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ÖZET

Reversibl posterior lökoensefalopati sendromu (RPLS),
bafl a¤r›s›, mental durum de¤ifliklikleri, konvulsiyon,
görme bozukluklar› ve radyolojik olarak her iki hemis-
ferin posterior k›s›mlar›ndaki beyaz cevherde özellikle
bilateral parieto-oksipital bölgelerde ödem gibi semptom
ve bulgular› içeren kliniko-radyolojik bir sendromdur.
RPLS ilk kez hipertansiyon, eklampsi ya da immun-
supressif tedavinin muhtemel sonucu olarak tan›m-
lanm›fl ancak son zamanlarda birkaç iatrojenik ve
nörotoksik etyolojiyi içeren çeflitli hastal›klarda da
bildirilmifltir. Genellikle RPLS'de aktive edici faktörlerin
ortadan kald›r›lmas› ve uygun tedavi sonras› klinik ve
radyolojik anormallikler geriye dönmektedir. Tedaviye

hemen baflland›¤›nda RPLS reversibl olmas›na ra¤men,
tan› ve tedavinin gecikmesi durumunda kal›c› beyin
hasar› ile sonuçlanabilir.

Bu yaz›da bafla¤r›s›, halsizlik, idrar miktar›nda azalma,
bacaklar›nda ve karn›nda flifllik flikayetleri ile getirilen,
fizik muayenesinde letarji, asit, pretibial ödem ve
hipertansiyon (145/90 mmHg) saptanan ve izlemde
kronik böbrek yetmezli¤i tan›s› alan 14 yafl›nda k›z
hasta seyrek görüldü¤ünden dolay› sunulmufltur.

• Anahtar Kelimeler: Reversibl posterior löko-
ensefalopati sendromu, hipertansiyon, magnetik
rezonans görüntüleme, kronik böbrek yetmezli¤i.
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ABSTRACT

REVERSIBLE POSTERIOR
LEUKOENCEPHALOPATHY SYNDROME

Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome (RPLS)
is a clinico-radiological syndrome which includes symptoms
such as headache, confusion, seizures, and visual disturbances
and radiological findings of edema involving the white matter
in the posterior regions of the cerebral hemispheres, and in
particular bilaterally in the parietooccipital regions. RPLS
was firstly described as a possible result of hypertension,
eclampsia or immunsupresive  treatment. Recently reported
with some other diseases that include iatrogenic and neuro-

toxicologycal etiologies. Usually, clinical and radiological
abnormalities resolve when precipitating factors are treated
with appropriate therapy. Although RPLS is reversible with
early the treatment, permanent cerebral injury may occur
if the treatment is delayed. In this article, we present 14
years-old-female patient who was brought with headache,
fatigue, decrement at urine output complaints and at her
physical examination revealed lethargy, ascite, pretibial
edema and hypertension (145/ 90mmHg) and later diagnosed
with chronic renal failure

• Key Words: Reversible posterior leucoencephalopathy
syndrome, hypertension, magnetic resonance imaging,
chronic renal failure Nobel Med 2010; 6(2): 97-100
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G‹R‹fi

Posterior lökoensefalopati sendromu (PLES) olarak da
bilinen bu sendrom ilk kez 1996'da malign hiper-
tansiyonla iliflkili akut kliniko-radyolojik bir sendrom
tan›mlanmak üzere Hinckey ve arkadafllar› taraf›ndan
Reversibl Posterior Lökoensefalopati Sendromu (RPLS)
olarak adland›r›lm›flt›r.1 Bununla birlikte orta derecede
kan bas›nc› yüksekli¤i olan veya kan bas›nc›n›n normal
oldu¤u hastalarda ilaçlar›n aktive edebildi¤i klinik ve
radyolojik özellikleri ile tan›nan vakalar da vard›r. Bu
vakalarda siklosporin A, sitarabin, interferon-alfa ve
sisplatin gibi sitotoksik veya immünsupresif ilaçlar en
s›k neden olan ajanlard›r.3-5 Ciddi hipertansiyon, üremik
ensefalopati ve eklamptik toksemi gibi durumlar
ile iliflkili olarak bildirilen birçok vaka vard›r.3

Klinik özellikleri de¤iflken olmakla birlikte bafl a¤r›s›,
mental durum de¤ifliklikleri, konvulsiyon ve görme
bozuklu¤u ile di¤er fokal nörolojik bulgular› içerebilir.
Tipik olarak bilgisayarl› tomografi (BT) ve magnetik
rezonans görüntülemede (MRG) simetrik posterior
serebral ve serebellar beyaz cevher anormallikleri ile
birliktedir. MRG'de beyaz ve gri cevherde ortaya ç›ka-
bilen lezyonlar görülür.2

Bu çal›flmada, bafl a¤r›s›, halsizlik, idrar miktar›nda
azalma, bacaklarda ödem ve kar›n fliflli¤i flikayetleriyle
getirilen, muayenesinde hipertansiyon (145/90 mmHg),
letarji, asit ve pretibial +++ gode b›rakan ödem sapta-
nan, izleminde kronik böbrek yetmezli¤i tan›s› alan
RPLS'li 14 yafl›nda k›z olgu sunulmaktad›r.

OLGU SUNUMU

14 yafl›nda k›z hasta, 20 gündür bafl a¤r›s›, halsizlik,
idrar miktar›nda azalma ve vücudunda flifllik flikayetleri
ile hastanemiz acil poliklini¤ine getirildi. Öz ve soy
geçmiflinde özellik yoktu. Baflvuruda kan bas›nc› 145/90
mmHg, nab›z 72/dk, vücut s›cakl›¤› 36,7 oC idi. Vücut
a¤›rl›¤› 41 kg (3-10 persentil), boy 146 cm (< 3 persentil)
idi. Pretibial +++ gode b›rakan ödemi vard› ve asit
mevcuttu. Nörolojik muayenesinde bilinci aç›k, koopere,
derin tendon refleksleri normoaktif ve plantar cevap
bilateral fleksör, kranial sinir muayenesi ve serebellar
testler normaldi. Meningeal irritasyon bulgular› yoktu.
Fundoskopik incelemede bilateral hipertansif retinopati
ile uyumlu bulgular mevcuttu.

Laboratuar incelemelerinde Hb:12.6 gr/dL, Htc: %37.8,
lökosit: 5600/mm3, eritrosit: 5.1 milyon/mm3, MCV:
73 fl, trombosit: 243000/mm3 idi. Biyokimyasal
tetkiklerinde BUN: 74 mg/dL, kreatinin: 3,6 mg/dL,
ürik asit: 9,6 mg/dL, Na: 134 mEq/L, K: 7 mEq/L, Cl:
114 mEq/L, Ca: 8,2 mEq/L, P: 11,3 mEq/L, Mg: 3
mEq/L, glukoz: 72 mg/dL, AST: 18 U/L, ALT: 14 U/L,

LDH: 581 U/L, ALP: 393 U/L, GGT: 7 U/L, albumin:
2,3 g/dL, total protein: 5,3 g/dL, total bilirubin: 0,1
mg/dL, kreatinin kinaz: 111 mg/dL, parathormon 250
pg/ml idi. Arteryel kan incelemesinde Ph: 7,13, PCO2:
36, PO2: 23, HCO3: 11 olup metabolik asidozu mevcuttu.

Hastan›n izleminde böbrek fonksiyonlar›nda düzelme
gözlenmedi ve kan bas›nc› 180/125 mmHg'a kadar
yükseldi. Yat›fl›n›n dördüncü gününde jeneralize tonik-
klonik tarzda konvulsiyonu olmas› üzerine intravenöz
diazepam ile konvulsiyonu durduruldu. Ayn› gün
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içerisinde toplam 3 defa benzer flekilde konvulsiyonun
olmas› üzerine hastaya intravenöz yoldan fenitoin ve
ard›ndan oral fenobarbital tedavisi baflland›. Daha
sonraki takiplerinde hastan›n nöbeti gözlenmedi.
Elektroensefalografi (EEG) ensefalopati ile uyumluydu.
Kan bas›nc›n› yüksekli¤i nedeniyle nifedipin ve furo-
semid uygulanmas›na ra¤men kan bas›nc› kontrol alt›na
al›namad›, yat›fl›n›n 4. gününde tedaviye sodyum
nitroprussid eklendi. Üriner sistem ultrasonografisinde
bilateral grade II renal parankim hastal›¤› saptand›.
BT'de bilateral parietooksipitalde ve sentrum semi-
ovalede düflük dansite alanlar› ve MRG'de her iki
serebellar-serebral hemisfer beyaz cevherinde, solda
kaudat nükleusta ve frontalde yayg›n sinyal de¤ifliklik-
leri izlendi (Resim 1,2,3). Bu semptom ve bulgular ile
hastaya kronik böbrek yetmezli¤i zemininde kan
bas›nc›n›n ani yükselmesine ba¤l› olarak ortaya ç›kan
RPLS olabilece¤i düflünüldü. Hasta hemodiyaliz prog-
ram›na al›nd›. Kontrol beyin MRG yap›lmak istendi
ancak hasta kontrollere gelmedi¤i için yap›lamad›.

TARTIfiMA

RPLS bafl a¤r›s›, mental durum de¤ifliklikleri, konvul-
siyon, görme bozuklu¤u ve radyolojik olarak her iki
hemisferin posterior k›s›mlar›ndaki beyaz cevherde
özellikle bilateral parieto-oksipital bölgelerde ödem gibi
semptom ve bulgular› içeren kliniko-radyolojik bir
sendromdur.1 Bu sendrom ilk kez hipertansiyon, ek-
lampsi ya da immunsupressif tedavinin muhtemel
sonucu olarak tan›mlanm›fl ancak son zamanlarda bir-
kaç iatrojenik ve nörotoksik etyolojiyi içeren çeflitli has-
tal›klarda da gösterilmifltir.1, 4 Bununla birlikte orta
derecede kan bas›nc› yüksekli¤i olan veya normotansif
hastalarda ilaçlar›n aktive edebildi¤i klinik ve radyolojik
özellikleri ile tan›nan vakalar da vard›r. Bu vakalarda
siklosporin A, sitarabin, interferon-alfa ve Sisplatin gibi
sitotoksik veya immünsupresif ilaçlar en s›k neden olan
ajanlard›r.3-5 Karaman ve arkadafllar› T hücreli lenfoma
ve Wilms tümörlü hastalarda verilen kemoterapisi
s›ras›nda geliflen iki adet RPLS olgusu sunmufllard›r.6

Vakam›zda kronik böbrek yetmezli¤i zemininde kan
bas›nc›n›n akut yükselmesine ba¤l› olarak RPLS ortaya
ç›kt›¤› görülmektedir.

Kontrolsüz hipertansiyonda RPLS bildirilmifltir. Onder
ve arkadafllar› zemininde böbrek hastal›¤› olan 18
hastalar›nda geliflen 22 RPLS ata¤›nda, 8 hastada (%44)
kontrolsüz hipertansiyon tespit etmifllerdir. Ayr›ca bu
hastalar›n %59'unda tonik-klonik nöbetler oldu¤unu
bildirmifllerdir.7

Hastal›¤›n klinik özellikleri de¤iflken olmakla birlikte
bafl a¤r›s›, mental durum de¤ifliklikleri, konvulsiyon ve
kortikal görme bozuklu¤u ile bazen di¤er fokal nörolojik
bulgular› içerir.2 RPLS'nin patofizyolojisinde sistemik

kan bas›nc›n›n serebral vasküler yataktaki oto-regüla-
tuar kapasiteyi aflmas› yer al›r.1, 8 Kan beyin bariyerinin
bozulmas› sonucu beyin içerisine kan ve s›v› transü-
dasyonu olmaktad›r.9, 10 Klinik ve radyolojik paramet-
reler oksipito-pariyetal vaskuler yata¤›n daha zedele-
nebilir yap›da oldu¤unu göstermifltir.1 Hipertansiyon
yoklu¤unda RPLS geliflmesinde immunsupresyonun
patofizyolojisi aç›k de¤ildir, fakat muhtemelen kan-
beyin bariyerinin primer ya da sekonder bozulmas› ile
iliflkilidir.1

Günümüzde MRG'nin yayg›n olarak kullan›lmas› ço¤u
klinisyenler için RPLS'yi daha bilinir hale getirmifl, böylece
hastal›¤›n daha erken tan›nmas›na ve daha uygun teda-
visine olanak sa¤lam›flt›r. Karakteristik MRG bulgular›
genellikle simetrik, posterior serebral sirkulasyon ile
beyaz cevherin derinliklerine ve kortikal yüzeye yay›la-
bilen juxta-kortikal beyaz cevher lezyonlar› fleklindedir
ki; bunlar genellikle oksipital loplar› ve seyrek olarak da
korpus kallosum ve parietal ve temporal loblar ile pons
ve serebellum tutulumu fleklindedir.1, 2 Beyaz cevher
anormallikleri genellikle T2 a¤›rl›kl› MRG' de görülür-
ken, kortikal anormallikler FLAIR (fluid-attenuated
inversion recovery) kesitlerde daha bariz flekilde gö-
rülür.2 Hastam›z›n MRG' sinde her iki serebral-serebellar
hemisfer beyaz cevherinde ve solda kaudat nükleusta
yayg›n sinyal de¤iflikli¤i, T2 ve FLAIR kesitlerde
hiperintens alanlar fleklinde izlendi. Diffüzyon a¤›rl›kl›
görüntüleme vazojenik beyin ödeminden (ki bu karak-
teristik olarak RPLS' li hastalarda görülür ve tan› konul-
mas›nda ve takibinde yard›mc› olabilir) akut arteriyel
iskemik hasar›n ayr›m›nda yard›mc› olabilir.11-14

RPLS’de aktive edici faktörlerin iyileflmesi ve uygun
tedavi sonras› klinik ve radyolojik anormallikler geriye
dönmektedir. Tedaviye hemen baflland›¤›nda RPLS
reversibl olmas›na ra¤men, tan› ve tedavinin gecikmesi
durumunda kal›c› beyin hasar› ile sonuçlanabilir.1, 4, 15

Tipik olarak orta ve posterior serebral arterler aras›ndaki
posterior bölgede iskemi ve infarktlara ba¤l› olarak
komplikasyonlar ortaya ç›kabilir.16 RPLS'yi posterior
serebral enfarktan ay›ran önemli bir özellik, kalkarin ve
paramedial oksipital loblar s›kl›kla korunmufl olmas›d›r.17

Hipokampal skleroz, RPLS'den aylar hatta y›llar sonra
oluflur ve temporal lob epilepsisi geliflmesine neden
olabilir.18-20 Bu ayn› zamanda hastal›¤›n akut faz esna-
s›nda benign seyir göstermesine ra¤men, daha sonra
epilepsi ve di¤er baz› kronik nörolojik sekellerle sonuç-
lanabilece¤i fleklinde de öne sürülebilir. RPLS'de genelde
radyolojik olarak her iki hemisferin posterior k›s›mlar›n›
tutar. Frontal lob tutulumu nadirdir. Lee ve arkadafl-
lar›n›n 36 hastada 38 RPLS atakl› serilerinde 22 atak
(%58) gibi yüksek bir oran bildirmifllerdir.21 Vakam›zda
oksipital ile frontal lob tutulumu gözlendi. Ayr›ca RPLS'de
izole cerebellar tutulum gösteren vaka bildirilmifltir.22



RPLS'li hastalar›n do¤ru tan›mlanmas› ve hemen teda-
visinin bafllanmas›n›n belirgin tan› koydurucu de¤eri
vard›r. Bu hastalarda kan bas›nc› normale döndürülmeli
ve sebep immunsupressif tedavi ise bu ilaç belirgin olarak
azalt›lmal› veya kesilmelidir. ‹lk etapta kan bas›nc›n›n
h›zl› düzeltilmesine odaklan›lmal›, tercihen de paranteral
antihipertansifler uygulanmal›d›r. Nicardipine ya da
labetalol ilk tercih edilecek ilaçlard›r.23, 24

Nitrogliserinin muhtemelen beyin vazodilatasyonunu
art›r›c› özelli¤i nedeniyle bu hastalarda bazen beyin

ödemini artt›rabilece¤ini bildirilmifltir.25 Ek olarak
nimodipinin kabul edilen nöroprotektif etkisi de oldu¤u
bildirilmifltir.26

SONUÇ

Biz bu çal›flma ile kronik böbrek yetmezli¤i olan hasta-
larda kan bas›nc›n›n kontrolünün önemli oldu¤unu
vurgulamak ve regüle edilemeyen durumlarda kan
bas›nc›n›n ani yükselmesine ba¤l› olarak RPLS gö-
rülebilece¤ini hat›rlatmak amac› ile sunduk.
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