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and Systemic Lupus Erythematosus

OZET Posterior reversibl ensefalopati sendromu; bas agrisi, nébet, gorme ve biling degisikliklerine
eslik eden parietooksipital vazojenik 6dem ile karakterize bir tablodur. Ancak, bu sendrom ile ilgili
deneyimler arttikga atipik yerlesim ve goriintiilleme bulgular: daha sik tanimlanmaya baglanmigtir.
Posterior reversibl ensefalopati sendromunun nadir goriilen sebeplerinden biri de sistemik lupus eri-
tematozus hastaligidir. Bu caligmada, biling degisikligi ile bagvuran, manyetik rezonans gériintiile-
mede atipik serebral lezyonlar saptanan, sistemik lupus eritematozus komplikasyonu olarak atipik
posterior reversibl ensefalopati gelisen 23 yasindaki kadin olgunun sunulmasi amaglanmstir.

Anahtar Kelimeler: Posterior reversible ensefalopati sendromu; sistemik lupus eritematozus;
diftizyon kisitlamas:

ABSTRACT Posterior reversible encephalopathy syndrome is characterised by headache, convul-
sions, visual and mental disturbances with parietooccipital vasogenic edema. However as experience
with this syndrome grows, atypical regions of involvement and imaging finding sare being increas-
ingly described. Systemic lupus erythematosus is a rare cause of posterior reversible encephalopathy
syndrome. Herein we report a 23 year old woman presenting with mental disturbances and atypical
cerebral lesions on magnetic resonance imaging who was diagnosed with atypical posterior re-
versible encephalopathy syndrome complicating systemic lupus erythematosus.

Keywords: Posterior reversible encephalopathy syndrome; systemic lupus erythematosus;
diffusion restriction

osterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES); bas agrisi, gorme bo-

zuklugu, biling degisikligi, nbet gibi semptomlarla seyreden, tanisi

klinik ve radyolojik bulgularin birlikte degerlendirilmesiyle konulan
genellikle reversibl bir norolojik tablodur.! Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’lerde siklikla parietookspital ve posterior frontal kortikal-subkorti-
kal alanlarda vazojenik édem ile uyumlu sinyal artis1 saptanmaktadir. Bu-
nunla birlikte beyin sap1, bazal ganglion ve serebellum gibi atipik yerlesim;
kontrast tutulumu, hemoraji ve difiizyon kisitlamas: gibi atipik goriintii-
leme bulgularinin da saptanabildigi bildirilmistir. PRES sebepleri arasinda;
hipertansiyon, bobrek yetmezligi, immiinsiipresif kullanimj, sistemik lupus
eritematozus (SLE) gibi otoimmiin hastaliklar sayilabilmektedir.?

SLE genellikle kadinlarda goriilen, deri bulgularina ek olarak; norolo-
jik, hematolojik, nefrolojik ve romatolojik bulgularla karakterize otoimmiin
bir hastaliktir. Sik goriilen nérolojik bulgular arasinda bas agrisi, nébet, psi-
koz ve konfiizyon sayilabilmektedir.* PRES tablosunun da SLE’deki néro-
lojik tutulumlardan biri olabilecegini bildiren yayinlar mevcuttur.
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Bu ¢aligmada; biling bozuklugu tablosuyla bas-
vuran, radyolojik goriintiilemeleri atipik PRES ile
uyumlu, yeni tan1 alan bir SLE olgusunun literatiir
esliginde tartigilmas: amaglanmistir. Yayin i¢in ol-
gudan ‘Bilgilendirilmis olur’ alinmigtir.

I OLGU SUNUMU

Yirmi ii¢ yagindaki kadin olgu, akut gelisen biling
bulaniklig: sikayeti ile ayn1 giin acilimize bagvurdu.
Bagvurusundan 2 hafta 6nce {ist solunum yolu en-
feksiyonu gecirdigi, akabinde adini hatirlamadig:
antibiyotik ve semptomatik ilaglar kullandig, bu
ilaglarin kullanimini takiben tiim viicutta dokiintii
gelistigi, ila¢ reaksiyonu diistiniilen olguda antibi-
yotik tedavisinin sonlandirilarak antihistaminik te-
davi baglandig1 6grenildi. Enfeksiyonu takiben 1
hafta sonra hélsizlik, g6giis agris1 sikayeti gelisen
olguda perikardiyal efiizyon saptanmasi {izerine te-
davisine ibuprofen ve kolsisin eklendigi bildirildi.
Bunun disinda herhangi bir hastalik, ila¢ kullanim
Oykiisii olmayan olgunun soy ge¢misinde ozellik
saptanmadi.

Yapilan fizik muayenede kan basinci normal
saptanan olguda, periorbital ve pretibial 6dem di-
sinda patolojik bulgu saptanmad.

Norolojik muayenede olgu konfiize, zaman or-
yantasyonu bozuk, duygulanim uygunsuz, ko-
nusma dizartrik idi. Kas giicii tam, duyu defisiti
olmayan olguda kraniyal sinirler intakti. Derin ten-
don refleksleri normoaktif, taban cildi refleksi bi-
lateral plantar ve serebellar testler becerikliydi.

Laboratuvar tetkiklerinde serum kreatinin de-
geri:1,46 mg/dL (0,8-1,2), iire:70 mg/dL (17-43), al-
bumin:2,1 g/dL (3,5-5,2), tam idrar tetkikinde ise 3+
protein ve 7 eritrosit mevcuttu. Hematolojik deger-
lendirmede beyaz kiire 3400/mm?* (4.000-10.000),
hemoglobin:7,6 g/dL (11-18), trombosit:120.000/mm?
(150.000-450.000) idi.

Acilde gekilen kraniyal bilgisayarli tomogra-
fide 6zellik saptanmadi (Resim 1). Kraniyal MRG
yapilan olguda diftizyon sekansta goriiniisteki di-
fiizyon katsayisi [apparent diffusion coefficient
(ADC)J’'de karsilig: olan bilateral fronto parietal
subkortikal alanda simetrik difiizyon kisitlamasz iz-
lendi (Resim 2). Diger sekanslarda belirgin degisik-
lik saptanmad: (Resim 3).
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RESIM 1: Acilde gekilen normal sinirlarda kraniyal BT.

RESIM 2: Acilde cekilen kraniyal MR difiizyon ve ADC kesitlerinde bilateral fron-
toparietal difiizyon kisitlamasi

RESIM 3: Acilde cekilen kraniyal MR'da normal sinirlarda flair ve T2 kesitleri.

Yapilan lomber ponksiyonda beyin omurilik
sivist (BOS) agilis basinc: 240 mm H,O saptandi.
BOS mikroskopi ve biyokimyasinda 6zellik izlen-
medi. Dahiliye tarafindan mevcut metabolik de-
gerlerin konfiizyon tablosunu ac¢iklamayacaginin
bildirilmesi tizerine olgu ileri tetkik amaciyla no-
roloji servisine interne edildi.

Bagvurusundan 24 saat sonra yapilan norolo-
jik muayenede, olgunun konfiizyon tablosunun ta-
mamen geriledigi goriildii. Kontrol nérolojik
muayenede patolojik bulgu izlenmeyen olgunun
bagvurusunun 3. giintinde ¢ekilen kraniyal gorintii-
lemelerde difiizyon kisitlamasinin devam ettigi sap-
tandi. Ayni lezyonlar T2 ve flair sekansta hiperintens
izlendi (Resim 4). Anemi sebebiyle eritrosit stispan-
siyonu transfiizyonu planlanan olgunun transfiizyon
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oncesi bakilan direkt ve indirekt coombs testi po-
zitif saptandi. Bunun iizerine daha 6nce immin-
stipresif tedavi almamis olan olguya otoimmiin
hemolitik anemi i¢in déhiliye tarafindan 1 mg/kg
dozda prednizolon tedavisi baslandi. Olguya dahi-
liye 6nerisi ile ekstrakte edilebilir niikleer antijen
profili, serum-idrar elektroforezi, anjiyotensin don-
ustlirlicti enzim, antiniikleer antikor (ANA), anti-
cift iplikli DNA [anti-double stranded DNA
(anti-dsDNA)], lupus antikoagulani, antinétrofil si-
toplazmik antikor, antikardiyolipin testleri isten-
mis olup, ANA ve anti-dsDNA pozitif, digerleri
normal bulundu. Kardiyolojiye konsiilte edilen ol-
guda; perikardiyal efiizyonun devam ettigi, ibup-
rofen ve kolsisin tedavisinin devami ile aralikli
ekokardiyografi kontrolii 6nerildigi bildirildi. Nef-
rolojiye konsiilte edilen olgudan iiriner ultrasono-
grafi (USG) ve 24 saatlik idrar tetkiki istendi.
Uriner USG’de patoloji izlenmeyen olgunun 24 sa-
atlik idrarinda 870 mg/dL (0-15) proteiniiri sap-
tand1. Olgunun yatiginin ikinci haftasinda yapilan
kontrol kraniyal goriintiilmelerde mevcut lezyonla-
rin tamamen regrese oldugu goriildi (Resim 5). Bu
nedenle atipik PRES diisiiniildii. SLE 6n tanih olgu-
muzda bobrek biyopsisi sonucu lupus nefriti sap-
tand1. Dahiliye servisine nakledilen olgunun yapilan
izleminde anemi ve l6kopeniye ek olarak, trombosi-
topeni tablosunun ilerlemesi {izerine toplamda 23
kez plazmaferez uygulandig ve 2 kiir siklofosfamid
sonra pansitopeni tablosunun diizelmesi iizerine,
olgu immiinsiipresif tedavi ile taburcu edildi.

I TARTISMA

SLE, daha ¢ok geng-orta yas kadinlarda goriilen oto-
immiin bir hastaliktir. Tan1 kriterleri 2012 yilinda
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RESIM 5: Yatigindan 2 hafta sonra gekilen kranial MR'da normal sinirlarda difiiz-
yon ve ADC kesitleri

glincellenen bu hastalikta, 11 (akut deri lupus, kronik
deri lupusu, oral/nazal ilser, alopesi, sinovit, serozit,
bobrek tutulumu, nérolojik tutulum, hemolitik
anemi, l6kopeni/lenfopeni, trombositopeni) klinik ve
6 [ANA (+), anti-dsDNA (+), antifosfolipid antikor (+)
anti Sm (+), direkt coombs (+), diisiik kompleman]
immunolojik kriter tanimlanmus; tan1 i¢in en az 4 kri-
terin kargilanmasi gerektigi bildirilmigtir.>

Olgumuzda st solunum yolu enfeksiyonu te-
davisini takiben gelisen dokiintii, muayenemiz si-
rasinda izlenmediginden bu cilt lezyonlarinin lupus
deri tutulumu olup olmadig1 netlesmemistir. Bu-
nunla birlikte, olgumuzda hemolitik anemi, 16ko-
peni, trombositopeni,
norolojik tutulum izlenmis; ayrica ANA, anti-

serozit, nefrolojik ve
dsDNA ve coombs testleri pozitif saptanmistir. Bu
bulgular 1s181nda olgumuz SLE tani kriterlerini kar-
silamaktadar.

PRES; bas agrisi, biling degisikligi, nébetler,
gorme ve biling kayba gibi farkli semptomlarla or-
taya ¢ikan genellikle norolojik bir tablodur. Siklikla
hipertansiyon, eklempsi, immiinsiipresif ajan kul-
lanimi, trombositopenik sendromlar, hemolitik
iremik sendrom, amiloid anjiyopati, SLE ve bob-
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rek yetmezIligi yapan cesitli sebeplere sekonder ge-
lisen reversibl semptom ve goriintiileme bulgula-
riyla karakterizedir.

Olgumuz da biling degisikligi sikdyeti ile acile
bagvurmus, mevcut reversibl goriintiilleme bulgu-
lar1 ve PRES tablosunun SLE’ye sekonder gelistigi
distintilmiistiir.

PRES patogenezi kesin olarak bilinmemekle
birlikte, vazojenik ve sitotoksik teori olmak tizere
iki farkl teori 6ne siiriilmistir.

Sitotoksik teoriye gore; ani ve siddetli kan ba-
sinc1 artigl, serebral vazokonstriiksiyon ve serebral
iskemiye sebep olarak sitotoksik 6demle sonuglan-
maktadur.

Vazojenik teoriye gore ise yiiksek kan basinci
serebral otoregiilasyon sinirini astiginda serebral
vazodilatasyon gelismekte; bunun sonucunda tablo,
kan-beyin bariyeri hasar1 ve vazojenik 6dem ile so-
nuclanmaktadir.

Fakat PRES tablosunda kan basinc yiiksekli-
ginin eslik etmedigi, ila¢ kullanimi ve otoimmiin
hastaliklar gibi farkli etiyolojiler de s6z konusudur.
Ornegin; immiinsiipresif ve sitotoksik ajanlarin
kullaniminda da kan basinc yiiksekliginde oldugu
gibi endotel hasarina bagl sitotoksik ¢dem veya
kan beyin bariyeri hasarina bagli vazojenik édem
geligsebilecegi bildirilmigtir.°

SLE’de ise otoimmiin ve iskemik (tromboz,
vaskiilit) komplikasyonlara bagh olarak endotel ha-
sar1 gelisebilecegi diistiniilmektedir. Ek olarak,
SLE’de kullanilan sitotoksik ilaglar endotel hasar1
ile dogrudan PRES’e sebep olabilecegi gibi, lupus
nefritine bagh yiiksek kan basinci ve siv1 retansi-
yonu da PRES’e sebep olabilmektedir. ¢

Literatiirde bildirilen bu etiyolojik faktorler
g6z oniinde tutuldugunda; her iki hastaligin da
ortak fizyopatolojisinde endotel hasarinin yer al-
dig1 gortilmektedir. Olgumuzda kan basinci da nor-
mal sinirlarda saptandigindan, PRES’e neden olan
tablonun SLE sebebiyle ortaya ¢ikan otoimmiin en-
dotel hasarina bagh olabilecegi diigiiniilmektedir.
Literatiirde de benzer sekilde, lupus hastalarinda
PRES patogenezinde endotelyal disfonksiyonun
anahtar rol oynadigini bildiren ¢alismalar mevcut-

tur.’
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Yapilan bir ¢caligmada, PRES+SLE tanis1 alan
hastalar; aktif SLE hastalari, remisyondaki SLE has-
talar1 ve saglikli kontrol grubuyla karsilagtirilmas,
SLE+PRES tanili grupta diger gruplara kiyasla in-
terlokin (IL)-6 ve IL-10 diizeylerinin anlaml olarak
yiiksek bulundugu saptanmigtir.®

Olgumuzda oldugu gibi, PRES tablosu ile
prezente SLE vakalar1 oldukc¢a nadirdir. Bin Liu
ve ark.nin yaptig1 bir ¢caligmada, 732 SLE tanili
hasta incelenmis, bu hastalarin 10’unda PRES
saptanmis, 3’iniin baslangicta PRES tablosu ile
prezante oldugu bildirilmistir.® Varaprasad ve
ark.nin yaptigi, 13 hastanin incelendigi calis-
mada, SLE+PRES tanili hastalarin 6’sinin baglan-
gicta PRES tablosu ile prezante oldugu, 4 hastada
siklofosfamid tedavisi altinda PRES gelistigi, has-
talarin 9’unda ise kan basinc: yiiksekligi oldugu
saptanmigtir.!°

Jung ve ark.nin yaptig1 calismada, PRES sap-
tanan SLE hastalarinin ¢ogunda lupus nefriti dy-
kiisti oldugu bildirilmistir.!" Olgumuzda da PRES
ile birlikte lupus nefriti saptanmas: bu caligma ile
uyumlu bulunmustur.

PRES’in tipik goriintiileme bulgusu siklikla pa-
rietooksipital, posterior frontal kortikal ve subkor-
tikal ak maddede; nadiren beyin sapi, bazal
ganglion ve serebellumda flair sekanslarda hipe-
rintensitedir.”” PRES’in neden siklikla posterior tu-
tulum yaptig1 bilinmemekle birlikte, bu durumun
6n dolagima kiyasla vertebrobaziler sistemde sem-
patik innervasyonun goreceli eksikligine sekonder
gelistigi diistiniilmektedir. Sempatik innervasyo-
nun siddetli hipertansiyonda oldugu gibi intravas-
kiiler basing artisinda beyni korudugunu bildiren
yayinlar mevcuttur.’ McKinney ve ark.nin yaptig,
76 PRES tanili hastanin incelendigi bir ¢aligmada,
hastalarin %79’unda siiperior frontal gyrus ve pre-
santral gyrus etkilenmis olup, bu durum PRES’teki
posterior tanimlamasiyla gelismektedir. Fakat bu
hastalarda da posterior predominansin tiim lobla-
rin tutulumunda kendisini gosterdigi, 6rnegin; has-
talarin ¢cogunda orbitofrontal bolgenin korundugu
bildirilmigtir.? Olgumuzda da literatiirle uyumlu
olarak, orbitofrontal bolge korunmus olup fronto-
parietal tutulum izlenmistir.
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PRESde siklikla flair sekanslarda hiperintesite
gortilmekle birlikte; daha nadir olarak kontrast tu-
tulumu, hemoraji ve difiizyon kisitlamas: gibi atipik
gortintilleme bulgular1 da saptanabilmektedir.? Di-
fiizyon sekanslarda hiperintensiteye ADC’de hipo-
intensitenin eslik ettigi hastalar oldugu gibi;'* ADC
karsilig1 olmayanlarda bildirilmistir. Ornegin; PRES
tanis1 almig 92 hastanin incelendigi bir ¢aligmada,
hastalarin %57’sinde difiizyon sekanslarda hiperin-
tensite izlenirken, ADC goriintiilerde anlamli sinyal
kayb1 izlenmedigi (ps6do-normalizasyon) saptan-
mugtir.’® Olgumuzda ise lezyonlar difiizyon sekansta
hiperintens ADC sekansta hipointens izlenmistir,
psodo-normalizasyon saptanmamistir.

PRESde difiizyon kisitlamasinin reversibl
olup olmadig ve reversibilite tizerine etkili faktor-
lerin aragtirildig1 bir caligmada, goriintiilemele-
rinde difiizyon kisitlamasi saptanan 36 PRES tanili
hasta incelenmis, bu hastalarin 32’sinde lezyonlarin
geriledigi, 4 hastada ise irreversibl degisiklikler sap-
tandig1 bildirilmistir. Yine aymi ¢aligmada, yas ve
kan basincinin reversibilite {izerine anlamli etkisi
bulunmadigina deginilmistir.'® Benziada-Boudour
ve ark.nin yaptig1 bir ¢alismada ise difiizyon kisit-
lamas saptanan, takip eden goriintiilemelerde rad-
yolojik sekeli kalmadig: bulunan PRES hastalar:
bildirilmigtir.!” Yapilan bagka bir ¢aligmada ise re-
versibilitenin difiizyon agirlikli gériintiileme pato-
lojilerinden bagimsiz oldugu belirtilmigtir.'8
PRES’de goriilebilen bu reversibl difiizyon kisitla-
masinin; gegici iskemik atak ve subaraknoid he-
moraji sonrasi gelisen vazospazm tablolarindaki
goriintiilemelerle benzerlik gosterdigini bildiren
yayinlar mevcuttur.' Yapilan bir otopsi ¢aligma-
sinda ise SLE tanist ile takip edilen ve 6liimiinden
4,5 y1l 6nce radyolojik ve klinik olarak reversibilite
gostermis PRES 6ykiisii olan bir hasta incelenmis;
ak madde degisikikleri, perivaskiiler lenfosit ag-
regatlari, hemosiderin birikimi gibi bulgular sap-
tanmis, radyolojik ve klinik olarak reversibilite
olsa da patolojik olarak irreversibl bulgular geli-
sebilecegi ifade edilmistir.’” Tim bu caligmalar
dikkate alindiginda, PRES’deki reversibilite ta-
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nimlamasinin tartigmaya agik oldugu diisiintilebil-
mektedir.

Olgumuzda da takip eden kraniyal goriintii-
lemelerde klinik diizelme ile birlikte diftizyon ki-
sitlamasinin geriledigi go6rtilmiis olup, kalica
radyolojik lezyon saptanmamistir.

Sonug olarak; PRES ile prezante SLE olduk¢a
nadir goriilmektedir. PRES’de difiizyon kisitla-
masi ise yakin donemde tanimlanan atipik bir go-
rintiileme bulgusudur. Etkin ve zamaninda
tedaviye ragmen fatal seyredebilen bu tabloda,
PRES’in atipik gériintilleme bulgulariyla seyre-
debileceginin goz 6niinde bulundurulmas: faydali
olacaktir.
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