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BİR OLGU NEDENİ İLE PRİMER SANTRAL SİNİR SİSTEMİ ANJİİTİ
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ÖZET

Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti, etyolojisi bilinmeyen, yaygın iskemi ya da tekrarlayan inmeler ile seyreden histolojik 
olarak vasküler inflamasyon ile karakterize olan bir hastalıktır. Tanı için, baağrısı ve birden çok nörolojik sistem tutulu-
munun varlığı ve bunların ilerleyici oluu, sistemik bir inflamasyon ya da enfeksiyonun tespit edilmemesi, anjiografide 
segmental arteryel daralmanın görülmesi veya leptomeningeal/parenkimal beyin biopsisinde vasküler enflamasyonun 
gözlenmesi önemlidir. 57 yaında, iki yıl içerisinde progressif olarak serebellar, piramidal, ekstrapiramidal ve duyu 
sistemlerinin tutulumu ile seyreden, muayene ve laboratuar incelemelerinde Santral Sinir Sistemi tutulumu dıında 
sistemik bulgu tespit edilemeyen bayan hastada stereotaktik beyin biopsisi sonucunda “Primer Santral Sinir Sistemi 
Anjiiti” tanısı konmutur. Magnetik Rezonans Görüntüleme incelemesinde birçok iskemi alanı gözlenmi ve arteryel 
dijital substraksiyon anjiografi incelemesi normal tespit edilmitir. 
Anahtar Sözcükler: Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti-Beyin biopsisi-tanı

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

dekatlarında ortaya çıkar. Akut ya da subakut 
balayabileceği gibi yava seyirli de olabilir. 
Genellikle altı ay ya da daha uzun süreli semp-
tomatik prodromal dönem vardır. En sık gözlenen 
semptomlar; baağrısı, bilisel ilevlerde bozulma, 
bilinç bozuklukları, geçici iskemik atak, hemi-
parezi, kuadriparezi, kranyal nöropati, ataksi ve 
nöbettir (3,8,11). Nadiren subaraknoid kanama, 
intraserebral hemoraji ya da menenjit ilk bulgu 
olabilir. Spesifik bir klinik olmamasına rağmen, 
PACNS için kronik ve progressif seyirli fokal veya 
fokal olmayan nörolojik etkilenme tipiktir. Ate, 
kilo kaybı, artralji, miyalji gibi sistemik nekrotizan 
vaskülitler için spesifik olan sistemik semptomlar 
gözlenmez. Bunların varlığı farklı bir tanıya yön-
lendirir. 

OLGU SUNUMU

57 yaında bayan hastanın görmede bulanıklık, 
ba dönmesi, kollarda ve bacaklarda güçsüzlük 
ikayetleri vardı. Yaklaık 10 yıldır bazen sağ, 
bazen sol tarafa lokalize olan, sıklık ve iddeti 

GİRİ

Önceleri primer olarak Santral Sinir Sistemi 
(SSS) tutulumu ile giden vaskülit “SSS’nin 
Granulomatöz Anjiiti”, “İzole SSS Anjiiti”, gibi 
adlandırılmısa da granulomatöz olmayan 
lezyonların gözlenmesi, gerekse de SSS dıında 
da sistem tutulumu olabileceğini düündüren 
olguların gözlenmesi üzerine, artık “Primer SSS 
Anjiiti” (Primer angiitis of the central nervous 
system: PACNS) terimi kullanılmaktadır (3). 
Nöropatolojik olarak çok sayıda küçük enfarkt ya 
da hemoraji odağı, nadiren de büyük enfarkt ya da 
hemoraji alanları bulunur. Mikroskobik olarak lep-
tomeningeal ve kortikal damarlar etkilenir, küçük 
ve orta büyüklükteki damarların sıklıkla segmen-
tal nekrotizan ve granülomatöz tutulumu vardır. 
Venler olguların %50’sinde etkilenir. Damar 
duvarının lenfositler, histiositler ve/veya çok 
çekirdekli dev hücreler tarafından farklı derece-
lerde infiltrasyonu bulunur (4,9). Klinik bulgular 
nonspesifiktir. Herhangi bir yata balayabilir, 
ancak en sık yaamın dördüncü veya beinci 
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elektrolitler normaldi, atipik hücre gözlenmedi, 
Oligoklonal band (+) saptandı. Serumda immun-
globinler normaldi. EEG’de solda daha belirgin 
olmak üzere her iki hemisferde hafif bioelektrik 
disorganizasyon hali saptandı. Vitamin B12, 
Homosistein ve Folik asit düzeyleri normal 
sınırlardaydı, Hepatit B, Hepatit C antikorları, anti-
kardiolipin IgG ve antikardiolipin IgM antikorları, 
VDRL ve HIV negatifti. Sistemik etkilenme aramak 
amacı ile yapılan Batın USG, Akciğer Bilgisayarlı 
Tomografi incelemesi normaldi. Dermatoloji ve 
göz konsultasyonunda Behçet Hastalığı vb. lehine 
bulgu saptanmadı. Kranial MR incelemesinde 
solda daha belirgin olmak üzere bilateral fron-
toparyetal kortikosubkortikal yerleimli, solda yer 
kaybettirici bir etkinin de gözlendiği T1 ağırlıklı 
incelemede hipodens, T2 ağırlıklı incelemede 
hiperintens lezyon alanları vardı. Bilateral frontal 
periventriküler ve subkortikal beyaz cevherde, 
sentrum semiovalede, korona radiatada, sol kaudat 
nukleusta ve dentat nukleusta en büyüğü 0.5 cm. 
çapında benzer lez-yonlar gözlendi. Lezyonlar 
iskemik olarak yorumlandı. 

Transtorasik Ekokardiografi ve bilateral Karotis 
Doppler Duplex Ultrasonografi incelemesi normal 
değerlendirildi. Digital Substraksiyon Anjiografi 
(DSA) incelemesi normal bulundu. Sağ fronto-
parietal kortikosubkortikal yerleimli lezyondan 
yapılan stereotaktik beyin biopsisinde lenfositik 
infiltrasyonun gözlendiği nekrotizan vaskülit tes-
pit edildi ve Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti 
tanısı ile uyumlu bulundu. 

TARTIMA

Öyküsünde sürekli baağrısı olan 57 yaındaki 
bu hastada SSS’nin birden çok sistemine ilikin, 
uzun süreli ve ilerleyici bulguların yanısıra, 
belirgin kilo kaybı ve adinami gibi sistemik 
etkilenme görünümünün de olması nedeni ile 
öncelikle bir paraneoplazi ya da sistemik vaskülit 
düünülmütür. 

SSS dıındaki sistemlere ait muayene ve ince-
lemelerde, sedimentasyon yüksekliği dıında 
bulgu saptanmamıtır. Sedimentasyon artıı pek 
çok sistemik hastalığın bulgusu olabilirse de bu 
olguda böyle bir neden bulunamamıtır. Anjiografi 
ve biopsi ile desteklenmi birçok SSS Anjiiti olgu-
sunda sedimentasyon yüksekliği saptanmı olup 
tedavi ile anlamlı dümeler görülmütür (15). 

Hastanın BOS incelemesinde saptanan tek

geçtikçe artan baağrısı için hergün günde 
bir adet Ergo preparatı kullandığı öğrenildi. 
Yakınmalarının iki yıl önce ba dönmesi, görme 
bulanıklığı ve dengesizlik olarak baladığı, 
giderek isteksizlik, halsizlik yataktan çıkamama, 
ikayetlerinin eklendiği ve depresyon tanısı ile 
antidepressif tedavi uygulandığı öğrenildi. Bir 
yıl önce hareketlerde yavalama, sağ elde tremor 
nedeni ile L-Dopa verildiği, zaman içerisinde önce 
sağ kol ve bacağında ardından sol kol ve bacakta 
güçsüzlük ikayetlerinin ortaya çıktığı ve yatağa 
bağımlı hale geldiği öğrenildi. Özgeçmiinde ve 
soygeçmiinde özellik saptanmadı. Günde 10 adet 
sigara kullandığı ancak iki yıldır bıraktığı öğrenildi. 

Kliniğe yatıında yirmi kilo kaybı olduğu 
öğrenilen hasta, adinamik, soluk ve kaektik 
görünümde idi. Sistem muayenelerinde patolojik 
özellik saptanmadı. 

Nörolojik muayenede bilinç açık, koopere idi, 
yer, zaman, kii oryantasyonu tamdı, hipofonik 
konuuyordu, afazi saptanmadı. Sağda afferent 
pupil defekti ve sağda daha belirgin bilateral optik 
disk solukluğu tespit edildi. Göz hareketleri dört 
yöne serbestti, sağ göz konjugasyon yapamıyordu. 
Sol nazolabial sulkus silik, uvula orta hatta, bila-
teral palatal ark düük, öğürme refleksi azalmı 
olarak saptandı. Distallerde daha belirgin olmak 
üzere kas gücü sağ üst ekstremite 4/5, sağ alt 
ekstremite 2/5, sol üst ekstremite –5/5, sol alt 
ekstremite 3/5 olarak bulundu. Derin tendon 
refleksleri tüm ekstremitelerde hiperaktif, TCR 
bilateral ekstansör yanıtlıydı. Sağda daha belir-
gin olmak üzere dört ekstremitede fleksör tonus 
artıı gözlendi. Bilateral Ail Klonusu vardı. 
Hoffman bilateral (+), çene refleksi artmı olarak 
değerlendirildi, Karın cildi refleksi üç kadranda 
alınamıyordu. Palmomental refleks bilateral 
(+) olarak saptandı. Sağ elde istirahat halinde 
saniyede yedi sekiz frekanslı, küçük amplitüdlü 
tremor gözlendi. Glabellar Tap Refleksi (+) olarak 
değerlendirildi. Sağda yüzü de içine alan hemi-
hipoestezi saptandı, vibrasyon duyusu alt ekstre-
mitelerde azalmıtı. Otururken arkaya düme 
eğiliminde idi. Sağ kolda pareziyi aan dismetri ve 
disdiadokinezi vardı. Alt ekstremitelerde serebel-
lar testler parezi nedeni ile yaptırılamadı. Ayağa 
kalkamadığından yürütülemedi. Otonom sinir 
sistemi muayenesinde patolojik özellik gözlenmedi.

 Rutin laboratuar incelemeleri 97mm/saat 
tespit edilen sedimentasyon hızı dıında normaldi. 
FANA (-) idi. BOS basıncı 200 mmH2O, berrak, 
hücre yok, protein 41 mg, Pandy (-), glukoz ve
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Bir Olgu Nedeni İle Primer Santral Sinir Sistemi Anjiti

Anjiografi incelemesinin negatif kalması ve 
kesin tanı konulamaması nedeni ile sağ fronto-
parietal kortikosubkortikal yerleimli lezyondan 
sterotaktik beyin biopsisi yapıldı. Beyin parenkim 
dokusunda lenfositik infiltrasyon ve küçük dam-
arlarda intramural nekroz odakları ve intramural 
debris gözlendi, bu bulgular Primer Santral Sinir 
Sistemi Anjiiti tanısı ile uyumlu bulundu. 

Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti tedavisinde 
steroid tek baına veya immunsupresanlar (sik-
lofosfamid, azotioprin) ile kombine olarak verilme-
ktedir. Tedaviye yanıtın oldukça değiken olduğu 
gözlenmitir. Bazı vakalarda sadece kortizon 
tedavisi ile çok iyi yanıtlar alındığı söylenirken, 
P. Moore ve arkadaları kortikosteroide mutlaka 
immunsupresan tedavinin eklenmesi gerektiğini 
belirtmilerdir (10). Ancak bazı vakalarda kor-
tikosteroid ve immusupressif tedavinin birlikte 
kullanılmasına rağmen iyileme gözlenememitir 
(15). Cupps ve arkadaları da yayınladıkları dört 
vakada steroid ve siklofosfamid kombinasyonu ile 
hastalarının stabilize olduklarını bildirmilerdir 
(15). Tama yakın düzelme bildiren çalımalar da
bulunmaktadır (8). Tedaviye yanıt için erken 
tanının ve tutulan damar çapının önemini vurgu-
layan çalımalar vardır (12,15). 

Hastada 90 mg deflazakort ve 50 mg. azotioprin 
kombine tedavisi ile iki aylık takipte klinik bulgu-
larda stabilizasyon saptanmakla beraber, belirgin 
düzelme gözlenmedi. Geç tanı ve tedavinin bu 
duruma katkısı olabilir. 

Baağrısı, dalgalanan veya ilerleyici birden 
çok nörolojik sistem bulgusu ile giden ve belirgin 
bir neden saptanamayan hastalarda bu tanı akla 
gelmeli, anjiografik incelemenin yanısıra lepto-
meninks ve parenkimi birlikte değerlendirmeye 
yönelik beyin biopsisi uygulanmalıdır (10,11,14). 
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patoloji oligoklonal band (OB) pozitifliği 
idi. Serumda immunglobulinler yüksek 
bulunmadığından, intratekal immuglobulin yapım 
artıı Multipl Skleroz’u (MS) akla getirmektedir. 
OB pozitifliğinin MS’e özgü olmadığı (5), Primer 
SSS Anjiitinde de intratekal immunglobulin 
yapımı olduğu ve tedavi ile bu sentezin azaldığı 
gösterilmitir (12). 

Kranial MRI’da çok sayıda küçük lezyonun 
oluu ve beyaz cevheri yeğlemesi bazılarının 
ventriküle dik yerleimi gibi özellikler SSS 
Demyelinizan Hastalığını akla getirmektedir. 
İki yıllık ilerleme öyküsü göz önüne alındığında 
Primer Progresif Multipl Skleroz ayırıcı tanıda 
sorun oluturur. Geç yata balamı olması ve elik 
eden kilo kaybı bu tanıyı zorlamakta olduğundan 
ileri incelemeler yapılması yoluna gidilmitir. MS 
için ileri yata balangıç bildirilmise de (13) bu 
oldukça nadirdir. MS’de görülen MRI lezyonlarını 
vaskülitler bata olmak üzere birçok baka hastalık 
da yaratabilir (7,10). Bu ya grubunda aterosklero-
tik küçük damar hastalığı bu görünümde ilk 
akla gelen hastalıktır (10). Hastamızda bu açıdan 
yapılan incelemeler negatif  kalmıtır. Primer 
Santral Sinir Sistemi Anjiitinde kranial MRI 
bulguları değikendir, normal olabilirse de genel-
likle birden çok bilateral gri ve beyaz cevherde 
yerleim gösteren iskemi ile uyumlu lezyonlardır. 
Hemoraji veya yer kaplayan lez-yon gözlenen 
vakalar bildirilmitir. Değiik derecelerde gado-
linium tutulumu görülebilir (6). 

Serebral anjiografi tanıda oldukça önemli yer 
tutmaktadır. Primer Santral Sinir Sistemi Anjiitinde, 
tipik bulgular vaskulitik olarak bilinen segmental 
stenoz, küçük ve orta çaplı arterlerin anevrizmal 
görünümü eklindeki düzensizliklerdir. Damarın 
kesikmi gibi görünmesi ya da et-kilenen bölge-
deki kan akımında azalma saptanması da bir 
baka anjiografi bulgusudur. Benzer bulgular akut 
hipertansif kriz, emboli, enfeksiyon, intravenöz 
ilaç kullanımı, migren, ateroskleroz ve subara-
knoid kanamaya bağlı gelien vazospazm döne-
minde de görülebilir (1,6,10). 1993 yılında yapılan 
bir çalımada biopsi ile tanısı konmu 31 hastanın 
sadece %56’sında anjiografide patoloji gözlenmi ve 
anjiografinin tanıda duyarlı olmadığı  düünülmü 
(6), 1994 yılında yapılan bir baka çalımada ise 19 
hastanın yalnızca ikisinde anjiografi normal bulu-
narak, anjiografinin %90 oranında tanı koymada 
duyarlı olduğu düünülmütür (1). Bu olguya digi-
tal substraksi-yon anjiografi incelemesi yapılmı ve 
normal bulunmutur.
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