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5 yas 6 ay erkek hasta

Sikayeti:
Ates
Bas agis1
Nobet



HIKAYESI

Iki giindiir atesi olan hasta uykudan uyanip
kusmus.

Kusmadan sonra ayaklar: titremis, konusmalar:
duymuyormus.

Olaydan bir saat sonra olanlar: hatirlamadigini
belirtmis.

Hasta 1ki giin Siit cocugu servisinde 1zlenip
taburcu edildai.



HIKAYESI

Bir hafta sonra sol elinde kasilma baslamig ve on
dakika stirmis.

Hasta poliklinikte sira beklerken sol elde
kasilma seklinde nobeti oldu.

Bilinci acik saptanda.



OZGECMIS

Prenatal: Ozellik yok

Natal : G1P1Y1, miyadinda, NSVY ile 3000 g
dogmus

Postnatal: Ozellik yok



SOYGECMIS

Anne-baba arasinda akrabalik yok
Anne: 30 yasinda sag-saghkli
Baba: 32 yasinda sag-saghklh
1.Cocuk:Hastamaz



F1Z1IK MUAYENE

Genel Durum: Genel gorinim orta

Cilt: Deri rengi soluk, sarilik, morarma, petesi, purpura
renk degisikligi alani, hemanjiyom, avuc ici eritem yok.

Bas-Boyun: Sac ve saclh deri dogal. Kafa yapis1 simetrik,
tortikolis, kitle toplar damar dolgunlugu yok

KBB: Burun akintisi yok. Orafarenks ve tonsiller dogal

Gozler: Bilateral 1s1k refleksi dogal, pupiller izokorik



Dolagim: S1, S2 dogal, S3 yok. Ufiiriim yok. Femoral arter
nabizlar1 +/+

Solunum: Her 1ki g6giis yaris1 solunuma esit katiliyor.
Cekilme yok. Dinlemekle ral, ronkiis ekspiryum uzunlugu yok

Karin: Cokiiklik, kabariklik, kitle yok Duyarlik defans,
rebaund yok. Hepatosplenomegali yok

Uro-genital: Haricen erkek

Sinir: Bilin¢g uykuya egilimli; iletisim, yonelim, cevreyle
ilgi yeterli degil. Sorulara ve komutlara ilgi yetersiz.
Kafa cift1 sinirlerinin muayenesi dogal.

Iskelet: Kas kitelesi ve tonusu dogal, kas giicti tiium
ekstremitelerde 5/5.



WBC:11.600/mm3 Glukoz:75 mg/dL

Neu: 9.200/mm3 Ure: 19.2 mg/dL

Hb:12.9 g/dl Kreatinin: 0.48 mg/dL

MCV: 83,7 fLL AST: 27 IU/L

Plt: 257.000/mm3 ALT: 25 IU/L

o Tam Idrar Tahlili Na: 137,9 mEq/L
Ph:6,5 K: 4,03 mEq/L
Dansite:1015 Cl: 102 mEq/L

Eritrosit: negatif

Lokosit: negatif Ca: 10.1 mg/dL

Protein: negatif Mg:1,89 mg/dL
Glukoz: negatif P: 3,5mg/dL
Bilirubin: negatif Total Protein: 6,7 g/dL

Keton: negatif T
Urobilinojen: normal Albtimin: 4,2 g/dL .




27.12.2016




27.12.2016




LOMBER PONKSIYON

Hiicre gorilmedi

BOS Glukoz: 563 mg/dl
BOS Protein: 22,6 mg/dl
Es zamanli kan seker1: 76 mg/dl



OZET

5 yas 6 ay erkek hasta

Akut baslangicli bas agrisi
Bilinc¢ degisikligi (uykuya egilim)
Fokal nobet

Beyin MR: Sipheli tek subkortikal
lezyon(demiyelinizan? Iskemik?)

TANI ?



KLINIK IZLEM

Hastaya ADEM olabilecegi diigtiniilerek 3 giin 30
mg/kg/giin metilprednizolon tedavisi uygulandi. Hizla
bilinci acildi. Yeni nobet gozlenmedi ve hasta taburcu
edildi. Oral steroid tedavisi 4 haftaya tamamlanarak
kesilmesi planlanda.

Iki ay sonra ani gelisen biling bulanmiklig1, konusamama,
gozlerini sabit noktaya dikme sikayeti ile basvurdu.

Hastada ensafalit diistiniilmiis, o dsnemde CYBU ‘de
yer olmamasi tizerine baska bir merkezin cocuk yogun
bakim tnitesine yonlendirilmis.

Hastaya pulse steroid ve asiklovir tedavisi uygulanmas.



KLINIK IZLEM

27.01.2017 de kontrol MR: Lezyon tama yakin
regrese olmus saptanda.

Hasta Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar:i ve Cocuk
Noroloji poliklinik kontrollerine devam etti.

Bir ay sonra ates, halsizlik, bas agrisi,
konugmada gerileme ve motor fonksiyonlarda
gerileme sikayeti ile tekrar tarafimiza basvurdu.



[ZLEM 27 SUBAT 2017
KORONAL FLAIR




AKSIYEL T2-AGiRI11KIL1 VE T1-AGiRIL1KIL: KONTRASTIa
INCELEMELER
27 SUBAT 2017




DIFUZYON INCELEMELER
27 SUBAT 2017




28 SUBAT 2018

MR ANJIYOGRAFI

BILATERAL MCA, ACA VE INTERNAL KAROTIS ARTER KAVERNOZ
SEGMENTLERINDE KALIBRASYONDA INCELME VE DAMAR
DUVARINDA DUZENSIZLIK




TANI ?



KLINIK IZLEM

Uzayan seyir, fakli beyin bolgelerinde farkl:
zamanlarda ortaya cikan lezyonlar ve birden
fazla beyin arterinde vaskulitle uyumlu lezyonlar
saptanmasi lizerine olgumuzda primer
progresif MSS vaskiiliti tanis1 kondu.



KLINIK IZLEM

Goz dibl1 muayenesi normal saptandai.

Batin ve toraks anjiyografilerinde vaskiilit
acisindan tutulum saptanmada.

Primer MSS Vaskiiliti tanisi ile
Uc giin pulse steroid 30 mg/kg/giin
Ayhk siklofosfamid 500 mg/m2/ay (6 ay)

Prednizolon 2mg/kg/giin idame tedavisi (en az 1-2 yil)

Mikrofenolat mofetil 300-600ng/m2/doz idame
tedavisi (2 doz) planlanda.



Hasta yaklagik alt1 ay sonrsainda akut ataksi
sikayeti1 1le poliklinigimize getirildi.

Bilinc¢ degisikligi bu donemde yoktu.

Beyin MR: serbellar vermikste sinyal artis:
saptandi

Almakta oldugu tedaviye ek olarak araya bes doz
pulse steroid uygulamasi yerlestirildi.



KORONAL FLAIR VE DIFUZYON INCELEMELER
7 AGUSTOS 2018




PROGRESIF MSS VASKULITI




Cocukluk cagr primer MSS vaskiiliti ciddi fakat
gerl dontisli bir inflamatuar beyin hastaligidir.

Erken taninmasi 1le etkili tedavi zamaninda
baslatilabailir.

Cocuklarda MSS vaskiiliti, MSS'ye i1zole edilen
veya altta yatan sistemik bir duruma sekonder

olarak ortaya cikabilir.



MSS vaskiiliti i1lk olarak 1959'da bir eriskinde
tanimlanmigtir. 1992'de eriskinlerde MSS'nin
primer vakiliti icin Calabrese tani kriterleri
tanimlanmastir.

Yeni edinilmis bir norolojik defisit

MSS vaskiilitinin anjiyografik ve / veya histolojik
kaniti

Bu bulgularla 1ligkili sistemik bir durumun olmamasi



Cocukluk cagr primer MSS vaskiilitinin nedeni
bilinmemektedir.

Enfeksiyoz bir ajan tetikleyici olabilir; ancak
bugiine kadar tanimlanmamaistir.

Tanim olarak, altta yatan sistemik bir hastaligin
neden oldugu herhangi bir MSS vaskiilit vakasi
primer MSS vaskiiliti degildir.

Primer MSS vakiiliti olasiligr %50 den azdir.



EPIDEMIYOLOJI

Cocuklarda primer MSS vaskiilitlerinin insidansi
bildirilen olgu sayisinin yetersiz olmasi nedeni ile
bilinmemektedir

Cinsiyet
Irk ve cinsiyet ayrimi yoktur.

Yas

Tim yas gruplarinda goriilebilmektedir.



PATOFIZYOLOJI

Serebral kan damarlarinda enflamasyon sonucu
liimende daralma ve buna bagh geligsen arteriyel
1skemik 1nme

Enflamasyonun akut fazinda vaskiiler endotel
aktivasyonu 1le piht1 olusumu

Perivaskiiler beyin dokusunda enflamasyon

Sonuc olarak noronal 6liim, demyelinizasyon,
reaktif gliozis ve norolojik defisit ortaya
citkmaktadir.



F1Z1IK MUAYENE

Ayrintili norolojik muayene ve noropsikiyatrik
degerlendirme yapilmalidir.

Sistemik muayenede
Oral tlserler
Alopesi
Lenfadenopati
Hepatosplenomegali
Kizariklik
Artrit
Solunumsal anormallikler arastirilmalidir.



PRIMER MSS VASKULITI

Sinsi baslangicli bas agrisi
Biligssel ve davranis bozukluklar:
Psikoz

Akut inme

Nobetler veya status epileptikus kadar degisen genis
bir klinik prezantasyon gozlemlenebilir. .

Optik Norit (6zellikle bilateral) ve kafa sinir felcler:
de gorulmiustiir.




Buylik-orta damar hastalig:
Akut hemiparezi
Ince motor defisiti iceren fokal defisitlerle
Bas agris1
Konsantrasyon ve kognitif defisitler
Davranis ve kisilik degisiklikleri
Nobet

Norobiligsel islev bozuklugu ve bas agrilarinin progresif
genig-orta damar hastaliklarinda daha sik oldugu
bildirilirken, hemiparezi non-progresif biiytiik-orta
damar hastaliginda daha sik goériilen bir durumdur.



Kicik damar hastaliklar:

Nobetler (akut baslangicli veya kronik nobet
bozuklugu)

Bas agrisi
Biligsel bozukluk
Psikoz dahil olmak tlizere psikiyatrik belirtiler

Motor ve duyusal disfonksiyon



Ates, yorgunluk, grip benzeri semptomlar kiiciik
damar vaskiilitlerinde biiylik-orta damar
vaskiilitlerine gore daha sik gortulmektedir

Genel olarak sistemik bulgular varliginda enfeksiyon
veya sekonder santral sinir sistemi vaskiilitine yol
acan durumlar arastirilmalidir.

Dokiintu

Artrit

Solunum sistemi semptomlar:

Uriner anormallikler

Gastrointestinal sistem bulgularinin varliginda primer
SSS vaskiilitlerinden ziyade sistemik enflamatuvar
hastaliklar digtiniilmelidir



1. Primer SSS vaskulitler:

a. Anjiografl pozitif primer SSS vaskiilitleri
I. Progresif
II. Nonprogresif

b. Anjiografi negatif primer SSS vaskilitler:

2. Sekonder SSS vaskulitler:



Buyilk-orta damar hastalig: :
Altta yatan sistemik inflamatuar hastalik yoklugunda
Pozitif anjiyografi bulgular:

Lezyonlar tipik olarak belirli bir arter tarafindan kanlanan
bolgeye uygundur.



Kiicuk damar hastaliga:

Manyetik rezonans anjiyografi ve konvansiyonel anjiyografi
1le goriilenlerden daha kiiciik damarlari etkiler.

Negatif anjiyografi bulgularina sahiptir.
Lezyonlar multifokal ve bilateral olabilir.
Vaskiiler dagilim ile uyumlu degildir.

Tan1 beyin biyopsisi bulgulari ile dogrulanir.



Progresif genig-orta damar hastalig:r olan
cocuklar tipik olarak, MRG'de multifokal
lezyonlara ve anjiyografide distal stenoza
sahiptir.

Izole bir inmeden olustugunda progresyon riski
disiik olarak degerlendirilir ve gortuntillemede

tek tarafli proksimal damar stenozu ortaya
cikar. (Non-progresif MSS vakiiliti)

Inme riskinin azaltilmasi icin immiinosupresif
tedavi verilir.



LLABORATUVAR CALiSMALAR:

Tam kan sayimi

Eritrosit sedimantasyon hizi, C-reaktif protein
seviyesl ve von-Willebrand faktor antijen seviyeleri
yiukselebilir.

Izole MSS vaskiilitinde spesifik bir otoantikor paterni
tanimlanmamiastir. Altta yatan bag dokusu veya
sistemik vaskiilitik hastalig1 arastirmak i¢cin
otoantikor testleri bakilmalidair.

Antikardiolipin ve lupus antikoagiilanin roli primer
MSS vaskiilitinde hentliz aydinlatilamamastir.



Manyetik rezonans anjiyografide goriilen
anormallikler: dogrulamak ve daha 1y1
tanimlamak icin genis-orta damar hastaligi olan
hastalarda konvansiyonel anjiyografi yapilabilir,
ancak tani icin sart degildir.

Konvansiyonel anjiyografi, kiiciik kalibreli
damarlar: etkileyen distal lezyonlar1 belirlemede
manyetik rezonans anjiyografiden daha
duyarlidir.

Kiiciik damar hastalig1 negatif anjiyografi
bulgularina sahiptir.



Buytlk-orta damar hastaliklarinda beyin MRG'si,
vaskiiler bir dagilimda akut iskemi alanlarini klasik
olarak ortaya koymaktadir.

Progresif olmayan hastalik tek tarafli olabilir ve
genellikle progresif hastalikta multifokaldir.

Manyetik rezonans anjiyografl ve konvansiyonel
anjiyografl ayrintili bir degerlendirme saglar ve
karakteristik olarak damarlarin boncuklanma,

tortuozite, stenozu ve okliizyonunu ortaya koyar.

Kiicik damar hastaliklarinda beyin MRG's1, bilateral
veya tek tarafli, multifokal olabilen ve hem gri hem
de beyaz maddeyi iceren lezyonlar ortaya cikarir.



Lomber ponksiyon
Lokosit sayis1 artisi
Protein diizeyi artisi
Oligoklonal band genelde negatif

Goz dibi muayenesi



Negatif konvansiyonel anjiyografi bulgular:
durumunda MSS vaskiilitinin tanisi i¢cin beyin
biyopsisi yapilmasi onerilir.

MRG'de tanimlanan bir periferal lezyonun
biyopsisi, kortikosteroidlerle tedaviye
baslamadan once ya da baslangicinda
gerceklestirilmelidir.

Uzun siireli bir steroid tedavisi biyopsi
bulgularinin duyarliligini azaltir ve belirsiz
histolojiye yol acabilir.



HISTOLOJI

Cevreleyen dokuda kalsifikasyon ve miyelin
lekelenmesi gorilebilir.

Gliosis uzun stireli hastaliklarda gortlebilir.



AY1R1C:1 TAN:
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Aktinomikozis

Akut Dissemine Ensefalomiyelit

On Sirkiilasyon inme

Baziler Arter Trombozu

Behcet Hastalig1
Acil Tipta Kandidiyaz

Poliangiitisli Eozinofilik
Granulomatozis (Churg-Strauss

Sendromu)
Sitomegaloviris (CMV)

Sarkoidozun Dermatolojik Bulgulari

Dermatomiyozit

Diseksivon Sendromlari

Enteroviruslar

Fibromiuskiiler Displazi

Norofibromatoz Tip 1 ve Tip 2'nin
Genetigi

Poliangiitisli Graniilomatozis (Wegener

Graniilomatozis)

HIV Enfeksiyonu ve AIDS
Kawasaki hastaliga
Lokositoklastik Vaskiilit
MELAS Sendromu

Moyamoya Hastalig1

O O

O O 0O 0O 0 O

O O

Coklu skleroz

Mikoplazma Enfeksivonlari
(Mycoplasma pneumoniae)

Pediatrik Hepatit C

Pedivatrik Mononiikleoz ve
Epstein-Barr Viriisu Enfeksivonu

Pnomokok Enfeksivonlar:
(Streptococcus pneumoniae)

Poliarteritis nodosa

HIV'de Progresif Multifokal
Lokoensefalopati

skleroderma

Orak hucre anemisi

Sjogren Sendromu

Craniopharyngiomas icin cerrahi

Frengi
Sistemik Lupus Eritematozus

(SLE)
Tiiberkiiloz (TB)

Varicella-Zoster Virusu (VZV)
Vitamin B-12 Iliskili N6érolojik
Hastaliklar

Bati Nil Virusu (WNV)
Enfeksivonu ve Ensefaliti (WNE)
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TEDAVI

Immiunosupresanlar

Indiiksiyon immiinosupresyonu, 6 aylik bir periyotta
siklofosfamid ile gerceklesir, bunu takiben
azatiopurin veya mikofenolat mofetil i1le 18 aylik
1dame tedavisi uygulanir. Bir oral kortikosteroid,
1dame tedavisi sirasinda verilir.

Siklofasfamid

Azatioplrin

Mikofonelat mofetil



Antienflamatuar

Oral kortikosteroid, siklofosfamid ile
uygulanir. Idame tedavisi sirasinda yavas, kontrolli
olarak dozaj azaltilir

Prednisolon



Antiplatelet ve antikoagiilan ajanlar

Diisiik molekiil agirlikli heparin kisa bir siire icin
uygulanir ve bunu bir antiplatelet ajan takip
eder; ilerleyici biiylik-orta damar hastaliginda
siklikla uygulanir.

Enoksaparin

Aspirin



BrainWorks CNS Vasculitis Protocol

Non-progressive large vessel primary CNS vasculitis®

Adjunctive immunosuppression for 3 months

IV Methyl-
prednisolone
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X days

310 5} x 3 months

tapering monthly
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Vitamin D (1000 IU/day PO)
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BrainWorks CNS Vasculitis Protocol

Progressive primary large vessel CNS vasculitis®

Phase 1: Induction Therapy (0-6 months)

IV Methylprednisolone
pulses

A0mgkg (max 1g)
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Prednisone PO daily
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Trimethoprim/sulfamethoxazole (PJF prophylaxis dosing)

Calcium (1000 mg/day PO)
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BrainWorks CNS Vasculitis Protocol

Progressive primary large vessel CNS vasculitis”®
Phase 2: Maintenance Therapy (7-18 months)

Prednisone PO daily ‘? BR A I NWO R KS
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Choose: End of taper date
] Mycophenolate mofetil (800-1200 mg/m2 divided BID) Dose; Stopdate
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] Mycophenolic acid (500-800 mg/m? divided BID) Dose: Stop date |
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[] Azathioprine (2-3 mg/kg, max 150 mg, PO daily) Dose: Stop date
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Calcium (1000 mg/day PO)
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Hem kii¢lik damar hastaligi hem de buyiik-orta damar
hastaligi durumunda, MRG, parankimal beyin
lezyonlarindaki deglslkhklerl incelemek icin hastahk
baslangicindan sonraki 3 ay ve 6 ay sonra tekrarlanmalidir.

Biiytk-orta damar hastaliklarinda, damar anatomisinde
kiictik bir 1iyillesme tanidan 6 ay sonrasina kadar
gozlemlenebilir.

Klinik semptomlar degisme oldugunda hastalik
progresyonundan siiphelenilmelidir, erken goriintiileme
yapillmalidir

Biligsel eksikliklerin degerlendirilmesi ve okulda ihtiyac
duyulan yardimin belirlenmesi i¢in yillik néropsikolojik
degerlendirmeler yapilmalidir.



KOMPLIKASYONLAR

Komplikasyonlar cogunlukla immiinosiipresyon ve
antikoagiilasyon tedavisi ile 1lgilidir. Agirhik artisi,
enfeksiyona yatkinlik, hipertansiyon ve osteopeni gibi
prednizonun yan etkileri, tedavinin temel dayanagi olan
kortikosteroidlerin uzun siireli seyrinde gortlebilir.

Nobet bozuklugu gibi hastalik ile 1lgili komplikasyonlar
kaydedilebilir.

MRG veya konvansiyonel anjiyografiile yeni lezyonlarin
varligini saptamak icin tekrarlayan norogoriintiilleme
genellikle gereklidir.

Artan immiinosupresyon veya remisyonu indiiklemek i¢in
farkli bir immiinostipresif ilacin kullanimi gerekebilir.



PROGNOZ

Erken tani ve hizli tedavi ile prognoz miikemmel
olabilir.

Norolojik 1yilesme aylar boyunca gerceklesebilir; bu
sure zarfinda fizik tedavi, mesleki terapi, konugma
dili terapisi ve nobet kontroliine devam edilmelidir.

MSS vaskiiliti ile etkilenen hasta aileleri, uzun bir
rehabilitasyon donemi icin hazirlanmalidir.

Bircok hasta tam norolojik iyllesme gosterse de,
tedavinin tamamlanmasindan sonra defisitler
kalabilir. Fokal ve yaygin norolojik defisitler olabilir









