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SANTRAL SINIR SISTEMININ "iZOLE ANGHTIS™"i
PEDIATRIK YAS GRUBUNDA BiR OLGU SUNUMU*
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OZET .

~ Santral sinir sisteminin izole angiitisi, beyin veya spinal kordun nelgotizan vasktler
inflamasyonuna yol agan oldukca nadir ve tanida zorluklar gosteren bir hastahiktir. Genellikle
engkin yagta sercbrovaskiler olay nedenlen arasinda gosterilen bu nadir hastalik, son
zamanlarda i1zole olgu bildinmlen olarak c¢ocukluk cafinda da tanimlanmugtir. Baghca tam
kriterleri en az 6 aydir siren bagagns1 ve multipl norolojik disfonksiyon veya akut beglangicli
major ntrolojik defisit, serebral anjiografide limen daralmasi, inflamatuar veya infeksiydz bir
hastalifin olmayisi ve leptomeningeal blynpmde vaskiler mﬂmyonun gosterilmes: olarak
Gzetlenehlir.

Bu calismada, sol fokal motor epilepsi ve sol hemiparea nedeniyle bagvuran ve SSS'nun
izole angitis1 dagtntlen, 5 yasindaki kiz hasta tamimlanmigtir. Son zamanlarda en az 3 tam
kriterine uyan vakalann bu tamiy1 almalan nedeniyle, oldukca nadir gﬁrﬁlm bu hastaliin, bu
vaka dolayisiyla tamu kniterien ve tedavisi gbaden gev;mlrmsur
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SUMMARY

A PEDIATRIC CASE REPORT OF ISOLATED ANGIITIS OF THE CENTRAL NERVOUS
SYSTEM

Isolated angiitis of the central nervous system is a very rare disease, that causes vascular
inflammation of the brain and the spinal cord . This rare disease is among the reasons of
cerebrovasculer accidents in aduits but very few case reports in children recently have been
published. The important diagnostic criteria are headache or multipl neurological dysfunction
lasting at least 6 months, or an acute major nem'ologlcal deficit, narrowing of the 1tmen of the
vessels in cerebral angiography, absence of any inflammatory or infectious disease and the
demonstration of the vascular inflammation in leptomenengeal biopsy. To make the diagnos:s at
least three of the diagnostic criteria must be present. In this case report a S years old girl without
any preceeding symptom, admitted to the hospital with left focal motor epilepsy and left sided
hemi-paresy. We considered the case isolated angiitis of the central nervous system in view of the
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these findings. By reporting this case we aimed to emphasize the diagnostic cnitena and the
therapeutic modalities of this rare disease.

Key Word: Isolated serebral angiitis, MR, BT.

GIRIS

Santral sinir sisteminin "izole angiitis™i, sadece SSS damarlanna simrli kalan,
idiopatik ve tekrarlayici bir vaskiilittir, Damar duvarlannda immiinkompleks ve
dolasan antikorlann olmayigi, hastaliktan hiicresel immiinitenin sorumlu oldugunu
diisiindiirmektedir (1,2,3). Siklikla kiciitk ¢capli arterlerde mononiikleer hiicre infiltras-
yvonuna yolagan bu hastalik, nadiren granilom formasyonuna yol aguf igin
"graniillomat6z angiitis" tamimi, son yillarda kullamilmamaktadir (1). SSS' nin "izole
angiitis™'1, genellikle engkinde tanimlanmis olmakla birlikte, cocukluk ¢aginda vakalar
da bildinlmeye baglanmis ve gocukluk ¢agr beyin damar hastahiklar1 nedenlen arasina
alinmistir (4,5,6).

TFoaet Vw30 T LEF

Resim 1. Olgunun 1lk BT sinde minimal ddem g6zlenmektedir.
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Resim [I. Olgunun ilk MR'sinde sagda MCA alamina uyan hipenintens lezyon
goriilmektedir.

Bu calismada, 5 yasinda bir kiz ¢ocugunda goénilen tekrarlayici beyin damar
hastah$: nedeniyle yapilan tetkikler sonucunda SSS'nin "1zole angittisi™ 1 diisinilerek.
hastaligin oldukg¢a tartismah olan tani kriterlent gbzden gecinlmistir

OLGU

5 yasindaki kiz hasta, 8/12/1993 tanhinde, 2 giinden ben devam eden sol kol ve
yiiziinii igine alan fokal motor epilepsi nedeniyle yatinldi. Ozgegmisinde bir 6zellik
olmayan hastamin fizik muayenesi ve wvital bulgulan normal simirlar igensindeydi.
Ndrolojik muayenede bilinci agik olan hastanin ense sertlii ve meningeal bulgularn
negatifti. Fundoskopik muayenesi normal olarak bulundu. Solda santral fasial parez.
sol kol ve bacakta 2/5 diizeyinde spastik parezi disinda patolojik bulgu saptanmadi.
Antieptleptik ilaglarla noébetlent giglikle kontrol altina alinan hastanin EEG'sinde sag
hemisferde yaygin bioelektrik aktivite bozuklugu gézlendi. Aynu giin yapilan BT de 1se.
sadece minimal 6dem mevcuttu (Resim I). Nobetlen kontrol altina alindiktan sonra
hcmipatezisi devam eden hastaya 29/12/1993 'de yapilan kramal MR'da sagda MCA
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Resim III ve IV. MR Angiografide arterlerde muitipl segmenter darlik "beading”

gérunumu.
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Resim V. Olgunun 2. MR'sinde , i1lk MR bulgusuna ilave olarak sag paryctal bolgede
lezyon gbénilmektedir.

alanina uyan, T2'de hipenntens lezyon saptandi (Resim II). Cocukluk ¢agi hemiplej
nedenlen arastunlan hastamn rutin  biyokimya, tam kan, penfenk yayma.
secdimentasyon, idrar tetkiki, EKG, akciger grafisi, telekardiografi ve ekokardiografi,
kanama, pthtilasma zamani, protein C ve S, ATIIl degerlen, kan proteinlent ve Ig'ler.
aminoasit kromatografisi normal sinurlar igerisinde bulunmas: nedeniyle 29/1/1994
tanhinde yapilan MR anjiografide her itki MCA alaminda multipl segmenter darhk
"beading” (Restm IHI, IV) ve MR'de sol parvetel bolgede daha yemi 1zlenimi vercn
hiperintens, infarktla uyumlu ikincibir lezvon izlendi (Resim V). Bu bulgular nedeniyle
vaskiilit etyolojisi arastinlan hastamin ANA. AntiDNA, lupus antikoagilanian, Cj

degen ve tekrarlanan sedimentasyon degerlen normal sinirlar igensinde bulundu. Bu
bulgularla SSS' nin "tzole angiitis'i” disiiniilen hastaya epilepsi nobetlennin kontrol
altina alinmast ve sol hemiparezisinin kismen diizelmesi nedentyle beyin ve
leptomeningeal biyopsi yapilmad: ve oral steroid baglanmasi planlanarak taburcu edildi.
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TARTISMA

SSS'nin "izole angiitis'i", genellikle yetigkinlerde tamimilanmug, nadir bir
hastaliktir. 1922'de HarbitZ'in 1lk vakay1 bildirmesinden sonra, l959'da Cravioto ve
Feigin bu hastalifs, ayn bir antite olarak tammlamglardir (1). Hastah baglangic
semptomlari, bagagns:, halsizlik, unutkanlik ve letarji gbl diffiz ensefalopatiyi
gosteren bulgular olabilecegi gibi, % 40 vakada, ani geligen inme, c:pllepst veya myelit
bulgulan da olabilir (1,7). Baslica tam kriterleri, P. Moore tarafindan 1989'da gbyle
belirtilmigitir: 1) En az 6 aydir varolan bagagns: ve multip! ndrolojik disfonksiyon veya
akut baslangicli ndrolojik defisit, 2) Serebral anjiografide limen daralmam, 3)
Inflamatuar veya infeksiydz bir hastaifin olmayisi, 4)Leptomeningeal biyopside
vaskiiler inflamasyonun goriilmesi (1). Fakat bu tam kriterlerine ragmen anjiografinin
hatta BT ve MR' ninde normal oldupu, sadece biyopsi ile tamn konan vakalar da
bildirilmistir(1,7,8). Anjiografinin normal olmas:1 ise, hastalifin flikktiiasyonlar
gostermesi ile agiklanmstir (1). Aynca anjiografideki "beading” gériintistiniin,
nonspesifik oldugu, infeksiyon hastaliklan, ateroskleroz, emboli, neoplziler ve
vazospazda da goriilebilecegi bildirilmigtir (1,7,9). Bir ¢cahgmada, tamda en Snemli

kriter olan beyin biyopsisinin negatif veya nonspesifik olabilecegi, bu durumda, klinik
tablonun bu hastalifx telkin ettii durumlarda vakit gegirmeden tedaviye basIaMI

gerektigi One siirtilmistiir (7).

Tammladigimiz vakada, ¢ocukluk qagl hemiplejilerine yol agabilecek herhengi bir
infeksiyon, kardiolojik hastalifa rastlamadik. Ayrca, sistemik vaskiliti destekleyen
klinik veya laboratuvar bulgusu saptamadik. Tekrarlanan MR'de, karsi hemisferde
ikinci bir infarktin gdrilmesi, anjiografik bulgu ile beraber, tamiy1 destekleyen bir bulgu
olarak kabu! edildi. Vakamin remisyona girmesi ve ¢ocukluk ¢aginda olmas: nedeniyle
biyopsi planlanmadi. Son yillarda, anjiografi ve klinik tablonun hastalifn kuvvetle
diisiindiirdiigii ve hastaun huzla dizeldigi durumlarda, biyopsi olmaksizin tani
konulabilecegi ve geciktirilmeden tedaviye baglanmasi gerektifn bildiriimektedir
(2,4,7). Sonucta, herhangi bir risk faktérll olmaksizan, tekrarlayici beyin damar
hastalifi geciren hastalarda, anjiografide "beading” manzarasinin gOriilmesinin
yanisira, sistemik vaskiilit, maligm‘te ve infeksiyon hastaliklannin ekarte edildigi
durumlarda SSS' nin "izole angiitis'1" nin tam olarak dﬂsﬁnﬂleblleoeglm styleyebiliriz.
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