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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.

Saltik S, Kiziltan G, Bozluolcay M. Superfi-
cial siderosis of the nervous system: A case
report. Cerrahpasa J Med 2000; 31: 163-
167.

uperfisial siderosis (SS), leptome-
ninksler, subpial dokular, sere-
bellum, beyin sapi, medulla spi-
nalis, kranial sinirler ve serebral
hemisferlerin ylizeyinde hemosiderin bi-
rikmesi ile gelisen kronik bir hastaliktir.!
Klinik olarak bu hastalik 6n planda yavas
progressif serebellar ataksi ve bilateral
sensorindral igitme kaybi ile karakterize-
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dir. Basagrisi, anosmi, somatosensoriyel
yakinmalar, tremor, sfinkter bozuklukla-
r1, fokal distoni eglik edebilen diger belirti
ve bulgulardandir. Hastaligin ilerleme si-
reci icinde bazi hastalarda spastik miyelo-
pati ve demans geligir.2 Ge¢gmiste bu has-
talarda tanm1 ancak otopside, hemosiderin
depolanmasinin goériilmesi ile konulabil-
mekteydi.? Glinlimiizde ise gelisen Magne-
tik Rezonans Goriuntileme (MRG) yonte-
mi sayesinde hemosiderin varligini goster-
mek, dolayisiyla tanm1 yasam sirasinda
mimkin olabilmektedir.4

SS’in etiyolojisinde kronik subaraknoid
kanamaya neden olan lezyonlar sorumlu
tutulmaktadir.! Altta yatan kronik kana-
ma nedenleri ¢ok gesitli olmakla birlikte
kimi zaman otopsi asamasinda dahi kana-
manin kaynagi bulunamamaktadir. SS’in
tedavisinde en etkili yontem ise kanama
odaginin bulunarak ortadan kaldirilmasi-
dir.?

SS nadir rastlanan bir klinik tablo o-
lup, 1997 yilina kadar literatiirde yayin-
lanmig toplam olgu sayis1 96 olarak veril-
mektedir.6 Superfisial siderosis tanis1 a-
lan 58 yasindaki bu olgu, olduk¢a nadir
rastlanmasi nedeni ile sunuldu ve klinik,
laboratuar bulgulari, olasi etiyolojik ne-
denler literatiir bilgileri altinda tartisildi.

OLGU

58 yasindaki erkek hasta, klinigimize yi-
rirken dengesini saglayamama, isitme azhg,
kulak ¢inlamasi ve koku duyumunda azalma
sikayetleri ile bagvurdu. Hikayesinden bu si-
kayetlerin 3 yil 6nce bagladig: ve giderek artti-
g1 6grenildi. Olgu 3 yasindan beri herediter
sferositoz nedeni ile takip edilmekte olup, 16
yasinda iken splenektomi ve safra kesesinde
tag nedeni ile kolesistektomi operasyonu gegir-
migti. 36 yasinda servikal 4. ve 5. vertebralar
seviyesinde yerlesik bir kitle (nérinom) nedeni
ile opere oldugu 6grenildi. Sistemik muayene
bulgular1 normaldi. Nérolojik muayenede; iki
yanli anosmi, sagda belirgin iki yanh igitmede
azalma (Weber ve Rinne testi ile nérosenso-
riyel kaynakli oldugu distiniildi), tst ve alt
ekstremitelerin proksimal kisimlarinda hafif
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Sekil 1. Kranial MRG; PD agirlikli gériintiide
mezensefalonu gevreleyen bant seklinde
hipointens hemosiderin birikimi

derecede kas giicii azalmas1 (supraspinatus,
infraspinatus, deltoid, iliopsoas, quadriseps
femoris kaslarinda kas giicii; 4/5), tst ekstre-
mitelerde hafif hipotoni, yirtuyls sag bacakta
daha belirgin olmak tizere spastik ve ataksik,
karin cildi refleksi sag tist kadran diginda ali-
namiyor, triceps ve brakioradial, patella ve
asil refleksleri hiperaktif, sagda siirekli olmak
uzere iki yanl asil klonusu, taban cildi reflek-
si iki yanlhi ekstansor olarak degerlendirildi.
Noropsikolojik  degerlendirmesi  frontal
demans lehineydi. Benton testi uygulandigin-
da (skor: 3) idrak, dikkat, tespit hafizas1 ¢ok
bozuk, Bender - Gestalt testi ile (skor: 60)
psikomotor alg1 ve koordinasyon siipheli bozuk
bulundu. Laboratuar bulgularindan
hemogram, CRP, serum elektrolitleri, karaci-
ger ve bobrek fonksiyon testleri, kan sekeri,
tiroid hormonlari, TSH, Fe, Fe baglama kapa-
sitesi, ferritin, aPTT, INR, kanama - pihtilas-
ma zamani, protein elektroforezi, B 12 vitami-
ni, folik asit, PSA, PAF, tam idrar tetkikleri
normal bulundu. Gaitada gizli kan negatifti.
Beyin - Omurilik Sivisinda (BOS) gérintm:
hafif ksantokromik, basin¢: normal, seker: 59
mg/dl, protein: 38 mg, pandy (+), hiicre:
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-
ger grafisinde, aort kavsinde belirginlik di-
sinda patoloji yoktu. Elektroensefalografide
sol temporal disorganizasyon tespit edildi.
Elektromiyografide, sagda belirli bilateral
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Sekil 2. Lumbosakral bélgenin T2 agirlikli MRG
incelemesinde conus medullaris ¢evresinde
hipointens hemosiderin birikimi.

servikal 5 ve 6. kok innervasyonlu kaslarda
norojen tutulum saptandi. Odiyogramda saf
ses ortalamasi hava yolu ile sagda 50 dB, sol-
da 43 dB; kemik yolu ile sagda 40 dB, solda 35
dB bulundu. Hava ve kemik yolu ile olan isit-
me kayb1 6zellikle yiksek frekansh seslerdey-
di. Kranial MRG tetkikinde kortikomediller
bilegkenin, beyin sapmin ve ponsun bilateral
serebellar hemisferlerin, vermisin, bilateral
serebral pedinkiillerin, bilateral VII. Ve VIIL.
sinirin, bilateral inferior frontal bolgelerin ve
bilateral silvian fissiirlerin ylizeylerini saran
SE- T1 agirlikli incelemelerdeki hiperintensi-
te, PD ve SE- T2 agirlikli incelemelerdeki
hipointensite leptomeningeal hemosiderozis
olarak degerlendirildi (Sekil 1). Lomber bélge-
nin MRG tetkikinde alt dorsal, konus
medillaris ve “cul de sac” da diffiuz yuzeyel
siderozis ile iligkili hipointens bant (Sekil 2),
lomber 4 ve 5. vertebra seviyesinde faset ek-
lemlerde hipertrofik dejeneratif degisiklikler;
servikal vertebral kolon incelemesinde 3-4.
vertebra seviyesinde omurilige basi yapan
spur formasyonlar1 ve gegirilmis cerrahi giri-
sim ile iligkili degisiklikler g6zlendi.

TARTISMA

Hemosiderin depolanmasi sonucu geli-
sen kronik bir hastalik olan SS ilk defa
1940 yilinda Noetzel” tarafindan bir olgu-
da tamimlanmigtir. 1969 yilinda Hughes
ve ark.! ise, otopsi ile postmortem SS tani-



Temmuz-Eylal 2000

s1 konan 30 olguyu irdeleyerek klinik ve
histopatolojik  6zellikleri  tartistilar.
Kranial bilgisayarli tomografi uygulanan
SS’ 1i ilk olgunun 1983 yilinda Pinkson ve
ark.8 tarafindan bildirilmesine ragmen,
SS tanisi i¢in herhangi bir spesifik bulgu
tamimlanmadi. Oysa, takibeden yillarda
MRG tekniginin sagladigi olanaklar ile
ferromagnetik depolanmanin gosterilmesi
tan i¢in yeterli kriter olarak kabul edildi.
Bugiin i¢in eskiden ancak otopsi ile kona-
bilen SS tanis1 MRG sayesinde hasta ya-
sarken miumkin olabilmektedir. Nitekim
son 3 yidir ataksi, sensorinéral igitme
kaybi, bilateral anosmi sikayeti ile klinigi-
mize bagvuran olgumuzda kranial MRG
incelemesi ile SS tanis1 kondu. Tanida T2
agirhikli MRG ile hemosiderin birikimine
bagh hipointens alanlarin, giruslar boyun-
ca, ventrikiillerin ependimal ytizeyi, beyin
sap1, serebellum ve mediilla spinalis gibi
bir kisim sinir sistemi bolgelerinde izlen-
mesi yeterlidir. Sundugumuz olguda da
hem kranial, hem de spinal T1 agirlikli
MRG’de hiperintens, T2’de ise hipointens
gorilen kusak seklindeki alanlar SS lehi-
ne degerlendirildi.

River? ve Willeit!0 SS’li hastalarda, kro-
nik subaraknoid kanama bulgusu olarak
BOS ta demir (Fe) ve ferritin diizeyinin
yiksedigini bildirmektedirler. Hatta bu
diizeyin takibi uygulanan tedavi etkinligi-
nin degerlendirilmesinde kullanilabilmek-
tedir. Bizim hastamizda BOS’da odlgiilen
Fe seviyesi 13. 8 mmol/ L bulundu. Bu de-
ger ile River ve ark.min!! ¢aligmasindaki
20 kigilik kontrol grubunun BOS Fe sevi-
yesi (1.6 £ 1.2 mmol/ L) ile karsilagtirildi-
ginda, hastamizin BOS Fe seviyesinin
¢ok yiiksek oldugu gorilmektedir. Demir
gercekten bu sendromdan sorumlu toksik
bir ajandir. SS’ de demir Bergmann glia
hiicreleri ve mikroglia hiicrelerinde depo-
lanir. Yerel Fe dizeyi arttikca mikroglia
hiicrelerinin ferritin sentez etme kapasite-
si asilir ve serbest Fe lipid peroksidasyonu
yoluyla doku hasarina yol acar. Serebellar
korteks ve 8. kranial sinirin SS’ de 6zellik-
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le ve oOncelikle etkilenmeleri, Fe ve Hem
diizeyl artmasi ile birlikte bu dokularin
ferritin sentez etme yetilerinin olmasina
baglanmaya c¢aligilmigtir. Oksidatif stres
halinde ferritin birikiminin oldugu doku-
larda Fe agiga ¢ikiginin daha fazla oldugu
ve ferritinin Fe’ in neden oldugu sinir do-
kusu hasarimi siddetlendirdigi gosteril-
migtir.12

Fearnley ve ark.13 1995 yilinda, o za-
mana kadar literatiirde bildirilen 87 has-
tadan verileri yeterli bulunan 63 ‘“ini in-
celediginde en sik gorilen semptomun
sensorindral sagirlik (%95) oldugunu bil-
dirdiler. Bu hastaliga eslik eden diger be-
lirti ve bulgular sirayla serebellar ataksi
(%88), piramidal bulgular (%76), demans
(%24), mesane disfonksiyonu (%24),
anosmi (%17), anisokori (%10), sensoriyel
degisiklikler (%13), ekstraokiiler motor
fel¢ (%5-10), basagrisi, alt motor noéron
bulgulariydi. Olgumuzda goériilen igitme
azalmasi, ylriyus ataksisi, piramidal bul-
gular, demans, anosmi bu hastalarda bek-
lenen belirti ve bulgulardand.

Etiyolojide kronik, genellikle kapiller
veya venoz kaynakli subaraknoid kanama
episodlar: sorumlu tutulmaktadir.! Bu ne-
denle tani konduktan sonraki ilk adim ka-
nama odaginin bulunmasi ve bu odagin
cerrahi tedavisi olmalidir. Aksi taktirde
bu hastalarda semptomlar progresif seyir
gosterir. En sik kronik kanama nedeni be-
yin timorleri (epandimom, mide veya me-
me kanserinin neden oldugu leptome-
ninkslerin  karsinomatosisi, oligodend-
riogliom, pinealoma ve hemanjioblastik
meningiom) olarak bildirilmektedir. Bildi-
rilen diger patolojiler, posthemisferekto-
mi, anevrizmalar, arterioventz malfor-
masyonlar, bilateral subdural hematom,
intraventrikiiler hemoraji, neonatal intra-
ventrikiiler hemoraji, multipl kavernom,
brakial pleksus yaralanmasi, serebellar
astrositoma ameliyat1 sonrasi olarak sira-
lanabilir.3:5.10 Bu olguda 22 yil 6nce uygu-
lanan servikal bélgedeki nérinom operas-
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yonu ve bu bolgeden kaynaklanabilen ka-
nama episodlari etiyolojiden sorumlu olup
klinik tabloyu agiklayabilirdi. Nitekim li-
teratiirde merkezi sinir sistemi veya kom-
su bir yapiya uygulanan cerrahi girigsim
sonrasi bildirilmis SS olgular1 mevcuttur.
1995 yilina kadar yaymlanmig bildiriler
incelendiginde operasyon sonrasi SS geli-
sen 17 olgu bulundugu goérildia. Bunlar-
dan 11 olgu hemisferektomi, 2’si lumbar
ps6domeningosel nedeniyle laminektomai,
2’s1 suboksipital hematom bogaltma girigi-
mi, ve 2’s1 de posterior fossa operasyonu
sonrasiydi.l3 Konu ile ilgili yayinlarda
kronik kanamaya neden olan olay ile SS’
in klinik tablosunun gelismesi arasinda
gecen slre 4 ay ile 30 yil arasinda bildiril-
mektedir.13 Bu nedenle olgumuzda servi-
kal nérinoma yonelik cerrahi girisimden
klinik tablonun ortaya c¢ikmasina kadar
gecen 19, bize bagvurmasina kadar gecgen
22 yillik siire¢ tam agisindan kabul edilir
bir stiredir.

MRG incelemesi SS tanisin1 koymanin
yanisira kronik subaraknoid kanamaya
neden olan asil lezyonun yerlesimi ve ni-
teliginin agikhiga kavusturulmasina da
katkida bulunur. Olgumuzda servikal cer-
rahi girisim ile iligkili olabilecek olas1 ka-
nama odagin gosterebilmek amaci ile ya-
pilan ve o6zellikle cerrahi girigsim sirasinda
travmaya maruz kalan bélgenin vaskiiler
yapilarina yonelen anjiografi incelemesin-
de bir 6zellik saptanmadi. Ancak SS olgu-
larinda kanama odagmin kapiller veya
venoz olabilecegi dustntldaginde
konvansiyonel anjiografinin sadece major
vaskiiler patolojilerin tanisinda yardimci
bir yontem olabilecegi, kanama kaynagi-
nin ortaya ¢ikarilmasi i¢in cerrahi girigi-
min gerekli olabilecegi goérilmektedir.
Brakial pleksus yaralanmasina baglh
ps6domeningosel, ve bununla iligkili ola-
rak SS tanisi konan bir hastada kanama
odaginin ancak cerrahi girisim ile ortaya
konulabilmesi ve kanamanin durdurulma-
sinin  sonrasinda hastalik tablosunun
progresyonunun durmasi bu konuda gos-
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terilebilecek orneklerden biridir.14

Olgumuzda operasyon sonrasi gelismis
bir kanama odag olasihig1 acgisindan
servikal bolgeye yonelik arayici, odak sap-
tanir ise tedavi edici cerrahi girigimin ge-
rekli oldugu dustnildi. Ancak
Norosirirji ile yapilan konsiiltasyon sonu-
cunda servikal bélgede gegirilen cerrahi
girigim ile 1ilgili fibrotik doku ig¢inde ve
cevresinde kanama odaginin bulunmasi-
nin teknik ac¢idan zor olabilecegi ve sonug
vermeyebilecegi belirtildi.

Prognoz sozkonusu oldugunda SS’ L
hastalarda semptomlar ortaya ciktiktan
sonra Olume (baska nedenle erken o6lim
veya ameliyata bagh 6limler harig) kadar
gecen slirenin 1- 38 yil arasinda degisken-
lik gosterdigi, hastalarin % 20 sinden ¢o-
gunun ilk semptomdan 1- 37 yil gibi ¢ok
degisken bir siire sonra yataga bagiml
hale geldigi belirtilmektedir.13 Bu nedenle
58 yasindaki olgumuzda etiyolojinin bu-
lunmasina ne kadar katki saglayabilecegi
bilinmeyen bir cerrahi girisim tartigsmal
bir konu olarak ele alindi ve hasta ve has-
ta ailesine durum hakkinda bilgi verilip
olasiliklar anlatildiktan sonra karar ken-
dilerine birakilda.

Kanama odagi bulunamayan olgularda,
hastaligin ilerlemesini durdurmak i¢in ce-
sitli tedavi yontemleri denenmektedir.
Bunlar Fe sgelasyon tedavisi, hem
oksijenaz inhibitorleri, BOS sant1 olarak
ozetlenebilir.1516 Ik defa 1988 yilinda
Koeppen ve Dentinger,'5 bu hastalara Fe
selasyon ajani olarak Trientine
Dihidroklorid kullandiklarimi acgiklamisg-
lardir. Bu ilacin BOS’a subaraknoid kana-
ma yeri veya bozulmus kan-beyin
bariyerinden girdigi distnilmektedir.
River ve ark.!! 6 ay boyunca giinde 2gr
Trientine Dihidroklorid verildiginde BOS
Fe seviyesinde diisme oldugunu bir hasta-
da gostermiglerdir. Bu olguda Trientine
Dihidroklorid tedavisi baglandi ve doz ted-
rici arttirilarak 2 gr/glin seviyesine ¢ikildi.
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Ik haftalardaki trtiker seklindeki deri
dokintileri disinda yan etki tespit edil-
medi. Taburcu edildikten sonra cerrahi
girisimi ertelemeyi yegledigini belirten
hasta alt1 aylik medikal tedavi sonunda
kontrol edildiginde klinik bulgularinda
belirgin progresyon olmadigi gorildi. An-
cak bu kadarlhk bir stire ile medikal teda-
vinin yarari konusunda hastamizda yo-
rum yapmak olasi degil idi.

OzZET

Sinir sistemi stiperfisial siderosisi, tek-
rarlayan subaraknoid kanamalarin neden
oldugu nadir goériillen kronik bir hastalik-
tir. Bu makalede, 22 yi1l 6nce servikal
norinom ameliyati gecirmis, 58 yasinda
stiperfisial siderosis tanis1 koydugumuz
bir olgu sunuldu. Yavas ilerleyici yturiime
bozuklugu, isitme kaybi, demans sikayeti
ve piramidal sistem ile iligkili patolojik
bulgularla bagvuran olguda tani spinal ve
kranial MRG tetkikleri 1ile konurken,
BOS’ta yiksek demir seviyesinin bulun-
masi ile desteklendi. Sonraki ilk asama,
kanama odaginin bulunarak, cerrahi teda-
visi oldugundan, ge¢miste servikal bélge-
ye uygulanan ameliyat ile kanama odagi
iligkisi tartigildi.
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