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OLGU SUNUMU/ CASE REPORT

Konfüzyon ile Prezente Olan HaNDL Sendromu: Nadir Bir Olgu Sunumu
HaNDL Syndrome Presenting With Confusion: A Rare Case Report

Türkan ACAR , Bilgehan Atılgan ACAR , Mustafa KARABACAK , Yeşim Güzey ARAS  

Sakarya Üniversitesi Tıp Fakültesi, Nöroloji Anabilim Dalı, Sakarya, Türkiye

HaNDL sendromu (Syndrome of Transient Headache and Neurologic 
Defisit with Cerebrospinal Fluid Lymphocytosis); ani başlangıçlı baş ağrısı, 
geçici nörolojik defisitler ve beyin omurilik sıvısında (BOS) lenfositoz 
ile karakterize, kendi kendini sınırlayan ve nadir görülen bir hastalıktır. 
Bu yazıda, 28 yaşında bir erkek hastanın, ani başlayan şiddetli baş ağrısı 

sonrası konfüzyon ve ajitasyon belirtilerinin ön planda olduğu, sağ 

hemiparezi bulgusu saptanan ve yapılan BOS incelemesinde lenfositoz 

gözlenen HaNDL sendromlu bir olgu sunulmuştur.

Anahtar Kelimeler: HaNDL Sendromu, konfüzyon, baş ağrısı

ÖZ

HaNDL syndrome (Syndrome of Transient Headache and Neurologic 

Deficit with Cerebrospinal Fluid Lymphocytosis) characterized by sudden 

onset headache, transient neurological deficits, and cerebrospinal fluid 

(CSF) lymphocytosis, is a self-limited clinical entity that is rarely seen. In 

this article, we present a case with HaNDL syndrome in a 28-year-old 
male patient who presented with confusion and agitation after sudden 
onset of headache, right hemiparesis, and lymphocytosis pleocytosis.
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HaNDL sendromu, genellikle iyi prognozlu olan, baş ağrısı, nörolojik 
defisit ve BOS’ta lenfositoz varlığı ile tanı konulan nadir bir klinik 
tablodur. İlk kez 1981 yılında Bartleson ve ark. (1) tarafından BOS 
lenfositozu ile ilişkili migren benzeri atakları olan HaNDL sendromu 
tanısı ile bildirilen yedi olgu tanımlamışlardır. Takip eden vaka serilerinin 
yayımlanmasıyla, International Clasification of Headache Disorders (ICHD) 
tarafından ‘syndrome of transient headache and neurological deficits 
with CSF lymphocytosis (HaNDL)’ tanımı yapıldı ve sınıflandırıldı (2). Bu 
tanımlamada konfüzyon, hastalığın karakteristik bir semptomu olarak 
yer almadı. Son yıllarda bu sendromun ayırt edici bir özelliği olarak 
konfüzyon varlığı ile ilgili vakalar yayımlansa da halihazırda ‘Committee 
of the International Headache Society’ tarafından nörolojik semptomların 
klinik bir spektrumu olarak göz önüne alınmamıştır (3). HaNDL sendromu, 
inme ya da migren ile ilişkilendirilmeye çalışılsa da henüz etiyolojisi net 
olarak aydınlatılamamıştır (4). Bu yazıda, oldukça nadir görülen, baş ağrısı 
sonrası konfüzyon ve ajitasyon bulgularının ön planda olduğu bir HaNDL 
sendromu sunulmuştur.

OLGU 
Yirmi sekiz yaşında erkek hasta kendi düğün merasimine bir hafta kala 
şiddetli baş ağrısı yaşamaya başlamış, ancak daha önce de migren atakları 
yaşayan hastanın kendisi ve yakınları bu baş ağrısının stres kaynaklı 
olabileceğini düşünüp hastaneye başvurmamışlar. Hasta bu süreçte baş 
ağrısında ara ara azalma ve artma dönemleri yaşamış. Bir hafta sonunda 
baş ağrısı daha da şiddetlenmiş ve yakınları tarafından hastanın şuur 
bulanıklığı olduğu fark edilmiş. Hasta ile hiçbir iletişim kurulamaması ve 
saldırgan hallerinin gelişmesi üzerine yakınları tarafından hastanemiz acil 
servisine getirilmiş.

Özgeçmişinde migren dışında hiçbir hastalığı olmayan hastanın nörolojik 
muayenesinde genel durum orta, şuur konfüze, nonkoopere, dezoryante, 
ense sertliği yok, kranyal sinirler intakt, sağ üst ve alt ekstremitede 2/5 
kas gücü saptandı. Vital bulguları stabil olan hastanın hemogram ve 
biyokimya incelemesinde anormal bir sonuç yoktu. Hastanın acil serviste 
çekilen kranyal beyin tomografisinde (BBT) akut ya da kronik bir lezyon 
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saptanmadı. Diffüzyon manyetik rezonans incelemede (MRI) diffüzyon 
kısıtlılığı yoktu. İntrakraniyal bir enfeksiyona yönelik lomber ponksiyon 
(LP) yapılmasına karar verildi. LP’de BOS berrak, açılış basıncı 17 cmH

2
O, 

190/mm3 lenfositik pleositoz, glukoz düzeyi 67 mg/dL ve protein 
düzeyi 155 mg/dl saptandı. Yapılan kranyal MRI ve MR venografide 
akut bir lezyon saptanmadı. Kan ve BOS incelemesinde yapılan tüm 
mikrobiyolojik tetkikler negatifti. Hastanın elektroensefalografi (EEG) 
tetkiki normal saptandı.

Hastanın yatışının birinci gününde hidrasyon ve analjezik tedavi sonrası 
konfüzyon ve hemiparezisi tamamen düzeldi. Üç gün sonra yapılan 
kontrol LP’de 130/mm3 lenfositik pleositoz ve protein düzeyi 95 mg/dL 
olarak saptandı. Hastanın yatışının sekizinci gününde yapılan LP’de hiçbir 
hücre saptanmadı ve tam düzelme ile taburcu edildi.

TARTIŞMA 
HaNDL sendromu, prevalansı net olarak bilinmemekle birlikte 15–40 
yaş arası erkeklerde kadınlara oranla daha sık görülmektedir. Hastaların 
yaklaşık %26’sında özgeçmişinde migren öyküsü bulunmaktadır (5–7). 
Hastaların çoğu daha önce hiç yaşamadıkları kadar şiddetli, zonklayıcı 
bir baş ağrısı tarif etmektedir. Ağrının lokalizasyonu genellikle bilateral 
olup bir saatten bir haftaya kadar uzamaktadır. Baş ağrısına fotofobi-
fonofobi eşlik edebilmektedir (8,9). Her hastada, duysal, motor ya da 
konuşma bozukluğunu içeren nörolojik defisitler görülebilir. Hastaların 
bir kısmında semptomların başlangıcından önce viral bir hastalık 
öyküsü bulunabilir. BOS’ta 10–760/mm3 lenfositoza ek olarak hastaların 
%96’sında protein artışı da eşlik eder (1). Hastalarda nadiren konfüzyon, 
papilödem, kraniyal sinir felci ve epileptik nöbet gözlenebilir (10,11). 
Olgumuzda da baş ağrısını takiben gelişen konfüzyon ve ajitasyon 
kliniği mevcuttu.

ICHD sınıflamasının 2. baskısına göre, tanı kriterleri arasında beyin 
görüntüleme yöntemlerinin normal sınırlarda olması gerekmektedir 
(2). Ancak, Bıçakcı ve ark.’nın yaptığı bir çalışmada (12) konfüzyon ile 
başvuran ve kraniyal MRG’de lezyon saptanan bir olgu sunulmuştur ve 
ICHD-II kriterlerinin kısıtlayıcı olabileceği vurgulanmıştır.

HaNDL sendromunun etiyolojisine yönelik birkaç farklı görüş öne 
sürülmüştür. Hastalığı ilk tanımlayan Bartleson ve ark. (1), baş ağrısına 
sekonder gelişen BOS pleositozundan ziyade, hem baş ağrısı hem de 
pleositozun aynı süreçte geliştiğini öne sürmüşlerdir. Day ve ark.’nın 
(13) hipotezi ise duyarlılaştırıcı bir maddenin damar geçirgenliğini 
ve inflamatuvar reaksiyonu tetiklediği yönündedir. Bu hipotezlerin 
dışında bir viral enfeksiyonun immün sistemi aktive ederek HaNDL 
sendromunu başlatabileceğini vurgulamışlardır. Bu hipotezi destekleyen 
en önemli bulgu, semptomların başlangıcından önce bazı hastaların 
viral bir enfeksiyon geçirmiş olmasıdır (8,9,14). Stelten ve ark.’nın 
sunduğu güncel bir çalışmada (15) hastanın BOS incelemesinde human 
herpes virüs Tip 7 (HHV-7) PCR pozitifliğinin saptanması üzerine bu 
hastalığın etiyolojisinde viral enfeksiyon olabileceğini belirtilmiştir. Son 
zamanlardaki yeni bir hipoteze göre ise, HaNDL sendromunun daha 
kapsamlı bir patofizyolojisinin olabileceği yönündedir. Yazarlar, diğer 
nedenlerin dışlandığı bir durumdaki ajitasyon ve konfüzyon bulgularına 
dayanarak, HaNDL sendromunun patofizyolojisinin bütünsel olduğu 
ve bu konfüzyon durumunun hastalığın klinik bir göstergesi olabileceği 
sonucuna varmışlardır (11).

HaNDL sendromunun migren ile potansiyel ilişkisini değerlendiren bazı 
çalışmalar mevcuttur ve özellikle Nakashima (16), bu sendromun nadir 
olması ve prognozunun iyi olmasına rağmen özellikle şiddetli baş ağrısı ve 
nörolojik defisit varlığında ayırıcı tanıda mutlaka düşünülmesi gerektiğini 
belirtmiştir. Moavero ve ark.’nın (17) yaptığı bir çalışmada konfüzyon ile 
başvuran üç HaNDL sendromlu hastaların tümünde migren bulunması 

nedeniyle bu hastalığın patofizyolojisinin migren ile ilişkisi olabileceği 
belirtilmiştir. Bazı çalışmalarda HaNDL sendromunun akut iskemik inme 
ile ilişkisi de incelenmiştir. Ancak bu çalışmalarda, uzamış nörolojik 
defisite rağmen, diffüzyon ağırlıklı MRG, hastaların tamamında normal 
olarak bulunmuştur (18–20). Akut inme ve migren dışında, epilepsi, 
ensefalit, menenjit, nörobruselloz, nörosifiliz, geri dönüşümlü posterior 
lökoensefalopati sendromu ve merkezi sinir sistemi vasküliti de ayırıcı 
tanıda akılda tutulmalıdır (2,7,21). Bizim olgumuzda da diffüzyon MRG, 
MR anjiografi, kraniyal MRG, EEG, serum ve BOS incelemelerinde tüm 
mikrobiyolojik testler normal olarak saptandı.

Bizim olgumuzda olduğu gibi, baş ağrısına eşlik eden konfüzyon 
ve ajitasyon bulgularının mevcut olduğu az da olsa birkaç çalışma 
yayımlanmıştır (10,11).

SONUÇ
Literatürler ışığında değerlendirdiğimiz bu olguda, akut gelişen 
konfüzyonel durumun HaNDL sendromunun bir parçası olabileceğini 
ve tüm konfüzyonel klinik patolojiler için diğer klinik durumlar ekarte 
edildiğinde HaNDL sendromunun ayırıcı tanıda yer alabileceği 
kanaatindeyiz.
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