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Progressif Multifokal Lökoen
sefalopati: Klinik, MRG ve 
Nöropatolojik Bulgular .. 
OZET Progressif multifokal lökoensefalopati 
(PML) papovavirüslerin neden olduğu subkortikal 
beyaz cevheri, serebellum ve beyin sapını tutan 
ilerleyici, multifokal demiyelinizasyon alanları ile 
karakterize nadir görülen bir hastalıktır. Genellikle 
başta AIDS olmak üzere hücresel immünitesi 

Progressive Multifocal Leuco
encephalopathy: Clinical, Ne
uroradiological and Neuropat
hological Findings 

ABSTRA(T Progressive Multifocal Leucoencep
halopathy (PML) is a rare disease caused by 
viruses of the papovavirus family and is charaete
rised by progressive, multifocal areas of demyelini-

GİRİŞ 

Progressif Multifokal Lökoensefalopati 
(PML) papovavirüs ailesinden JC virüsü veba
zen de simian 40 virüsünün neden olduğu 
oportunistik vira! merkezi sinir sistemi (MSS) 
enfeksyonuna sekonder progressif demiyelini
zan ve seyrek görülen bir hastalıktır. 1•

2
•
3
•
4 Genel

likle hücresel immünitesi bozuk olan hastalar 
bu virüs enfeksyonuna daha yatkındırlar 1 •2 •4 ve 
başta AIDS olmak üzere lenfoma, lösemi, sar
koidoz, tüberküloz, Whipple hastalığı ve im
mün supressif tedavi alan kişilerde risk yük
sektir.4·5·6·7 Nadir olarak hiçbir etyolojik neden 
saptanamadığı da bildirilmiştir . 8 

Burada beyin biopsisiyle histopatolojik ola
rak tanısı konulan bir PML olgusunun klinik, 
radyolojik ve histopatolojik bulguları sunul
maktadır . 

bozuk olan hastalarda ve immün supressif tedavi 
alan kişilerde görülmektedir ancak nadir olarak 
hiçbir etyolojik neden saptanamadığı da bildirilmiş
tir. Bu sunumda PML'nin tipik özelliklerini gösteren 
ancak yapılan araştırmalarda hiçbir etyolojik ne
den saptanamayan bir hastanın klinik, radyolojik 
ve histopatolojik bulguları sunulmaktadır. 

Anahtar Kelimeler: Progresif Multifokal Lökoensefa
lopati, Histopatoloji, Manyetik Rezonans Görüntüle
me 
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sation involving the subcortical white matter, cere
bel/um and brainstem. The disease is usually seen 
in patients with a defect in cellular immunity, like 
AIDS, but infrequently no etiologic cause can be 
demonstrated. We report a case demonstrating 
the typical clinical, radiological and histopathologi
cal features of PML in whom no etiologic cause co
uld be identifıed. 

Key Words: Progressive Multifocal Leucoencephalo
pathy, Magnetic Resonance lmaging, Histopathology 

OLGU SUNUMU 
Konuşamama ve unutkanlık şikayeti ile baş

vuran 73 yaşında erkek hastanın öyküsünden 
4 aydır halsizlik ve aşırı uyuma şikayetlerinin 
başladığı , 3 aydır unutkanlığının olduğu ve bu
nun ilerleyerek çevresindekileri tanımayacak 
hale geldiği öğrenildi. Buna daha sonra denge
sizlik, idrar kaçırma, konuşma ve yutma güçlü
ğü, anlamsız gülme ve ağlamalar ve son 3 ay 
içerisinde 12 kg kaybetme de eklenmişti. 

Özgeçmişinde ve fizik muayenesinde kayda 
değer bir bulgu saptanamadı. Nörolojik mu
ayenesinde; sensorimotor afazi, patolojik gül
me ve ağlamalar , spastik tetraparezi ve bilate
ral yakalama refleksi saptandı. Yürüyüş ancak 
yardımla, küçük adımlarla ve ileri derecede 
ataksikti. 

Yapılan rutin laboratuvar testlerinde 535 
U/L'ye varan bir LDH yüksekliğinin dışında 
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anormallik yoktu. HİV serolojisi (-) idi. İmmün 

markerlar normal sınırlardaydı ve ANA ve An

tiDsDNA normaldi. EEG'de hafif-orta derecede 

bir zemin aktivitesi yavaşlığı saptandı. 

Çekilen kranial manyetik rezonans görün

tülemede her iki serebral hemisferde tüm lob

larda periventriküler beyaz cevherden sub

kortikal beyaz cevhere dek uzanan T2 ağırlıklı 

sekanslarda hiperintens ve Tl ağırlıklı sekans

larda beyaz cevher ile izointens olarak görü

len geniş, kitle etkisi göstermeyen ve hemora

ji ya da nekroz içermeyen ve kontrast tutulu

mu göstermeyen içiçe geçmiş lezyonlar görül

dü (Şekil 1). Bazal ganglionlar, talamus, kor

pus kallozum ve internal kapsül korunmuştu. 

Altı hafta sonra tekrarlanan kranial MRG' de 

lezyonlarının progresyon göstermiş olduğu 

gözlendi. 

Şekil ı. Progressif Multifokal Lökoensefa!opati: Kranial 

MRG'de T2 ağırlıklı kesitlerde her iki serebral hemisferde 

tüm fob/arda periventriküler beyaz cevherden subkortikal 

beyaz cevhere dek uzanan konf!uent demiyelinizan 

lezyonlar. 

Hastada yapılan tüm taramalara rağmen 

PML'ye neden olabilecek bir malignite ya da 

immün sistem hastalığı saptanamadı. 

Hastaya beyin biopsisi yapılarak alman do

ku örneğinde Hematoksilen Eosin (HE), Le

ucocyte common Antigen (LCA), Glial fibriller 

as idik protein (GF AP) ve myelin boyaları ile 

boyanan kesitlerinde ödemli, gevşek fibriller 

stroma içinde bazıları bizar görünümde hi

pertrofik astrositler (Şekil 2); iri nukleuslu ve 

geniş alanlarda intranükleer inklüzyon cisim

leri içeren oligodendrositler ve yer yer oligo-
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dendrositlerde lizis izlendi (Şekil 3). Bir iki 

alanda iskemik hemorajik nekroz dikkati çeki

yordu. LCA ile boyanan kesitlerde az sayıda 

mononükleer inflamatuar hücreler izlendi. Uy

gulanan myelin boyalarıyla aksonlarda myelin 

kaybı olduğu görüldü. 

Şekil 2. Progressif Multifokal Lökoensefa!opati olgusun

da histopato!ojik görünüm: Hipertrofik bizar görünümlü 

astrositler (ok) (HE x 40) 

Şekil 3. Progressif Multifokal Lökoensefa!opati olgusunda 

histopatolojik görünüm: O!igodendrositlerde intranük!eer 

inklüzyon!ar (ince ok) ve lizis (kalın ok) (HE x 40 J 

TARTIŞMA 

PML'de klinik olarak en sık başlangıç bul

gusu güçsüzlüktür ve mental durumda bozul

malar, görme alanı bozuklukları, serebellar ve 

beyin_ sapı bulguları ve yürüme bozukluğu da 

görülebilir. 1·
9 Klinik bulgular hızlı progresyon 

gösterir ve genelde birkaç ay içerisinde ölüm

le sonuçlanır.4 •9 Bu vakada başlangıç bulgusu 

demans idi ve klinik tablo 3 ay içerisinde hızla 
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ilerleyerek parezi ve yürüme güçlüğü tabloya 
eklenmiş ve psödobulber paralizi bulguları or
taya çıkmıştı. Bu yazı yazıldığında hasta semp
tom başlangıcından 6 ay sonra ve halen hayat
taydı. 

PML'de kranial MRG'de, bu vakada da sap
tanabilen, T1 ağırlıklı kesitlerde hipointens, 
T2 ağırlıklı kesitlerde ise hiperintens görünen, 
daha çok parieto-oksipital bölgeden başlayan 
yaygın, multifokal asimetrik dağılımlı ve yer 
yer içiçe geçme gösteren subkortikal beyaz 
cevher lezyonları saptanırY Nadiren korteks 
tutulumu olabilse de lezyonlar genelde kor
teksten keskin sınırlarla ayrılırlar ve girusların 
içerisine parmak şeklinde uzanırlar. 10 Bu MRG 
görünümü multiple skleroz, primer MSS lenfo
masını ve özellikle bu yaş grubunda iskemik 
ensefalopatiyi, örneğin Binswanger hastalığını 
da akla getirebilir. HIV ensefalopatisinde de 
perivasküler demiyelinizasyon olabilir2·11 an
cak bu vakada HIV serolojisi (-) idi. Hastamızın 
yaşının ileri olması ve klinik tablonun oluş şek
li multiple sklerozu çok düşündürmüyordu. 
Primer MSS lenfoması ise genellikle serebral 
hemisferlerin daha derin kısımlarını ve tala
mus ve bazal ganglionları da tutmakla birlikte 
beynin her bölgesinde görülebilir. 12 Bu hasta
lıkta da T1 ağırlıklı kesitlerde lezyon hipoin
tenstir ancak T2 ağırlıklı kesitlerde sadece ha
fif bir hiperintensite görülür ve bir miktar 
ödem ve kitle etkisi de olabilir. Bunun dışında 
lenfoma lezyonları genelde tektir ve belirgin 
homojen kontrast tutarlar. 12 Bu vakada kont
rast tutulumu yoktu ve yaygın lezyonlara rağ
men kitle etkisi ve ödem görülmüyordu. Bu 
yaşta bu kadar yaygın beyaz cevher tutulumu 
yapabilecek en sık sebep olarak iskemik ense
falopatiler akla gelmektedir. İskemik subkorti
kal lezyonların da görünümü benzerdir ve 
kontrast tutmazlar ancak dağılımları daha çok 
periventrikülerdir ve bu vakada saptananın 
tersine kortekse yakın beyaz cevheri tutmaz
lar. 13 Bunun dışında bu tür lezyonlarda bazal 
ganglionlarda, talamusta, beyin sapında ve 
centrum semiovalede laküner iskemik lezyon
lara da sıklıkla rastlanır; bunlar bizim olgu
muzda yoktu.3 
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PML'nin kesin tanısı ancak beyin biopsisi 
ile mümkündür ve daha çok parietal ve oksipi
tal subkortikal beyaz cevher, serebellum ve 
beyin sapını tutan multifokal, değişken büyük
lüklerde ve yer yer içiçe geçerek birleşen de
miyelinizasyon alanları görülür. 14 PML'de içle
rinde inklüzyonlar olan büyük şişmiş çekir
dekli oligodendrositler ve büyümüş astrosit
ler en önemli bulgudur.14 

PML'de çoğu olguda etyolojik bir nedenin 
saptanabilmesine rağmen nadir olarak hiçbir 
etyolojik neden saptanamadığı da bildirilmiş
tir.8 Bu olgu da bu tabloya neden olabilecek im
münolojik bir hastalık veya malignite yönün
den detaylı olarak araştırılmasına rağmen her
hangi bir etyolojik neden saptanamadı. Bu tür 
sebebi bulunamayan olgularda progressif mul
tifokal lökoensefalopatinin henüz bulgu verme
miş bir malignitenin öncüsü olması olasıdır. 
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