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ABSTRACT

Neuromyelitis optica (NMO) or Devic’s disease, is an idiopathic immune-mediated inflammatory demyelinating disease of
the central nervous system mainly affecting the optic nerve and spinal cord. The main clinical characteristics of NMO are optic
neuritis and transverse myelitis (TM). NMO-TM is usually severe and typically longitudinally extensive TM (LETM); extend-
ing over 3 or more vertebral segments. LETM is usually associated with neuromyelitis optica (NMO), but systemic autoim-
mune diseases Sjogren’s syndrome (SS), systemic lupus erythematosus (SLE), antiphospholipid syndrome, neuroinflammatory
conditions (Behcets disease, sarcoidosis), multiple sclerosis (MS), and infectious diseases should always be considered. The
correct diagnosis of NMO is of paramount importance for giving appropriate therapy. NMO is different from other demyelin-
ating diseases clinically, radiologically, pathologically and in terms of treatment approaches.
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Noromyelitis optika (NMO) veya Devic hastalig, santral sinir sisteminde agirlikl olarak optik sinir ve spinal kord tutulumuna
neden olan idiopatik, immiin aracili ve inflamatuar demyelinizan bir hastalikti. NMO'nun ana klinik ozellikleri optik norit
ve transvers myelittir. NMO transvers myeliti genellikle agirdir ve 3 veya daha fazla vertebra segmenti boyunca uzanan longi-
tiidinal olarak yaygin transvers miyelittir (longitiidinal ekstensiv transvers miyelit= LETM). LETM genellikle NMO ile iliskili
olup, sistemik otoimmiin hastaliklar (Sjogren sendromu,sistemik lupus eritematozus, antifosfolipid sendromu), néroinflama-
tuvar durumlar (Behget hastali, sarkoidozis), multipl skleroz ve enfeksiyoz hastaliklar da goz oniinde bulundurulmalhdr.
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GIRIS

Noromyelitis optika (NMO), optik sinir ve spinal kordun
tutuldugu, cogunlukla ataklarla seyreden ve bu ataklarin
sonucunda agir ozirliiliik olusturan santral sinir sistemi-
nin nadir goriilen inflamatuar bir hastaligidir. Klinik olarak
optik sinir ve/veya spinal kord etkilenir. Uzun ve genis bir
myelit atagini takiben NMO-IgG'nin (+) olmasi, NMO ge-
lisecek olmasini ve relapst ongorebilir. NMO ilk kez 1894
yilinda Eugene Devic tarafindan tanimlanmugtir [1]. Klini-
gi ve altta yatan patolojik mekanizmalar1 géz oniine alin-
diginda Multipl Skleroz (MS)'dan ayr1 bir grup hastaliktir.
Patogenezinde hiimoral immiin mekanizmalar rol oynar
[2]. NMO'nun immiinpatogenezinde hedef, bir su kanali
proteini olan Aquaporin 4 (AQP-4)'tiir. AQP-4 astrosit-
lerin ayaks: ¢ikintilarindan salinir. NMO-IgG adi verilen
antikorlar hastalik i¢in oldukca yiiksek oranda spesifite
gosteren antikorlardir ve anti-AQP-4 antikoru olarak da bi-
linmektedir [3]. Ikibin alt1 yilinda tekrar gézden gegirilmis
olan NMO tam kriterlerine gore optik ndrit ve transvers
miyelite ek olarak 3 destekleyici tani1 kriterinden 2'sinin
bu bulgulara eslik etmesi gerekmektedir. Destekleyici tan
kriterleri: manyetik rezonans goriintilemede (MRG) iki
veya li¢ vertebra segmenti boyunca uzanan ve devamlilik
gosteren spinal kord lezyonunun varlig, MS tanusi diistin-
diirmeyecek beyin MRG bulgular1 ve NMO-IgG (+)ligi
(3, 4]. Uzunlamasina genis transvers miyelit (Longitiidinal
ekstensiv transvers miyelit= LETM) veya optik norit ata-
g1 olan ve NMO-IgG (+) olarak saptanan olgular NMO
spektrum bozuklugu olarak tanimlanmis ve bu grup hasta-
lik NMO'nun sinurl bir sekli olarak disiintilmiistiir [3, 5].
Bu yazida tekrarlayan transvers miyelit sonrast NMO tanisi
alan bir olgumuzu sunmay amagladik.

OLGU

Sag elini kullanan, 41 yasinda kadin hasta alt extremiteler-
de giigsiizliik sikayeti ile Subat 2013 tarihinde bir néroloji
klinigine bagvurmus. Norolojik muayenesinde motor kuv-
veti sag alt ekstremitede 2/5, sol alt ekstremitede 3/5, duyu
muayenesinde torakal 10 seviyesinde, seviye veren duyu
kusuru, her iki tarafta Babinski pozitif olarak saptanmus.
Transvers miyelit 6n tanisi ile hastaneye yatirilmis ve tetkik
edilmis. Yapilan tetkiklerinde spinal kord MRG'de T2 agir-
likli (T2A) kesitlerde servikal spinal korddan baslayip tora-
kal bolgeye kadar devam eden ve kordun santral kesiminde
yerlesen hiperintens miyelit ile uyumlu gériiniim (resim 1)
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ve ayni goriintiilerin T1A kesitlerde kontrast madde tutu-
lumu gostermesi (resim 2) ve lomber ponksiyon (LP) in-
celemesinde beyin omurilik sivisinda (BOS) oligoklonal
bant pozitif (+), protein ve hiicre sayisinin normal olmasi
tizerine hasta LETM tanisi ile 5 giin prednisolon 1 gr/giin
tedavi almis. Ardindan yapilan norolojik muayenesinde bir
degisiklik saptanmamasi iizerine 5 giin siire ile intravendz
immiinglobulin (IVIG) tedavisi verilmis. Tedavi sonrasin-
da norolojik muayenesinde sag alt ekstremitesi plejik, sol
alt ekstremitesinde 3/5 motor giicli varmus. Hastaya fizik
tedavi onerilerinde bulunularak taburculuk planlanmus. 3
ay sonra hasta fizik tedavi kliniginde yatmakta iken gecirdi-
&i bir iist solunum yolu enfeksiyonunu takiben, tekrar gii¢
kayb1 ve duyu kaybi gelismis. Bu donem yapilan nérolojik
muayenesinde iist ekstremitelerde her iki tarafta +4/5, alt
ekstremitelerde her iki tarafta 1/5 motor gii¢ saptanmus.
Taban cildi refleksi bilateral ekstansor ve her iki tarafta klo-
nusu varmus. Hasta akut transvers miyelit atagi olarak kabul
edilerek spinal kord MRGleri yapilmis. T2A MRG'de hi-
perintens ve T1A'da ayn1 goriintiilerde kontrast tutulumu
gosteren miyelit ile uyumlu goriiniim saptanmis (bu MRG'
leri elde edilemedi). Bunun iizerine hastaya transvers mi-
yelitin etiyolojisini saptamaya yonelik ileri laboratuar tet-
kikleri planlanip, 5 giin siire ile 1 gr/giin steroid tedavisi
planlanmus. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi ve
biyokimya incelemesinde anormallik saptanmamus. Vita-
min B12 ve folik asit diizeyleri normal sinirlardaymus. Vas-
kiilit belirteglerinden ANA ve ANCA (+), tiroid fonksiyon
testlerinde tiroid otoantikorlar1 (+), Anti-dsDNA ve ENA
paneli (-), SS-A ve SS-B diizeyleri negatif olarak saptanmis.
ANA ve ANCA (+)ligi stipheli (+) olarak degerlendirilmis.
Hasta romatoloji klinigi ile konstilte edildiginde bu deger-
lerin sistemik vaskiilit acisindan bir anlam ifade etmedigi
kararina varilmis. NMO-IgG antikoru kanda (+) saptan-
mus ve hastaya LP planlanmis. BOS incelemesinde oligok-
lonal band ve NMO-IgG antikoru (+) olan hastanin BOS
sitolojisinde gok sayida lenfosit saptanmis. Ardindan hasta
transvers miyelit tanusi ile fizik tedavi almasi planlanarak
taburcu edilmis. Kasim 2013'te, hasta 15 giindiir olan sag el
ve ayakta uyusma ve gii¢ kaybi, umblikal bolgeden itibaren
bacaklarini hissetmeme sikayeti ile klinigimize basvurdu
ve tekrarlayan transvers miyelit 6n tanist ile klinigimize ka-
bul edildi. Oykii derinlestirildiginde gii¢ ve duyu kaybina
eslik eden bulanik gérme idrar ile gaita retansiyonu oldugu
da 6grenildi. Yapilan norolojik muayenesinde dort ekstre-
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mitede de parezisi ve T8'de seviye veren duyu kusuru sap-
tand1. Her iki gozde de gorme keskinligi azalmist1. Labora-
tuvar tetkiklerinde rutin tam kan sayimi ve tam biyokimya
panelinde anormallik saptanmadi. Vaskiilit belirteglerin-
den ANA (+), diger vaskiilit belirtegleri (-) idi. Yirmidort
saatlik idrarda protein atilimi normal sinirlarda, Schirmer
testi normal saptandi. Kuru goz ve kuru agiz bulgulari yok-
tu. Gorsel uyarilmis potansiyel (GUP) calismasinda her
iki gozde P100 dalga latanslar1 uzun saptandi. Goriintiile-
me bulgularinda servikal ve torakal spinal kord MRG' de
LETM ile uyumlu T2A kesitlerde hiperintens lezyon (resim
1, 3) saptand1. Ayni lezyonun T1A kesitlerde hafif derece-
de kontrast madde tutulumu (resim 2) gostermesi iizerine
hasta klinik ve laboratuar bulgulari esliginde NMO spekt-
rum bozuklugu sonrasinda gelisen klasik NMO olarak ka-
bul edildi. Tedavide steroid 1gr/giin olarak 7 giin siire ile
intravendz uygulandiktan sonra 150 mg/giin azatiopiirin
ve oral sterod tedavisi ile izleme alindu.
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Transvers miyelit inflamatuar bir spinal kord sendromu-
dur. Semptomlar 4 saat ile 21 giin arasinda gelismektedir.
Transvers miyelit tam bir miyelit klinigi ve parsiyel miyelit
olarak iki gruba ayrilir. LETM ise en az 3 vertebra segmenti
boyunca tutulum goriilmektedir. LETM’ in nedenleri spi-
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nal kord enfarktlar1 ve parainfeksiy6z miyelopatilerdir. Di-
ger 6nemli nedenler ise kronik spondilotik miyelopatiler,
dural arteriovendz fistiiller, sjogren sendromu, sarkoidoz-
dur. En 6nemli nedeni ise NMO’ dur [4, 6].

NMO veya Devic hastaligi, optik sinir ve spinal kord tu-
tulumuna neden olan, klinigi olduke¢a agir seyreden idi-
opatik, immiin aracili ve inflamatuar demiyelinizan bir
hastaliktir. Baglica klinik 6zellikleri optik norit ve LETM 'tir
[2, 7]. Optik norit her iki gézde es zamanlh goriilebilecegi
gibi, birbirini takiben 6nce bir gozde ardindan diger gozde
goriilebilir. NMO'da goriilen optik nérit MS'den ¢ok daha
agir bir gérme kaybina neden olur [8-11]. Transvers mi-
yelitte goriilen spinal kord tutulumu ise, simetrik duyusal
kayba ve sfinkter anormalligine neden olan paraparezi veya
tetraparezinin eslik ettigi tam bir transvers miyelit seklin-
dedir [8, 12-15]. NMO'nun diger immiin aracili [6]klinik
seyir ve tedavi yaklagimlar birbirlerinden ¢ok farkhidir [2,
8]. Tekrarlayan LETM goriilen olgularda NMO-IgG sero-
pozitifliginin goriilmesi NMO spektrum grubu hastaliklar
olarak isimlendirilir ve bu olgularin NMO gelisimi yoniin-
den takip edilmesi gerekmektedir. Ayrica spinal kordu tu-
tan Sjogren ve SLE ile MS'ten ayirimy, takip ve tedavi stra-
tejilerinin birbirinden farkli olmasi nedeni ile 6nemlidir
[5]. Spinal kord semptomlar1 MS'de oldukg¢a hafif ve kismi
miyelit olarak gériiliir. Tutulum asimetriktir. Spinal kord
MRG' de 3 ve daha fazla vertebra boyunca LETM goriinii-
miiniin zellikle servikal ve torakal bolgelerde olmasi ve
agirlikl olarak bu goériiniimiin santral gri cevheri tutmasi
onemlidir. MS' te goriilen transvers miyelit 2 segment bo-
yunca goriiliir [4, 8, 15, 16]. Bizim olgumuzda spinal kord
MRG'de servikotorakal bolge boyunca santral yerlesimli
longitiidinal miyelit goriildi.

NMO' da beyin MRG lezyonlar1 AQP-4 salinmmimin en
gok oldugu hipotalamus, beyin sap1 ve periependimal bol-
gelerdedir. Ancak MS benzeri lezyonlar da goriilebilir [8,
17, 18]. NMO'nun radyolojik goriintiilleme 6zellikleri diger
inflamatuar demiyelinizan hastaliklardan farklidir.

NMO'da beyin sapinin 6zellikle medullanin tutulumu ne-
deni ile direngli hickirik ve bulant1 goriilebilir. Beyin sap1
tutulumunu gosteren diger bulgular ise; kusma, diplopi,
trigeminal nevralji fasial gligsiizliik, pitoz ve nistagmustur
(4,8, 13,14, 17].
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BOS bulgularma bakildiginda oligoklonal bantlar BOS'ta
gortilebilir. Bu bulgu MS'in tersine gegici bir pozitifliktir.
BOS proteini yiikselebilir. MS'in tersine 50 hiicre/ul pleo-
sitoz goriilebilir NMO-IgG antikor testi NMO ve NMO
spektrum grubu (optik norit veya LETM) anormalliklerde
tanty1 dogrulamak i¢in 6nemli bir testtir [8, 12-14, 19, 20].
Bizim olgumuzda oligoklonal band ve NMO-IgG antikor
pozitif saptandi. NMO'da sistemik otoimmiin hastaliklarin
herhangi bir klinik bulgusu olmaksizin niikleer antijen-
lere kars1 otoantikorlar (+) saptanabilir. En sik saptanan
otoantikorlar antiniikleer antikorlar ve bunu takiben SS-A
ve SS-B antikorlaridir [12, 21]. Bizim olgumuzda ANA ve
p-ANCA (+)'ligi vard1 ancak sistemik romatolojik herhan-
gi bir bulgu saptanmad.

Bizim olgumuzda ilk iki atak rekiirren transvers miyelit
atag1 olarak kabul edildi. Optik noriti diistindiirecek kli-
nik bir semptom ve bulgular saptanmamusti. Son ataginda
hastada bilateral gérme kaybinin gelismis olmas1 ve GUP
latanslarinda uzama olmast iizerine, bu klinik ve laboratuar
bulgulari esliginde NMO olarak diistiniildii.

SONUC

Burada, tekrarlayan transvers miyelit ataklart ve MR go-
riintiilemelerinde longitudinal olarak 3 vertebra segmentini
asan uzunlukta lezyonu olan, ayrica NMO IgG antikorunun
pozitif saptanmasiyla NMO spektrumu hastaliklarindan
LETM tanist konulmus hastanin 3. ataginda tabloya optik
sinir tutulumun eklenmesiyle hastaya klasik NMO tanist
konulmustur. NMO IgG antikor pozitifliginin tilkemizde
nadiren tespit edildigi diistintildiigiinde 6ykii ve norolojik
muayenenin dnemini bir kez daha vurgulamak istedik.
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