiografinin hemde
ve biopsinin dogru tam koymada yiiksek oranda
etkili bulunmustur. Tedaviye yanitin oldukc¢a
degisken oldugu gozlenmistir. Bazi vakalarda
sadece kortizon tedavisi ile ¢ok iyi yamtlar
alinmasina ragmen P. Moore ve arkadaslart (2)
kortikosteroide mutlaka immunsupresan
tedavinin eklenmesi gerektigini belirtmislerdir. Biz
bu olguda konvulzif status epileptikus nedeniyle
basvuran ve yapilan incelemelerde takibinde iki
kez akut inme geciren bu olguda nadir bir sebep
olan primer SSS anjiitinin akilda tutulmasi
gerektigini vurgulamak icin sunulmaya deger
bulunmustur.
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