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ÖZET 
Çocukluk çağında Santral Sinir Sistemi (SSS) vaskülitleri, SSS’de izole primer bir 
hastalık olabileceği gibi altta yatan sistemik hastalıklara sekonder olarak da ortaya 
çıkabilmektedir. Çocukluk çağı SSS vaskülitleri yakın zamanda tanımlanmış olup ciddi 
morbidite ve mortaliteye yol açabilmektedir. Primer SSS vaskülitlerinin iki tipi vardır. 
Bunlar orta ve büyük çaplı damarların tutulduğu anjiografi pozitif tip ve küçük damar 
tutulumunun olduğu anjiografi negatif tiptir. Birçok enfeksiyon ve sistemik 
enflamatuvar veya otoimmün hastalık sekonder SSS vaskülitine yol açabilmektedir. 
Primer ve sekonder SSS vaskülitlerinin klinik, radyolojik, prognoz ve tedavi 
yaklaşımları farklılık göstermektedir. SSS vasküliti olan çocuklarda erken tanı ve etkili 
tedavi ile morbidite ve mortalite önlenebilir. 
Anahtar sözcükler: Vaskülit, santral sinir sistemi, çocuk 
SUMMARY 
Central Nervous System (CNS) vasculitis of childhood can occur as a primary disease 
limited to the CNS or as a secondary manifestation of an underlying systemic disorder. 
Central nervous system vasculitis in children is a newly recognized disease and can 
cause severe morbitidy and mortality. Two different subtypes of primary CNS 
vasculitis are defined: angiography-positive primary CNS vasculitis affecting large and 
medium-sized vessels, and angiography-negative primary CNS vasculitis affecting 
small-sized vessels. Many infections and systemic inflammatory or autoimmune 
diseases can cause secondary CNS vasculitis. Primary and secondary CNS vasculitis of 
childhood differ in clinical presentation, radiographic findings, prognosis, and 
treatment. Early recognition and effective treatment may prevent morbidity and 
mortality of childhood CNS vasculitis. 
Key words: Vasculitis, central nervous system, child 

 

Santral Sinir Sistemi  (SSS) vasküliti  inme, dirençli nö‐

betler, ciddi bilişsel bozukluk ve ölüme yol açabilen yıkıcı, 

enflamatuvar bir beyin hastalığıdır. Çocukluk çağında SSS 

vaskülitleri,  SSS’de  izole  primer  bir  hastalık  olabileceği 

gibi altta yatan hastalığa sekonder olarak da ortaya çıka‐

bilmektedir  (1).  Yıllardır  pek  çok  sistemik  enflamatuvar 

hastalığın  ve  enfeksiyonun  sekonder  SSS  vaskülitine  ne‐

den  olabileceği  bilinmesine  karşın,  çocukluk  çağı primer 

SSS vasküliti yakın zamanda  tanımlanmıştır. Santral sinir 

sistemi  primer  vasküliti  erişkinlerde  ilk  olarak  1959  yı‐
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lında  tanımlanmıştır  (2).  Çocukluk  çağı  primer  SSS 

vaskülitleri  ile  ilgili bilgiler daha  çok olgu bildirimlerine 

dayanmaktadır (3). Çocukluk çağı primer SSS vaskülitleri 

tanısında erişkinlerdeki gibi Calabrese  tanı kriterleri kul‐

lanılmaktadır (Tablo I) (4). 

 

Tablo I.   Santral sinir sistemi primer vasküliti tanı kriterleri 
 

1. Yeni kazanılmış nörolojik defisit 
2. Santral sinir sistemi vaskülitinin anjiyografik ve/veya     
    histolojik kanıtı 
3. Bu bulgulara eşlik eden sistemik bulguların olmaması 

 

 

Çocuklarda primer SSS vaskülitlerinin  insidansı bildi‐

rilen  olgu  sayısının  yetersiz  olması  nedeni  ile  bilinme‐

mektedir  (5).  Irk  ve  cinsiyet  ayrımı  yoktur.  Çocuklarda 

tüm  yaş  gruplarında  görülebilmektedir.  Çocukluk  çağı 

primer SSS vaskülitlerinin nedeni bilinmemektedir. Sant‐

ral  sinir  sistemi vasküliti ve postvarisella  anjiopatisi  ara‐

sındaki  benzerlikler  enfeksiyöz  tetikleyici  bir  neden  dü‐

şündürse de şu ana kadar kanıtlanmış bir etken gösterile‐

memiştir  (6). Serebral kan damarlarında enflamasyon  so‐

nucu  lümende  daralma  ve  buna  bağlı  gelişen  arteriyel 

iskemik  inme,  enflamasyonun  akut  fazında  vasküler 

endotel  aktivasyonu  ile  pıhtı  oluşumu  ve  perivasküler 

beyin dokusunda  enflamasyon vaskülitte  suçlanan  temel 

fizyopatolojik  mekanizmalardır  (7).  Bütün  bunların  so‐

nucu  olarak  da  nöronal  ölüm,  demyelinizasyon,  reaktif 

gliozis ve nörolojik defisit ortaya çıkmaktadır.  

Çocukluk  çağı  primer  SSS  vaskülitlerinde  başlangıç 

klinik bulguları çok değişken olup başlıca başağrısı, biliş‐

sel  ve  davranış  bozuklukları,  psikoz,  akut  inme,  nöbet, 

status epileptikus, optik nörit (sıklıkla bilateral) ve kranial 

sinir  paralizilerini  içermektedir  (1).  Büyük‐orta  damar 

vaskülitleri sıklıkla akut hemiparezi, duyusal defisit veya 

ince  motor  kayıp  ile  kendini  göstermektedir.  Aynı  za‐

manda  başağrısı,  konsantrasyon  güçlüğü,  bilişsel  bo‐

zulma,  kişilik  değişikliği  ve  nöbet  gibi  yaygın  tutulumu 

düşündüren bulgular da sıktır (5). Bilişsel disfonksiyon ve 

başağrıları  sıklıkla progresif, hemiparezi  ise nonprogresif 

büyük‐orta  damar  vaskülitlerinin  bulguları  olarak  karşı‐

mıza  çıkmaktadır.  Küçük  damar  vaskülitlerinde  klinik 

bulgular daha geniş olup nöbetler  (akut başlangıçlı veya 

kronik), başağrısı, bilişsel bozukluk ve psikiyatrik  semp‐

tomları içermektedir. Küçük damar vaskülitlerinde ayrıca 

fokal motor  ve  duyusal  disfonksiyon  görülebilmektedir. 

Ateş,  yorgunluk,  grip  benzeri  semptomlar  küçük  damar 

vaskülitlerinde  büyük‐orta  damar  vaskülitlerine  göre 

daha sık görülmektedir (8). Genel olarak sistemik bulgular 

varlığında enfeksiyon veya  sekonder  santral  sinir  sistemi 

vaskülitine  yol  açan  durumlar  araştırılmalıdır. Döküntü, 

artrit, solunum sistemi semptomları, üriner anormallikler 

ve  gastrointestinal  sistem  bulgularının  varlığında primer 

SSS vaskülitlerinden ziyade  sistemik enflamatuvar hasta‐

lıklar düşünülmelidir (6, 9).  

Hastaların fizik incelemesinde ayrıntılı nörolojik mua‐

yene  ve  nöropsikiyatrik değerlendirme  yapılmalıdır.  Sis‐

temik  muayenede  oral  ülser,  alopesi,  lenfadenomegali, 

hepatosplenomegali,  döküntü,  artrit  ve  solunum  sistemi 

anormallikleri araştırılmalıdır  (8). SSS vaskülitleri primer 

ve  sekonder  olmak  üzere  iki  ana  grupta  değerlendiril‐

mektedir (Tablo II). 

 

Tablo II.   Santral sinir sistemi vaskülitlerinin sınıflandırılması 

1. Primer SSS vaskülitleri 
 a. Anjiografi pozitif primer SSS vaskülitleri 
  I. Progresif 
  II. Nonprogresif 
 b. Anjiografi negatif primer SSS vaskülitleri 

2. Sekonder SSS vaskülitleri 

 

 

ANJİOGRAFİ POZİTİF PRİMER SANTRAL SİNİR 

SİSTEMİ VASKÜLİTLERİ  

Büyük‐orta çaplı damarlar tutulmaktadır. Anjiografide 

vaskülitin gösterildiği, yeni başlangıçlı fokal ve/veya yay‐

gın nörolojik defisitin  olduğu  vaskülitlerdir  (5). Hastalar 

tipik  olarak  akut  hemiparezi,  tek  taraflı  duyusal  defisit, 

ince motor kayıp ya da disfaji gibi bulgularla başvurmak‐

tadır. Aktif hastalık  sırasında C‐Reaktif Protein  (CRP) ve 

eritrosit  sedimentasyon  hızı  normal  veya  artmış  olabilir. 

Beyin Omurilik Sıvısında (BOS) lökositoz ve protein artışı 

olguların yaklaşık yarısında saptanır ve oligoklonal band 

genelde negatiftir (5). Manyetik Rezonans Görüntülemede 



Çocuklarda santral sinir sistemi vaskülitleri        203 

 

 

(MRG) klasik bulgu vasküler dağılımla uyumlu fokal akut 

iskemi  alanlarıdır  (7). Anjiografi  pozitif  vaskülitin  tanısı 

damarlarda  stenoz,  düzensiz  bükülme,  boncuk  görü‐

nümü, büyük‐orta çaplı damarların proksimalinde oklüz‐

yon  gibi  bulguları  gösteren  konvansiyonel  anjiografi 

ve/veya MR  anjiografi  (MRA)  ile doğrulanmaktadır  (10). 

Yakın  zamanda  yapılan  bir  çalışmada  posterior  dolaşım 

ve  distal  damarları  içeren  lezyonların  saptanmasında 

MRA’nın  konvansiyonel  anjiografiden  daha  az  duyarlı 

olduğu  gösterilmiştir  (11).  Buna  karşın  gadolinyumlu 

MRA  ile  aktif  vasküliti  olan  erişkin  ve  çocukların 

%85’inden  fazlasında damar duvarında kalınlaşma göste‐

rilmiştir  (12).  Çocukluk  yaş  grubunda  anjiografik  anor‐

malliklerin özgüllüğünden dolayı  sıklıkla beyin biyopsisi 

gerekli değildir (8).  

Anjiografi pozitif primer SSS vasküliti klinik, radyolo‐

jik  ve  prognostik  özelliklerine  göre  progresif  ve 

nonprogresif olarak ikiye ayrılmaktdır. Nonprogresif form 

monofazik  bir  SSS  damar  hastalığıdır.  Orta  ve  /  veya 

anterior  serebral  arter  ve  distal  internal  karotisi  içeren 

proksimal stenoz sonucu oluşan iskemik olaya bağlı klinik 

bulgularla  gelmektedir. Üçer  aylık  aralarla  görüntüleme 

yöntemleri tekrarladığında hastalığın ilerlemediği ve yeni 

damar  tutulumunun  olmadığı  gösterilmiştir.  Nonprog‐

resif  anjiografi  pozitif  SSS  vaskülitinin  tedavisi  tartış‐

malıdır.  Genellikle  heparin  ve  bunu  takiben  antiplatelet 

bir  ajan  kullanılmaktadır.  Kortikosteroidlerin  kulanı‐

mının  iskemik  atakları  önlediği  ve  nörolojik  düzelmeye 

katkı sağladığı düşünülmektedir (13).  

Progresif  anjiografi  pozitif  primer  SSS  vasküliti  ise 

kronik  bir  enflamatuvar  hastalık  olarak  tanımlanmakta 

olup,  tedavi  verilmeyen  vakalarda  anjiografide  yeni 

stenotik  lezyonlar  saptanmaktadır.  Progresif  formda  baş 

ağrısı, bilişsel ve davranış bozukluğu gibi yaygın nörolojik 

tutulum bulguları daha sıktır (5). Progresif formda hasta‐

larda serebral dolaşımın proksimal ve distal segmentlerini 

tutan multifokal stenozlar görülmektedir (10,11). İndüksi‐

yon  tedavisinde  altı  ay  süreyle  aylık  intravenöz  siklo‐

fosfamid  (500‐750  mg/m2/gün)  uygulanmaktadır.  İdame 

tedavisinde  ise  18  ay  boyunca  oral mikofenolat mofetil 

veya  azotiopürin  kullanılmaktadır  (5,14).  İndüksiyon 

tedavinin başlangıcında ek olarak yüksek doz prednizolon 

(2 mg/kg/gün)  başlanmakta  ve  12  aydan  kısa  olmamak 

üzere  azaltılarak  kesilmektedir.  Progresif  formda  remis‐

yonun  sağlanmasında mikofenolat mofetilin diğer  tedavi 

seçeneklerine  daha  üstün  olabileceğini  gösteren  bir 

çalışma bulunmaktadır (15).  

Daha  önceki  çalışmalarda  çocuklarda  primer  SSS 

vaskülitinde yüksek mortalite oranları bildirilmişken, son 

dönemde  yapılan  çalışmalar  erken  tanı  ve  tedavinin 

mortalite ve morbiteyi azalttığını göstermektedir (5). Buna 

karşın  nörolojik  açıdan  hastalığın  prognozu  iyi  değildir. 

Soon  ve  ark.  yaptığı  bir  çalışmada  nonprogresif  primer 

SSS vasküliti olan çocuklarda bir yıllık izlemde, hastaların 

yaklaşık üçte birinde  tam nörolojik  iyileşme gerçekleştiği 

ve  kortikosteroid  almayanlarda  bu  oranın  daha  da  az 

olduğu gösterilmiştir (13). 

ANJİOGRAFİ NEGATİF PRİMER SANTRAL SİNİR 

SİSTEMİ VASKÜLİTLERİ 

Bu  gruptaki  çocuklar  ateş,  halsizlik,  grip  benzeri 

semptomlar, başağrısı, kognitif  fonksiyonlarda bozukluk, 

davranış değişikliği ya da dirençli nöbet gibi sistemik bul‐

gularla  gelmektedir. Başlangıç  bulguları  ayrıca  fokal  nö‐

rolojik defisit, optik nörit ve miyelit olabilmektedir (16,17). 

Daha önce sağlıklı olan çocuklarda hızlı başlangıçlı nöro‐

lojik  bozulma  ya  da  semptomların  haftalar  içinde  belir‐

ginleştiği subakut bir seyir de görülebilmektedir. C‐reaktif 

protein  ve  sedimentasyon  normal  veya  çok  hafif  artmış 

olabilir  (18).  Beyin  omurilik  sıvısı  incelemesinde  hafif 

pleositoz,  protein  artışı  ve/veya  BOS  açılış  basıncında 

yükseklik  saptanabilmektedir  (18,19).  Oligoklonal  band 

pozitifliği olabilmekte ve von Willebrand  faktör  antijeni‐

nin  hastalık  aktivitesinde  duyarlı  bir  belirteç  olabileceği 

bildirilmektedir (20). 

Manyetik rezonans görüntüleme bulguları tipik olarak 

multifokaldir. Lezyonlar bilateral veya unilateral, simetrik 

veya  asimetrik, hem  gri hem de  beyaz  cevher  yerleşimli 

olabilmektedir (18). Lezyonlar damar dağılım bölgeleri ile 

sınırlı değildir. Gadolinyum  tutulumunda  artış ve difüz‐

yon kısıtlılığının  az olması  lezyonların  iskemik karakter‐

den  çok  enflamatuvar  olduğunu  düşündürmektedir. 

Leptomeningeal kalınlaşma saptanabilmekte ve bu bulgu 

vaskülitleri demiyelizan hastalıklardan  ayırt  etmeye  yar‐

dımcı  olmaktadır.  Konvansiyonel  anjiografide  ise  her‐

hangi bir bulgu saptanamamaktadır. 
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Çocukluk  çağı  anjiografi  negatif  primer  SSS  vaskü‐

litinin  tanısı  elektif  beyin  biyopsisini  gerektirmektedir. 

Erişkinlerde  biyopsinin  tanısal  değeri  düşüktür  ve 

vakaların ancak 1/3’ünde tanı koydurucudur. Buna karşın 

çocuklarda  beyin  biyopsisinin  tanısal  değeri  daha  yük‐

sektir. Yakın zamanda nöbet ve/veya ensefalopati tablosu 

ile gelen 66  çocuğun dahil olduğu  tek merkezli bir  çalış‐

mada  beyin  biyopsisi  ile  hastaların  %48.5’inde  tanı  ko‐

nulmuştur  (21). Erişkinlerde primer SSS vaskülitinin his‐

tolojik bulguları nekroz, dev hücre ve  lenfositik  infiltras‐

yonla  karakterize  granülomotoz  anjitis  iken  çocuklarda 

tipik  olarak  lenfositik,  nongranulomotoz  vaskülit  ile 

saptanmaktadır  (22,23). Tanıda  lezyonel biyopsiler  tercih 

edilmelidir.  Erişilemeyen  lezyonları  olan  hastalarda  lez‐

yonel  olmayan  biyopsiler  de  primer  SSS  vaskülitinde 

tanısal olabilmektedir (23).  

Günümüzde  pek  çok  merkez  tarafından  uygulanan 

protokolde  indüksiyon  tedavisinde  altı  ay boyunca  aylık 

İV  siklofosfamid  (500‐750  mg/m2/gün),  bunu  takiben 

idame tedavisinde 18 ay boyunca oral mikofenolat mofetil 

kullanılmaktadır (15,18). Ek olarak indüksiyon tedavisiyle 

birlikte yüksek dozda başlanan kortikosteroid tedavisinin 

(2 mg/kg/gün) en az 12 ay kullanılıp azaltılarak kesilmek‐

tedir. Bu protokolün nörolojik  iyileşmede etkili olabildiği 

gösterilmiştir (24). 

SEKONDER SANTRAL SİNİR SİSTEMİ 

VASKÜLİTLERİ 

Çocukluk yaş grubunda sekonder SSS vaskülitleri en‐

feksiyonlar,  sistemik  enflamatuvar  ve  otoimmun  hasta‐

lıklar nedeniyle gelişebilmektedir  (Tablo  III)  (8). Sistemik 

vaskülitler,  sistemik  lupus  eritematozus  (SLE),  juvenil 

dermatomyozit,  Behçet  hastalığı  ve  enflamatuvar  barsak 

hastalığı bunlardan en önemlileridir.  

Sekonder SSS vaskülitleri hayatı tehdit edici ve agresif 

tedavi gerektiren hastalıklardır. Kortikosteroid  tedavisine 

ek olarak altta yatan hastalığa bağlı olarak  siklofosfamid 

ya da plazmaferez denenebilir (9).  

Sistemik  lupus  eritematozuslu  çocukların  en  azından 

%25’inde  psikiyatrik  bulgular  varken  bunların  çoğunda 

serebral vaskülit bulunmamaktadır. Sistemik  lupus  erite‐

matozusda  SSS  semptomları  antikor  aracılı  nöronal 

disfonksiyon, vaskülite yol açan kompleman aktivasyonu 

veya  hiperkoagulopatiye  bağlı  damar  oklüzyonundan 

kaynaklanabilmektedir. Santral  sinir  sistemi  ile  ilgili bul‐

guları olan SLE’li çocuklarda MRG ve MRA  sıklıkla nor‐

maldir ya da nonspesifik bulgular göstermektedir.  Malig‐

nensi,  graft  versus  host  hastalığı,  ilaçlar  ve  hemo‐

globinopatilere  sekonder  gelişen  SSS  vaskülitleri  de 

bildirilmiştir (8).  

 
Tablo III.   Çocuklarda sekonder santral sinir sistemi vasküliti 
nedenleri 
 

I. Enfeksiyöz veya postenfeksiyöz  
a. Bakteriyel 
Mikobakterium tüberkülozis, Mikoplazma pnömonia, 
Streptokokus pnömonia, Treponema pallidum 
b. Viral  
CMV, Enterovirus, EBV, HCV, HIV, influenza virus, JC virus 
(progresif multifokal lökoensefalopati), parvovirus B19, 
varisella zoster virus, Batı Nil virusu 
c. Spiroket  
Borrelia burgdorferi 
d. Fungal 
Aktinomikozis, Aspergillus, Kandida albikans 
 

II. Enflamatuvar veya otoimmun 
a. Kollajen vaskuler hastalıklar 
Behçet hastalığı, juvenil dermatomyozit, morfea, Sjögren 
Sendromu, SLE 
b. Sistemik vaskülitler  
Kawasaki Hastalığı, Henoch-Schönlein purpurası, 
mikroskopik poliarteritis, Wegener granülomatozisi 
c. Enflamatuvar barsak hastalığı 
d. Familyal hemofagositik lenfohistiyositozis 

III. Diğer 
a. İlaca bağlı SSS vasküliti 
b. Graft versus host hastalığı 
c. Hemoglobinopatiler 
d. Neoplazmlar 
e. Radyasyon vaskulopatisi 

 

 

Bakteriyel,  viral  veya  fungal  enfeksiyonlar  SSS 

vaskülitine  yol  açabilmektedir.  Bakteriyel menenjit  akut 

iskemik  inmeye  ya  da  sinovenöz  tromboza  yol  açabil‐

mektedir  (25).  Santral  sinir  sisteminde  Mikobakterium 
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tüberkülozis  enfeksiyonu  serebral  anjitise  sebep  olabil‐

mektedir  (26). Bağışıklığı normal olan  çocuklarda SSS’de 

virus  reaktivasyonuna  bağlı  olarak  gelişen  postvarisella 

arteriopatisi vaskülite neden olabilmektedir (27).  

Enfeksiyona  sekonder  gelişen  SSS  vaskülitinde 

psikyatrik semptomlar, nöbetler, serebral enfarkt ve diğer 

fokal nörolojik bulgular görülebilmektedir. Enfeksiyonla‐

rın, serebral kan damarlarında enflamasyona yol açmasını 

sağlayan pek çok mekanizma vardır. Mikroorganizmanın 

direkt damarlara  invazyonu, moleküler benzerlikten kay‐

naklanan  immun aracılı yanıt,  immun kompleks birikimi, 

sitokinlerin  salınımı  ve  süperantijen  aracılı  yanıt  temel 

mekanizmalardandır.  Enfeksiyoz  ajana  yönelik  spesifik 

tedaviye ek olarak antienflamatuvar olarak kortikosteroid 

tedavisi de düşünülmelidir (8).  

SANTRAL SİNİR SİSTEMİ VASKÜLİTLERİNDE 

AYIRICI TANI 

Anjiografi pozitif ve negatif SSS vaskülitlerinin ayırıcı 

tanısına  farklı  hastalıklar  girmektedir.  Büyük‐orta  çaplı 

serebral arterleri tutan hastalıklar sıklıkla inme ya da inme 

benzeri epizodlara yol açmaktadır (Tablo IV) (8).   

Ayırıcı tanıya giren hastalıklarda tipik MRG bulguları, 

etkilenen damar bölgesini kapsayan iskemik lezyonlardır. 

Enflamatuvar olmayan grupta öyküde boyun travmasının 

bulunabileceği  arteriyel  diseksiyon  ve  tromboembolik 

hastalıklar  bulunmaktadır.  Çocukluk  çağı  kanserlerinde 

ana  serebral  arter  oklüzyonuna  yol  açabilen  tromboem‐

bolizm  riski  artmıştır  (28). Moyamoya  hastalığı  anormal 

kollateral  vasküler  ağların  gelişimine  yol  açan  kronik, 

vazooklüziv bir hastalıktır (29). Fibromüsküler displazi ise 

ağırlıklı  olarak  serebral  ve  renal  arterlerin  tutulduğu, 

damarlarda fokal hiperplaziye yol açan nonaterosklerotik, 

nonenflamatuvar bir hastalıktır. Orak hücre hastalığı olan 

çocuklarda  klinik  olarak  hem  gürültülü  hem  de  sessiz 

inmelerle  seyredebilen  yapısal  arteriyopati  gelişebil‐

mektedir (30).  

İyon  kanalları  ile  ilgili  mutasyonlarla  ortaya  çıkan 

kanalopatiler  vazospastik  bozukluklara  yol  açabilmekte‐

dir.  Fabry hastalığı, homosistinüri  ve MELAS  gibi meta‐

bolik  hastalıklarda  inme  görülebilmektedir.  CADASIL, 

NOTCH3 geninde mutasyonlarla ortaya çıkan, migren ve 

rekürren  geçici  iskemik  ataklar  ya  da  inmelerle  karak‐

terize nadir rastlanan bir hastalıktır. Sıklıkla iskemik atak‐

arın başlangıcı 3. ve 5. dekadlar arasında olsa da, çocukluk 

döneminde inme gelişen olgular da bildirilmiştir (31). 

  

 
 

Tablo IV.   Çocuklarda büyük-orta çaplı serebral damarların tutulduğu hastalıklar 
 

I. Enflamatuvar 
Primer SSS Vasküliti ( anjiografi pozitif) 
Sekonder SSS Vasküliti 

II. Enflamatuvar Olmayan 
a.Arteryel diseksiyon 
b. Tromboembolik hastalık 
c. Fibromuskuler Displazi 
d. Moyamoya Hastalığı 
e. Vazospastik bozukluklar  
Geri dönüşümlü vazokonstruktif sendromlar, kokain veya amfetamin gibi ilaç maruziyeti, kanalopatiler 
f. Orak hücre hastalığı gibi hemoglobinopatiler 
g. Postradyasyon vaskulopatisi 
h. Konnektif doku hastalıkları  
Nörofibromatozis, Marfan Sendromu, Ehlers-Danlos Sendromu 
 ı. Metabolik Hastalıklar   
Subkortikal enfarkt ve lökoensefalopati ile giden serebral otozomal dominant arteriopati (Cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy (CADASIL)), Fabry Hastalığı, homosistinüri, MELAS ( mitokondriyal 
ensefalopati, laktik asidoz, stroke benzeri epizodlar ) 
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Santral sinir sisteminin küçük çaplı damarlarını etkile‐

yen hastalıklar sıklıkla yaygın nörolojik defisitlere ve psi‐

kiyatrik  semptomlara  yol  açabilmektedir  (Tablo  V)  (8). 

Manyetik rezonans görüntüleme bulguları heterojen olup 

vasküler  dağılımla  sınırlı  değildir.  Küçük  çaplı  damar 

tutulumunun  olduğu  hastalıklarda  anjiografi  normaldir. 

Sistemik  lupus  eritematozus, Sarkoidoz, Çölyak hastalığı 

gibi  otoenflamatuvar  ve  otoimmun  hastalıklarda  gerçek 

serebral vaskülit olmaksızın SSS tutulumu olabilmektedir. 

Anjiografi negatif primer  SSS  vaskülitlerinin  ayırıcı  tanı‐

sına giren diğer hastalıklar  enfeksiyonlar, postenfeksiyoz 

durumlar ve metabolik sendromlardır.  

Akut Demiyelizan Ensefalomyelit  (ADEM) ve Multipl 

Skleroz (MS) gibi hastalıkları, klinik ve radyolojik özellik‐

lerine  dayanarak  anjiografi  negatif  primer  SSS  vaskülit‐

lerinden  ayırmak  güç  olabilir  (32).  Beyin  omurilik  sıvı‐

sında oligoklonal band pozitifliği ve optik nörit varlığında 

MS riski daha yüksek iken, bu durum ADEM’li vakaların 

%10’unda saptanabilmekte ve primer SSS vaskülitinde de 

görülebilmektedir. Yakın zamanda MS’li çocuklarla yapı‐

lan  bir  çalışmada MS’i  demiyelinizan  olmayan  hastalık‐

lardan ayırmada beş veya daha fazla iyi sınırlı T2 lezyonu, 

iki veya daha fazla periventriküler lezyon ya da bir beyin 

sapı lezyonu gibi MRG bulgularından iki veya daha fazlası‐

nın olmasının duyarlı bir yöntem olduğu gösterilmiştir (33). 

Nöronal antikor ilişkili enflamatuvar beyin hastalıkları 

antikorlarların  SSS’de  hücre  yüzeyi  reseptörleri,  kanallar 

veya  enzimlere  bağlanmasıyla  gelişen hastalıklardır  (34). 

Bu  hastalıkların  önceleri  sadece  paraneoplastik  olduğu 

düşünülmüşse de özellikle çocuklarda malignensi olmak‐

sızın  da  bildirilen  vakalar  vardır.  N‐metil‐D‐Aspartat 

(NMDA)  reseptörünü  hedef  alan  antikorlarla  gelişen 

ensefalit psikiyatrik semptomlar, uyku bozukluğu, nöbet‐

ler,  diskinezi  ve  konuşma  bozukluğu  ile  karakterizedir. 

Hastalığın  ilerleyişi  otonom  instabilite  ve  hipoventilas‐

yona  sebep  olabilmekte,  serum  ve  BOS’da  NMDA 

reseptörünün  NR1  ve  NR2  subunitlerine  karşı  oluşan 

otoantikorlar saptanabilmektedir. 

 
Tablo V.  Çocuklarda küçük çaplı serebral damarların tutulduğu hastalıklar 

I. Enflamatuvar 
a. Primer SSS vasküliti (anjiografi negatif) 
b. Sekonder SSS vasküliti 
c. Otoimmun/otoenflamatuvar hastalıklar 
Çölyak hastalığı, familyal hemofagositik lenfohistiyositozis, Hashimoto ensefaliti, sarkoidoz, SLE 
d. Demiyelinizan hastalıklar 
 ADEM, MS 
e. Nöronal antikor ilişkili enflamatuvar beyin hastalıkları 
 NMDA-reseptör ilişkili ensefalit, nöromyelitis optika, limbik ensefalit 
f. T hücre aracılı enflamatuvar beyin hastalığı 
 Rasmussen ensefaliti 

II. Enfeksiyöz veya Postenfeksiyöz 
a. İnfluenza virus 
b. JC virus (progresif multifokal lökoensefalopati) 
c. Mikoplazma pnömonia 
d. Streptokokus pnömonia 

III. Metabolik 
a. Lökodistrofiler 
b. Mitokondriyal hastalıklar 
c. Mukopolisakkaridozlar 

IV. Neoplastik 
 Lenfoma 

V. Nutrisyonel 
 Vitamin B12 eksikliği 
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Nöromyelitis Optika  (NMO), monofazik ya da  rekür‐

ren optik nörit ve transvers miyelit atakları ile karakterize 

bir nöronal antikor aracılı hastalıktır  (35). Beyin omurilik 

sıvısında  bazen  pleositoz  olsa  da  oligoklonal  band 

vakaların  sadece  %15‐30’unda  pozitiftir.  Beyin  MRG 

bulguları  vakaların  yarısında  normal  olabileceği  gibi  be‐

yin sapı, korpus kallosum, hipotalamus ve periventriküler 

alanlarda nonspesifik beyaz cevher  lezyonları saptanabil‐

mektedir.  Nöromyelitis  optika,  MRG’deki  spinal  kord 

lezyonlarının en az üç vertebra segmentinden daha yaygın 

tutulum  göstermesi  ile  MS’den  ayrılabilmektedir. 

Akuaporin 4’e karşı gelişmiş olan antikorlar NMO’lu eriş‐

kinlerin %75’inde  saptanırken,  kazanılmış  demiyelinizan 

hastalığı olan çocukların %11’inde saptanmaktadır.  

Limbik  ensefalit  de  otoantikorlar  ile  oluşan,  önceleri 

sadece paraneoplastik olduğu düşünülen, günümüzde ise 

malignensi  olmaksızın  da  geliştiği  bilinen  bir  hastalıktır 

(34). Otoantikorların hedefleri voltaj kapılı potasyum ka‐

nalları, Glutamik Asit Dekarboksilaz (GAD), GluR1/2 alfa‐

amino – 3 – hidroksi – 5 – metil – 4  ‐  izoksazolprepionik 

Asit  (AMPA)  reseptörleri  ve  gama  ‐  aminobutirik  asit 

(GABAB)  reseptörleridir.  Limbik  ensefalit  subakut  baş‐

langıçlı konfüzyon, hafıza ya da davranış anormallikleri, 

temporal  epilepsi  ve  uygunsuz  antidiüretik  hormon 

salınımı  ile karakterizedir. Beyin omurilik sıvısı bulguları 

nonspesifik  protein  artışı  ve  pleositozdur.  Manyetik 

rezonans  görüntülemede  başlangıçta  medial  temporal 

lobları  tutan  T2  ağırlıklı  anormal  sinyal  artışı  varken, 

hastalığın  ilerlemesi  ile  hipokampal  skleroz  saptanmak‐

adır.  

Nöronal  antikor  aracılı  hastalıkların  tanı  ve  tedavi‐

sinde  gecikme  nörolojik  prognozun  kötü  olmasına  yol 

açmaktadır.  Hastaların  çoğu  kortikosteroid,  intravenöz 

immunglobulin,  plazmaferez  ve  rituksimab  gibi  immun‐

supresif tedaviye yanıt vermektedir. 

Sonuç olarak çocukluk çağı SSS vaskülitleri klinik, gö‐

rüntüleme ve biyopsi bulgularına göre  alt gruplara  ayrı‐

lan, ayırıcı  tanısı zor olan ve alt gruba göre  farklı  tedavi 

yaklaşımları gerektiren hastalıklardır. 
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