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CADASIL’'DE YUKSEK REZOLUSYONLU MANYETIK REZONANS GORUNTULEME: OLGU RESMI

HIGH RESOLUTION MAGNETIC RESONANCE IMAGING IN CADASIL: A CASE VIGNETTE
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Sayin editor, CADASIL’in en belirleyici MRG bulgusu T2

CADASIL tipik olarak erken yetiskin donemde agirlikli ve FLAIR sekanslarinda birlesim gosteren,
kendini belli eden migrendéz bas agrisi, rekiiren simetrik ve yaygin hiperintens lezyonlardir
lakiiner inmeler, epilepsi, vaskiiler demans, apati, (iskemik lokoensefalopati) (4). Bazal ganglia ve
psodobulber palsi ve organik psikiyatrik talamus tutulumu siktir. Pons ve korpus kallozum
semptomlarla Kkarakterize herediter bir Kkiigiik da nadir olmayarak etkilenir. Anterior temporal
damar hastaligidir (1). Aile 6ykiisii pozitif olan ve lob ve eksternal kapsiiliin ilk tutulan bolgeler
vaskiiler risk faktorleri goreceli olarak hafif veya oldugu ve zamanla tamamen etkilendigi iyi
hi¢ bulunmayan olgularda manyetik rezonans dokiimante edilmis tipik bir 6zelliktir. iki bélge de
goriintiilemelerde (MRG) orantisiz beyaz cevher olgularin  yaklasik %90’inda genis o6lglide
hastalig1 varsa akla gelen ve asina olunan bir etkilenmistir (5). CADASIL'de korteks ve u-lifleri
tanidir. Ulkemizden de son 20 yilda cok sayida tipik olarak korunur. Oksipital ve orbitofrontal
olgu ve olgu serisi bildirimi yapilmistir ve nadir subkortikal beyaz madde tutulumu da goreceli
degildir (2,3). olarak daha seyrektir (6).

CADASIL olduk¢a o6zel MRG ozellikleri Lakiner infarklar klinik semptomlarla yakin
gostermektedir ve lezyon paterni ile sendromu korelasyon gosterir ve siklikla lokoensefalopati
tanimak pek ¢ok olguda miimkiindiir. Sunulan 59 sinir zonlarinda yerlesir (Periferik lakiin). Bu ayirt
yasindaki erkek olgunun ailesinde NOTCH3 geni ettirici bir dzelliktir (7). CADASIL'de lakiinlerin
exon-19'da C.3043T>C (p.Cys1015Arg) mutasyonu sekilleri degisken ve boyutu da biyik olma
saptanmis olup ilki 8 yil 6nce olan tekrarlayan egilimindedir. Akut lakiiner lezyonlar
inmeler sonrasi tam almistir. Babaanne, hala, semptomatik olabilecegi gibi tamamen
kardesleri ve c¢ocuklarinda CADASIL tanisi asemptomatik olgularin takip MRG’lerinde de
mevcuttur. Sigara icmeye devam eden ve saptanabilmektedir.
klopidogrel almaktayken gelisen sag tarafli Serebral mikrokanamalar CADASIL
hemihipoestezi nedeniyle elde olunan 3T MRG olgularinin %45 kadarinda izlenir ve tipik dagilhim
bulgular1 sunulmustur (Resim 1 ve 2). gostermez (6).
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Oziim ve ark.

Resim 1. A: T2 aksiyel: Arkuat (u) liflerin korundugu difiiz subkortikal l6koensefalopati,
periferik lokalizasyon gosteren lakiiner enfarktlar [kirmizi ok], Cok sayida sentral lakiiner
enfarkt ve etat crible; B: FLAIR (Fluid-attenuated inversion recovery): Difiiz 16koensefalopati,
eksternal kapsiillerin simetrik tutulumu [Sar1 oklar], Kronik ve subakut santral lakiiner
enfarktlar [Kirmiz1 oklar]; C-D. T2 ve FLAIR aksiyel: Anterior temporal l6koensefalopati [Sar1
acik uglu ok], marginal perivaskiiler mesafe dizileri (Kutucuk: Bir iist kesit, A¢ik u¢lu kirmizi
oklar), Pons yerlesimli lakiiner enfarktlar [Sar1 ok]; E: SWI (Susceptibility weighted imaging):
Sag oksipital mikrokanama [Yesil ok], santral ve periferik lakiinler [Kirmizi ok]; F: DAG
(Diftizyon agirlikli goriintiileme): Sag frontal subkortikal akut lakiiner enfarkt [Yesil ok], sentral
ve periferik lakiinler [Kirmizi ok]. 3T Manyetik rezonans goriintiileme.
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CADASIL’de MR goriintiileme

subkortikal 16koensefalopati, periferik lokalizasyon gosteren lakiiner infarktlar [kirmizi ok]; B:
ASL (Arterial spin labeling MR perfusion): Bilateral parietal kortikal hipoperfiizyon [Beyaz a¢ik
oklar]; C: Koronal T2 sekans:: Difiiz 16koensefalopati, ¢ok sayida yer yer konglomerat yapan
kronik periferik ve sentral lakiiner infarktlar [Kirmizi oklar], zincir tarzi dizilim yapan genislemis
perivaskiiler mesafeler [Sar1 agik uglu oklar]; D: SWI (Susceptibility weighted imaging): Peri-
Dentat hipointensite [Beyaz Oklar]. 3T Manyetik rezonans goriintiileme.

CADASIL'de perivaskiiler bosluk say1 ve
hacmi belirgin olarak artmistir. Bazal ganglia
yerlesimli "état criblé" (veya status cribrosum)
siklikla gozlenen bir bulgudur. Perivaskiiler
bosluklarin temporal tip basta olmak iizere
kortikosubkortikal marginal yerlesimi ve kolye
tarzi zincir olusturmasi CADASIL'in en kendine has
goriintiileme bulgusudur (6).

CADASIL’de subkortikal lezyonlarin yol actig1
kortikal diskonneksiyon nedeniyle serebrokortikal
hipometabolizma ve eslik eden hipoperfiizyon yol
gosterici diger goriintiileme bulgusudur (8).

Temporal lob ucu ve eksternal kapsiiliin
orantisiz tutulumu, mikrokanamalar ve ¢ok sayida
ve genislemis perivaskiiler bosluklarin birlikte
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varligi CADASIL tanisini akla getirir. Ama, periferik
lakiin, kavsak lokalizasyonunda zincir tarzinda
dizilen perivaskiller bosluklar ve kortikal
hipometabolizma, hele de birlikte iseler, hastalik
icin tanisaldir. Yani, bir kere goren bir daha
unutmaz.
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