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OZET

Bilimsel Zemin: Paramedian talamik (diensefalik) sendrom (PTS) hipersomnolan
apati, amnezi ve vertikal bakis kisithiligr ile karakterize bir nadir gérilen bir
sendromdur. Bu olgularda klinik stireg iginde subkortikal tipte demans gelistigi
gozlenmektedir. Sendromda gézlenen demans tablosundan ézellikle talamusun
mediodorsal gekirdeklerinin ve bunlarin kortikal baglantilarinin kesilmesinin
sorumlu oldugu distintlmektedir. PTS etyolojisinde posterior talamo-subtalamik
paramediyan arter ttkanmasina bagli iskemik, ender olarak da hemorajik ve
tlimoral stiregler bildirilmistir. Subkortikal demans disinda vertikal géz hareketlerinde
kisitllik, motor beceride bozulma ve hipersomnolan apati bulgulari gelismektedir.
Bu demansin gelisiminde olayin subkortikal yapilardan cok bu yapilarin - kortikal
baglantilarinin kesilmesine bagli oldugu distntlmektedir.

Amac: Bu makalede hipertansiyon ve diabetes mellitus éykisii olan klinik ve
néroradyolojik olarak PTS tanisi almis 42 yasinda kadin olguda, SPECT ve
nororadyolojik bulgular degerlendirilmistir.

Bulgular: Buna gére BBT ile saptanan bilateral talamik lezyona ek olarak,
SPECT'de bilateral frontal ve temporoparyatal alanlarda belirgin olmak (izere
yaygin hipoperfiizyon saptanmistir.

Sonug: Olgumuzda ortaya cikan PTS tablosunda, olayin sadece bilateral talamik
etkilenme ile sinirli kalmayip, ayni zamanda talamokortikal diskonneksiyonun
da katkisiyla olustugu géristne varilmistir.

Anahtar Kelimeler: Paramediyan Talamik (Diensefalik) Sendrom, Fonksiyonel
kortikal tutulus, Diskonneksiyon.

ABSTRACT

Functional Cortical Involvement in Paramedian Thalamic
(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 to be due to disconnection of
thalamic dorsomedial nuclei and their cortical connections. Ischemia due to
obstruction of the posterior thalamo-subthalamic paramedian artery and rarely
hemaorrhagic and tumoral lesions are reported as etiologic causes. In addition
to the subcortical demer]tia, limitation of vertical eye movements, motor
abnormalities and hypersomnolant apathia develop.

Objective: In this paper, SPECT and neuroradiologic findings of a 42 year-
old female PTS patient with hypertension and diabetes mellitus are evaluated.
Findings: In addition to bilateral thalamic lesions on CT, frontal and
temporoparieatal diffuse hypoperfusion were observed on SPECT .
Conclusion: Our 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
Involvement, Disconnections.
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GiRiS

Paramedian talamik (diensefalik) sendrom (PTS)
hipersomnolan apati, amnezi ve vertikal bakis kisithhig ile
karakterize olup, klinik streg icinde subkortikal tipte demans
gelismektedir ©. PTSde gorilen demansin baslica dzellikleri
inisyatif kaybi, yonelim ve dikkat bozuklugu, davranis
degisikligi ve bellek bozuklugudur. Bazen bu bulgularin
inmenin gelisiminden uzun bir stre sonra devam ettigi
bildirilmistir. Sendromda gozlenen demans tablosunun
gelisiminden, 6zellikle talamusun mediodorsal cekirdeklerinin
ve bunlarin kortikal baglantilarinin kesilmesinin sorumlu
oldugu dustnllmektedir **. Bu cekirdekler bilateral olarak
posteriyor, talamo-subtalamik paramediyan perforan
arteriyoller tarafindan beslenmektedir. Bilateral etkilenmenin
etyolojisinde iskemik ve ender olarak da hemorajik ve
timoral sUregler saptanmistir “. Siklikla posterior talamo-
subtalamik paramediyan arter tikanmasina bagh olarak
ortaya ¢ikmaktadir. Subkortikal demans disinda vertikal
g0z hareketlerinde kisitlilik, motor beceride bozulma ve
hipersomnolan apati bulgulari gelismektedir . Néro-
radyolojik inceleme ydntemlerinin gelismesi ile PTS klinigi
objektif verilere dayanmis, Ozellikle de SPECT
degerlendirmeleri ile kortikal baglantilarin etkileri
degerlendirilebilir hale gelmistir. Bu yazida, bilateral talamik
infarkta bagh olarak gelisen ve paramedian talamik
(diensefalik) sendrom olarak taninan bir olgunun klinik,
nororadyolojik ve SPECT bulgulari dederlendirilmistir.

OLGU SUNUMU

42 yasinda, sag elini kullanan, 12 yildir hipertansiyon ve
diyabet olan, birinci derecede yakinindan alinan éykUstinde
bellek diger kognitif fonksiyonlari herhangi bir sorununun
olmadigi bildirilen olgu ani gelisimli uykuya egilim ve sag
yan gli¢sizIGgu nedeniyle klinigimize yatiriimistir. Norolojik
muayenede dizartri, sagda, ylzu de icine alan, orta derecede
hemiparezi, hemihipoestezi ve bilateral yukari ve asagi
bakis parezisinin yanisira hipersomnolan apati saptanmustir.
Olgunun bir aylik klinik izlemi sirasinda cevresi ile iliskiye
girmedigi, cevreden uyari gelmedidi stirece, strekli olarak
uyudugu, kisik ve monoton bir sesle sorulari yanitladigi,
hicbir spontan hareket yapmadan strekli olarak yattigi ve
ancak istenen motor aktiviteleri yaptigi, sorulara kisa yanitlar
verdigi gozlenmistir. Yatisindan 10 glin sonra yapilan bilissel
muayanede yer ve zamana yoneliminin tam oldugu,
apatisinin strdigu, spontan konusmadigi, ancak sorulara
kisa ve uygun ya da uygun olmayan yanitlar verdigi

gdzlenmis ve bu sirada uygulanan Mini Mental Durum
Testinde (MMSE) 11, KKM (Kisa Kognitif Muayene)
cizelgesinde toplam 20 puan elde edilmistir. Hachinski
iskemik skoru 11 bulunmustur. Bu sirada yapilan
incelemelerinde hemogram ve sedimantasyonu normal,
kan sekeri; 301 mg/gln, kreatinin; 1.70 mg/dl, BUN; 26.0
mg/dl, total protein; 5.10 g/dl, serum albumin; 1.7 g/dl,
kalsiyum 7.80 mg/dl. Tiroid fonsiyon testleri normal. EEG;
zemin ritmi dlzensizligi ve sag fronto santral alanda yavas
aktivite asimetrisi. EMG; mikst polinropati. Karotis doppler
USG; hafif dlizeyde aterosklerozis. BBT'de solda daha genis
olmak Uzere, her iki medial talamusu icine alan iskemik
infarkt saptanmis, buna karsin kortikal yapilari gésteren
daha Ust kesitlerde herhangi bir patolojik gérinim tesbit
edilmemistir (Resim 1a ve 1b). Beyin HMPAO-SPECT
incelemesinde ise solda daha belirgin olmak Uzere, frontal
ve parietal alanlarda hipoperfiizyon bulgusu gézlenmistir
(Resim 2a ve 2b). Birinci ayin sonuna dogru hasta yataginda
dogrulup oturabilir duruma gelmis, ancak yine cevresi ile
spontan iliskiler kurmadigi izlenmistir.

Kisa sireli antiddem tedavinin yanisira, antiagregan,
antidiyabetik ve antihipertansif tedaviye alinan olgu, birinci
ayin sonunda, yukarida tanimlanan ve 'hipersomnolan
apati’ ve ‘demans’ olarak nitelendirdigimiz tablosu stirerken
taburcu edilmistir.

TARTISMA

Siklikla posterior talamo-subtalamik paramediyan arter
tikanmasina bagli olarak gelisen PTS tablosunda vertikal
g6z hareketlerinde kisithlik, motor beceride bozulma ve
hipersomnolan apati ve subkortikal tipte demans bulgulari
gelismektedir ®. PTS'de gérilen demansin ana klinik
ozellikleri inisiyatif kaybi, yonelim ve dikkat bozuklugu,
davranis degisikligi ve bellek bozuklugudur. Bazen bu
bulgularin inmenin gelisiminden itibaren bir yil gibi uzun
bir sireyi asarak devam ettigi bildirilmistir. Hipersomnolan
tablo hemen daima vertikal bakis paralizi ile birlikte
seyretmekte, amneziden stupora, koma ya da konfiizyonel
durum gibi genis bir spektrumda gézlenmektedir. Vertikal
bakis kisithihigi asadi ve yukari sakkadik ve pursuid g6z
hareketlerinin yoklugu olabildigi gibi sadece yukari ve asag
bir yonde gelismis de olabilir ©.

Genel olarak bu sendromun gelismesinden,
mezensefalik retikller formasyonu olusturan talamik orta
hat cekirdeklerinin anterior ve mediodorsal nukleuslardaki
etkilenmenin sorumlu oldugu dustnilmektedir ©. Bu
cekirdekler bilateral olarak posterior, talamo-subtalamik




Resim 1a

paramediyan perforan arteriyoller tarafindan beslenir.
Rhesus maymunlarinda bu arterlerde lezyon ile olusturulan
iskemi sonrasinda deneklerin apatik, ¢evreye karsi ilgisiz,
hareketsiz ve hipersomnolan bir tabloya girdikleri
g6zlenmistir ©. Bu ozellikleri ile PTS kismen mediodorsal
cekirdegin alkol ve tiamin eksikligine bagl olarak etkilendigi
Korsakoff sendromuna benzetilmistir. Korsakoff
sendromunda ana klinik ¢zellik bellek bozuklugu iken,
PTS'de bellek bozuklugunun yani sira apati ve subkortikal
demans dikkati cekmektedir 7.

Resim 2a
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Talamus, kortekse giden informasyonun koordi-
nasyonunda ve entegrasyonunda temel rol oynar. Ozellikle
literatirde mamillo-talamik yollarin etkilendigi anterior ve
mediodorsal cekirdek lezyonlarinda amnezi tablosu daha
belirgin gézlenmektedir ?. Burada, bu olgulardaki amnezi
ve/veya demans tablosunun izole talamik lezyon nedeniyle
mi, yoksa talamusun kortikal baglantilarinin kesilmesi, yani
bir anlamda diskonneksiyonu sonucu mu ortaya ciktigi
sorusu glindeme gelmektedir. Bu olgularda simdiye degin
yapilan, BBT ve MRG gibi yapisal nororadyolojik

Resim 2b



incelemelerde bilateral talamik lezyonlar saptanmis, buna
karsin kortikal yapilarda herhangi bir lezyonun bulunmadigi
gosterilmistir . Buna karsin, PET ve SPECT gibi, santral
sinir sistemindeki fonksiyonel tutulusu gdsteren
gorintileme calismalarinda, bu olgularda kortikal tutulusun
da olabilecegi ileri strtlmustir. Chatterjee ve ark @, PTS'de
de SPECT gorintllerinde talamik ve bazal gangliyonda
belirgin, ayrica sag frontal, sol temporal, ve sol
temporoparyatal bolgelerde de benzer sekilde serebral
kan akiminda azalma gézlemislerdir. Tsuboi ve ark 7 ise
sol anterior infarktl olgunun SPECT analizinde sol frontal,
temporal bélgede bir yil sonraki kontrol SPECT'de hala
devam eden hipoperflizyon belirlemislerdir. Bu bulgularin
sonucunda dorsomediyal cekirdek, anterior cekirdek ve
mamillo-talamik yollarla frontal ve temporal lob
baglantilarinin bu hipoperflizyonun sonucunda var olan
bulgulara yol actigini géristine varilmistir. Bogousslavsky
ve ark “? klinik tablo olarak "hipersomnolan apati ve
demans’ ozellikleri tasiyan iki hastayi ‘psisik aktivasyonun
kaybi” olarak nitelemisler ve bunun da, olgularinin gosterdigi
SPECT bulgulari nedeniyle striatal-ventral pallidal-
frontomeziyal limbik cemberin kesisine bagli olabilecegini
ileri strmuslerdir.

Olgumuz bilateral vertikal bakis paralizisi yani sira
apatiden demansa dogru ilerleyen bilissel islev kaybi ile
birlikte klinik olarak PTS ile uyumlu bulunmus ve
nororadyolojik bulgulari taniyl desteklemistir. Burada
tanimlanan demans sirecinde ana hemodinamik
etkilenmenin ortaya cikardigi fonksiyonel bozuklugu ortaya
koymak amaciyla olguda fonksiyonel gérintilemeye
gidilmis ve BBT ile saptanan bilateral talamik lezyona ek
olarak, SPECT'de bilateral frontal ve pariyetal alanlarda
belirgin olmak Uzere yaygin hipoperflizyon saptanmistir.
Bu bulgular, olgumuzda gelisen demans ve bu baglamdaki
davranis degisikliklerinden kortikal yipalarda olusan
fonksiyonel tutulusun sorumlu oldugunu bize telkin
etmektedir. BBT'nin Ust kesitlerinde kortikal yapilarda
herhangi bir atrofi bulgusunun bulunmayisi da kortikal
etkilenmenin yapisal degil, tersine fonksiyonel oldugunu
disindlirmektedir. Olgumuz, her ne kadar bir aylik bir
slre¢ demans tanisi icin yeterli gibi gézikmese de, en
azindan inmenin akut evresinde gézlenen boylesine bir
kognitif ve davranigsal etkilenminin, inmenin sadece biling
ya da uzun traktus buglularindan ibaret olmayabilecegini
gostermesi agisindan ilging bulunmustur.

Sonug olarak; olgumuzda ortaya ¢ikan PTS tablo-
sunun, aslinda sadece bilateral talamik etkilenme ile degil
ayni zamanda talamokortikal diskonneksiyonun da katkisiyla

olustugu kanisina variimistir. Bu kaninin gliclenmesinde
daha fazla sayida olguyu kapsayan fonksiyonel-metabolik
calismanin yapilmasi gerekmektedir.
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