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OZET

Sistemik lupus eritematozus (SLE) genellikle santral ve periferik sinir sistemi anormalligi ile iliskili, kompleks, multisistem tutulumlu bir
hastaliktir. Sistemik lupus eritematozusda nérolojik tutulum kéti prognoz kriteri olarak bilinmektedir ve major 6ltim nedeni olarak du-
stintilmektedir. Yirmi yedi yasinda kadin hasta, klinigimize rekurren serebral vendz sinls trombozu ve optik sinir tutulumuna eslik eden
miyelit tablosu ile kabul edildi. Etyolojiye yénelik olarak degerlendirildigi sirada ANA ve anti SS-A pozitifligi tespit edilmesi tizerine sis-
temik lupus eritematozus tanisi aldi. Endoksan ve steroid tedavisine yaniti iyi oldu. Bu makalede serebral vendz sintis trombozu ve op-
tik sinir tutulumu ile giden, miyelit gibi nérolojik klinik tablolarla basvuran hastalarda kardinal bulgulari olmasa da sistemik lupus eri-
tematozusun akla gelmesinin ve uygun ve erken immuinstipresif tedavinin dnemini vurgulamayi amacladik.
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Systemic lupus erythematosus, which is generally related to a central or peripheral nervous system abnormality, is a complex and mul-
ti-system-involving disease. Neurological involvement in systemic lupus erythematosus is known as a bad prognostic criterion and con-
sidered as the major cause of mortality. A 27-year-old female patient was admitted to our clinic with the clinical picture of recurrent
cerebral venous thrombosis and myelitis accompanied by optic nerve involvement. During her evaluation, she was diagnosed as syste-
mic lupus erythematosus because of establishment of the antibodies of ANA and anti SS-A. Her response to Endoxan and steroid tre-
atment was good. In this report, we aimed to emphasize the significance of consideration of the diagnosis of systemic lupus erythe-
matosus and of immediate and appropriate immunosuppressive treatment in patients applying with a clinical picture of cerebral ve-
nous thrombosis and myelitis with optic nerve involvement, even though they do not have the cardinal symptoms of the disease.
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GIRiS

Sistemik lupus eritematozus (SLE) genellikle santral ve
periferik sinir sistemi anormalligi ile iliskili, kompleks, mul-
tisistem tutulumlu bir hastaliktir. Nérolojik tutulumla gi-
den klinik tablo inme, nébet, kore, demans, psikoz ve ko-
madan periferik ndropati ve miyozite kadar degisen bir
yelpazede olsa da tdm bu hastaliklarin spektrumu basitce
néropsikiyatrik SLE olarak isimlendirilmektedir. SLE'de né-
rolojik tutulum kétd prognoz olarak bilinmektedir ve ma-
jor 6lim nedeni olarak dustintlmektedir (1).

Né&romiyelitis optika (NMO-Devic hastaligr) etyolojisi bi-
linmeyen, optik norit ve akut miyelit ile karakterize bir du-
rumdur ve SLE'nin en ciddi klinik tablolarindan biridir (2).

Serebral sinlis trombozu ise SLE'nin oldukca nadir bir
komplikasyonudur ve SLE'nin seyri sirasinda ortaya ¢ikabi-
lecedi gibi bazen SLE'yi ortaya ¢ikaran klinik tablo olarak
da belirebilir (3,4).

Bu makalede, NMO benzeri tablo ve rekdirren serebral
vendz sinls trombozu nedeniyle takip edilen ve etyolojik
arastirmalar sirasinda SLE tanisi alan bir olgu sunulmakta-
dir.

OLGU

Yirmi yedi yasinda kadin hasta, bas agrisi, sol kol ve
bacakta gli¢ kaybi ve sag gézde gérmede azalma sikaye-
tiyle basvurdu. Hikayesinde, basvurusundan 6nceki son
1.5-2 aydir alnindan baglayip tim basa yayilan, agri kesici-
lere yanit vermeyen, bulanti-kusmanin eslik ettigi bir bas
agrisi, sagda goérme azalmasi ve son 15 gtinde halsizlik,
kol ve bacaklarda guicstizltik ve ancak destekle ytirtyebil-
digi bir tablo tariflendi. Son iki glin éncesinde guigstizItigu-
nlin sol tarafinda daha da belirgin hale geldigini ve artik
yurtyemez oldugunu belirtti.

Oz gecmisinde bir yil 6nce gecirilmis serebral sintis ven
trombozu, takiplerde bir kez olan jeneralize konvlilzif né-
bet, iki ay 6nce normal vajinal yolla dogum yapma ve du-
zensiz oral antikoagtilan kullanimi, bes yildir gtinde bir pa-
ket sigara icim Gykusu mevcuttu.

ik kabul muayenesinde vital bulgulari stabildi ve fizik
muayenesinde &zellik yoktu. G6z dibi muayenesinde sag
optik diskte atrofik gortintiim, sol diskte solukluk izlendi.

Motor muayenesinde sol Ust ekstremitede 4/5, alt ekstre-
mitede 3/5 motor gli¢ mevcut iken, sad tarafta motor gi¢
tamdi. Ayrica, iki tarafli birkag atimlik asil klonusu tespit
edildi.

Rutin biyokimya, hemostaz, hemogram, sedimentas-
yon ve C-reaktif protein (CRP) degerleri normal olan has-
tanin ANA ve anti SS-A testleri pozitif idi. PAI 1T homozigot
polimorfizmi ve MTHFR geninde heterozigot mutasyon
saptandi. Antikardiyolipin ve antifosfolipid antikorlari ne-
gatif idi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde 6zellik
yoktu, BOS'da oligoklonal band negatif idi. BOS IgG in-
deksi normal degerlerdeydi. Karotis ve vertebral arter
doppler ultrasonografi (USG) ve elektromiyografi (EMG)
normaldi. Kraniyal manyetik rezonans gortnttileme
(MRG)'de T2A kesitlerde hiperintens olarak izlenen ve dif-
lizyon agirlikll MRG'de minimal diftizyon kisitlamasi gste-
ren pons ve mezensefalon sol kesimde lezyon ve kraniyal
MR venografisinde sol transvers sintiste parsiyel tromboz
saptandi (Resim 1,2). Servikal spinal MRG'de ise C3-T3
segmentleri arasinda T1A’da izointens, T2A'da hiperin-
tens lezyon, bulbusta T1A’da izointens, T2A'da hiperin-
tens nodliler lezyon izlendi (Resim 3).

Klinik takibinde yatisinin ilk gtinlerinde solda Horner
sendromu gelisti ve motor gli¢ sol Ust ekstremitede 2/5,
alt ekstremitede 1/5 olarak geriledi; ayrica sag tarafta da
motor gli¢ kaybi ortaya cikti ve sag Ust ve alt ekstremite-
lerde 2/5 motor glic¢ tespit edildi. Bu motor bulgular ile ol-
gumuz yataga bagmli hale geldi. Ayrica, sol gézde de
gérme azhigi gelisti. Agiz kurulugu da tarifleyen hasta ro-
matoloji klinigi ile konstilte edildi. Schirmer testi ve ttik-
lrtik bezi biyopsisi yapildi ancak Sjégren dustindUrecek
bulgular izlenmedi. Servikal spinal MRG'de uzun bir seg-
mentte demiyelinizasyonla uyumlu olabilecek lezyonlar iz-
lenmesi nedeniyle hastaya 1000 mg/guin, bir hafta (yedi
glin) stireyle intraven6z metilprednizolon tedavisi verildi.
Steroid tedavisi sonrasinda gérme bozuklugunda kismen
dtizelme oldu ancak motor guicstizltiguinde anlamli bir dui-
zelme olmamasi tizerine hastada Devic sendromu 6n tani-
si dustindlerek anti-NMO antikoru gonderildi ancak sonug
uzun stirede alindigindan ve hastanin kliniginde hizl bo-
zulma olmasi nedeniyle 0.4 g/kg dozunda, bes guin surey-
le intravendz immtuinglobulin verildi. Ancak motor guigstiz-
[iglinde anlaml bir dtizelme olmadi, anti-NMO antikoru

Turk Norol Derg 2011;17:204-207

205 |



Bilen S, Sahin C, Gurkas E, Orhan G, Ak F.

A Case of Systemic Lupus Erythematosus I

Resim 2. Sol transvers sinlste parsiyel trombozla uyumlu dolum
defekti.

negatif olarak geldi. Bunun tzerine hasta romatoloji bélu-
mu tarafindan tekrar degerlendirildi ve SLE dustintlerek
endoksan ve oral kortikosteroid tedavisi baslandi. Yaklasik
iki ay sonraki kontrol muayenesinde motor gticti tama ya-
kindi ve desteksiz olarak ydirtiyebiliyordu.

TARTISMA

SLE otoantikor olusumuyla giden, multisistem, mikro-
vaskdler inflamasyonun géruldigu, otoimmtun bir hasta-
liktir. Spesifik nedeni bilinmese de hastaligin olusumunda
genetik, irksal, hormonal ve gevresel faktérler gibi pek cok
faktér yer almaktadir (5). SLE'nin santral sinir sistemi
komplikasyonlari sik gériilmekle birlikte NMO nadir komp-
likasyonlarindandir (2). Bizim olgumuzda da miyelopati ve
optik sinir tutulumunun izlendigi ve anti-NMO antikoru-
nun negatif oldugu NMO benzeri bir klinik tablo ortaya

Resim 3. Servikal medulla spinalis ve bulbusta T2 agirlikl sagital
kesitlerde hiperintens lezyonlar.

¢ikmistir. Olgumuz Devic hastaliginin 2006 yilinda yayin-
lanmis olan tani kriterlerine gére su tg 6zellikten; NMO
IgG antikor pozitifligi, multipl skleroz icin tanisal olan be-
yin lezyonlarinin yoklugu ve MRG'de U vertebral seg-
mentten daha uzun segmentte miyelit varligi gibi, en az
ikisini bulundurmak kosulunu karsilamamis olup, sadece
optik sinir tutulumu ve uzun bir spinal segmentte miyelit
ile prezente olmustur (6). Dolayisiyla mevcut tablo “Devic
benzeri” olarak tanimlanmistir.

Ekstremitelerin derin vendz sistemi, vena kava, renal
ve mezenterik ven trombozu SLE'li hastalarin %10-20'sin-
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de gértilse de serebral ven trombozu literattirde nadiren
bildirilmistir (3). Olgumuzda bir yil icerisinde iki kez olan ve
oncesinde, kronik bag agrisinin tariflendidi, serebral vendz
sintis trombozu tanimlanmistir. ilk tromboz sonrasinda
hasta antikoagtile edilmis ancak dlizensiz kullanima bagl
oldugu dustindilen ikinci bir rektrrens gbzlenmistir. Sereb-
ral venografi ve kraniyal MRG, olgumuzun sikayetlerinin
baslangicindan sonra, yaklasik 1.5 ay sonraki bir dénem-
de yapilmis oldugundan, MRG'de T1 agirlikli sekansta go-
rilen ve erken dénem bulgusu olan, tromboza bagli hipe-
rintens sinyal degisikligi izlenmemistir. Ancak olgumuzun
basvurusundan énceki son iki ayda agr kesicilere yanit
vermeyen bas agrisi, papil 6demi telkin eden gérme bula-
nikligr ve MR venografide akim izlenmemesi 6ncelikli ola-
rak 6yktide bulunan, dnceki transvers sinlis trombozunun
rektirrensini akla getirdi. Oyle ki literattirde sadece bas ag-
risi ve nadiren de eslik eden papilédemin oldugu lateral si-
nus tromboz olgulari bildirilmistir. Yine ayni calismada kli-
nik olarak sadece bas agrisi olan hastalarin %94 tinde nor-
mal MRG bulgulari rapor edilmistir (7).

Ayrica, hastamizda bir kez olan ve SLE'nin nérolojik
komplikasyonlari arasinda gértilebilen tek jeneralize kon-
viilzif nobet gdézlenmistir (1,8). Otopsi calismalarinda
SLE'de serebral mikroinfarktlarin nébetlerle iliskili oldugu
bildirilmistir (1). N&rolojik manifestasyonlarin genellikle
SLE seyri sirasinda ortaya ¢iktigi bilinmekte ise de nadiren
SLE tanisina éncliltik etmektedir. Bizim olgumuzda da SLE
tanisi, nadir gértilen norolojik komplikasyonlardan olan si-
nus trombozu ve miyelit etyolojisine yénelik calismalar si-
rasinda konmustur. SLE seyri sirasinda gelisen NMO'nun
prognozu genellikle k&tdddr ve hizli tani ve uygun steroid
veya immtnstpresif tedaviye ragmen tedaviye yanit ge-
nellikle yetersizdir (2). Olgumuzda da bir hafta boyunca
verilen yliksek doz steroid ve takiben verilen intravendz
immtuinglobulin tedavisine yanit ytiz guilddrtict olmamistir.
Ancak daha sonraki takiplerde verilen oral steroid ve en-
doksan tedavisine iyi yanit vermis ve yardimsiz mobilize
olabilir hale gelmistir.

Sonug olarak, bu olgumuzla; sinlis trombozu ve NMO
ve benzeri klinik tablolarin izlendigi durumlarda sistemik
tutulum lehine bulgular olmasa bile etyolojide akla mutla-
ka SLE'nin gelmesi gerektigini ve erken ve uygun immdun-
stipresif tedavinin kalici nérolojik hasarlarin énlenmesinde
yararli olabilecedini vurgulamaya calistik.
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