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ÖZET 

Bilimsel Zemin : Paramedian talamik (diensefalik) sendrom (PTS) hipersomnolan 

apati, amnezi ve vertikal bakış k ı sıtlı lı ğ ı ile karakterize bir nadi r görülen bir 

sendromdur. Bu olgu larda klinik süreç içinde subkortikal tipte demans geliştiği 

gözlenmektedir. Sendromda gözlenen demans tablosundan özell ikle talamusun 

med iodorsal çekirdeklerinin ve bun l arın kort ika l bağlantıla r ı n ın kesilmesinin 

sorumlu olduğu düşünülmekted i r. PTS etyolojisinde posterior talamo-subtalamik 

paramediyan arter tıka nmasına bağlı iskemik, ender olarak da hemorajik ve 

tümoral süreçler bildiri l miştir. Subkortikal demans dışında vertikal göz hareketlerinde 

kısıtlılık, motor beceride bozulma ve hipersomnolan apati bulgu l arı gel i şmektedir. 

Bu demansın gelişiminde olayı n subkortikal yapılardan çok bu yapıların kortika l 

bağ lantı l arının kesilmesine bağlı olduğu düşünülmektedir. 

Amaç: Bu makalede hipert ansiyon ve diabetes mellitus öyküsü olan klinik ve 

nöroradyolojik olarak PTS tanıs ı alm ı ş 42 yaşında kadın olguda, SPECT ve 

nöroradyolojik bulgular değerlendiri lm i şt i r. 

Bu lg ul a r : Buna göre BBT ile saptanan bilatera l talamik lezyona ek olarak, 

SPECT'de bilateral frontal ve temporoparyatal alanlarda beli rgi n olmak üzere 

yaygın hipoperfüzyon saptanmıştır . 

Son uç: Olgumuzda ortaya çıkan PTS tablosunda, olayın sadece bilateral ta lamik 

etk ilenme ile sınırlı ka l mayıp, aynı zamanda talamokortikal diskonneksiyonun 

da katkıs ıyla oluştuğu görüşüne var ı lmıştır. 
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ABSTRACT 

Functional Cortica/ lnvolvement in Paramedian Tha/amic 
(Diencephalic) Syndrome: An Example for Cortico-subcortical 
Disconnections 
Background: Paramedian thalamic (diencephalic) syndrome (PTS} has been 

characterized by hypersomnolence apathy, amnesia and vertical gaze limitation. 

it is rarely encountered in the neurological practice. Subcortical dementia 

developes during the disease course in some of these cases . 

Dementia seen in this syndrome is supposed ta be due ta disconnection of 
thalamic dorsomedial nuclei and their cortical connections. lschemia due ta 

obstruction of the posterior thalamo-subthalamic paramedian artery and rarely 

hemaorrhagic and tumoral lesions are reported as etiologic causes. in addition 

ta the subcortical dementia, limitation of vertical eye movements, motor 
abnormalities and hypersomnolant apathia develop. 

Objective: in this paper, SPECT and neuroradiologic findings ofa 42 year­

old female PTS patient with hypertension and diabetes mellitus are evaluated. 

Findings: in addition ta bilateral thalamic lesions on CT, frontal and 

temporoparieatal diffuse hypoperfusion were observed on SPECT 
Conclusion: 0ur case,along with the other cases in the literature shows that 

classical lesion studies by CT may not detect cortico-subcortical relations which 

can be observed by doing perfusion studies. 

Key words: Paramedian Thalamic (Diencephalic) Syndrome, Functional Cortical 
lnvolvement, Disconnections. 

Bu çalışma 36. Ulusal Nöroloji Kongresinede poster bildiri olarak sunulmuştur. 



GİRİŞ 

Paramedian talamik (diensefalik) sendrom (PTS) 

hipersomnolan apati, amnezi ve vertika l bakış kısıtlılığı ile 

karakterize olup, klinik süreç içinde subkortikal tipte demans 

gelişmektedir 111
. PTS'de görülen demansın başlıca özellikleri 

inisyatif kaybı, yönel im ve dikkat bozukluğu, davranış 

değişikliği ve bellek bozukluğudur. Bazen bu bulguların 

inmenin gelişiminden uzun bir süre sonra devam ettiği 

bildirilmiştir. Sendromda gözlenen demans tablosunun 

gelişiminden, özellikle talamusun mediodorsal çekirdeklerinin 

ve bunların kortikal bağlantılarının kesilmesinin sorumlu 

olduğu düşünü l mektedir 12.3
1• Bu çekirdekler bilateral olarak 

posteriyor, talamo-subtalamik paramediyan perforan 

arteriyoller tarafından beslenmektedir. Bilateral etkilenmenin 

etyolojisinde iskemik ve ender olarak da hemorajik ve 

tümoral süreçler saptanmıştır ı•ı . Sıklıkla posterior talamo­

subtalamik paramediyan arter tıkanmasına bağlı olarak 

ortaya çıkmaktadır. Subkortikal demans dışında ve rtikal 

göz hareketlerinde kısıtlılık, motor beceride bozulma ve 
hipersomnolan apati bulguları gel i şmektedir ı s ı _ Nöro­

radyolojik inceleme yöntemlerinin gelişmesi ile PTS kliniği 

objektif verilere dayanm ı ş, özel l ikle de SPECT 

değerlendirmeleri ile kortikal bağlantıların etkileri 

değerlendirilebilir hale gelmiştir. Bu yazıda, bilateral talamik 

infarkta bağlı olarak gelişen ve paramedian talamik 

(diensefalik) sendrom olarak tanınan bir olgunun klinik, 

nöroradyolojik ve SPECT bulguları değerlendirilmiştir . 

OLGU SUNUMU 

42 yaşında, sağ elini kullanan, 12 y ı ldır hipertansiyon ve 

diyabet olan, birinci derecede yakınından a l ınan öyküsünde 

bellek diğer kognitif fonksiyonları herhangi bir sorununun 

olmadığı bildirilen olgu ani gelişimli uykuya eğilim ve sağ 

yan güçsüzlüğü nedeniyle kliniğimize yatırılmıştır. Nörolojik 

muayenede dizartri, sağda, yüzü de içine alan, orta derecede 

hemiparezi, hemihipoestezi ve bilateral yukarı ve aşağı 

bakış parezisinin yanısıra hipersomnolan apati saptanmıştır. 

Olgunun bir ay lı k klinik izlemi sırasında çevresi ile ilişkiye 

girmediği, çevreden uyarı gelmediği sürece, sürekli olarak 

uyuduğu, kısık ve monoton bir sesle soruları yanıtladığı, 

hiçbir spontan hareket yapmadan sürekli olarak yattığı ve 

ancak istenen motor aktiviteleri yaptığı, sorulara kısa yanıtlar 

verd iği gözlenmiştir . Yatışından 1 O gün sonra yapılan bilişsel 

muayanede yer ve zamana yönel iminin tam olduğu, 

apatisinin sürdüğü, spontan konuşmadığı, ancak sorulara 

kısa ve uygun ya da uygun olmayan yanıtlar verdiğ i 

gözlenmiş ve bu sırada uygulanan Mini Mental Durum 

Testinde (MMSE) 11, KKM (Kısa Kognitif Muayene) 

çizelgesinde toplam 20 puan elde edi lm iştir. Hachinski 

iskemik skoru 11 bu lu nmuştur . Bu sırada yapı l an 

incelemelerinde hemogram ve sedimantasyonu normal, 

kan şekeri; 301 mg/gün, kreatinin; 1.70 mg/dl, BUN; 26.0 

mg/dl, total protein; 5.1 O g/dl, serum albumin; 1. 7 g/dl, 
kalsiyum 7 .80 mg/dl. Tiroid fonsiyon testleri normal. EEG; 

zemin ritmi düzensizliği ve sağ fronto santral alanda yavaş 

aktivite asimetrisi. EMG; mikst polinöropati. Karotis doppler 

USG; hafif düzeyde aterosklerozis. BBT'de solda daha geniş 

olmak üzere, her iki medial talamusu içine alan iskemik 

infarkt saptanm ı ş, buna karşın kortika l yapı ları gösteren 

daha üst kes itlerde herhangi bir patoloj ik görünüm tesbit 

edilmemiştir (Resim 1 a ve 1 b). Beyin HMPAO-SPECT 

incelemesinde ise solda daha belirgin olmak üzere, frontal 

ve parietal alanlarda hipoperfüzyon bulgusu gözlenm i ştir 

(Resim 2a ve 2b). Birinci ayın sonuna doğru hasta yatağında 

doğrulup oturabil ir duruma gelmiş, ancak yine çevresi ile 

spontan ilişkiler kurmadığı i z l enm i ştir. 

K ı sa süre li antiödem tedavinin yanıs ıra, antiagregan, 

antidiyabetik ve antihipertansif tedaviye al ınan olgu, birinci 

ayın sonunda, yukarıda tan ı m l anan ve 'hipersomnolan 

apati' ve 'demans' olarak nitelendirdiğimiz tablosu sürerken 

taburcu edilmiştir. 

TARTIŞMA 

Sıklıkla posterior talamo-s ubtalamik paramediyan arter 

tıkanmasına bağlı olarak gelişen PTS tablosunda vertika l 

göz hareketlerinde kısıt lılı k, motor beceride bozulma ve 

hipersomnolan apati ve subkortikal tipte demans bulguları 
gelişmektedir ısı _ PTS'de görülen demansın ana klinik 

özellikleri inisiyatif kaybı, yönelim ve dikkat bozukluğu, 

davranış değişikliği ve bellek bozukluğudur. Bazen bu 

bulguların inmenin gelişiminden itibaren bir y ı l gibi uzun 

bir süreyi aşarak devam ettiği bi l dirilmiştir . Hipersomnolan 

tablo hemen daima vertikal bakış paralizi ile birlikte 

seyretmekte, amneziden stupora, koma ya da konfüzyonel 

durum gibi geniş bir spektrumda gözlenmektedir. Vertikal 

bakış kıs ı tlılığı aşağı ve yukarı sakkadik ve pursuid göz 

hareketlerinin yokluğu olabildiği gibi sadece yukarı ve aşağı 
bir yönde gelişmiş de olabilir ı s ı _ 

Genel olarak bu sendromun gelişmesinden, 

mezensefalik retiküler formasyonu oluşturan talamik orta 

hat çekirdeklerinin anterior ve mediodorsal nukleuslardaki 
etkilenmenin sorumlu olduğu düşünülmektedir ısı _ Bu 

çekirdekler bilateral olarak posterior, talamo-subtalamik 
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Resim 1a 

paramed iyan perforan arter iyo ll er tarafından beslen ir. 

Rhesus maymunları nda bu arterlerde lezyon ile o l uşturulan 

iskemi sonras ı nda deneklerin apatik, çevreye karşı ilgisiz, 

hareketsiz ve hipersomnolan bir tab loya girdikleri 

gözlenmişt i r 16>. Bu özellikleri ile PTS kısmen mediodorsal 

çek i rdeğin alko l ve t iamin eksik li ğine bağ lı olarak etk i lendiğ i 

Korsakoff sendromuna benzet il miştir . Korsakoff 

sendromunda ana klin ik öze ll ik be llek bozuk l uğu iken, 

PTS'de bellek bozuk l uğunun yanı s ı ra apati ve subkortika l 

demans dikkati çekmektedir 11>. 

Resim 2a 

Resim 1 b 

Talamus, kortekse giden informasyonun koordi­

nasyonunda ve entegrasyonunda temel ro l oyna r. Özellikle 

li teratürde mami llo-talamik yo lların etkilendiği anterior ve 

mediodorsa l çekirdek lezyon l arında amnezi tab losu daha 

belirgin gözlenmektedir 12>. Burada, bu olgulardaki amnezi 

ve/veya demans tablosunun izole ta lamik lezyon neden iyle 

mi, yoksa ta lamusun kortikal bağlantı l arının kesi lmesi, yani 

bir anlamda diskonneksiyonu sonucu mu ortaya çıktığı 

sorusu gündeme gelmekted ir. Bu olgularda ş i mdiye değin 

yap ıl an, BB T ve MRG gib i yapısal nöroradyo loji k 

Resim 2b 



incelemelerde bilateral talamik lezyonlar saptanmış, buna 

karşın kortikal yapıla rda herhangi bir lezyonun bulunmadığı 

gösterilmiştir 189
·'

01
. Buna karşın, PET ve SPECT gibi, santral 

sinir sistemindeki fonksiyonel tutuluşu gösteren 

görüntüleme çalışmalarında, bu olgularda kortikal tutuluşun 

da olabi leceği ileri sürülmüştür. Chatterjee ve ark (2) , PTS'de 

de SPECT görüntülerinde talamik ve bazal gangliyonda 

belirgin, ayrıca sağ frontal, sol temporal, ve sol 

temporoparyatal bölgelerde de benzer şek il de serebral 

kan akımında azalma gözlemişlerdir. Tsuboi ve ark 1111 ise 

sol anterior infarktlı olgunun SPECT analizinde sol frontal, 

temporal bölgede bir yıl sonraki kontrol SPECT'de hala 

devam eden hipoperfüzyon belirlemişlerdir. Bu bulguların 

sonucunda dorsomediyal çekirdek, anterior çekirdek ve 

mamil lo-talamik yollarla frontal ve temporal lob 

bağlantılarının bu hipoperfüzyonun sonucunda var olan 

bulgulara yol açtığını görüşüne var ılmıştır. Bogousslavsky 

ve ark 1121 klinik tablo olarak 'hipersomnolan apati ve 

demans' özellikleri taşıyan iki hastayı 'ps işik aktivasyonun 

kaybı' olarak nitelemişler ve bunun da, olgularının gösterdiği 

SPECT bulguları nedeniyle striatal-ventral pallidal­

frontomeziya l !imbik çemberin kesisine bağlı olabileceğini 

ileri sürmüşlerdir. 

Olgumuz bilateral ve rtikal bakış paralizisi yan ı sıra 

apatiden demansa dogru ilerleyen bilişsel işlev kayb ı ile 

birlikte kli nik olarak PTS ile uyumlu bu l unmuş ve 

nöroradyolojik bulguları tanıyı desteklemiştir. Burada 

tanımlanan demans sürecinde ana hemodinamik 

etki lenmenin ortaya çıkardığı fonksiyonel bozukluğu ortaya 

koymak amacıyla olguda fonksiyonel görüntülemeye 

g i dilmiş ve BBT ile saptanan bilateral talamik lezyona ek 

olarak, SPECT'de bilateral frontal ve pariyetal alanlarda 

belirgin olmak üzere yaygın hipoperfüzyon saptanmıştır. 

Bu bulgular, olgumuzda gelişen demans ve bu bağlamdaki 

davranış değişikliklerinden kortikal yıpalarda oluşan 

fonksiyonel tutuluşun sorumlu o l duğunu bize telkin 

etmektedir. BBT'nin üst kesitlerinde kortikal yapılarda 

herhangi bir atrofi bulgusunun bulunmayışı da kortikal 

etki lenmenin yap ısal deği l , tersine fonksiyonel olduğunu 

düşündürmektedir. Olgumuz, her ne kadar bir aylık bir 

süreç demans tanısı için yeterl i gibi gözükmese de, en 

azından inmenin akut evresinde gözlenen böylesine bir 

kognitif ve davranışsal etkilenminin, inmenin sadece bilinç 

ya da uzun traktus buglularından ibaret olmayabileceğini 

göstermesi açısından ilginç bulunmuştur. 

Sonuç olarak; olgumuzda ortaya çıkan PTS tablo­

sunun, aslında sadece bilateral talamik etkilenme ile değil 

aynı zamanda talamokortikal diskonneksiyonun da katkısıyla 

oluştuğu kanısına varı lmıştır . Bu kan ının güçlenmesinde 

daha fazla sayıda olguyu kapsayan fonksiyonel-metabolik 

çalışmanın yapılması gerekmektedir. 

KAYNAKLAR 

1. Szirmai 1, Vastagh 1, Szombathelyi E, Kamondi A. Strategic infarcts 

of the thalamus in vascular dementia. Neuro/ Sci. 2002 Nov 15;203-

204 91-7 , 

2. Chatterjee A, Yapundich R, Mennemeier M, Mountz JM, lnampudi 

C Pan JW, Mitchell GW Thalamic thought disorder: on being "a bit 

addled . Cortex.1997 Sep;33(3):419-40. 

3. Bogousslavsky J, Ferrazzini M, Regli F, Assal G, Tanabe H, Delaloye­

Bischof. Manic delirium and frontal-like syndrome w ith paramedian 

infarction of the right thalamus. J Neuro/ Neurosurg Psychiatry. 1988 

Jan;51(1) 116-9. 

4. Özeren A, Bozdemir H, Sarıca Y, Özpoyraz N. Bilateral kanamaya 

bağlı paramedian talamik (diensefalik) sendrom. Nöro/ Bil. Dergisi. 

1990-7 61-4, 

5. Bogousslavsky J, Regli F, Uske A.Talamic infarcts: clinical syndromes, 

etiology and prognosis. Neurology.1988: 38: 837-848. 

6. Kömpf D, Oppermann J, König Fet al. Vertikale Blick pareze und 

thalamische, demenz. Nervenarzt.84; 55: 625-36. 

7. Meissner 1, Sapi r S, Stein SD. Paramedian diencephalic syndrome: 

A dynamic phenomenon. Stroke.1987; 18: 380-85 . 

8. Gentilini M, De Renzi E, Cristi G. Bilateral paramedian tha lamic 

artery infacts : report of eight cases. J Neuro/ Neurosurg Psychiatry. 

1987 Jul; 50 (7) . 900-9. 

9. Martinez Perez-Balsa A, Marti-Masso JF, Carrera N, Urtasun M. 

Clinical variability of bilateral paramedian thalam ic infarcts. Rev 

Neuro/.997 Sep;25(145) 1353-62. 

1 O. Kumral E, Evyapan D, Ba lkir K, Kutluhan S. Bilateral thalamic 

infarction. Cl inical, etiological and MRI correlates. Acta Neurol 

Scand. 2001 Jan;103(1):35-42. 

11. Tsuboi Y, Kojima S, Mori M, Nakai R, Fujita K. Prolonged antegrade 

amnesia due to left anterior thalamic infarct, and SPECT findings 

No To Shinkei.1997 Jan;49(1) 77-80. 

12. Bogousslavsky J, Regli F, Delaloye B et al. Loss of psychic self­

activation with bitalamic infarction: Neurobehavioural, CT, MRI and 

SPECT correlates. Talamic infarcts: clinical syndromes, etiology and 

prognosis. Acta Neuro/ Scand.1991; 83: 309- 316. 


