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OZET

Reversibl posterior l6koensefalopati sendromu (RPLS),
bas agris1, mental durum degisiklikleri, konvulsiyon,
gorme bozukluklar ve radyolojik olarak her iki hemis-
ferin posterior kisimlarindaki beyaz cevherde 6zellikle
bilateral parieto-oksipital bolgelerde 6dem gibi semptom
ve bulgular iceren kliniko-radyolojik bir sendromdur.
RPLS ilk kez hipertansiyon, eklampsi ya da immun-
supressif tedavinin muhtemel sonucu olarak tanim-
lanmis ancak son zamanlarda birkag iatrojenik ve
norotoksik etyolojiyi iceren cesitli hastaliklarda da
bildirilmistir. Genellikle RPLS'de aktive edici faktorlerin
ortadan kaldirilmasi ve uygun tedavi sonrasi klinik ve
radyolojik anormallikler geriye donmektedir. Tedaviye

hemen baslandiginda RPLS reversibl olmasina ragmen,
tan1 ve tedavinin gecikmesi durumunda kalict beyin
hasar ile sonuclanabilir.

Bu yazida basagrisi, halsizlik, idrar miktarinda azalma,
bacaklarinda ve karninda sislik sikayetleri ile getirilen,
fizik muayenesinde letarji, asit, pretibial ddem ve
hipertansiyon (145/90 mmHg) saptanan ve izlemde
kronik bobrek yetmezligi tanisi alan 14 yasinda kiz
hasta seyrek goriildigunden dolayr sunulmustur.

e Anahtar Kelimeler: Reversibl posterior 1ko-
ensefalopati sendromu, hipertansiyon, magnetik
rezonans gortantileme, kronik bobrek yetmezligi.
Nobel Med 2010; 6(2): 97-100

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

e Key Words: Reversible posterior leucoencephalopathy
syndrome, hypertension, magnetic resonance imaging,
chronic renal failure Nobel Med 2010; 6(2): 97-100
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Posterior l6koensefalopati sendromu (PLES) olarak da
bilinen bu sendrom ilk kez 1996'da malign hiper-
tansiyonla iligkili akut kliniko-radyolojik bir sendrom
tamimlanmak tizere Hinckey ve arkadaglar tarafindan
Reversibl Posterior Lokoensefalopati Sendromu (RPLS)
olarak adlandirlmistir.'! Bununla birlikte orta derecede
kan basinc ytiksekligi olan veya kan basmcinin normal
oldugu hastalarda ilaclarin aktive edebildigi klinik ve
radyolojik ozellikleri ile taninan vakalar da vardir. Bu
vakalarda siklosporin A, sitarabin, interferon-alfa ve
sisplatin gibi sitotoksik veya immitinsupresif ilaclar en
stk neden olan ajanlardir.> Ciddi hipertansiyon, tiremik
ensefalopati ve eklamptik toksemi gibi durumlar
ile iliskili olarak bildirilen bircok vaka vardir.?

Klinik ozellikleri degisken olmakla birlikte bas agrisi,
mental durum degisiklikleri, konvulsiyon ve gorme
bozuklugu ile diger fokal nérolojik bulgulart icerebilir.
Tipik olarak bilgisayarli tomografi (BT) ve magnetik
rezonans gorintilemede (MRG) simetrik posterior
serebral ve serebellar beyaz cevher anormallikleri ile
birliktedir. MRG'de beyaz ve gri cevherde ortaya ¢ika-
bilen lezyonlar goriltr.

Bu calismada, bas agrist, halsizlik, idrar miktarinda
azalma, bacaklarda odem ve karin sisligi sikayetleriyle
getirilen, muayenesinde hipertansiyon (145/90 mmHg),
letarji, asit ve pretibial +++ gode birakan 6dem sapta-
nan, izleminde kronik bobrek yetmezligi tanisi alan
RPLS'i 14 yasinda kiz olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

14 yasinda kiz hasta, 20 gtndur bas agrisi, halsizlik,
idrar miktarinda azalma ve viicudunda sislik sikayetleri
ile hastanemiz acil poliklinigine getirildi. Oz ve soy
gecmisinde ozellik yoktu. Bagvuruda kan basinct 145/90
mmHg, nabiz 72/dk, viicut sicakhgr 36,7 °C idi. Viicut
agirh@ 41 kg (3-10 persentil), boy 146 cm (< 3 persentil)
idi. Pretibial +++ gode birakan 6demi vardi ve asit
mevcuttu. Norolojik muayenesinde bilinci acik, koopere,
derin tendon refleksleri normoaktif ve plantar cevap
bilateral fleksor, 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,
lokosit: 5600/mm’, eritrosit: 5.1 milyon/mm’, MCV:
73 {1, trombosit: 243000/mm’ idi. Biyokimyasal
tetkiklerinde BUN: 74 mg/dL, kreatinin: 3,6 mg/dL,
rik 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,

Resim 1. MRG'de T2 agirlikli horizontal kesitte, serebral hemisferde, sol frontalde
beyaz cevherde, solda kaudat nilkleusta yaygin iskemi-dem ile uyumlu hiperintens
alanlar,

01 P9PBASETE4-8BE 1933-01-01 F 12

Resim 2. MRG'de T2 agirlikli horizontal kesitte, her iki serebellar hemisferde
hiperintens alanlar.

)1 BO9Da9sTe4-835 15330101 F 1

Resim 3. MRG'de FLAIR kesitlerde, serebral hemisferde ve sol frontalde beyaz
cevherde hiperintens alanlar.

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, PCO,:
36, PO,: 23, HCO;: 11 olup metabolik asidozu mevcuttu.

Hastanin izleminde bobrek fonksiyonlarinda dtizelme
gozlenmedi ve kan basinct 180/125 mmHg'a kadar
yukseldi. Yatusinin dordincti glintinde jeneralize tonik-
klonik tarzda konvulsiyonu olmasi tizerine intravenoz
diazepam ile konvulsiyonu durduruldu. Ayni gtin
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icerisinde toplam 3 defa benzer sekilde konvulsiyonun
olmast tizerine hastaya intravendz yoldan fenitoin ve
ardindan oral fenobarbital tedavisi baslandi. Daha
sonraki takiplerinde hastanin nobeti gozlenmedi.
Elektroensefalografi (EEG) ensefalopati ile uyumluydu.
Kan basmncint ytiksekligi nedeniyle nifedipin ve furo-
semid uygulanmasima ragmen kan basinci kontrol altina
alinamadi, yatisinin 4. guntinde tedaviye sodyum
nitroprussid eklendi. Uriner sistem ultrasonografisinde
bilateral grade II renal parankim hastalig1 saptandi.
BT'de bilateral parietooksipitalde ve sentrum semi-
ovalede diisiik dansite alanlari ve MRG'de her iki
serebellar-serebral hemisfer beyaz cevherinde, solda
kaudat niikleusta ve frontalde yaygin sinyal degisiklik-
leri izlendi (Resim 1,2,3). Bu semptom ve bulgular ile
hastaya kronik bobrek yetmezligi zemininde kan
basincinin ani ytikselmesine bagh olarak ortaya ¢ikan
RPLS olabilecegi dustintildt. Hasta hemodiyaliz prog-
ramina alindi. Kontrol beyin MRG yapilmak istendi
ancak hasta kontrollere gelmedigi icin yapilamadi.

TARTISMA

RPLS bas agrist, mental durum degisiklikleri, konvul-
siyon, gorme bozuklugu ve radyolojik olarak her iki
hemisferin posterior kisimlarindaki beyaz cevherde
ozellikle bilateral parieto-oksipital bolgelerde 6dem gibi
semptom ve bulgular iceren kliniko-radyolojik bir
sendromdur.! Bu sendrom ilk kez hipertansiyon, ek-
lampsi ya da immunsupressif tedavinin muhtemel
sonucu olarak tanimlanmis ancak son zamanlarda bir-
kag iatrojenik ve norotoksik etyolojiyi iceren cesitli has-
taliklarda da gosterilmistir." * Bununla birlikte orta
derecede kan basinct ytiksekligi olan veya normotansif
hastalarda ilaclarn aktive edebildigi klinik ve radyolojik
ozellikleri ile taninan vakalar da vardir. Bu vakalarda
siklosporin A, sitarabin, interferon-alfa ve Sisplatin gibi
sitotoksik veya immiinsupresif ilaclar en sik neden olan
ajanlardir.> Karaman ve arkadaslart T hticreli lenfoma
ve Wilms ttimorli hastalarda verilen kemoterapisi
sirasinda gelisen iki adet RPLS olgusu sunmuslardir.®
Vakamizda kronik bobrek yetmezligi zemininde kan
basincinin akut ytikselmesine bagh olarak RPLS ortaya
ciktug gortlmektedir.

Kontrolstiz hipertansiyonda RPLS bildirilmistir. Onder
ve arkadaslar1 zemininde bobrek hastaligi olan 18
hastalarninda gelisen 22 RPLS ataginda, 8 hastada (%44)
kontrolstiz hipertansiyon tespit etmislerdir. Ayrica bu
hastalarin %59'unda tonik-klonik nobetler oldugunu
bildirmislerdir.”

Hastahgin klinik 6zellikleri degisken olmakla birlikte
bas agrisi, mental durum degisiklikleri, konvulsiyon ve
kortikal gorme bozuklugu ile bazen diger fokal nérolojik
bulgular icerir.* RPLS'nin patofizyolojisinde sistemik

kan basincinin serebral vaskiiler yataktaki oto-regiila-
tuar kapasiteyi asmasi yer alir."® Kan beyin bariyerinin
bozulmast sonucu beyin icerisine kan ve siv1 transti-
dasyonu olmaktadir.” '° Klinik ve radyolojik paramet-
reler oksipito-pariyetal vaskuler yatagin daha zedele-
nebilir yapida oldugunu gostermistir." Hipertansiyon
yoklugunda RPLS gelismesinde immunsupresyonun
patofizyolojisi acik degildir, fakat muhtemelen kan-
beyin bariyerinin primer ya da sekonder bozulmasi ile
iliskilidir.*

Guintimtizde MRG'in yaygin olarak kullanilmasi ¢cogu
Kklinisyenler icin RPLS'yi daha bilinir hale getirmis, boylece
hastaligin daha erken taninmasina ve daha uygun teda-
visine olanak saglamistir. Karakteristik MRG bulgular
genellikle simetrik, posterior serebral sirkulasyon ile
beyaz cevherin derinliklerine ve kortikal ytizeye yayila-
bilen juxta-kortikal beyaz cevher lezyonlar1 seklindedir
ki; bunlar genellikle oksipital loplart ve seyrek olarak da
korpus kallosum ve parietal ve temporal loblar ile pons
ve serebellum tutulumu seklindedir." * Beyaz cevher
anormallikleri genellikle T2 agirlikh MRG' de gortiliir-
ken, kortikal anormallikler FLAIR (fluid-attenuated
inversion recovery) kesitlerde daha bariz sekilde go-
rtiltir.” Hastamizin MRG' sinde her iki serebral-serebellar
hemisfer beyaz cevherinde ve solda kaudat ntikleusta
yaygin sinyal degisikligi, T2 ve FLAIR kesitlerde
hiperintens alanlar seklinde izlendi. Difftizyon agirlikh
gorintiileme vazojenik beyin ddeminden (ki bu karak-
teristik olarak RPLS' li hastalarda gortiliir ve tani konul-
masinda ve takibinde yardimei olabilir) akut arteriyel
iskemik hasarm ayriminda yardimar olabilir."***

RPLS'de aktive edici faktorlerin iyilesmesi ve uygun
tedavi sonrasi klinik ve radyolojik anormallikler geriye
donmektedir. Tedaviye hemen baslandiginda RPLS
reversibl olmasina ragmen, tani ve tedavinin gecikmesi
durumunda kalic1 beyin hasart ile sonuglanabilir." * >
Tipik olarak orta ve posterior serebral arterler arasindaki
posterior bolgede iskemi ve infarktlara bagh olarak
komplikasyonlar ortaya cikabilir.'® RPLS'yi posterior
serebral enfarktan ayiran énemli bir ézellik, kalkarin ve
paramedial oksipital loblar siklikla korunmus olmasidir."”

Hipokampal skleroz, RPLS'den aylar hatta yillar sonra
olusur ve temporal lob epilepsisi gelismesine neden
olabilir."**° Bu ayni zamanda hastaligin akut faz esna-
sinda benign seyir gostermesine ragmen, daha sonra
epilepsi ve diger baz1 kronik norolojik sekellerle sonug-
lanabilecegi seklinde de 6ne stirtilebilir. RPLS'de genelde
radyolojik olarak her iki hemisferin posterior kisimlarim
tutar. Frontal lob tutulumu nadirdir. Lee ve arkadas-
larinin 36 hastada 38 RPLS atakl serilerinde 22 atak
(%58) gibi ytiksek bir oran bildirmislerdir.*! Vakamizda
oksipital ile frontal lob tutulumu gozlendi. Ayrica RPLS'de
izole cerebellar tutulum gosteren vaka bildirilmistir.**
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RPLS'li hastalarin dogru tanimlanmast ve hemen teda-
visinin baglanmasinin belirgin tant koydurucu degeri
vardir. Bu hastalarda kan basinct normale déndtrtilmeli
ve sebep immunsupressif tedavi ise bu ila¢ belirgin olarak
azalulmal veya kesilmelidir. 11k etapta kan basincinin
hizli diizeltilmesine odaklanilmali, tercihen de paranteral
antihipertansifler uygulanmalidir. Nicardipine ya da
labetalol ilk tercih edilecek ilaclardir.****

Nitrogliserinin muhtemelen beyin vazodilatasyonunu
artiricl ozelligi nedeniyle bu hastalarda bazen beyin

odemini arttirabilecegini bildirilmistir.”> Ek olarak
nimodipinin kabul edilen néroprotektif etkisi de oldugu
bildirilmistir.2®

SONUC

Biz bu ¢alisma ile kronik bobrek yetmezligi olan hasta-
larda kan basincinin kontroltintin ¢nemli oldugunu
vurgulamak ve regiile edilemeyen durumlarda kan
basincinin ani ytikselmesine bagh olarak RPLS go-
rtlebilecegini hatirlatmak amaci ile sunduk.
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