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OLGU 
 13 Yaş, erkek 

YAKINMA 
 Sağ kol ve bacakta güçsüzlük 

 Konuşmada bozukluk 



HİKAYE 
 Daha öncesinde herhangi bir şikayeti olmayan hasta, 

iki hafta önce arkadaşları ile yüzmeye gitmiş. Su içinde 
1-2 dakika kadar nefessiz kalarak boğulayazmış ve 
bilincini kaybetmiş. 

 Arkadaşları tarafından sudan çıkarıldığında bilinci 
kapalıymış. Ancak nefes alıyormuş. 

 Dış merkez acil servise götürüldüğü ilk bir saat içinde 
bilinci açılan hastanın 24 saat süreyle takibi yapılmış. 
Takibinde herhangi bir şikayeti olmamış.  



 Hasta taburcu edildikten iki gün sonra sağ kolda güçsüzlük 
şikayeti başlamış. Sonrasında sağ bacakta da güçsüzlük 
meydana gelmiş. 

 
 Bir hafta içerisinde bu şikayetlerinde belirgin artış olan 

hasta artık yürüyememeye başlamış.  
 
 Bir hafta sonra hastanın yakınmalarına sağ yüz yarısında 

kayma eklenmiş.  
 

 Konuşmasında da bozukluk gelişmiş.Konuşması öncesine 
göre daha yavaşmış ve sorulan sorulara sadece kısa cevaplar 
verme, kimi zaman da anlamsız cevaplar verme 
şeklindeymiş. Algılamasında da zayıflama meydana gelmiş. 
 

 Bu bir hafta içinde hasta geçmişe yönelik bazı olayları da 
hatırlamamaya başlamış.  



 Başvurdukları dış merkezde yapılan görüntüleme 
tetkileri : 

 Beyin BT  : “Normal sınırlarda beyin BT bulguları” 
 Beyin MRI: “Sol korona radiatadan başlayıp kapsüla 

internaya yayılan, mezensefalon ve temporal bölgeyi 
de kapsayan enfarkt alanı mevcut olup sağ 
hemisferde patoloji izlenmedi” şeklinde yorumlanmış. 

 

 Hasta çocuk nöroloji bölümü olan bir merkeze, 
tarafamıza sevk edildi. 



ÖZGEÇMİŞ 

 Prenatal :Takipli gebelik değil.Bilinen hastalık  
    öyküsü yok. 

 Natal :NSVY ile doğum, doğum haftasını ve  
    ağırlığını anne hatırlamıyor. 

 Postnatal :Özellik yok  



SOYGEÇMİŞ 
 Anne : 48 yaşında, sağ-sağlıklı, ilkokul mezunu 
 Baba : 50 yaşında, sağ-sağlıklı, ilkokul mezunu 
 1.Çocuk:  25 yaş, erkek, sağ-sağlıklı 
 2.Çocuk :23 yaş, erkek, sağ-sağlıklı 
 3.Çocuk : 22 yaş, erkek, sağ-sağlıklı 
 4.Çocuk : 21 yaş, erkek, sağ-sağlıklı 
 5.Çocuk : Hastamız 
 6.Çocuk : 12 yaş, erkek, sağ-sağlıklı 
 
 Anne-baba arasında akrabalık var. (amca çocukları) 
 Ailede kronik hastalık öyküsü yok. 



FİZİK MUAYENE 
 Vital bulgular: 

 Ateş : 36 C  

 Nabız: 66/dk 

 Solunum sayısı:22/dk 

 TA: 118/56 mmHg 

 Saturasyon: %99 

 

 Boy: 165 cm (75p) 

 Kilo: 55kg (50p) 



 Genel durum: İyi  
 Cilt: Turgor, tonus doğal. Ödem, ikter, siyanoz, peteşi, purpura, 

pigmentasyon bozukluğu yok,  
 Baş boyun: Saç ve saçlı deri doğal.  Kafa yapısı simetrik. Boyunda kitle yok. 
 Gözler: Işık refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Bulber konjunktivit 

mevcut. Göz kürelerin her yöne hareketi doğal.    
 Kulak-burun- boğaz: Bilateral kulak zarları doğal. Burun tıkanıklığı, akıntısı 

yok.  Orofarenks ve tonsiller doğal 
 Kardiyovasküler: S1, S2 doğal. S3 yok. Üfürüm yok. AFN her iki alt 

ekstremitede alınıyor. Kalp tepe atımı 5. interkostal aralıkta.   
 Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma eşit katılıyor. Toraks 

deformitesi yok. Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronküs, ekspiryum 
uzunluğu yok.   

 Gastrointestinal sistem: Batın normal bombelikte. Barsak sesleri doğal. 
Palpasyonla defans, rebound yok. Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube 
alanı açık.  

 Genitoüriner sistem: Haricen erkek . Anomali yok. 

 





 Nöromüsküler sistem:  
 Bilinç açık, koopere, yer, zaman oryantasyonu tam, kişi 

 oryantasyonu bozulmuş.  
 Bilateral ışık refleksi : +/+ 
 Ense sertliği yok, Kernig(-), Burdzinski(-) 
 Sağ 7. kraniyal sinir felci mevcut (santral tip).  
  Diğer  kraniyal sinir muayeneleri doğal. 
 Duyu muayenesi doğal. 
 Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu doğal. Deformite 

 yok. Kas kuvveti: Üst ekstremitede 1/5, alt ekstremite 
 proksimal 3/5, distalde 2/5.  

        DTR’ler  sağda daha zayıf olmakla beraber bilateral 
 alınıyor. 

 Babinski  sağda  ekstansör, solda fleksör  yanıt alınıyor. 
  

 
 
 



PATOLOJİK BULGULAR 
 Sağ kol ve bacakta güç kaybı 
 Sağ fasiyal paralizi 

 Konuşmada yavaşlama 

 Algılamada azalma 

 Geriye dönük hafıza kaybı 
 Beyin MRI: Sol korona radiatadan başlayıp kapsüla 

internaya yayılan, mezensefalon ve temporal bölgeyi 
de kapsayan enfarkt alanı  
 

 



ÖN TANILAR ? 

HANGİ TETKİKLER İSTENMELİ ? 



 





Kardiyak Değerlendirme 
 EKG    :Normal sınırlarda EKG bulguları  
 Ekokardiyografi :Normal sınırlarda ekokardiyografik   

      bulgular 

 Lipid profili         :  



Hematolojik Değerlendirme 
 Tam Kan Sayımı, Sedimentasyon, CRP, PT, PTT (INR)  

HEMOGRAM 

KOAGÜLOMETRE 



  

 Protein C, Protein S, Antitrombin 3, von Villebrand faktör 

 

 

 

 Genetik mutasyonlar: (sonuç bekleniyor…) 

  Faktör V Leiden,  

  Protombin 20210A 

  MTHFR 
 Hb Elektroforezi: 



Vaskülit Değerlendirmesi 
 ANA, anti-dsDNA, ANCA: 

 
 
 

 Antifosfolipid antikorları: (sonuç bekleniyor…) 
 Antikardiyolipin IgG, IgM 
 Lupus Antikoagülanları 
 Anti beta 2 glikoprotein I 

  C3 : 1,09 g/L (0,9-1,8) 
  C4 : 0,13 g/L (0,1-0,4) 
 Göz muayenesi (Üveit?): Fundus olağan olarak 

değerlendirildi. 
 
 



Doğuştan Metabolik Hastalık 
Değerlendirmesi 
 NH3: 100 ug/dl (27-90) 

 Kan gazı: Normal sınırlarda Laktat: 19 mg/dl (4-20) 

 Homosistein : 14,80 mmol/L (6-15) 

 Vitamin B12: 89 pg/dl (145-505) 

 Rutin biyokimya 

 Tam idrar tahlili 

 Tandem MS/MS, İdrar organik asid incelemesi, 
Plazma aminoasit kromatografisi  



BİYOKİMYA 

TAM İDRAR TAHLİLİ 



 Sol fronto-pariyetalde insüler kortekse de uzanan akut 
enfarkt ile uyumlu diffüzyon kısıtlılığı, sol kaudat 
nükleusta ve lentiform nükleusta subakut enfarkt ile 
uyumlu sinyal değişiklikleri ve kontrast tutulumu 
mevcuttur.  

 

 Sol İCA kalibrasyonu azalmıştır. Sol MCA belirgin 
ince izlendi.Bulgular vaskülit ile uyumludur. 

Kraniyal MR + MR anjiografi: 





 



 



 



Bilateral Karotis Doppler USG: 

   Normal sınırlarda karotis incelemesi. 

 

 

 

  Bilateral vertebral arterler açıktır. 
 

Vertebral Arter Doppler USG: 

 



Klinik İzlem 
 
 Hastanın kliniği, beyin MRI ve MR anjiografi bulguları vaskülit ile 

uyumlu olması üzerine  primer SSS vasküliti  (anjiografi pozitif- 
progresif form) olarak değerlendirildi. 

 
 Hastaya tromboz açısından Clexane 2mg/kg/gün (sc) 1 x 1başlandı.  
 
 Brainworks CNS Vasculitis Protocol tedavisi başlandı.  

 IV Metilprednisolon 30 mg/kg /gün doz 5gün, sonrasında 
 Po. Metilprednisolon 2mg/kg/gün 
 Siklofosfamid 500mg/metrekare, ayda bir, toplam 7 kez 
 Trimetoprim-Sulfametoksazol 200mg 1 x 1 
 Kalsiyum 1000mg/gün po. 
 Vitamin D 1000Ü /gün po. başlandı. 
 

 Fizik Tedavi ve Rehabititasyon konsültasyonu ile egzersiz programı 
planlanıp başlandı. 
 
 

 



SANTRAL SİNİR SİSTEMİ 
VASKÜLİTLERİ 



 Santral Sinir Sistemi (SSS) vasküliti: 
  - inme  
  - dirençli nöbetler  
  - ciddi bilişsel bozukluk  
  - ölüme 
       yol açabilen yıkıcı,  enflamatuvar bir beyin hastalığıdır. 
  
 Çocukluk çağında SSS  vaskülitleri,  SSS’de  izole primer  

bir  hastalık  olabileceği  gibi altta yatan hastalığa         
sekonder  olarak da ortaya çıkabilmektedir. 
 



 Çocukluk  çağı  primer  SSS  vaskülitleri ile ilgili bilgiler daha çok   

  olgu bildirimlerine dayanmaktadır. Çocuklarda primer  SSS        

  vaskülitlerinin  insidansı bildirilen  olgu  sayısının  yetersiz   

  olması  nedeni  ile bilinmemektedir . 

 

 Irk ve cinsiyet ayrımı yoktur.  

 

 Çocuklarda  tüm  yaş  gruplarında  görülebilmektedir.  

  

 Çocukluk çağı  primer SSS vaskülitlerinin nedeni bilinmemektedir.
  

 Santral sinir sistemi vasküliti ve ”postvarisella anjiopatisi” arasın- 

 daki benzerlikler  enfeksiyöz tetikleyici bir neden düşündürse de  

 şu ana kadar kanıtlanmış bir etken gösterilememiştir . 



SINIFLANDIRILMA 
 



TANI KRİTERLERİ 
 Çocukluk çağı primer SSS vaskülitleritanısında          

erişkinlerdeki gibi Calabrese* tanı kriterleri kullanılmaktadır 

 

Santral sinir sistemi primer vasküliti tanı kriterleri : 

1.          Yeni kazanılmış nörolojik defisit  

2.   Santral sinir sistemi vaskülitinin anjiyografik 
 ve/veya         histolojik kanıtı  

3.   Bu bulgulara eşlik eden sistemik bulguların 
 olmaması    

*Calabrese LH, Furlan AJ, Gragg LA, Ropos TJ. Primary angiitis of the central nervous system: diagnostic 
criteria and clinical approach. Cleve Clin J Med 1992; 59: 293– 306. 



FİZYOPATOLOJİ 
 Serebral kan damarlarında enflamasyon 

 Damar duvarında mononükleer hücre infiltrasyonu sonucu 
lümende daralma 

 Arteriyel iskemik stroke 

 Enflamasyonun akut fazında vasküler endotel aktivasyonu 

 Pıhtı oluşumu 

 İskemi riski 

 Perivasküler beyin dokusunda enflamasyon 

  SONUÇ: 

 Nöronal ölüm, demiyelinizasyon, reaktif gliozis                                
   Nörolojik defisit 

 



 Çocukluk  çağı  primer  SSS  vaskülitlerinde  başlangıç 
klinik bulguları çok değişken olup başlıca: 

   - Baş ağrısı      
  - Bilişsel ve davranış bozuklukları   

 - Psikoz 
  - Akut inme      

 - Nöbet   
  - Status epileptikus 
  - Optik nörit (sıklıkla bilateral)  
  - Kranial  sinir  paralizilerini içermektedir.  



Büyük‐orta  damar  vaskülitleri: 

 Sıklıkla akut hemiparezi, duyusal  defisit  veya  ince motor  kayıp  
 ile  kendini göstermektedir.   
 
 Aynı  zamanda  baş ağrısı,  konsantrasyon  güçlüğü,  bilişsel   
 bozulma, kişilik değişikliği ve nöbet gibi yaygın tutulumu   
 düşündüren bulgular da sıktır. 
 
 Bilişsel disfonksiyon ve  baş ağrıları sıklıkla progresif, hemiparezi  
 ise nonprogresif  büyük‐orta damar vaskülitlerinin bulguları  
 olarak karşımıza çıkar. 



Küçük  damar  vaskülitlerinde:   
 Klinik bulgular  daha  geniş olup akut başlangıçlı veya kronik 

nöbetler , baş ağrısı, bilişsel bozukluk  ve psikiyatrik  

 semptomları içermektedir. 

 

 Küçük damar  vaskülitlerinde ayrıca  fokal motor  ve  duyusal 

 disfonksiyon görülebilmektedir.  Ateş, yorgunluk, grip ben-
zeri  semptomlar küçük damar  vaskülitlerinde  büyük‐orta  
damar    vaskülitlerine  göre  daha sık görülmektedir 



 



a.ANJİOGRAFİ POZİTİF PRİMER SSS VASKÜLİTLERİ 
   Büyük‐orta çaplı damarlar tutulmaktadır.  

 

 Anjiografide  vaskülitin gösterildiği, yeni başlangıçlı fokal ve/veya yaygın
nörolojik defisitin olduğu vaskülitlerdir. 

 

 Hastalar  tipik olarak akut hemiparezi, tek taraflı duyusal     defisit,  ince
 motor kayıp ya da disfaji gibi bulgularla  başvurmaktadır.  

 

 Aktif hastalık sırasında C‐Reaktif Protein (CRP) ve  eritrosit sedimen-
tasyon  hızı normal veya artmış olabilir.   

 

 Beyin Omurilik Sıvısında (BOS) lökositoz ve protein artışı  olguların yak
-laşık  yarısında saptanır ve oligoklonal  band  genelde negatiftir. 

1.Primer SSS Vaskülitleri 



 MRI’da klasik bulgu vasküler dağılımla uyumlu fokal akut    
iskemi alanlarıdır. 

 

 Anjiografi pozitif vaskülitin tanısı  damarlarda  stenoz,  düzensiz       
bükülme, boncuk  görünümü, büyük‐orta çaplı damarların proksi-
malinde oklüzyon  gibi  bulguları  gösteren konvansiyonel  anjiografi 
ve/veya MR anjiografi ile doğrulanmaktadır. 

 

 Çocukluk  yaş grubunda  anjiografik  anormalliklerin  özgüllüğünden
dolayı sıklıkla beyin biyopsisi  gerekli değildir . 



I. Progresif form 
 Kronik  bir  enflamatuvar  hastalık  olarak  tanımlanmakta    olup, tedavi

verilmeyen  vakalarda  anjiografide  yeni stenotik lezyonlar  
saptanmaktadır.  

 
 Progresif formda baş  ağrısı, bilişsel ve davranış bozukluğu gibi   yaygın  

nörolojik  tutulum bulguları daha sıktır .  
 
 Progresif formda hastalarda serebral dolaşımın proksimal ve distal          

segmentlerini  tutan multifokal stenozlar görülmektedir . 
 
 İndüksiyon tedavisinde  6  ay süreyle  aylık  intravenöz siklofosfamid      
 (500‐750  mg/m2/gün)  uygulanmaktadır.  İdame  tedavisinde ise 18 ay   

boyunca oral mikofenolat mofetil  veya  azotiopürin  kullanılmaktadır.   
İndüksiyon  tedavinin başlangıcında ek olarak yüksek doz prednizolon   
(2 mg/kg/gün) başlanmakta ve 12 aydan kısa olmamak üzere  azaltılarak   

 kesilmektedir. 



 



II.Nonprogresif form 
  Monofazik  bir  SSS  damar  hastalığıdır.  
 
 Orta  ve  /  veya  anterior  serebral  arter  ve  distal  internal       karotisi 

içeren proksimal stenoz sonucu oluşan iskemik    olaya bağlı  klinik    
 bulgularla  gelmektedir.  
 
 Üçer  aylık aralarla görüntüleme  yöntemleri tekrarladığında hastalığın 

ilerlemediği ve yeni  damar  tutulumunun  olmadığı  gösterilmiştir.   
 
 Nonprogresif  anjiografi  pozitif  SSS  vaskülitinin  tedavisi  tartışma-

lıdır.  Genellikle heparin ve bunu takiben antiplatelet  bir    ajan           
kullanılmaktadır.   

 
 Kortikosteroidlerin  kulanımının iskemik atakları önlediği ve nörolojik

düzelmeye  katkı sağladığı düşünülmektedir .  



 



b.ANJİOGRAFİ NEGATİF PRİMER SSS VASKÜLİTLERİ
   Bu  gruptaki  çocuklar  ateş,  halsizlik,  grip  benzeri   semptomlar, 

baş ağrısı, kognitif fonksiyonlarda bozukluk, davranış  değişik-
liği  ya da dirençli nöbet gibi sistemik bulgularla  gelmektedir.  

 

 Başlangıç bulguları ayrıca fokal nörolojik defisit, optik nörit  ve   
miyelit olabilmektedir.  

 

 Daha önce sağlıklı olan çocuklarda hızlı başlangıçlı nörolojik        
bozulma ya da semptomların haftalar içinde belirginleştiği sub-
akut bir seyir de görülebilmektedir.  



 C‐reaktif  protein ve sedimentasyon normal veya çok hafif     
artmış olabilir .   

 

 Beyin  omurilik  sıvısı  incelemesinde  hafif  pleositoz, 
protein  artışı  ve/veya  BOS  açılış  basıncında  yükseklik        
 saptanabilmektedir. 

 

  Oligoklonal  band  pozitifliği olabilmekte ve von Willebrand
 faktör antijeninin hastalık aktivitesinde duyarlı bir belirteç  
olabileceği bildirilmektedir .  

 



 MRI görüntüleme bulguları tipik olarak  multifokaldir.  

 

 Lezyonlar  bilateral veya  unilateral, simetrik  veya asimetrik,  hem gri    
hem de beyaz cevher yerleşimli  olabilmektedir.  

 

 Lezyonlar damar dağılım bölgeleri ile  sınırlı değildir.  
 

 Gadolinyum tutulumunda artış ve difüzyon kısıtlılığının az  olması          
lezyonların iskemik karakterden  çok  enflamatuvar   olduğunu               
düşündürmektedir.   

 
 Leptomeningeal kalınlaşma saptanabilmekte ve bu bulgu  vaskülitleri    

demiyelizan hastalıklardan ayırt etmeye yardımcı  olmaktadır.   
 

 Konvansiyonel  anjiografide  ise  herhangi bir bulgu saptanamamaktadır.
  



 Çocukluk  çağı  anjiografi  negatif  primer  SSS  vaskülitinin   
tanısı  elektif  beyin  biyopsisini  gerektirmektedir.  

 

 Erişkinlerde  biyopsinin  tanısal  değeri  düşüktür  ve  vakalar
ın ancak 1/3’ünde tanı koydurucudur.Buna karşın  çocuklarda 
beyin  biyopsisinin  tanısal  değeri  daha  yüksektir. 

 

 Erişkinlerde primer SSS vaskülitinin histolojik bulguları nek-
roz,  dev hücre ve lenfositik  infiltrasyonla  karakterize  granü
-lomotoz  anjitis  iken  çocuklarda  tipik  olarak  lenfositik, 
non-granulomotoz  vaskülit  ile  saptanmaktadır. 

 



 Günümüzde  pek  çok  merkez  tarafından  uygulanan  protokole 
indüksiyon tedavisinde altı ay boyunca aylık  intravenöz 
siklofosfamid  (500‐750  mg/m2/gün),  bunu  takiben  idame te-
davisinde  18 ay boyunca oral mikofenolat mofetil  kullanılmak-
tadır.  

 

 Ek olarak indüksiyon tedavisiyle  birlikte yüksek dozda başlanan 
kortikosteroid tedavisinin  (2 mg/kg/gün) en az 12 ay kullanılıp  
azaltılarak kesilmektedir.  

 

 Bu protokolün nörolojik iyileşmede etkili olabildiği             
gösterilmiştir.   



 

2.Sekonder SSS Vaskülitleri 



Ayırıcı Tanı 
 



 



Prognoz 
 Daha önceki çalışmalarda çocuklarda primer SSS 

vaskülitinde yüksek mortalite oranları bildirilmişken, 
son dönemde yapılan çalışmalar erken tanu ve 
tedavinin mortalite ve morbiditeyi azalttığını 
göstermektedir.  

 Buna karşın nörolojik açıdan hastalığın prognozu iyi 
değildir. 

 Soon ve ark. yaptığı bir çalışmada nonprogresif primer 
 
SSS   vasküliti   olan çocuklarda bir yıllık izlemde, hast
aların  yaklaşık  1/3’ünde tam     nörolojik iyileşme gerç
ekleştiği  ve  kortikosteroid  almayanlarda  bu    oranın 
 daha  da  az  olduğu gösterilmiştir.    
 
 



 Nörolojik düzelme aylarca sürebilir. 

 

 Aile uzun sürebilecek rehabilitasyon programına 
hazırlanmalıdır. 

 

 Hastaların çoğunda tam nörolojik düzelme olsa da 
bazılarında fokal ve diffüz nörlojik defisiti davranışsal 
ve bilişsel problemler kalabilmektedir. 



TEŞEKKÜRLER 

 

 


