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OZET

Cocukluk ¢aginda Santral Sinir Sistemi (SSS) vaskiilitleri, SSS’de izole primer bir
hastalik olabilecegi gibi altta yatan sistemik hastaliklara sekonder olarak da ortaya
cikabilmektedir. Cocukluk ¢ag1 SSS vaskiilitleri yakin zamanda tanimlanmis olup ciddi
morbidite ve mortaliteye yol agabilmektedir. Primer SSS vaskiilitlerinin iki tipi vardir.
Bunlar orta ve biiyiik ¢capli damarlarin tutuldugu anjiografi pozitif tip ve kiigtik damar
tutulumunun oldugu anjiografi negatif tiptir. Bir¢ok enfeksiyon ve sistemik
enflamatuvar veya otoimmiin hastalik sekonder SSS vaskiilitine yol acabilmektedir.
Primer ve sekonder SSS vaskiilitlerinin klinik, radyolojik, prognoz ve tedavi
yaklasimlari farklilik gostermektedir. SSS vaskiiliti olan ¢ocuklarda erken tan: ve etkili
tedavi ile morbidite ve mortalite 6nlenebilir.

Anahtar sozciikler: Vaskiilit, santral sinir sistemi, cocuk

SUMMARY

Central Nervous System (CNS) vasculitis of childhood can occur as a primary disease
limited to the CNS or as a secondary manifestation of an underlying systemic disorder.
Central nervous system vasculitis in children is a newly recognized disease and can
cause severe morbitidy and mortality. Two different subtypes of primary CNS
vasculitis are defined: angiography-positive primary CNS vasculitis affecting large and
medium-sized vessels, and angiography-negative primary CNS vasculitis affecting
small-sized vessels. Many infections and systemic inflammatory or autoimmune
diseases can cause secondary CNS vasculitis. Primary and secondary CNS vasculitis of
childhood differ in clinical presentation, radiographic findings, prognosis, and
treatment. Early recognition and effective treatment may prevent morbidity and
mortality of childhood CNS vasculitis.
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Santral Sinir Sistemi (SSS) vaskiiliti inme, direngli n6-  bilmektedir (1). Yillardir pek ¢ok sistemik enflamatuvar

betler, ciddi biligsel bozukluk ve 6liime yol agabilen yikici,  hastaligin ve enfeksiyonun sekonder SSS vaskiilitine ne-

enflamatuvar bir beyin hastaligidir. Cocukluk ¢aginda SSS  den olabilecegi bilinmesine karsin, ¢ocukluk ¢ag1 primer

vaskiilitleri, SSS’de izole primer bir hastalik olabilecegi  SSS vaskiiliti yakin zamanda tanumlanmuistir. Santral sinir

gibi altta yatan hastaliga sekonder olarak da ortaya ¢ika-  sistemi primer vaskiiliti erigkinlerde ilk olarak 1959 yi-
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Iinda tanumlanmistir (2). Cocukluk ¢ag1 primer SSS
vaskiilitleri ile ilgili bilgiler daha ¢ok olgu bildirimlerine
dayanmaktadir (3). Cocukluk ¢ag1 primer SSS vaskiilitleri
tanisinda erigkinlerdeki gibi Calabrese tani kriterleri kul-
lanilmaktadir (Tablo I) (4).

Tablo I. Santral sinir sistemi primer vaskiiliti taru kriterleri

1. Yeni kazanilmis norolojik defisit

2. Santral sinir sistemi vaskiilitinin anjiyografik ve/veya
histolojik kanit1

3. Bu bulgulara eslik eden sistemik bulgularin olmamast

Cocuklarda primer SSS vaskiilitlerinin insidansi bildi-
rilen olgu sayisinin yetersiz olmasi nedeni ile bilinme-
mektedir (5). Irk ve cinsiyet ayrimi yoktur. Cocuklarda
tim yas gruplarinda goriilebilmektedir. Cocukluk c¢agi
primer SSS vaskiilitlerinin nedeni bilinmemektedir. Sant-
ral sinir sistemi vaskiiliti ve postvarisella anjiopatisi ara-
sindaki benzerlikler enfeksiyoz tetikleyici bir neden dii-
stindiirse de su ana kadar kanitlanmis bir etken gosterile-
memistir (6). Serebral kan damarlarinda enflamasyon so-
nucu limende daralma ve buna bagh gelisen arteriyel
iskemik inme, enflamasyonun akut fazinda vaskiiler
endotel aktivasyonu ile piht1 olusumu ve perivaskiiler
beyin dokusunda enflamasyon vaskiilitte suglanan temel
fizyopatolojik mekanizmalardir (7). Biitiin bunlarin so-
nucu olarak da nodronal 6liim, demyelinizasyon, reaktif

gliozis ve norolojik defisit ortaya gikmaktadir.

Cocukluk c¢agi primer SSS vaskiilitlerinde baslangi¢
klinik bulgular1 ¢ok degisken olup baslica basagrisi, bilis-
sel ve davranis bozukluklari, psikoz, akut inme, nobet,
status epileptikus, optik norit (siklikla bilateral) ve kranial
sinir paralizilerini icermektedir (1). Biiyiik-orta damar
vaskiilitleri siklikla akut hemiparezi, duyusal defisit veya
ince motor kayip ile kendini gdstermektedir. Ayni za-
manda basagrisi, konsantrasyon giicliigii, bilissel bo-
zulma, kisilik degisikligi ve ndbet gibi yaygmn tutulumu
diistindiiren bulgular da siktir (5). Biligsel disfonksiyon ve
basagrilar1 siklikla progresif, hemiparezi ise nonprogresif

biiyiik-orta damar vaskiilitlerinin bulgular: olarak karsi-

miza ¢ikmaktadir. Kiiciik damar vaskiilitlerinde klinik
bulgular daha genis olup ndbetler (akut baslangich veya
kronik), basagrisi, bilissel bozukluk ve psikiyatrik semp-
tomlar1 icermektedir. Kiigiik damar vaskiilitlerinde ayrica
fokal motor ve duyusal disfonksiyon goriilebilmektedir.
Ates, yorgunluk, grip benzeri semptomlar kiigitk damar
vaskiilitlerinde biiyiik-orta damar vaskiilitlerine gore
daha sik goriilmektedir (8). Genel olarak sistemik bulgular
varliginda enfeksiyon veya sekonder santral sinir sistemi
vaskiilitine yol agan durumlar arastirilmalidir. Dokiintii,
artrit, solunum sistemi semptomlari, iiriner anormallikler
ve gastrointestinal sistem bulgularmin varliginda primer
SSS vaskiilitlerinden ziyade sistemik enflamatuvar hasta-
liklar diisiiniilmelidir (6, 9).

Hastalarin fizik incelemesinde ayrintili nérolojik mua-
yene ve noropsikiyatrik degerlendirme yapilmalidir. Sis-
temik muayenede oral iilser, alopesi, lenfadenomegali,
hepatosplenomegali, dokiintii, artrit ve solunum sistemi
anormallikleri arastirilmalidir (8). SSS vaskiilitleri primer
ve sekonder olmak {izere iki ana grupta degerlendiril-
mektedir (Tablo II).

Tablo II. Santral sinir sistemi vaskiilitlerinin siniflandirilmast

1. Primer SSS vaskiilitleri
a. Anjiografi pozitif primer SSS vaskiilitleri
I. Progresif
II. Nonprogresif
b. Anjiografi negatif primer SSS vaskiilitleri
2. Sekonder SSS vaskiilitleri

ANJIOGRAFIi POZITiF PRIMER SANTRAL SiNiR
SISTEMI VASKULITLERI

Biiyiik-orta ¢apli damarlar tutulmaktadir. Anjiografide
vaskiilitin gosterildigi, yeni baslangich fokal ve/veya yay-
gin norolojik defisitin oldugu vaskiilitlerdir (5). Hastalar
tipik olarak akut hemiparezi, tek tarafli duyusal defisit,
ince motor kayip ya da disfaji gibi bulgularla basvurmak-
tadir. Aktif hastalik sirasinda C-Reaktif Protein (CRP) ve
eritrosit sedimentasyon hizi normal veya artmus olabilir.
Beyin Omurilik Sivisinda (BOS) 16kositoz ve protein artisi
olgularin yaklasik yarisinda saptanir ve oligoklonal band

genelde negatiftir (5). Manyetik Rezonans Goriintiilemede



(MRG) klasik bulgu vaskiiler dagilimla uyumlu fokal akut
iskemi alanlaridir (7). Anjiografi pozitif vaskiilitin tanisi
damarlarda stenoz, diizensiz biikiilme, boncuk gorii-
niimii, biiylik-orta ¢apli damarlarin proksimalinde okliiz-
yon gibi bulgular1 gosteren konvansiyonel anjiografi
ve/veya MR anjiografi (MRA) ile dogrulanmaktadir (10).
Yakin zamanda yapilan bir ¢alismada posterior dolagim
ve distal damarlar1 iceren lezyonlarin saptanmasinda
MRA’nin konvansiyonel anjiografiden daha az duyarh
oldugu gosterilmistir (11). Buna karsin gadolinyumlu
MRA ile aktif wvaskiiliti olan erigkin ve ¢ocuklarin
%85’inden fazlasinda damar duvarinda kalinlasma goste-
rilmistir (12). Cocukluk yas grubunda anjiografik anor-
malliklerin 6zgiilliigiinden dolay1 siklikla beyin biyopsisi
gerekli degildir (8).

Anjiografi pozitif primer SSS vaskiiliti klinik, radyolo-
jik ve prognostik oOzelliklerine gore progresif ve
nonprogresif olarak ikiye ayrilmaktdir. Nonprogresif form
monofazik bir SSS damar hastaligidir. Orta ve / veya
anterior serebral arter ve distal internal karotisi iceren
proksimal stenoz sonucu olusan iskemik olaya bagli klinik
bulgularla gelmektedir. Uger aylik aralarla goriintiileme
yontemleri tekrarladiginda hastaligin ilerlemedigi ve yeni
damar tutulumunun olmadig1 gosterilmistir. Nonprog-
resif anjiografi pozitif SSS vaskiilitinin tedavisi tartis-
malidir. Genellikle heparin ve bunu takiben antiplatelet
bir ajan kullanilmaktadir. Kortikosteroidlerin kulani-
minin iskemik ataklar1 onledigi ve norolojik diizelmeye

katki sagladig1 diistiniilmektedir (13).

Progresif anjiografi pozitif primer SSS vaskiiliti ise
kronik bir enflamatuvar hastalik olarak tanimlanmakta
olup, tedavi verilmeyen vakalarda anjiografide yeni
stenotik lezyonlar saptanmaktadir. Progresif formda bas
agrisi, bilissel ve davranis bozuklugu gibi yaygin norolojik
tutulum bulgular1 daha siktir (5). Progresif formda hasta-
larda serebral dolagimin proksimal ve distal segmentlerini
tutan multifokal stenozlar goriilmektedir (10,11). Indiiksi-
yon tedavisinde alt1 ay siireyle aylik intravendz siklo-
fosfamid (500-750 mg/m?/giin) uygulanmaktadir. Idame
tedavisinde ise 18 ay boyunca oral mikofenolat mofetil
veya azotiopiirin kullanilmaktadir (5,14). Indiiksiyon
tedavinin baslangicinda ek olarak yiiksek doz prednizolon

(2 mg/kg/gilin) baslanmakta ve 12 aydan kisa olmamak
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lizere azaltilarak kesilmektedir. Progresif formda remis-
yonun saglanmasinda mikofenolat mofetilin diger tedavi
segeneklerine daha dstiin olabilecegini gosteren bir

¢alisma bulunmaktadir (15).

Daha onceki ¢alismalarda gocuklarda primer SSS
vaskiilitinde yiiksek mortalite oranlar: bildirilmisken, son
dénemde yapilan calismalar erken tami ve tedavinin
mortalite ve morbiteyi azalttigini gostermektedir (5). Buna
karsin norolojik agidan hastaligin prognozu iyi degildir.
Soon ve ark. yaptig1 bir ¢alismada nonprogresif primer
SSS vaskiiliti olan ¢ocuklarda bir yillik izlemde, hastalarin
yaklasik {icte birinde tam norolojik iyilesme gerceklestigi
ve kortikosteroid almayanlarda bu oranin daha da az

oldugu gosterilmistir (13).

ANJIOGRAFi NEGATIF PRIMER SANTRAL SiNiR
SISTEMi VASKULITLERI

Bu gruptaki g¢ocuklar ates, halsizlik, grip benzeri
semptomlar, basagrisi, kognitif fonksiyonlarda bozukluk,
davranis degisikligi ya da direncli nobet gibi sistemik bul-
gularla gelmektedir. Baglangic bulgular1 ayrica fokal no-
rolojik defisit, optik ndrit ve miyelit olabilmektedir (16,17).
Daha 6nce saglikli olan ¢ocuklarda hizli baslangicli néro-
lojik bozulma ya da semptomlarin haftalar iginde belir-
ginlestigi subakut bir seyir de goriilebilmektedir. C-reaktif
protein ve sedimentasyon normal veya ¢ok hafif artmus
olabilir (18). Beyin omurilik sivisi incelemesinde hafif
pleositoz, protein artis1 ve/veya BOS agilis basmncinda
yiikseklik saptanabilmektedir (18,19). Oligoklonal band
pozitifligi olabilmekte ve von Willebrand faktor antijeni-
nin hastalik aktivitesinde duyarli bir belirte¢ olabilecegi
bildirilmektedir (20).

Manyetik rezonans goriintiileme bulgular tipik olarak
multifokaldir. Lezyonlar bilateral veya unilateral, simetrik
veya asimetrik, hem gri hem de beyaz cevher yerlesimli
olabilmektedir (18). Lezyonlar damar dagilim bolgeleri ile
smirli degildir. Gadolinyum tutulumunda artis ve difiiz-
yon kisithiliginin az olmasi lezyonlarin iskemik karakter-
den c¢ok enflamatuvar oldugunu diisiindiirmektedir.
Leptomeningeal kalinlasma saptanabilmekte ve bu bulgu
vaskiilitleri demiyelizan hastaliklardan ayirt etmeye yar-
dimca olmaktadir. Konvansiyonel anjiografide ise her-

hangi bir bulgu saptanamamaktadir.
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Cocukluk cag1 anjiografi negatif primer SSS vaskii-
litinin tamis1 elektif beyin biyopsisini gerektirmektedir.
Eriskinlerde biyopsinin tanisal degeri diisiiktiir ve
vakalarin ancak 1/3’tinde tan1 koydurucudur. Buna karsin
¢ocuklarda beyin biyopsisinin tanisal degeri daha yiik-
sektir. Yakin zamanda ndbet ve/veya ensefalopati tablosu
ile gelen 66 ¢ocugun dahil oldugu tek merkezli bir ¢alis-
mada beyin biyopsisi ile hastalarin %48.5'inde tan1 ko-
nulmustur (21). Eriskinlerde primer SSS vaskiilitinin his-
tolojik bulgular1 nekroz, dev hiicre ve lenfositik infiltras-
yonla karakterize graniilomotoz anjitis iken cocuklarda
tipik olarak lenfositik, nongranulomotoz vaskiilit ile
saptanmaktadir (22,23). Tanida lezyonel biyopsiler tercih
edilmelidir. Erisilemeyen lezyonlar1 olan hastalarda lez-
yonel olmayan biyopsiler de primer SSS vaskiilitinde

tanisal olabilmektedir (23).

Giintimiizde pek ¢ok merkez tarafindan uygulanan
protokolde indiiksiyon tedavisinde alt1 ay boyunca aylik
IV siklofosfamid (500-750 mg/m?/giin), bunu takiben
idame tedavisinde 18 ay boyunca oral mikofenolat mofetil
kullanilmaktadir (15,18). Ek olarak indiiksiyon tedavisiyle
birlikte yiiksek dozda baslanan kortikosteroid tedavisinin
(2 mg/kg/gilin) en az 12 ay kullanilip azaltilarak kesilmek-
tedir. Bu protokoliin norolojik iyilesmede etkili olabildigi
gosterilmistir (24).

SEKONDER SANTRAL SINIR SISTEMI
VASKULITLERI

Cocukluk yas grubunda sekonder SSS vaskiilitleri en-
feksiyonlar, sistemik enflamatuvar ve otoimmun hasta-
liklar nedeniyle gelisebilmektedir (Tablo III) (8). Sistemik
vaskiilitler, sistemik lupus eritematozus (SLE), juvenil
dermatomyozit, Behget hastalif1 ve enflamatuvar barsak

hastalig1 bunlardan en 6nemlileridir.

Sekonder SSS vaskiilitleri hayati tehdit edici ve agresif
tedavi gerektiren hastaliklardir. Kortikosteroid tedavisine
ek olarak altta yatan hastaliga baglh olarak siklofosfamid

ya da plazmaferez denenebilir (9).

Sistemik lupus eritematozuslu ¢ocuklarin en azindan
%25’inde psikiyatrik bulgular varken bunlarin ¢ogunda
serebral vaskiilit bulunmamaktadir. Sistemik lupus erite-

matozusda SSS semptomlar1 antikor aracili ndéronal

disfonksiyon, vaskiilite yol agan kompleman aktivasyonu
veya hiperkoagulopatiye bagli damar okliizyonundan
kaynaklanabilmektedir. Santral sinir sistemi ile ilgili bul-
gular1 olan SLE’li ¢ocuklarda MRG ve MRA siklikla nor-
maldir ya da nonspesifik bulgular gostermektedir. Malig-
nensi, graft versus host hastaligi, ilaglar ve hemo-
globinopatilere sekonder gelisen SSS vaskiilitleri de
bildirilmistir (8).

Tablo III. Cocuklarda sekonder santral sinir sistemi vaskiiliti
nedenleri

I. Enfeksiyoz veya postenfeksiyoz

a. Bakteriyel

Mikobakterium tiiberkiilozis, Mikoplazma pnémonia,
Streptokokus pnomonia, Treponema pallidum

b. Viral

CMV, Enterovirus, EBV, HCV, HIV, influenza virus, JC virus
(progresif multifokal l16koensefalopati), parvovirus B19,
varisella zoster virus, Bat1 Nil virusu

c. Spiroket

Borrelia burgdorferi

d. Fungal

Aktinomikozis, Aspergillus, Kandida albikans

II. Enflamatuvar veya otoimmun

a. Kollajen vaskuler hastaliklar

Behget hastalig1, juvenil dermatomyozit, morfea, Sjogren
Sendromu, SLE

b. Sistemik vaskiilitler

Kawasaki Hastalig1, Henoch-Schénlein purpurasi,
mikroskopik poliarteritis, Wegener grantilomatozisi
c. Enflamatuvar barsak hastalig1

d. Familyal hemofagositik lenfohistiyositozis

III. Diger

a. Tlaca bagli SSS vaskiiliti

b. Graft versus host hastalig1

c. Hemoglobinopatiler

d. Neoplazmlar

e. Radyasyon vaskulopatisi

5SS

vaskiilitine yol acabilmektedir. Bakteriyel menenjit akut

Bakteriyel, viral veya fungal enfeksiyonlar

iskemik inmeye ya da sinovendz tromboza yol agabil-

mektedir (25). Santral sinir sisteminde Mikobakterium



tiiberkiilozis enfeksiyonu serebral anjitise sebep olabil-
mektedir (26). Bagisikligi normal olan ¢ocuklarda SSS’de
virus reaktivasyonuna bagl olarak gelisen postvarisella

arteriopatisi vaskiilite neden olabilmektedir (27).

Enfeksiyona sekonder gelisen SSS vaskiilitinde
psikyatrik semptomlar, nobetler, serebral enfarkt ve diger
fokal norolojik bulgular goriilebilmektedir. Enfeksiyonla-
rin, serebral kan damarlarinda enflamasyona yol agmasini
saglayan pek ¢ok mekanizma vardir. Mikroorganizmanin
direkt damarlara invazyonu, molekiiler benzerlikten kay-
naklanan immun aracili yanit, immun kompleks birikimi,
sitokinlerin salinimi ve siiperantijen aracili yamit temel
mekanizmalardandir. Enfeksiyoz ajana yonelik spesifik
tedaviye ek olarak antienflamatuvar olarak kortikosteroid

tedavisi de diistiniilmelidir (8).

SANTRAL SINIR SISTEMi VASKULITLERINDE
AYIRICI TANI

Anjiografi pozitif ve negatif SSS vaskiilitlerinin ayirici
tanisina farkli hastaliklar girmektedir. Biiyiik-orta caplh
serebral arterleri tutan hastaliklar siklikla inme ya da inme

benzeri epizodlara yol agmaktadir (Tablo IV) (8).

Ayirict taniya giren hastaliklarda tipik MRG bulgulari,
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etkilenen damar bolgesini kapsayan iskemik lezyonlardir.
Enflamatuvar olmayan grupta dykiide boyun travmasimnin
bulunabilecegi arteriyel diseksiyon ve tromboembolik
hastaliklar bulunmaktadir. Cocukluk ¢ag1 kanserlerinde
ana serebral arter okliizyonuna yol agabilen tromboem-
bolizm riski artmistir (28). Moyamoya hastalig1 anormal
kollateral vaskiiler aglarin gelisimine yol acan kronik,
vazookliiziv bir hastaliktir (29). Fibromiiskiiler displazi ise
agirlikli olarak serebral ve renal arterlerin tutuldugu,
damarlarda fokal hiperplaziye yol acan nonaterosklerotik,
nonenflamatuvar bir hastaliktir. Orak hiicre hastaligr olan
¢ocuklarda klinik olarak hem giiriltiilii hem de sessiz
inmelerle seyredebilen vyapisal arteriyopati
mektedir (30).

gelisebil-

fyon kanallar ile ilgili mutasyonlarla ortaya gikan
kanalopatiler vazospastik bozukluklara yol acabilmekte-
dir. Fabry hastalig1i, homosistiniiri ve MELAS gibi meta-
bolik hastaliklarda inme goriilebilmektedir. CADASIL,
NOTCH3 geninde mutasyonlarla ortaya ¢ikan, migren ve
rekiirren gecici iskemik ataklar ya da inmelerle karak-
terize nadir rastlanan bir hastaliktir. Siklikla iskemik atak-
arin baglangici 3. ve 5. dekadlar arasinda olsa da, ¢ocukluk

déneminde inme gelisen olgular da bildirilmistir (31).

Tablo IV. Cocuklarda biiyiik-orta ¢apl serebral damarlarin tutuldugu hastaliklar

I. Enflamatuvar

Primer SSS Vaskiiliti ( anjiografi pozitif)
Sekonder SSS Vaskiiliti

II. Enflamatuvar Olmayan

a.Arteryel diseksiyon

b. Tromboembolik hastalik

c. Fibromuskuler Displazi

d. Moyamoya Hastalig1

e. Vazospastik bozukluklar

Geri dontistimlii vazokonstruktif sendromlar, kokain veya amfetamin gibi ilag¢ maruziyeti, kanalopatiler

f. Orak hiicre hastalig1 gibi hemoglobinopatiler

g. Postradyasyon vaskulopatisi

h. Konnektif doku hastaliklar1

Norofibromatozis, Marfan Sendromu, Ehlers-Danlos Sendromu
1. Metabolik Hastaliklar

Subkortikal enfarkt ve lokoensefalopati ile giden serebral otozomal dominant arteriopati (Cerebral autosomal dominant

arteriopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy (CADASIL)), Fabry Hastalig1, homosistintiri, MELAS ( mitokondriyal

ensefalopati, laktik asidoz, stroke benzeri epizodlar )
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Santral sinir sisteminin kiigiik ¢apli damarlarini etkile-
yen hastaliklar siklikla yaygin norolojik defisitlere ve psi-
kiyatrik semptomlara yol agabilmektedir (Tablo V) (8).
Manyetik rezonans goriintiileme bulgular1 heterojen olup
vaskiiler dagilimla smurli degildir. Kiiciik ¢apli damar
tutulumunun oldugu hastaliklarda anjiografi normaldir.
Sistemik lupus eritematozus, Sarkoidoz, Colyak hastalig1
gibi otoenflamatuvar ve otoimmun hastaliklarda gercek
serebral vaskiilit olmaksizin SSS tutulumu olabilmektedir.
Anjiografi negatif primer SSS vaskiilitlerinin ayiric1 tani-
sina giren diger hastaliklar enfeksiyonlar, postenfeksiyoz

durumlar ve metabolik sendromlardir.

Akut Demiyelizan Ensefalomyelit (ADEM) ve Multipl
Skleroz (MS) gibi hastaliklari, klinik ve radyolojik 6zellik-
lerine dayanarak anjiografi negatif primer SSS vaskiilit-
lerinden ayirmak gii¢ olabilir (32). Beyin omurilik sivi-
sinda oligoklonal band pozitifligi ve optik norit varliginda
MS riski daha yiiksek iken, bu durum ADEM’li vakalarin

%10"unda saptanabilmekte ve primer SSS vaskiilitinde de

goriilebilmektedir. Yakin zamanda MS’li ¢ocuklarla yapi-
lan bir ¢alismada MS’i demiyelinizan olmayan hastalik-
lardan ayirmada bes veya daha fazla iyi sinirh T2 lezyonu,
iki veya daha fazla periventrikiiler lezyon ya da bir beyin
sap1 lezyonu gibi MRG bulgularindan iki veya daha fazlasi-

min olmasinin duyarh bir yontem oldugu gosterilmistir (33).

Noronal antikor iligkili enflamatuvar beyin hastaliklar
antikorlarlarin SSS’de hiicre yiizeyi reseptorleri, kanallar
veya enzimlere baglanmasiyla gelisen hastaliklardir (34).
Bu hastaliklarin 6nceleri sadece paraneoplastik oldugu
diisiiniilmiisse de 6zellikle ¢ocuklarda malignensi olmak-
sizin da bildirilen vakalar vardir. N-metil-D-Aspartat
(NMDA) reseptoriinii hedef alan antikorlarla gelisen
ensefalit psikiyatrik semptomlar, uyku bozuklugu, nobet-
ler, diskinezi ve konusma bozuklugu ile karakterizedir.
Hastaligin ilerleyisi otonom instabilite ve hipoventilas-
yona sebep olabilmekte, serum ve BOS’da NMDA
reseptoriiniin NR1 ve NR2 subunitlerine kars: olusan

otoantikorlar saptanabilmektedir.

Tablo V. Cocuklarda kiictik capli serebral damarlarin tutuldugu hastaliklar

I. Enflamatuvar
a. Primer SSS vaskiiliti (anjiografi negatif)
b. Sekonder SSS vaskiiliti

c. Otoimmun/ otoenflamatuvar hastaliklar

Colyak hastaligi, familyal hemofagositik lenfohistiyositozis, Hashimoto ensefaliti, sarkoidoz, SLE

d. Demiyelinizan hastaliklar
ADEM, MS
e. Noronal antikor iliskili enflamatuvar beyin hastaliklar:

NMDA-reseptor iliskili ensefalit, néromyelitis optika, limbik ensefalit

f. T hiicre aracili enflamatuvar beyin hastalig1
Rasmussen ensefaliti
II. Enfeksiyoz veya Postenfeksiyoz
a. Influenza virus
b. JC virus (progresif multifokal l1okoensefalopati)
c. Mikoplazma pnémonia
d. Streptokokus pnémonia
III. Metabolik
a. Lokodistrofiler
b. Mitokondriyal hastaliklar
c. Mukopolisakkaridozlar
IV. Neoplastik
Lenfoma
V. Nutrisyonel
Vitamin B12 eksikligi




Noromyelitis Optika (NMO), monofazik ya da rekiir-
ren optik norit ve transvers miyelit ataklar ile karakterize
bir néronal antikor aracili hastaliktir (35). Beyin omurilik
sivisinda bazen pleositoz olsa da oligoklonal band
vakalarin sadece %15-30'unda pozitiftir. Beyin MRG
bulgular1 vakalarin yarisinda normal olabilecegi gibi be-
yin sapi, korpus kallosum, hipotalamus ve periventrikiiler
alanlarda nonspesifik beyaz cevher lezyonlar1 saptanabil-
mektedir. Noromyelitis optika, MRG’deki spinal kord
lezyonlarinin en az iig vertebra segmentinden daha yaygin
MS’den
Akuaporin 4’e kars: gelismis olan antikorlar NMO’lu eris-

tutulum gostermesi ile ayrilabilmektedir.
kinlerin %75inde saptanirken, kazanilmis demiyelinizan

hastalig1 olan ¢ocuklarin %11’inde saptanmaktadir.

Limbik ensefalit de otoantikorlar ile olusan, 6nceleri
sadece paraneoplastik oldugu diistiniilen, gliniimiizde ise
malignensi olmaksizin da gelistigi bilinen bir hastaliktir
(34). Otoantikorlarin hedefleri voltaj kapili potasyum ka-
nallari, Glutamik Asit Dekarboksilaz (GAD), GluR1/2 alfa-
amino — 3 — hidroksi — 5 — metil - 4 - izoksazolprepionik
Asit (AMPA) reseptorleri ve gama - aminobutirik asit
(GABASB) reseptorleridir. Limbik ensefalit subakut bas-
langicli konfiizyon, hafiza ya da davranis anormallikleri,
temporal epilepsi ve uygunsuz antidiliretik hormon
salimimui ile karakterizedir. Beyin omurilik sivisi bulgular
nonspesifik protein artisi ve pleositozdur. Manyetik
rezonans goriintiilemede baslangicta medial temporal
loblar1 tutan T2 agirlikli anormal sinyal artisi varken,
hastaligin ilerlemesi ile hipokampal skleroz saptanmak-

adir.

Noronal antikor aracili hastaliklarin tan1 ve tedavi-
sinde gecikme norolojik prognozun kétii olmasma yol
a¢gmaktadir. Hastalarin ¢ogu kortikosteroid, intravendz
immunglobulin, plazmaferez ve rituksimab gibi immun-

supresif tedaviye yanit vermektedir.

Sonug olarak ¢ocukluk ¢ag: SSS vaskiilitleri klinik, go-
riintiileme ve biyopsi bulgularina gore alt gruplara ayr-
lan, ayirici tanisi zor olan ve alt gruba gore farkli tedavi

yaklasimlar: gerektiren hastaliklardir.
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