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Gecici Iskemik inmeyi Taklit Eden Nadir Bir Bas
Agrisi Nedeni Olarak HaNDL Sendromu: Olgu
Sunumu

HaNDL Syndrome As a Rare Cause of Headache
Mimicking Transient Ischemic Stroke: Case Report
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Erciyes Universitesi, Tip Fakiiltesi, Néroloji Oz

AD, Kayseri, Tiirkiye HaNDL sendromu, migren benzeri orta siddette veya ¢ok siddetli bas agrisi epizodlari ile beraber gegici
norolojik defisitin goéruldugu, beyin omurilik sivisinda (BOS) lenfositoz saptanan inme ve aurali migreni
taklit edebilen, nadir bir sendromdur. Tanisi, en az 4 saat siiren migren benzeri bas agrisi epizodlari
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HaNDL HaNDL syndrome is a rare syndrome that can mimic stroke and migraine with aura, in which
migraine-like moderate or very severe headache episodes are seen together with transient neurological
deficit, lymphocytosis in the cerebrospinal fluid (CSF). The diagnosis is made by the presence of
migraine-like headache episodes lasting at least 4 hours, as well as weakness, sensory findings, and/or
aphasia, and lymphocyte pleocytosis (>15 white blood cells/ul) in the CSF, and spontaneous resolution
of complaints in 3 months. In this article, we present a 26-year-old male patient who was diagnosed
with HaNDL syndrome with headache, transient neurological deficit and lymphocytosis in the CSF, and
completely recovered during clinical follow-up.
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GIRIS

HaNDL sendromu  (“Transient  headache
and neurologic deficits with cerebrospinal fluid
lymphocytosis”), migren benzeri orta siddette veya ¢ok
siddetli bas agrisi epizodlari ile beraber gegici nérolojik
defisitin gorildigu, BOS’ta lenfositoz saptanan inme
ve aurali migreni taklit edebilen, nadir bir sendromdur
(1). Uluslar arasi bas agrisi bozukluklari siniflamasi-
3’e gobre, sekonder bas agrilari bashg altinda,
7.3.5 bendinde ‘“infeksiyéz olmayan inflamatuar
intrakraniyal bozukluklara baglanan bas agrilan”
béliminde degerlendiriimektedir. Bu siniflamaya
gOre tani ; en az 4 saat sliren migren benzeri bas agrisi
epizodlari ile beraber gli¢sizlik, duyusal bulgular ve/
veya afazinin olmasi ve BOS’ta lenfosit pleositozunun
(>15 beyazkure/pl) tespit edilmesi ve sikayetlerin 3
ayda kendiliginden duzelmesi ile konulur (2).

HaNDL sendromu, ilk kez Bertelson et al. (3)
tarafindan 1981 yilinda migren benzeri bas agrisi
ataklari ve BOS’ta lenfositozu olan yedi vakada
tanimlanmistir. Bu zamana kadar literatirde 200°den
fazla hasta bildirilmigtir (1). Tanisi, bas agrisi ve
BOS’ta lenfositoz saptandigi icin hayati tehlike
yaratabilecek diger nedenleri dislayarak konulmalidir.
HaNDL sendromu tanisi konulduktan sonra tedavisi
semptomatiktir. Bu yazida, bas agrisi ile beraber
gecici ndrolojik defisiti ve BOS’ta lenfositozu olan
HaNDL sendromu tanisi konulan ve semptomlari
kendiliginden dizelen 26 yasinda erkek hasta
sunulmaktadir.

OLGU
Yirmialtiyasinda erkek hasta, fotofobive fonofobinin
eslik ettigi, zonklayici ve temporal bdlgede hakim
olan ve genellikle en az 4-5 saat sliren bas agrilarinin
son 6 aydir ayda bir-iki kez olan bas agrilarinin son
3 haftada siddetinin artmasi yakinmasi ile basvurdu.
Daha onceleri bu agrisi igin c¢esitli nonstreoidal
antienflamatuar ilaclar aldigi ancak duzenli takibinin
yapilmadigi 6grenildi. Son zamanlarda olan bas
agrisina sag vucut yarisinda olan ve 30 dakika
kadar slrip gegen uyusmanin da eklendigini belirtti.
Hastanin 6zge¢misinde herhangi bir problem yoktu.
Muayenesinde siddetli bas agrisi ile beraber sag
hemihipoestezisi mevcuttu ve atesi yoktu. Rutin kan
tetkikleri normal sinirlardaydi. Kraniyal MRG’sinde
solda temporal bdlgede kistik bir lezyon mevcuttu
(Sekil 1). Gegici nérolojik defisitinin olmasi nedeniyle
ve olasi bas agrisi sekonder sebepleri diglamak igin
yapilan serebral ve supraaortik MR anjiografi ve
MR venografi degerlendirmeleri normaldi. Cekilen
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Sekil 1. Kraniyal MRG: T1 ve FLAIR goriintilerde sol
temporal bdlgede kistik lezyon mevcuttur

elektroensefalografisi (EEG)de de herhangi bir
problem saptanmadi. Yapilan lomber ponksiyonunda
(LP), BOS agilig basinct 28 cm H,0'ydu, proteini

yuksekti (125 mg/dl), lenfositozu mevcuttu (12
beyazkure/ pl), sekeri normal sinirlardaydi.
Hastanin BOS’'ta lenfositozu oldudu igin

enfeksiyona yonelik ayrintili degerlendirme yapildi
ancak enfeksiydz ajan bulunamadi. Tedavide
aurasiz tipte olan migrenine yonelik triptanlar ve
parasetamol verildi ve hidrasyonu yapildi. Hastanin
takibinde, mevcut sag hemihipoestezisinin 30 dakika
kadar sirdugu ve spontan olarak duzeldigi gdzlendi.
Yatisinin 10. Gindnde yapilan kontrol LP’sinde BOS
acilis basinci 180, BOS proteini 37.1 mg/dl ve hiicresi
1 beyaz kire/ pl olmak tzere normal sinirlarda geldi.
Hastada bas agrisi ile beraber gegici nérolojik defisitin
olmasi ve BOS’ta lenfositozunun olmasi nedeni ile
HaNDL sendromu tanisi konuldu. Aurasiz migren
vasfinda bas agrilari nedeni ile parasetamol ve triptan
tedavisi duzenlerek taburcu edildi. Taburculuk sonrasi
kontrolinde hastanin herhangi bir problemi yoktu.

TARTISMA
Bu vyazida sunduumuz HaNDL sendromu
olgusunun dogru tani almasi ¢ hafta sonra olabilmistir.
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Bu sire icinde cesitli merkezlerde serebrovaskiler
olay ve diger nedenler icin tekrarlayan incelemeler
yapilmig, ancak hasta dogru tani almamisti. Bu
yuzden hasta endiseli ve anksiy6z duygulanimdaydi.
Genellikle ge¢ tani aldigindan dolayl bu hastalara
gereksiz bir ¢ok tetkik yapilmaktadir. Bu nedenle,
siddetli bas agrisi, gegici norolojik defisit ve BOS’ta
lenfositoz varliginda diger nedenleri ekarte edildikten
sonra noroloji bas agrisi pratiginde bu tir vakalar
g6z ardi edilmemeli ve HaNDL sendromu akla
getirilmelidir.

HaNDL sendromu, 15-40 yaslari arasi kigilerde
daha fazla gorilmektedir (4). Hastalarda migren6z
vasifta bas agrisi olmaktadir. Migren her ne kadar
kadinlarda daha sik goriliyor olsa da HaNDL
sendromu erkeklerde daha fazla gdézlenmektedir.
Hastalarda orta siddette veya c¢ok siddetli pulsatil
vasifta bas agrisi olmaktadir. Ayni zamanda, bulanti/
kusma, isik-ses hassasiyeti ylksek oranda eslik
etmektedir. Bas agrilarinin %60’ iki taraflidir ve
agri sureleri ortalama 19 saat olarak bildirilmistir (5).
Erigkinlerde gorilen en sik norolojik defisit duyusal
semptomlardir (6). Hastalarin blylk ¢ogunlugunda
fokal norolojik defisitler tek hemisfere sinirlidir.
Hastalarin dortte Gg¢linde hemiparestezi goértilmekle
beraber, yarisinda disfazi, yarisindan biraz fazlasinda
hemiparezi gérilmektedir ki bunlar genellikle nérolojik
sekel birakmadan iyilesirler (7). Gézlenebilecek diger
norolojik defisitlerin arasinda viziel semptomlar
(g6rme azalmasi, homonim hemianopi, fotopsiler,
papilddem, 6.sinir palsisi) olabilmektedir (8). Nadir
olarak konflzyon tablosu da geligsebilmektedir (9).
Gegcici norolojik defisitlerin ortalama suresi 5 saat
olarak bildirilmistir (6). Hastalarin BOS’larinda mutlaka
lenfositoz olmalidir ve bildirilen ortalama lenfosit
sayisi 199 + 174/mm3’dir. Hastalarin %96’sinda
BOS proteininin ve %56’sinda BOS agilig basincinin
yukseldigi bildirilmigtir (6). Hastalarin EEG’lerinde
gecici fokal ve epileptik olmayan degisiklikler de
saptanabilir(10).

Hastaligin kesin etyolojisi bilinmemekle beraber bu
konuda oldukga fazla degisik gorisler bulunmaktadir.
Bazi hastalarin bas agrilarinin, nérolojik defisit olan
tarafin kontrlateralinde daha fazla siddette oldugunu
belirtmeleri, gercek bir vaskiler orijin veya dolayh
olarak arteryel degisikliklere neden olan enflamatuar
bir sirece kanit olarak dusunulmektedir (8). Hastalarin
bir cogunda semptomlar baglamadan énce prodromal
viral hastalik dénemitarif etmelerinden 6tirl hastaligin
patogenezinde enfeksiydz ya da enflamatuar bir
tetikleyici sure¢ oldugu duasinilmektedir. Bununla
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beraber, kapsamli bir viral serolojik degderlendirme
yapilmasina ragmen viral etyolojiyi kanitlayabilen ¢cok
nadir calisma bulunmaktadir (11-13). Bu durumda da,
viral enfeksiyonun immun sistemi tetikleyip néronal
antikorlari Uretmesi veya vaskuler antijenlerin aseptik
leptomeningeal vaskulite neden olabilmesi ve bu
durumun semptomlara yol agmasi fikri 6n plana
cikmistir (4). inflamatuar veya otoimmiin patogeneze
destek olabilecek diger calismalarda ise; HaNDL
sendromu olgularinda DNA tamir proteinlerine karsi
antikorlar ve T-tipi voltaj kapil kalsiyum kanallarinin
CACNA1H subunitine kargi antikorlar gelistigi
gosterilmistir (14, 15).

HaNDL sendromunda kraniyal MRG’lerin genel
olarak normal olmasi beklenmektedir ancak kraniyal
MRG’de nodrolojik defisitin  oldugu dénemde ve
norolojik defisitin kontrlateralindeki hemisferde gri
maddede 6demin gosterildigi olgu da bildirilmistir
(16). Bununla beraber gadolinyumla ¢ekilen kraniyal
MRG'de leptomeningeal kontrast tutulumu da
olabilecegi gosterilmistir (1). Konvansiyonel kraniyal
anjiografinin de normal olmasi beklenmektedir (6).
Perflizyon gorintilemelerde hipoperfizyon oldugu
gosterilmistir ve kontrol BT perflzyon c¢ekilen hastada
hipoperfizyonun duzeldiginin gdsteriimesi kortikal
yayllan depresyon mekanizmasinin patogenezde rol
aldigini distundurmektedir (17). HaNDL sendromu
hastalarinda yapilan SPECT gérintilemelerinde
akut fazda norolojik defisitte uyumlu olan taraftaki
kortikal boélgede radyoniklid aliminda azalma ve
fokal hipoperfiuzyon oldugu da gdsterilmistir (18).
Transkraniyal Doppler (TKD) ile a.serebri media’da
asimetrik akim ve pulsatiliteler tespit edilebilir
ve bu durum da hastaigin patofizyolojisinde
intrakraniyal vazomotor dedgisikliklerin rol oynadigi
fikrini desteklemektedir (19). Hastalarda yapilan
elektrofizyolojik incelemelerde (tek lif EMG, gorsel ve
isitsel uyarilmis potansiyeller, sinir iletim calismasi)
sonuglari aurali migren hastalarindaki sonuglar ile
benzer olarak bulunmustur (20).

Hastaligin semptomlarinin  familyal hemiplejik
migrenle(FHM) benzer olmasi olasi ortak genetik
veya metabolik (kanalopati?) mekanizmalari
dustndurmektedir. Her iki durumda da gegici olan
motor ve duyusal defisitler olup, bazen viziel aura
da eslik edebilmektedir. FHM vakalarinin %50’sinde
19. kromozomda bulunan P/Q tipi kalsiyum kanal
geninin ala sublnitiyle genetik baglanti tespit
edilmistir. Bu durumda CACNA1a gen mutasyonunda
veya polimorfizminde HaNDL sendromuna yatkinhk
olabilecegi hipotezi 6ne slrilmuistir ancak bu hipotez
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henlz kanitlanamamistir(15).

Sonug olarak; bas agrisi ile beraber gecici norolojik
defisiti ve BOS’ta lenfositozu olan hastalarda, diger
tim nedenler dislandiktan sonra HaNDL sendromu
olasihgr akilda tutulmahdir. Hastaligin tanisi
konulduktan sonra semptomlarin gogunlukla spontan
olarak diizelmesi nedeni ile tedavisinde semptomatik
yaklasmanin uygun oldugu disilmektedir.

Cikar Catismasi: Calismada herhangi bir ¢ikar ¢atismasi yoktur.

Finansal Cikar Catismasi: Calismada herhangi bir finansal ¢ikar
catismasi yoktur.
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