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ABSTRACT

Reversible Posterior Leucoencephalopathy (PLES) Syndrome
Scientific background: The posterior leucoencephalopathy (PLES) is a
clinico-radiological syndrome  characterised by headache, nausea,
vomiting, disturbances in cognition, depressed level of consciousness,
visual abnormalities and convulsions. It is commonly associated with
malignant  hypertension, toxemia of pregnancy or use of
immunosuppressive agents.

Objective: We, here, report a case of reversible posterior
leucoencephalopathy syndrome in a patient submitted with headache,
hypertension, quadranopia and the importance of performing cranial
imaging and the benefit of diffusion MRI in the differential diagnosis of
PLES.

Findings: MR/ and diffusion MRI studies have been performed in a 35
year old male patient with hypertension and renal failure, and diffuse
posterior system lesions have been found.

Conclusion: The patient’s clinical and radiologic recovery occurs
following control of blood pressure.
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OZET

Bilimsel zemin: Reversibl posterior I6koensefalopati sendromu (PLES),
bas agrisi bulanti, kusma, bilin¢ degisikligi, gérme alani defekti ve
konvlsiyon ile karakterize kliniko-radyolojik bir sendromdur. Genellikle
malign hipertansiyon, gebelik toksemisi ve immunstpresif tedaviler ile
iliskilidir.

Amag: Bas agrisi, hipertansif atak, kuadranopi klinigi ile basvuran
hastada, kranial gorintileme yapmanin ¢énemi, PLES ayiricl tanisinda
diffizyon MR kullaniminin yarari ve nadir gortlen bir PLES vakasi
sunulacaktir.

Bulgular: Hipertansiyon ve bobrek yetmezligi saptanan 35 yasindaki
erkek hastada, kranial MR, diffizyon MR tetkikleri yapilmis ve yaygin
arka sistem lezyonlari saptanmistir.

izlenimler: PLES tanisi koyulan hastanin kan basinci kontroliini takiben
klinik ve radyolojik bulgulari kisa strede duzelmistir.

Anahtar kelimeler: bas agrisi, inme, diffizyon MR, hipertansiyon, PLES
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GIRiS

Posterior l6koensefalopati sendromu (PLES), 1996 yilinda
tanimlanmis, klinikondroradyolojik bir sendromdur.’
Karakteristik olarak, bas agnsi, bulanti kusma, biling
degisikligi, gérme alani bozuklugu, epileptik ndbet ve
fokal norolojik defisite neden olabilmektedir.* Klinik
tablo bircok vakada ani ve siddetli kan basinc
yiksekligine eslik eden, bas agrisi sesmptomlari ile ortaya
ckmaktadir. Hipertansif ensefalopati disinda, eklamsi,
siklosporin A, interferon alfa, takrolimus, sitarabin
kullanimi, Gremik ensefalopati gibi bir cok neden, PLES
etyolojisinde rol almaktadir."****  Tim PLES vakalar
reversibl olmasa da®® bu sendrom genellikle reversibl
hipertansif ensefalopati olarak tanimlanmaktadir."
Kranial MR gorintilemelerinde, nadiren frontal bolge
tutulumu oldugu da bildiriimesine karsin ézellikle parietal
ve oksipital lob, beyin sapi, bazal ganglionlarin etkilendigi
gorilmekte, kortikal ve subkortikal bolgelerde, simetrik,
posterior beyaz cevher ddemine bagl degdisiklikler ortaya
clkmaktadir.""

PLES vakalarinda, klinik bulgular, BT, standart MR
bulgular tani koymakta yetersiz kalmakta ve tan
gucligu yasanmaktadir. Yapilan tetkiklerde standart MR
goruntulemelerine, kranial diffizyon MR inceleme
eklenmez ise bilateral posterior serebral arter strok
sendromu oldugu kanisina varilabilmektedir. Ayirici
tanida diffizyon MR incelemeler, standart kranial MR
gorintilemeleri ile birlikte degerlendirildiginde oldukca
yardma olmaktadir.” Ozellikle oksipital lob ve beyin
sapinin  tutulum gosterdigi supratentorial beyaz
cevherde, T2 ve Flair agirlikli incelemelerde diffliz veya
fokal hiperintensite alanlari goéralir iken diffizyon
incelemelerde ayni bolgelerde izointens goérinidm
karakteristik olmaktadir."®

Fizyopatolojik mekanizmalar kesin olarak bilinmemekte,
ancak hipertansiyona yanit olarak ortaya c¢ikan
vazospazma bagli olarak kan beyin bariyerinin etkilendigi,
serebral 6dem  olustugu ileri strtlmektedir.*> " Kan
basinc yuksekligi ve vazospazm damar duvarinda
ekstravazasyona yol acmakta ve olusan &dem klinik
bulgulari ortaya c¢ikarmaktadir. Vakalarin bUyuk
cogunlugunda antihipertansif tedavi ile klinik ve

radyolojik bulgular, kalici hicre hasar olusmadan
duzeltilebilmektedir. Bu ylUzden PLES tanisi distnulen
hastalarda hizli tani ve erken dénemde hipertansiyon
tedavisi, esansiyel rol oynamaktadir.

Bu yazida daha 6nce hicbir hastalik éykust olmayan, bas
agnsi ve goérme alani defekti ile basvuran, inceleme ve
tetkikler sonrasinda hipertansiyon ve bobrek yetmezIigi
saptanan, 6zellikle diffizyon MR ve diger MR bulgulari ile
tanisi koyulan nadir gérilen bir PLES vakasi tartisilmistir.

OLGU

Otuz bes yasindaki erkek hasta bas agrisi, bulanik gérme
ve sol tarafindaki nesneleri gérememe yakinmasi ile
klinigimize bagvurdu. Hastanin bas agrisi yakinmasi, ilk
olarak 1 ay 6nce baslamis, giderek artmis ve son 2-3
gunden beri dayanilmayacak kadar siddetli olmustu.
Sikayetlerine bir haftadan beri sol goztinde daha fazla, iki
tarafli bulanik gérme ve son gunlerde sol taraftaki
nesneleri gérememe yakinmasi eklenmisti. Birkag sefer
bulanti yakinmasi olan hastanin, dengesizlik ve guicstizlik
yakinmasi olmamisti, ates yukselmesi yakinmasi yoktu.
Sigara kullanimi disinda 6zgec¢mis, soygecmis 6zelligi ve
bilinen bir hastaligi yoktu. Hicbir ila¢ kullanmiyordu.
Hastanin fizik incelemesinde, kan basincinin 280/160
mm Hg olmasi disinda bir patoloji saptanmadi. Noérolojik
incelemede, biling acik, kooperasyon ve oryantasyon
tam, konusma ve anlama dogaldi. Ense sertligi yoktu,
g6z dibi incelemesinde fundoskopide papil sinirlar sag
gozde silik, sol gdzde net seciliyordu, evre 3 hipertansif
retinopati ile uyumlu idi. Gz hareketleri tim y&nlere
normaldi. Sol kuadranopi seklinde gérme alani defekti
vardi, pupil izokorik, direkt ve indirekt 1sik refleksleri iki
tarafli normaldi. Alt kranial sinirler intaktt, motor, duyu,
serebellar defisiti yoktu. Derin tendon refleksleri
normaldi, patolojik refleksi yoktu. Laboratuar
incelemelerinde; Lokosit: 7.4 /mm3, Htc: %36.9, Hb:
12.3 g/dL, Tr: 297.000, Sedim: 18 mm/saat, PTT: 31,
PT:12, INR: 0.9, Glukoz: 85 mg/dl, BUN: 51 mg/dl, Kr:
3.7 mg/dl, Na:133 mEg/L, K: 4.2 mEg/L, Ca: 9.3 mg/dl,
AST: 32 U/L, ALT: 24 U/, GGT: 40 U/, Fosfor: 2.9, T.
Kolesterol: 209 mg/dl, LDL: 124 mg/dl, HDL: 46 mg/dl,
TIT: D: 1020, pH: 5, Nitrit: -, Protein: ++, Keton: -, Bil:
-, Mik: 3-4 Erit, nadir I6kosit, Kranial MR'da; her iki
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(1C) T2 inc

Flair inc. (1B)

(1 D) Diff. inc.

Sekil 1. Bazal kranial MR. Flair incelemelerde (1A-B), serebellar folyumlar silinmis, pons timuyle
hiperintens ve ekspansil olarak izlenmektedir. Her iki cerebeller hemisfer, vermis, ponsun tamaminda,
artmis T2 sinyalleri gozlenmektedir (1-C). Diffiizyon MR goruntulerde pons izointens izlenmektedir (1-D).

serebeller hemisfer, vermis, ponsun tamami, bulbus
anterior kolonunda, subkortikal alanlarda, sag kapsula
interna arka bacakta artmis T2 sinyalleri g&zlenmisti.
Serebellar folyumlar silinmisti. Pons timuyle yiksek T2
sinyali gostermekte ve ekspansil olarak izlenmekte idi. Bu
bolgeler difflizyon MR incelemede, izointens izlenmisti.
(Resim 1) IV kontrast madde enjeksiyonu sonrasi patolojik
kontrast tutulumu yoktu. Manyerik Rezonans
Spektroskopi (MRS): Ekspanse ve T2 incelemelerde
oldukga hiperintens izlenen pons tzerinden yapilan MRS
incelemede, NAA'da daha belirgin olmak Uzere tim

metabolitlerde azalma gdzlenmisti.

Bas agrisi ve norolojik defisit ile basvuran, hipertansiyon
ve bobrek yetmezligi saptanan, gorintilemelerinde, T2
incelemelerinde arka sistem sulama alaninda hiperintens
lezyonlari olan hastanin ayirici tanisinda, 6ncelikle
ensefalit, serebral vendz sinUs trombozu, tUmor,
demiyelinizan hastalik ve arka sistem vaskiler olay
dustunUlmustdr. Vakamizda ates, ense sertligi, bilateral
papil  6dem, l6kositoz bulgularinin olmamasi,
goruntllemelerde atipik struktirel hasarin olmasi,
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Sekil 2. 1 Hafta sonraki kranial MR. Ponsta hiperintens ve ekspanse gorulen lezyonun kigtlmeye basladigi, cerebellar folyumlarin

belirginlestigi gorilmektedir.

ensefalit tanisindan uzaklastirmistir. Kontrastli incele-
melerde, patolojik tutulumun olmamasi, vendz sinslerin
agk olmasi, MRS bulgulan ile timdr ve vendz tromboz
tanilarindan, uzaklasiimistir.  Kranial T2 ve flair
incelemelerde ponsta gérilen oldukca buyuk hiperintens
lezyonlara karsin hastanin sadece kuadranopi kliniginin
olmasi ve diffizyon MR da belirgin iskemi patolojisinin
gortlmemesi, baziller arter iskemik inme tanisindan
uzaklastirmistir.

Kan basincinin disurtlmesi ile bas agrisinin dramatik
dizelmesi, 6ykl, muayene ve gorintileme bulgulari
ile bu hastada PLES tanisi distindlmastar. Takip
sirasinda ayirici taniya yonelik goénderilen diger
tetkiklerinde de bir problem saptanmamistir. ASO:
50, RF: 6, CRP: Negatif, ANA: Negatif, Anti ds DNA:
Negatif, ACA IgM: 2.1, ACA IgG: 2.8, Lupus
Antikoagulan: Negatif, Plazma renin Akt (Ang1): 20,
TPHA: Negatif, TSH: 1.50, 1-2 epitel, Renal USG:
Normal, EKG: Normal sinUs ritmi, EKO: Hafif mitral
yetmezlik, embolik odak saptanmadi, Karotis Verteb-
ral Doppler USG: Normal.

Reversibl posterior |6koensefalopati sendromu tanisi
distntlen bu hastada kan basinc tedavisi ve

'0.01.01

Sekil 3. 2 Hafta sonraki kranial MR. Lezyonlarin tamamen
duzeldigi gortlmektedir.

kontrolinG takiben 2. glinde yakinmalari azalmaya
baslamis, 3. glinde bas agrisi ve kuadranopi seklinde-
ki gérme alani defekti tamamen dizelmistir. Kontrol
amaci ile cekilen kranial MR'larinda 1. haftada, daha
once izlenen tim lezyonlarin dizelmeye basladig, 2.
haftada radyolojik bulgularin tamaminin duzeldigi
gorilmustar (Resim 2,3).
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TARTISMA

Bilinen bir hastaligi olmayan, siddetli bas agrisi yakinmasi
ile basvuran ancak hipertansiyon ve bdbrek yetmezligi
saptanan bu hastada, kranial MR'da ekspansif
karakterdeki artmis T2 sinyal alanlarinin, vazojenik
ddeme bagli oldugu ve renal hipertansiyona sekonder
gelistigi dusunulmasttr. Kan basinanin kontrol altina
alinmasi ile klinigin ve radyolojik bulgularin dizelmesi, bu
hastanin ~ tanisinin reverzibl ~ PLES  oldugunu
distndirmusttr. Daha o©nceki calismalarda kadin
cinsiyetin ve hiponatreminin PLES vakalar ile daha fazla
iliskili oldugu vurgulansa da”'® bizim vakamiz erkekti ve
hiponatremisi yoktu.

Mekanizmay! aydinlatmaya yonelik yapilan calismalar
ve patolojik analizlerde, PLES vakalarinda, arteriol
duvarlarinda fibrinoid nekroz, interstisyel &dem ve
petesial mikrohemorajiler gézlenmis, infarkt bulgusuna
rastlanmamistir’”'® Hipertansiyona bagl PLES gelisen
vakalarda yapilan anjiografik calismalarda hipertansif
kriz sirasinda vazospazm gelisti§i gosterilmistir.®'®
Yapilan DSA calismalarinda da, 6zellikle arka sistem
arterlerinde vazospazm oldugu gosterilmistir.” Siddetli
vazospazm Ozellikle iskemiye cok hassas olan parieto -
oksipital gri cevheri etkilemektedir. Endotel hicre
disfonksiyonu veya dolasan vazoaktif ajanlara karsi
damarlardaki anormal sensitivite artisinin mekanizmada
roli oldugu ileri strtlmektedir."”* Otoregllasyonun
bozulmasi, serebral arteriollerdeki dilatasyon sonucu
kan beyin bariyerinin etkilenmesinin ve ekstravazasyonun,
serebral 6dem olusumunda etkili oldugu hayvan
calismalarinda gésterilmistir.”'*

PLES tanisinda, MR bulgularn ¢zellikle de diffizyon MR
incelemeleri oldukca ©nemli bilgiler vermekte ve ayirici
tanida  kullanilmaktadir.**#  iskeminin  erken
dénemlerinde gelisen sitotoksik 6deme bagl olarak
diffizyon agirlikli incelemelerde hiperintens, ADC
incelemelerde hipointens gériinime karsin, vazojenik
6deme bagli olarak gelisen PLES vakalarinda, Flair, T2 ve
ADC incelemelerde hiperintens gorilen lezyonlar,
diffizyon MR incelemelerinde izointens goéruntl
vermektedir.”*#*** Bu durumun PLES vakalar icin
diagnostik oldugu kabul edilmektedir. Diffizyon MR

incelemelerinin kantitatif dlctimlerinde, PLES vakalarinin
anterior ve posterior serebral boélgeleri kiyaslandiginda,
posterior beyaz maddede ¢dem gelisiminin daha fazla
oldugu gosterilmistir.'****" Bizim vakamizda da ayirici
tani, diffizyon MR incelemeler ile yapilmistir. Bas agrisi
ve kuadranopi klinigi disinda, belirgin bulgusu olmayan
hastanin, T2 incelemelerde ponsun tamaminin
hiperintens olmasina karsin difflizyon MR'da belirgin
patoloji goértlmemesi, vakanin PLES olabilecegini
disUndirmastdr. Kan basinci kontrold ile yakinma ve
klinik bulgularda diizelme olmasi ve tekrarlayan MR
incelemelerinde de radyolojik bulgulardaki dizelmenin
saptanmasi taniyr dogrulamistir.

Akut gelisen iskemik inmede kan basincinin aniden
dustrtlmesi onerilmese de,* reversibl olabilen PLES'te
intraserebral ddemi azaltmak ve kalici beyin hasarina
engel olmak icin kan basincnin, hizla distrilmesi
onerilmektedir.” Kan basincinin kontrol altina alinmasini
takiben hastalarin klinik ve radyolojik bulgularinda
dramatik duizelme gozlenmektedir.”
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