
BİR OLGU NEDENİYLE SİNİR 
SİSTEMİ SÜPERFİSİAL SİDEROSİSİ* 

 
 

Sema SALTIK, Güneş KIZILTAN,  
Melda BOZLUOLCAY 

 
 
Background.- Superficial siderosis of the 
nervous system is a rare condition caused 
by repeated subarachnoid hemorrhage.  
Observation.- We report a 58 year-old-man 
who had undergone surgery of cervical 
neurinoma 22 years ago. He was presented 
with progressive gait ataxia, hearing loss, 
dementia, anosmia and pyramidal signs. 
Disease - onset was 3 years ago. The diag-
nosis of superficial siderosis was made by 
means of Magnetic Resonance Imaging of 
the head, and was confirmed by increased 
iron level in the CSF. Since surgical treat-
ment prevent further bleeding and possibly 
progression of the disease, the possible 
cause of bleeding and treatment options are 
discussed in this report. 
Saltõk S, Kõzõltan G, Bozluolcay M. Superfi-
cial siderosis of the nervous system: A case 
report. Cerrahpaşa J Med 2000; 31: 163-
167. 
 
 

S üperfisial siderosis (SS), leptome-
ninksler, subpial dokular, sere-
bellum, beyin sapõ, medulla spi-
nalis, kranial sinirler ve serebral 

hemisferlerin yüzeyinde hemosiderin bi-
rikmesi ile gelişen kronik bir hastalõktõr.1 
Klinik olarak bu hastalõk ön planda yavaş 
progressif serebellar ataksi ve bilateral 
sensorinöral işitme kaybõ ile karakterize-

dir. Başağrõsõ, anosmi, somatosensoriyel 
yakõnmalar, tremor, sfinkter bozuklukla-
rõ, fokal distoni eşlik edebilen diğer belirti 
ve bulgulardandõr. Hastalõğõn ilerleme sü-
reci içinde bazõ hastalarda spastik miyelo-
pati ve demans gelişir.2 Geçmişte bu has-
talarda tanõ  ancak otopside, hemosiderin 
depolanmasõnõn görülmesi ile konulabil-
mekteydi.3 Günümüzde ise gelişen Magne-
tik Rezonans Görüntüleme (MRG) yönte-
mi sayesinde hemosiderin varlõğõnõ göster-
mek, dolayõsõyla tanõ yaşam sõrasõnda 
mümkün olabilmektedir.4  

SS�in etiyolojisinde kronik subaraknoid 
kanamaya neden olan lezyonlar sorumlu 
tutulmaktadõr.1  Altta yatan kronik kana-
ma nedenleri çok çeşitli olmakla birlikte 
kimi zaman otopsi aşamasõnda dahi kana-
manõn kaynağõ bulunamamaktadõr. SS�in 
tedavisinde en etkili yöntem ise kanama 
odağõnõn bulunarak ortadan kaldõrõlmasõ-
dõr.5  

SS nadir rastlanan bir klinik tablo o-
lup, 1997 yõlõna  kadar literatürde yayõn-
lanmõş toplam olgu sayõsõ 96 olarak veril-
mektedir.6 Superfisial siderosis tanõsõ a-
lan  58 yaşõndaki bu olgu,  oldukça nadir 
rastlanmasõ nedeni ile sunuldu ve klinik, 
laboratuar bulgularõ, olasõ etiyolojik ne-
denler literatür bilgileri altõnda  tartõşõldõ. 
 

OLGU 

58 yaşõndaki erkek hasta, kliniğimize yü-
rürken dengesini sağlayamama, işitme azlõğõ, 
kulak çõnlamasõ ve koku duyumunda azalma 
şikayetleri ile başvurdu. Hikayesinden bu şi-
kayetlerin 3 yõl önce başladõğõ ve giderek arttõ-
ğõ öğrenildi. Olgu 3 yaşõndan beri herediter 
sferositoz nedeni ile takip edilmekte olup, 16 
yaşõnda iken splenektomi ve safra kesesinde 
taş nedeni ile kolesistektomi operasyonu geçir-
mişti. 36 yaşõnda servikal 4. ve 5. vertebralar 
seviyesinde yerleşik bir kitle (nörinom) nedeni 
ile opere olduğu öğrenildi. Sistemik muayene 
bulgularõ normaldi. Nörolojik muayenede; iki 
yanlõ anosmi, sağda belirgin iki yanlõ işitmede 
azalma (Weber ve Rinne testi ile nörosenso-
riyel kaynaklõ olduğu düşünüldü), üst ve alt 
ekstremitelerin proksimal kõsõmlarõnda hafif 
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derecede kas gücü azalmasõ (supraspinatus, 
infraspinatus, deltoid, iliopsoas, quadriseps 
femoris  kaslarõnda kas gücü; 4/5),  üst ekstre-
mitelerde hafif hipotoni, yürüyüş sağ bacakta 
daha belirgin olmak üzere spastik ve ataksik, 
karõn cildi refleksi sağ üst kadran dõşõnda alõ-
namõyor,  triceps ve brakioradial, patella ve 
aşil refleksleri hiperaktif, sağda sürekli olmak 
üzere iki  yanlõ aşil klonusu, taban cildi reflek-
si iki yanlõ ekstansör olarak değerlendirildi. 
Nöropsikolojik değerlendirmesi frontal 
demans lehineydi. Benton testi uygulandõğõn-
da (skor: 3)  idrak, dikkat, tespit hafõzasõ çok 
bozuk, Bender - Gestalt testi ile (skor: 60) 
psikomotor algõ ve koordinasyon şüpheli bozuk 
bulundu. Laboratuar bulgular õndan 
hemogram, CRP, serum elektrolitleri, karaci-
ğer ve böbrek fonksiyon testleri, kan şekeri, 
tiroid hormonlarõ, TSH, Fe, Fe bağlama kapa-
sitesi, ferritin, aPTT, INR, kanama - põhtõlaş-
ma zamanõ, protein elektroforezi, B 12 vitami-
ni, folik asit, PSA, PAF, tam idrar tetkikleri 
normal bulundu. Gaitada gizli kan negatifti. 
Beyin - Omurilik Sõvõsõnda (BOS) görünüm: 
hafif ksantokromik,  basõnç: normal, şeker: 59 
mg/dl,  protein: 38 mg,  pandy (+), hücre: 
Lenfo: 6/mm3   PNL: 0.3 /mm3   eritrosit: 450 /
mm3 Fe: 138 mg/ dl, ferritin: 84 ng/l bulundu.  
BOS ta TORCH (-),  IgG indeksi, BOS ve se-
rum IgG normal, oligoklonal bant (-) idi. Akci-
ğer  grafisinde,  aort kavsinde belirginlik dõ-
şõnda patoloji yoktu. Elektroensefalografide  
sol temporal disorganizasyon tespit edildi.  
Elektromiyografide, sağda belirli bilateral 

servikal 5 ve 6. kök innervasyonlu kaslarda 
nörojen tutulum saptandõ. Odiyogramda saf 
ses ortalamasõ hava yolu ile sağda 50 dB, sol-
da 43 dB; kemik yolu ile sağda 40 dB, solda 35 
dB bulundu. Hava ve kemik yolu ile olan işit-
me kaybõ özellikle yüksek frekanslõ seslerdey-
di. Kranial MRG tetkikinde kortikomedüller 
bileşkenin, beyin sapõnõn ve ponsun bilateral 
serebellar hemisferlerin, vermisin, bilateral 
serebral pedinküllerin, bilateral VII. Ve VIII. 
sinirin, bilateral inferior frontal bölgelerin ve 
bilateral silvian fissürlerin yüzeylerini saran 
SE- T1 ağõrlõklõ incelemelerdeki hiperintensi-
te, PD ve SE- T2 ağõrlõklõ incelemelerdeki 
hipointensite leptomeningeal hemosiderozis 
olarak değerlendirildi (Şekil 1). Lomber bölge-
nin MRG tetkikinde alt dorsal, konus 
medüllaris ve �cul de sac� da diffüz yüzeyel 
siderozis ile ilişkili hipointens bant (Şekil 2), 
lomber 4 ve 5. vertebra seviyesinde faset ek-
lemlerde hipertrofik dejeneratif değişiklikler; 
servikal vertebral kolon  incelemesinde 3-4. 
vertebra seviyesinde omuriliğe basõ yapan 
spur formasyonlarõ ve geçirilmiş cerrahi giri-
şim ile ilişkili değişiklikler gözlendi. 

TARTIŞMA  
Hemosiderin depolanmasõ sonucu geli-

şen kronik bir hastalõk olan SS ilk defa 
1940 yõlõnda Noetzel7 tarafõndan bir olgu-
da tanõmlanmõştõr. 1969 yõlõnda Hughes 
ve ark.1 ise, otopsi ile postmortem SS tanõ-
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Şekil 1. Kranial MRG; PD ağõrlõklõ görüntüde 
mezensefalonu çevreleyen bant şeklinde 

hipointens hemosiderin birikimi 

Şekil 2. Lumbosakral bölgenin  T2  ağõrlõklõ MRG 
incelemesinde  conus medullaris çevresinde 

hipointens hemosiderin birikimi. 



sõ konan 30 olguyu irdeleyerek klinik ve 
histopatolojik özellikleri tartõştõlar. 
Kranial bilgisayarlõ tomografi uygulanan 
SS� li ilk olgunun 1983 yõlõnda Pinkson ve 
ark.8 tarafõndan bildirilmesine rağmen, 
SS tanõsõ için herhangi bir spesifik bulgu 
tanõmlanmadõ. Oysa, takibeden yõllarda 
MRG tekniğinin sağladõğõ olanaklar ile 
ferromagnetik depolanmanõn gösterilmesi 
tanõ için yeterli kriter olarak kabul edildi. 
Bugün için eskiden ancak otopsi ile kona-
bilen SS tanõsõ MRG sayesinde hasta ya-
şarken mümkün olabilmektedir. Nitekim 
son 3 yõldõr ataksi, sensorinöral işitme 
kaybõ, bilateral anosmi şikayeti ile kliniği-
mize başvuran olgumuzda kranial MRG 
incelemesi ile SS tanõsõ kondu. Tanõda T2 
ağõrlõklõ MRG ile  hemosiderin birikimine 
bağlõ hipointens alanlarõn, giruslar boyun-
ca, ventriküllerin ependimal yüzeyi, beyin 
sapõ, serebellum ve medülla spinalis gibi 
bir kõsõm sinir sistemi bölgelerinde izlen-
mesi yeterlidir. Sunduğumuz olguda da 
hem kranial, hem de spinal T1 ağõrlõklõ 
MRG�de hiperintens, T2�de ise hipointens 
görülen kuşak şeklindeki alanlar SS lehi-
ne değerlendirildi. 

River9 ve Willeit10 SS�li hastalarda, kro-
nik subaraknoid kanama bulgusu olarak  
BOS ta demir (Fe) ve ferritin düzeyinin 
yüksediğini bildirmektedirler. Hatta bu 
düzeyin takibi uygulanan tedavi etkinliği-
nin değerlendirilmesinde kullanõlabilmek-
tedir. Bizim hastamõzda BOS�da ölçülen 
Fe seviyesi 13. 8 mmol/ L bulundu. Bu de-
ğer ile River ve ark.�nõn11 çalõşmasõndaki 
20 kişilik kontrol grubunun  BOS Fe sevi-
yesi (1.6 ± 1.2 mmol/ L) ile karşõlaştõrõldõ-
ğõnda, hastamõzõn BOS Fe seviyesinin   
çok yüksek olduğu görülmektedir. Demir 
gerçekten bu sendromdan sorumlu toksik 
bir ajandõr.  SS� de demir Bergmann glia 
hücreleri ve mikroglia hücrelerinde depo-
lanõr. Yerel Fe düzeyi arttõkça mikroglia 
hücrelerinin ferritin sentez etme kapasite-
si aşõlõr ve serbest Fe lipid peroksidasyonu 
yoluyla doku hasarõna yol açar. Serebellar 
korteks ve 8. kranial sinirin SS� de özellik-

le ve öncelikle etkilenmeleri, Fe ve Hem 
düzeyi artmasõ ile birlikte bu dokularõn 
ferritin sentez etme yetilerinin olmasõna 
bağlanmaya çalõşõlmõştõr. Oksidatif  stres 
halinde ferritin birikiminin olduğu doku-
larda Fe açõğa çõkõşõnõn daha fazla olduğu 
ve ferritinin Fe� in neden olduğu sinir do-
kusu hasarõnõ şiddetlendirdiği gösteril-
miştir.12  

Fearnley  ve ark.13 1995 yõlõnda, o za-
mana kadar literatürde bildirilen  87 has-
tadan   verileri yeterli bulunan 63 �ünü in-
celediğinde en sõk görülen semptomun 
sensorinöral sağõrlõk (%95) olduğunu bil-
dirdiler. Bu hastalõğa eşlik eden diğer be-
lirti ve bulgular sõrayla serebellar ataksi 
(%88), piramidal bulgular (%76), demans 
(%24), mesane disfonksiyonu (%24), 
anosmi (%17), anisokori (%10), sensoriyel 
değişiklikler (%13), ekstraoküler motor 
felç (%5-10), başağrõsõ, alt motor nöron 
bulgularõydõ. Olgumuzda görülen işitme 
azalmasõ, yürüyüş ataksisi, piramidal bul-
gular, demans, anosmi bu hastalarda bek-
lenen belirti ve bulgulardandõ.  

Etiyolojide  kronik, genellikle kapiller 
veya venöz kaynaklõ subaraknoid kanama 
episodlarõ sorumlu tutulmaktadõr.1 Bu ne-
denle tanõ konduktan sonraki ilk adõm ka-
nama odağõnõn bulunmasõ ve bu odağõn 
cerrahi tedavisi olmalõdõr.  Aksi taktirde 
bu hastalarda  semptomlar progresif seyir 
gösterir. En sõk kronik kanama nedeni be-
yin tümörleri (epandimom, mide veya me-
me kanserinin neden olduğu leptome-
ninkslerin karsinomatosisi, oligodend-
riogliom, pinealoma ve hemanjioblastik 
meningiom) olarak bildirilmektedir. Bildi-
rilen diğer patolojiler, posthemisferekto-
mi, anevrizmalar, arteriovenöz malfor-
masyonlar, bilateral subdural hematom, 
intraventriküler hemoraji, neonatal intra-
ventriküler hemoraji, multipl kavernom, 
brakial pleksus yaralanmasõ, serebellar 
astrositoma ameliyatõ sonrasõ olarak sõra-
lanabilir.3,5,10 Bu olguda 22 yõl önce uygu-
lanan servikal bölgedeki nörinom operas-
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yonu ve bu bölgeden kaynaklanabilen ka-
nama episodlarõ etiyolojiden sorumlu olup 
klinik tabloyu açõklayabilirdi. Nitekim li-
teratürde merkezi sinir sistemi veya kom-
şu bir yapõya uygulanan cerrahi girişim 
sonrasõ bildirilmiş SS olgularõ mevcuttur. 
1995 yõlõna kadar yayõnlanmõş bildiriler  
incelendiğinde operasyon sonrasõ SS geli-
şen 17 olgu bulunduğu görüldü. Bunlar-
dan 11 olgu hemisferektomi, 2�si lumbar 
psödomeningosel nedeniyle laminektomi, 
2�si suboksipital hematom boşaltma girişi-
mi, ve 2�si de posterior fossa operasyonu 
sonrasõydõ.13 Konu ile ilgili yayõnlarda 
kronik kanamaya  neden olan olay ile SS� 
in klinik tablosunun  gelişmesi arasõnda 
geçen süre 4 ay ile 30 yõl arasõnda bildiril-
mektedir.13 Bu nedenle olgumuzda servi-
kal nörinoma yönelik cerrahi girişimden 
klinik tablonun ortaya çõkmasõna kadar 
geçen 19, bize başvurmasõna kadar geçen 
22 yõllõk süreç tanõ açõsõndan kabul edilir 
bir süredir. 

MRG incelemesi SS tanõsõnõ koymanõn 
yanõsõra kronik subaraknoid kanamaya 
neden olan asõl lezyonun yerleşimi ve ni-
teliğinin açõklõğa kavuşturulmasõna da 
katkõda bulunur. Olgumuzda servikal cer-
rahi girişim ile ilişkili olabilecek olasõ ka-
nama odağõnõ gösterebilmek amacõ ile ya-
põlan ve özellikle cerrahi girişim sõrasõnda 
travmaya maruz kalan bölgenin vasküler 
yapõlarõna yönelen anjiografi incelemesin-
de bir özellik saptanmadõ. Ancak SS olgu-
larõnda kanama odağõnõn kapiller veya 
venöz olabileceği düşünüldüğünde 
konvansiyonel anjiografinin sadece major 
vasküler patolojilerin tanõsõnda yardõmcõ 
bir yöntem olabileceği, kanama kaynağõ-
nõn ortaya çõkarõlmasõ için cerrahi girişi-
min gerekli olabileceği görülmektedir. 
Brakial pleksus yaralanmasõna bağlõ 
psödomeningosel, ve bununla ilişkili ola-
rak SS tanõsõ konan bir hastada kanama 
odağõnõn ancak cerrahi girişim ile ortaya 
konulabilmesi ve kanamanõn durdurulma-
sõnõn sonrasõnda hastalõk tablosunun 
progresyonunun durmasõ bu konuda gös-

terilebilecek örneklerden biridir.14  

Olgumuzda operasyon sonrasõ  gelişmiş 
bir kanama odağõ olasõlõğõ açõsõndan 
servikal bölgeye yönelik arayõcõ, odak sap-
tanõr ise tedavi edici cerrahi girişimin ge-
rekli olduğu düşünüldü. Ancak 
Nöroşirürji ile yapõlan konsültasyon sonu-
cunda servikal bölgede geçirilen cerrahi 
girişim ile ilgili fibrotik doku içinde ve 
çevresinde kanama odağõnõn bulunmasõ-
nõn teknik açõdan zor olabileceği ve sonuç 
vermeyebileceği belirtildi.  

Prognoz sözkonusu olduğunda SS� li 
hastalarda semptomlar ortaya çõktõktan 
sonra ölüme (başka nedenle erken ölüm 
veya ameliyata bağlõ ölümler hariç) kadar 
geçen sürenin 1- 38 yõl arasõnda değişken-
lik gösterdiği, hastalarõn % 20 sinden ço-
ğunun ilk semptomdan 1- 37 yõl gibi çok 
değişken bir süre sonra yatağa bağõmlõ 
hale geldiği belirtilmektedir.13 Bu nedenle  
58 yaşõndaki olgumuzda etiyolojinin bu-
lunmasõna ne kadar katkõ sağlayabileceği 
bilinmeyen bir cerrahi girişim tartõşmalõ 
bir konu olarak ele alõndõ ve hasta ve has-
ta ailesine durum hakkõnda bilgi verilip 
olasõlõklar anlatõldõktan sonra karar ken-
dilerine bõrakõldõ.  

Kanama odağõ bulunamayan olgularda, 
hastalõğõn ilerlemesini durdurmak için çe-
şitli tedavi yöntemleri denenmektedir. 
Bunlar Fe şelasyon tedavisi, hem 
oksijenaz inhibitörleri, BOS şantõ olarak 
özetlenebilir.15,16 İlk defa 1988 yõlõnda 
Koeppen ve Dentinger,15 bu hastalara Fe 
şelasyon ajanõ olarak Trientine 
Dihidroklorid kullandõklarõnõ açõklamõş-
lardõr. Bu ilacõn BOS�a subaraknoid kana-
ma yeri veya bozulmuş kan-beyin 
bariyerinden girdiği düşünülmektedir. 
River ve ark.11 6 ay boyunca günde 2gr 
Trientine Dihidroklorid verildiğinde BOS 
Fe seviyesinde düşme olduğunu bir hasta-
da göstermişlerdir. Bu olguda Trientine 
Dihidroklorid tedavisi başlandõ ve doz ted-
rici arttõrõlarak 2 gr/gün seviyesine çõkõldõ. 
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İlk haftalardaki ürtiker şeklindeki deri 
döküntüleri dõşõnda yan etki tespit edil-
medi. Taburcu edildikten sonra cerrahi 
girişimi ertelemeyi yeğlediğini belirten 
hasta altõ aylõk medikal tedavi sonunda 
kontrol edildiğinde klinik bulgularõnda 
belirgin progresyon olmadõğõ görüldü. An-
cak bu kadarlõk bir süre ile medikal teda-
vinin yararõ konusunda hastamõzda yo-
rum yapmak olasõ değil idi. 

ÖZET 

Sinir sistemi süperfisial siderosisi, tek-
rarlayan subaraknoid kanamalarõn neden 
olduğu nadir görülen kronik bir hastalõk-
tõr. Bu makalede, 22 yõl önce servikal 
nörinom ameliyatõ geçirmiş, 58 yaşõnda 
süperfisial siderosis tanõsõ koyduğumuz 
bir olgu sunuldu. Yavaş ilerleyici yürüme 
bozukluğu, işitme kaybõ, demans şikayeti 
ve piramidal sistem ile ilişkili patolojik 
bulgularla başvuran olguda tanõ spinal ve 
kranial MRG tetkikleri ile konurken, 
BOS�ta yüksek demir seviyesinin bulun-
masõ ile desteklendi. Sonraki ilk aşama, 
kanama odağõnõn bulunarak, cerrahi teda-
visi olduğundan, geçmişte servikal bölge-
ye uygulanan ameliyat ile kanama odağõ 
ilişkisi tartõşõldõ.  
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