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Progresif sistemik skleroz, deri ve cesitli organlarda inflamatuar,
vaskiiler ve fibrotik degisikliklerle karakterize jeneralize bir bag doku
hastaligidir. Norolojik belirtiler bu hastalikta daha ¢ok kas tutulumu
ve periferik noropati olmak tizere % 0,8-5,6 oraninda bildirilmistir.
Santral sinir sistemi tutulumu nadirdir ve az sayida serebral arterit va-
kast animlanmustir.

Elli iki yasindaki kadin hasta, konusamama ve sag tarafinda giic-
siizliik yakinmast ile acil servise kabul edildi. Hastanin yedi yildan be-
ri skleroderma tanist ile tedavi aldigt 6grenildi. Klinik ve laboratuar
bulgulari, progresif sistemik skleroz ile uyumluydu. Norolojik muaye-
nede sag periferik fasial paralizi, sag hemiparezi tespit edildi. Hastanin
erken donemde ¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisinde sol temporo-
parietal bolgede iskemi ile uyumlu hafif hipodens goriiniim mevcut-
ken, kontrol amacl cekilen kranial MRI tetkikinde sol frontotemporo-
paietal yerlesimli infarkt tespit edildi. Ayrica sol sentrum semiovalede
iskemik gliotik lezyonlar mevcuttu. Antikardiolipin Ab (+) olan hasta-
da tromboz etyolojisinde sklerodermaya bagli mekanizmalarin olabile-
cegi diistiniildii. fleri derecede yutma giicliigii olan hasta, aspirasyon
pnomonisi ile kaybedildi.

Antikardiolipin Ab (+) olan hastanin klinik ve laboratuar bulgula-
11, sklerodermanin santral sinir sistemi tutulumu yéniinden gézden ge-
cirildi.

Anabtar sézciikler: Skleroderma, Inme, Antikardiyolipin anti-
kor.
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SKLERODERMA VE ISKEMIK INME
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ISCHEMIC STROKE ACCOMPANYING
SCLERODERMA

ABSTRACT

Progressive systemic sclerosis (PSS) is a generalized connective
tissue disease, charactrised by inflammatory, vascular and fibrotic
changes of skin and a variety of internal organs. Neurologic
manifestations in PSS, which consisting mainly of muscle changes and
peripheral neuropathy, have been reported in only 0.8% to 5.6% of
patients. Central nervous system involvement is rare, with few case
reports of cerebral arteritis.

A 52 year old woman was admitted with aphasia and right
hemiparesis to emergency unit. She had been treated for Scleroderma
since 1996 and hev clinical and laboratory findings confirmed to
progressive systemic sclerosis. Right peripheral facial paralysis and
right hemiparesis were established in neurological examination.
While on the early period of patient’s cranial computerized tomog-
raphy (CT) there was a hypodens area at the left temporoparietal
region because of to ischemia, on control cranial MRI, left
frontotemporoparietal infarct was established. Besides, there were
ischemic gliotic lesions at left centrum semiovale. The etiology of
thrombosis at anticardiolipin antibody (+) patient was thaught to be
related to scleroderma. The patient with severe disphagia and died
because of aspiration pneumonia.

Clinical and laboratory findings of anticardiolipin antibody (+) pa-
tient were reviewed as related with central nervous system
involvement of scleroderma.
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GiRiS

Progresif sistemik skleroz, agirlikli olarak deri, gastrointes-
tinal sistem, akciger, kalp ve bobrekleri tutan jeneralize bir
bag doku hastaligidir (1). Vazomotor ve endokrin sistem tutu-
lumu da goriilebilir (2).

SLE, trombotik trombositopenik purpura, periarteritis no-
doza gibi diger kollajen doku hastaliklarindan farkl: olarak, no-
rolojik belirtiler progresif sistemik sklerozda nadir goriilmek-
tedir. Norojenik tutulumun kas tutulumu ve periferik néropa-
ti agirlikli olmak tizere % 0.8-5.6 arasinda oldugu bildirilmistir
(3,4,5,6). Bu oranin biiyiik kismint %3 ile trigeminal nGropati
ve karpal tunel sendromu olusturur (4,7,8). Santral sinir siste-
minde tutulum nadirdir, az sayida serebral arterit vakasi olarak
bildirilmistir (9). 1992’de yayinlanmis bir calismaya gore 50
hastalik bir seride 20 hastada (%40) ¢esitli norolojik bozukluk-
lar tespit edilmis, sinir sisteminin her bir basamaginda (kas,
noromuskiiler bileske, periferik sinirler, spinal kord ve beyin)
tutulum olabildigi gosterilmistir. Ayrici hastalarin %6’sinda se-
rebrovaskiiler hastalik, %18’inde periferik noropati, %8’inde
miyelopati, %22’sinde ise kas tutulumu saptanmustir (3,6,10).

Bu makalede, antikardiolipin antikor pozitifligi olan skle-
rodermali bir hastada santral sinir sistemi tutulumu 6rnegi ola-
rak iskemik stroka iliskin klinik ve laboratuar 6zellikler sunul-
mustur.

OLGU SUNUMU

52 yasinda, kadin (ev hanimi) hasta, konusamama ve sag
tarafinda kuvvet kaybi1 yakinmasi ile hastanemiz acil servisine
basvurdu. Hastanin bes yildan beri, ellerinde morarma ile bas-
layan sikayetleri sonucunda skleroderma tanisi aldigi ve buna
yonelik olarak tedavi gormekte oldugu Ogrenildi.

Hastanin basvuru sirasinda yapilan fizik muayenesinde;
TA:140/100 mmHg, Nb: 72/dk, EKG: normal sinuzal ritmdey-
di. Kardiyovaskiiler sistemde; S1-S2 sertlesmis, ek ses, Ufiiri-
mii yoktu. Solunum sesleri dinlemekle dogaldi. Abdomen mu-
ayenesinde, gecirilmis kolesistektomi operasyonuna ait lapa-
roskopi skar1 disinda patolojik bir bulgu tespit edilmedi. Uro-
genital sistem haricen dogaldi. Tim viicutta, 6zellikle ekstre-
mite distallerinde ve ylizde deride incelme mevcuttu. Proksi-
mal interfalangeal eklemlerde fleksiyon kontraktiirii mevcuttu
ve cilt gergindi.

Norolojik muayenesinde; bilinci acik, koopere, oryante,
pupilleri normoizokorik, 151k refleksi ve kornea refleksi bilate-
ral normaldi. GOz hareketleri her yone serbestti, oftalmosko-
pik muayenede papil sinirlart dogaldi. Sagda periferik fasial pa-
raliziyle uyumlu goriiniim mevcuttu, uvula orta hattayd, fa-
rinks refleksi azalmists, dili disarida saga deviye, iceride sola
deviye idi ve hafif atrofikti. Hastanin motor afazisi mevcuttu,
sensorial komponenti normaldi. Ekstremitelerdeki motor sis-
tem muayenesinde sagda istte 4/5, altta 3/5. dereceden pare-
zisi mevcuttu. DTR’leri sag iist ekstremitede canli, diger tiim
ekstremitelerde normoaktifti. TCR solda fleksor, sagda ekstan-
sordii.

Laboratuar inceleme sonuclart;

Hb:13.1, RBC:4.2, WBC:7.7, PLT:164, SEDIM: 24mm/h,

Ure:30, glu:102, Na:136, K:5.03, CLl:103, SGOT:32,
SGPT:20, CPK:85, CKMB:12

Antikardiyolipin antikor: 1gG:14.6 (+), IgM: 12.3 (smuirda +)

Kranial CT : Sol temporoparietal bolgede hafif hipodens,
gelismekte olan infarkt ile uyumlu goriiniim mevcuttu (Resim
1.

Kranial MRI: Sol frontotemporoparietal yerlesimli infarkt
ile uyumlu lezyon, sol sentrum semiovalede iskemik gliotik
lezyonlar mevcuttu (Resim 2).

Skleroderma acisindan ayrintili arastirilmak iizere bes yil
once yapilan inceleme sonuglary;

Hemogram: normal, Biyokimya: normal, SEDIM: 40mm/h

ASO, CRP, RF, IgA, IgG, IgM, C3-4: normal, ANA: 4+ (ho-
mojen), Anti-DNA: (-), Antitiroid antikor: (-), Scl 70: (+), RNP:
(), Anti-Sm: (), SS-A: (), SS-B: (),

HbsAg: (), HbcIgM: (), HCV: (-, serum Fe: 95, FeBK: 226,
Ferritin: 12.3 (normal)

Tiroid fonksiyon testleri: s T3: 2.89, s T4: 1.33, TSH: 1.5
(normal)

24 saatlik idrarda protein: (-), Kreat. Klirensi: 54mg/dl

Solunum fonksiyon testleri: Mikst tipte hafif derecede ven-
tilasyon defekti mevcut.

Tiroid USG: Sol lobda nodiil mevcut. Endoskopi: Pangast-
rit ile uyumlu.

Batn USG: Kolesistektomi tespit edildi, karaciger, safra
yollari, retroperiton, dalak, pankreas, her iki bobrek normal.

Ekokardiyografi: Sol ventrikiil diyastolik dolus bozuklugu
ile uyumlu

HR Toraks CT: Her iki akciger parankiminde yer yer inters-
tisyel kalinlagmalar, fibrotik degisiklikler, sol tist lob anterior-
orta lob medialde bronsiektazik degisiklikler mevcut.

Ozofagus manometrisi: Yutkunma ile 1/3 iistte peristaltik,
1/3 altta disiik amplitiidlii aperistaltik dalgalar mevcut. Bu so-
nuclarla hastaya Kolsisin 3x0,5mg, Dipiridamol 3x75mg, Fa-
motidin 1x40mg, Nifedipin 1x30mg, Enalapril maleat 1x5mg
tedavi protokolii baslandig1 ve devam edildigi 6grenildi.

Hastaya strok tanisiyla klinigimize yattigi donemde anti-
o0dem ve antiagregan tedavi protokolii uygulandi. Yapilan giin-

Resim 1. Sol temporoparietal bslgede hafif hipodens, gelis-
mekte olan infarkt ile uyumlu gérintm.
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Resim 2 -3 Kranial MRI'da sol frontotemporoparietal yerlesimli infarkt ile uyumlu gériiniim, sol sentrum semiovalede iskemik gliotik

lezyonlar.

lik kontollerinde yatisindan dort giin sonra sag tarafindaki
motor defisitinin st ekstremitede 1/5, alt ekstremitede 2/5.
dereceden olacak sekilde ilerledigi tespit edildi. Takibi sirasin-
da daha sonraki giinlerde aspirasyon pnomonisi komplikasyo-
nu gelisen hasta, yatisinin yedinci giiniinde kaybedildi.

TARTISMA

Jeneralize bir konnektif doku hastalig1 olan progressif sis-
temik sklerozdaki ndrolojik komplikasyonlar siklikla periferik
sinir sisteminde goriliir (11). Santral sinir sisteminin, diger or-
ganlara oranla daha az konnektif doku icermesi ve serebral ar-
terlerin histolojik acidan farklilik gostermesi nedeniyle, bu
hastalarda primer santral sinir sistemi tutulumu ve buna bagl
bulgulara seyrek rastlanmaktadir (2). Sklerodermali hastalarda-
ki konvulziyonlar, strok ve serebral arterlerdeki degisikliklere
bagl: patolojik bulgular, genellikle iiremi, hipoksemi ve renal
hastaliga bagli hipertansiyon sonucunda gelismektedir
(11,12).

Sistemik skleroderma nedeni bilinmeyen, patolojik olarak
hemen her organda artmus kollajen birikimi ve klinik olarak
derinin yaygin tutulumu ile karakterize bir hastaliktir. Histolo-
jik olarak kollajen dokuda degisikliklerle karakterize ve klinik
olarak derinin diffiiz indiiksiyonu ve Raynaud fenomeninin go-
rildigi bir tablodur (8,13).

Sklerodermali hastalarda Raynaud fenomenine benzer se-
rebral vazospazma bagli transient global amnezi olgular bildi-
rilmistir (14).

Sistemik sklerozlu hastalarda bircok organda kiiciik arter
ve arteriollerde tipik olarak konsantrik fibr6z intimal kalinlas-

ma ile birlikte yapisal degisiklikler tanimlanmistir. Bu duru-
mun, hastalarda Raynaud fenomeni, pulmoner hipertansiyon,
miyokardial iskemi ve renal tutuluma bagli malign hipertansi-
yon ve fulminan seyire neden olabilecegi bildirilmistir (15).
Santral sinir sisteminde de vaskiiler yapinin benzer sekilde et-
kilenebilecegi ileri siirtilmiistiir. Mikrosirkiilasyon tutulumu-
nun gostergesi olan hipoperfiizyon, sklerodermali hastalarda
tespit edilmistir (16). Patolojik calismalarda primer vaskiiler
degisiklikler gosterilememis, nonspesifik nekrotik kortikal fo-
kiisler ve arteritise bagl serebral enfarkt bildirilmistir (13,17).
Vaskiiler degisikliklerin, eslik eden hipertansiyon veya ate-
roskleroza da bagli olabilecegi ileri stiriilmiistiir (2). Agurlikls
olarak serebral vaskiiliti diistiindiiren bulgular bildirilmistir.

Akut baslangicli suur kayb1 ve motor fonksiyon bozuklugu
ile bagvuran hastamizda, anamnezde iskemik strok etyolojisin-
de risk olarak kabul edilen bir hastalik tanimlanmadi. Klinigi-
mizde yattid stire icinde de iskemik strok etyolojisinde rol oy-
nayabilecek bir patolojiye ait herhangi bir bulgu saptanmadi.
Hastanin sinirda tespit edilen hipertansiyonu disinda diabetes
mellitus, sigara / alkol kullanimi, kalp hastaligi, hormonal pre-
parat kullanim Oykisi, hiperlipidemi, tiroid disfonksiyonu
saptanmadi.

Smirda olarak tespit edilen kan basinci yiiksekliginin (6zel-
likle diastolik) sklerodermanin sistemik bulgularindan biri ola-
bilecegi diistiniildii. Strok etyopatogenezinde ise daha once
de trombotik olaylarla birlikte bildirilmis olan antikardiolipin
antikor pozitifliginin rol oynayabilecegi diisiiniildii. Hastamiz-
da strokun progresif olarak ilerleyen bir tablo gostermesi, bu
hastada strok olusumunda, daha 6nce iddia edilen mekanizma-
lardan biri olan vazospazmdan ¢ok, damar duvari yapisinin bo-
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zulmasi ve hemostatik faktorlerin disfonksiyonuna bagli trom-
botik stire¢ gelismis olmasinin daha olasi bir mekanizma oldu-
gunu disiindirmektedir. Hastanin genel durumunun uygun
olmamasi nedeniyle anjiografik olarak trombozun devami ve-
ya rekanalizasyon olup olmadigi ve diger vaskiiler yapilarin
durumu gortintillenemedi. Hastanin hem ilk ¢ekilen beyin to-
mografisinde, hem de kontrol amacl: cekilen beyin MRI calis-
masinda, ayn1 bolgedeki iskemik alanin, infarkt olarak daha ge-
nis bir alanda izlenmesi de olayin trombotik progresif bir sii-
re¢ olarak olustugunu disiindiirmektedir. Bu goriintiileme
bulgular: progresif olarak ilerleyen klinik 6zelliklerle de uyum-
luydu.

Sklerodermalr hastalarda norolojik belirtiler tic genel kate-

goride incelenmektedir;

1. Rastlantisal olarak eslik eden problemler; posttravmatik
epilepsi, diabete bagli néropati gibi,

2. Sklerodermada kullanilan ilaclara bagl iyatrojenik tablolar;
steroid miyopatisi, kolsisin noropatisi / miyopatisi, penisi-
laminle birliktelik gosteren myastenia gravis gibi,

3. Sklerodermanin kendisine baglh komplikasyonlar;

a. Diger organ tutulumuna sekonder; renal tutuluma se-
konder hipertansiyon, tiremik ensefalopati / noropati,
konviilziyonlar, gastrointestinal tutuluma sekonder
malabsorbsiyon, sonrasinda gelisen miyelopati, vita-
min E, siyanokobalamin, kalsiferol eksikligine bagl ge-
lisen periferik noropati ve konvulziyonlar

b. Sinir sistemindeki primer patolojik procese sekonder
gelisen norolojik disfonksiyon (1).

Bu bagliklar altinda temel olarak ii¢ mekanizma zemininde

norolojik belirtiler ortaya ¢ikmaktadir;

1. Vaskiiler mekanizmaya gore; damarlarda fibrinoid nekroz-
la sonuclanan arteriel ve arterioler medial hipertrofi, endo-
tel degisikleri ve sonrasinda vazo nervozumda goriilen
mikroanjiopati, trombosit agregasyon egilimini artirarak
doku iskemisi ve serebrovaskiiler hastaliga yol agcmaktadir
).

2. Disimmun mekanizmaya bagli olarak otoantikor olusumu
s0z konusudur. Perimysial ve perivaskiiler T hiicre ve mak-
rofaj infiltrasyonu ile karakterize inflamatuar miyozitlerde
bu mekanizma s6z konusudur.

3. Kollajen metabolizmasindaki degisiklikle birlikte perinori-
um ve epinoriumda fibrotik bir proges geliserek periferik
sinirlerde  mononoropati  ile sonuclanmaktadir
(1,2,6,18,19).

Sklerodermal: hastalarda tespit edilen otoantikorlarin 6ne-

mi heniiz tam olarak bilinmemekle birlikte; 1986’dan beri

sklerodermali hastalarda antikardiolipin antikor prevalansinin

% 0-63 arasinda degistigi kabul edilmektedir (20). Antikardioli-

pin antikorlarin rekiirrent arteriel ve vendz tromboz, migren

basagrisi, amarozis fugaks, rekiirrent diisiik, livedo retikiilaris
ve trombositopeni ile korelasyon gosterdigi tespit edilmistir.

Sklerodermalr hastalardaki tromboz ve biiyiilk damar vaskiiliti-

ne bagli tablolarin antikardiolipin antikor varliginda oldugu

bildirilmistir (20,22). Antikardiolipin antikorlarin tromboza
yol agmasimin altinda yatan mekanizma tam olarak aydinlatil-
mamis olmakla birlikte, antikorlarin trombositler veya endo-
telle capraz reaksiyona girmesi sonucunda tromboz olustugu-
na dair destekleyici veriler mevcuttur (23,24). Ayrica, antikar-
diolipin diizeyinin, iskemik ensefalopati veya multipl serebral

infarkt gibi tablolarin gelisme siklig1 ve siddeti ile de korelas-
yon gosterdigi belirtilmektedir (25).

Hastamizda da skleroderma ile seyrek goriilen bir kompli-
kasyonu olan, iskemik inme birlikteligi s6z konusuydu. Iske-
mik inmeye yonelik risk faktOrleri acisindan yapilan klinik ve
laboratuar tetkiklerinde anlamli bir patolojik bulgu tespit edil-
medi. Sklerodermadaki sinir sistemi disindaki diger organlarin
tutulumuna sekonder gelistigi kabul edilen hipertansiyonun,
bu hastada strok ac¢isindan bir risk faktorii olabilecegi diisiiniil-
dii. Antikardiolipin antikor pozitifliginin de arteriel ve venoz
tromboza egilimi artirict etkisi olmasi nedeniyle, hastadaki in-
me tablosunu aciklayacak diger etken olabilecegi diisiiniildii.
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Tiak,

Degerli Okuyucularimiz,

1998 yilinda yayin hayatina baglayan Tiirk Geriatri (Turkish Journal of Geriatrics) Dergisi, tilkemizde bu konudaki ilk ve tek siireli ya-
yindir. Insan émriiniin uzadig1 ve geriatri bilimine ilginin arttig1 giiniimiizde, amacimiz Dergimizin bilimsel diizeyini giderek artirmaktir.

2004 y1li i¢in abonelik kosullar1 asagida bilgilerinize sunulmustur. Geriatri bilimi ile ilgilenen tiim hekimlerin Dergimize kolayca ulasa-
bilmesini saglamak icin olanaklar ¢ercevesinde abonelik {icreti diisiik tutulmaya cahsilmstir.

Bilimsel katkilarinizi bekler, ¢alismalarinizda basarilar dileriz.

Saygilarimizla,
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Ustteki formu doldurduktan sonra, banka dekontu ile birlikte agagidaki faks numarasina veya posta ile adrese génderiniz.

GERIATRI DERNEGI BANKA HESAP NUMARASI
Yapi Kredi Bankasi ibn-i Sina Hastanesi Subesi
Banka Kodu : 67
Sube Kodu : 0726-0
Hesap Numarasi : 1000177-6
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