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Noéromyelitis optika, nadir goriilen ancak oldukga ciddi bir demiyelinizan hastaliktir. Optik sinirlerin ve spinal kordun akut ya da
tekrarlayan demiyelinizan enflamasyonu ile goriliir. Yirmibir yasinda, kadin hasta, akut gérme kayby, tetrapleji ve solunum arresti
nedeniyle yogun bakim iinitesine kabul edildi. Beyin omurilik sivisinda pleositoz, ve artmis protein seviyesi tespit edildi. Ig G ye
bagli oligoklonal bant formasyonu negatifti. Kraniyal manyetik rezonans goriintillemesinde periventrikiiler bolgede, mezensefalonda
ve sol temporal lob subkortikal bolgede demyelinizasyon mevcuttu. Ayni zamanda servikomeduller bileskeden servikal vertebra 2.
seviyeye kadar uzanan demiyelinizasyon vardi. Hasta steroid ve azotiyopirin tedavisine cevap vermedi. Ancak plazmaferez olgunun

kliniginde dramatik bir iyilesme sagladi.

Anahtar sozciikler: Noromiyelitis optika, plazmaferez, steroid

Neuromyelitis optica

Neuromyelitis optica is a rare but severe demyelinating disease. It is represented with acute or relapsing inflammatory demyelination
of optic nerves and spinal cord. A 21 year old woman was admitted to intensive care unit with acute visual loss, tetraplegia and
respiratory arrest. The cerebrospinal fluid included prominent pleosytosis and increased protein level. Oligoclonal band formation
of Ig G is negative. There were demyelination in the periventricular region, mesencephalon and left temporal lobe subcortical region
in the cranial magnetic resonance imaging. Also demyelination present from cervicomedullar junction to cervical 2 vertebrae level.

The patient did not respond to steroid and azothiyopirine treatment. But plasmapheresis provided a dramatic improvement in her

clinical status.
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Giris

Noromiyelitis optika (NMO), sinir sisteminde baslica
omurilik ve optik sinirlerin tutulumu ile giden enflama-
tuvar demiyelinizan bir hastaliktir (1). Onceleri multipl
skleroz (MS) hastaliginin bir alt tipi olarak degerlendiri-
lirken, artik MSden oldukga farkli mekanizmalarla ortaya
¢iktig1 digtintilmektedir. Son yillarda aquaporin-4 olarak
adlandirilan ve astrosit ayak ¢ikintilarinda bulunan bir su
kanali proteinine karg1 gelisen otoantikorun varligi gos-
terilmis ve hastalik patogenezinden sorumlu olabilecegi
ileri siiralmustiir.
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Bu makalede 21 yasinda NMO tanist ile tigiincii atagin
gecirmekte olan, reanimasyon iinitesinde takip ve tedavi-
sini yaptigimiz bir olguyu ve bu olgu vasitas ile bu konu-
daki literatiir bilgilerini sunmay1 amagladik.

Olgu

Daha once bilinen sistemik hastalik oykiisii olmayan 21
yasindaki kadin olguda, Haziran 2008de sag gozde daha
belirgin olmak {izere bulanik gérme ve gorme kayb1 bas-
lamis. Yapilan tetkiklerinde patoloji saptanmayan olguya
yiiksek doz steroid tedavisi baglanmis (1000 mg /giin me-
tilprednizolon). 5. giiniin sonunda sikayetleri gerileyen
olgu oral steroid tedavisi verilerek taburcu edilmis (16
mg/giin metilprednizolon). Agustos 2008de viicut sol
yarisinda uyusukluk ve gii¢ kayb1 baglamis. Hastaya tani
amacl bazi testler uygulanmis ve yapilan Servikal man-
yetik rezonans goriintiilemede (MRG) transvers miyelit
saptaninca Noromiyelitis Optika tanist konularak yitksek
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doz steroid tedavisinin yanisira azotiyopirin (100mg/giin)
tedavisi baglanmis. Genel durumu diizelince oral steroid
ve azotiyopirin tedavisi ile taburcu edilmis. Ekim 2008'de
3. atagini gegiren hastaya tekrar yiiksek doz steroid teda-
visi baglanmig. Ancak tedavinin 8. giinil olguda solunum
arresti gelismesi {lizerine olgu entiibe edilerek reanimas-
yon {initesine alind1 ve 6 ml.kg-1 tidal voliim ve FiO, %50
olacak bicimde ayarlanarak senkronize aralikli zorunlu
ventilasyon modunda ventilatére (Evita XL, Drager, Me-
dizintechnix, Liibeck, Germany) bagland.

Norolojik muayenesinde; bilateral gérme kaybi vardi, sol
goz sadece 15181 secebiliyor sag goz de ise gorme yoktu,
pupillalar midriyatik ve direkt, indirekt 151k refleksleri po-
zitifti, kornea refleksi bilateral alinryordu. Fundus muaye-
nesinde, bilateral nazal siliklik, g6z hareketlerinde laterale
bakis kisithligi mevcuttu. Kas tonusu flask tetraplejikti.
Stiloradiyal diginda tiim derin tendon refleksleri hipoak-
tifti ve bilateral Babinski lakaydlig1 disinda patolojik ref-
leks yoktu. Laboratuar incelemelerinde, biyokimya incele-
meleri, sedimantasyon hizi, C reaktif protein ve tam idrar
incelemeleri normaldi. Tam kan incelemesinde demir
eksikligi ile uyumlu anemisi mevcuttu. BOS incelemesin-
de, hafif bir pleositozu vardi ve BOS proteini yiiksekti (49
mg/dl). Ayrica Immunoglobulin G indeksi normaldi ve
oligoklonal band gézlenmemisti. Kraniyal MRGde, pe-
riventrikiiler derin beyaz maddede, mezensefalonda, sol
serebral pedinkiilde ve sol temporal lobda subkortikal
alanda ve T2 agirlikli ve FLAIR sekanslarda goriilen mili-
metrik hiperintens odaklar dikkati gekmekteydi. Bu odak-
larda patolojik kontrast tutulumu saptanmamuisti. Servikal
MRGde, spinal kordda, servikal 1-2 diizeyinde T2 agur-
liklr sekanslarda plak gériiniimiinde hiperintens odaklar
izlenmekteydi, mediiller bileskeden itibaren baslayan ve
servikal 2 vertebra diizeyine kadar uzanan diffiiz intensite
artig1 mevcuttu.

Tedavinin dordiincii glinti steroid ve azotiyopirin tedavi-
sine ragmen hastanin kliniginde diizelme olmayinca has-
taya glinasir1 plazmaferez tedavisi baslandi. Plazmaferez
tedavisinin ti¢iincii seansindan sonra hasta mekanik ven-
tilatdrden ayrilarak ekstiibe edildi.

Sol gozde gorme 3 metreye sag gozde ise 50 cmye ¢ikti
Kas giicti dramatik olarak st ekstremitede 3/5%, alt eks-
tremitede ise 1/5%¢ ytikseldi. Plazmaferez 5 seansa tamam-
land1. Olgu kas giicti ist ekstremitede 3/5 alt ekstremitede
2/5 olarak Noroloji servisine devredildi. Olgu 3 ay sonra
kontrole geldiginde desteksiz yiirtimekteydi. Ancak sag
gozde %50 gorme kaybr sekel olarak kalmisti.

Tartisma

Noromiyelitis optika; ciddi seyirli, enflamatuvar, demiye-
linizan bir hastaliktir. Longitudinal uzun spinal segment
tutulumu ile seyreden transvers miyelit tablolar1 ve tek-
rarlayan optik norit es zamanl ya da birbirlerini izleyen
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ataklar seklinde ortaya ¢ikabilir. Hastalarin %20’sinde se-
yir monofazik iken, % 80’inde relapslarla giden sekilde-
dir. Hastalarin % 607 ilk atag: takiben ilk yil icinde ikinci
ataklarini gegirirken, bu oran ilk ti¢ yilin sonunda % 90’a
ulagmaktadir. Bizim olgumuz da ilk yil icinde 3 atak ge-
¢irmigtir. Multipl skleroz ataklarinin aksine, NMOdaki
ataklar sekelli diizelme egilimindedirler.

Noromyelitis optika Ig G (NMO- IgG) bu hastalarin se-
rumlarinda bulunan bir antikor olup bu hastalig diger
demyelinizan hastaliklarda ayirmakta kullanilir. Akuapo-
rin 4 santral sinir sistemindeki su dengesinden sorumlu
ana kanaldir, astrositlerin ayak ¢ikintilarinda yogun olarak
bulunur (2). NMO-Ig G akuaporin 4e baglanir. Antikor-
larin, antijenle birlesmesi, kompleman aktivasyonu, enf-
lamatuvar yanita yol agar (3). NMO IgG pozitifligi NMO
tan1 kriterleri arasinda yer almakla birlikte tan1 agisindan
mutlak pozitiflik gerekmemektedir (4,5). NMO IgG pozi-
tif olgularda hastalik seyrinin daha kétii olabilecegi bildi-
rilmistir (2). Tirk toplumunda NMO IgG negatifligi orani
biraz daha fazla goriilmistiir (5). Ancak biz olgumuzda bu
antikoru ¢alistirma imkani bulamadik. Ortalama baglan-
g1¢ yas1 39 olsa da gocuklarda ve daha yashlarda da gorii-
lebilmektedir. Kadinlarda erkeklere oranla 3:1 oranindan
daha fazla siklikla goralir.

Noromyelitis Optikanin baslangic doneminde non spe-
sifik serebral lezyonlar siktir. Bizim olgumuzda da bu tip
lezyonlar mevcuttu. NMO’nin akut ataklarinda baslangi¢
tedavisi olarak intravenéz kortikosteroidler kullanilir.
Kortikosteridlere yanit vermeyen olgularda plamaferezin
faydali oldugu gosterilmistir (6,7) Bizim olgumuzda da
oldugu gibi yiiksek servikal seviyelerde tutulumu olan ve
norojenik solunum yetmezligi riski olan hastalarda plaz-
mafereze erken baslanmasi Onerilmektedir (8). Biz de
tedavinin 4. glinti klinik anlamda bir iyilesme olmadig:
i¢in hemen plazmaferez tedavisine bagladik. Ayrica bizim
olgumuz gibi akut ve ciddi gorme kaybi olan ve kortikos-
teroide yanit vermeyen optik norit olgularinda da plazma-
ferezin faydali oldugu gosterilmistir (9).

Sonug olarak, kortikosteroide yanitsiz olgularda erken
baslanan plazmaferez tedavisi iyilesme siirecini kisaltarak,
hastanin entiibe kalma siirecini kisaltmakta ve trakeosto-
miye gereksinimi azaltmaktadir. Hastanede kalis siiresi
kisalan hastanin tedavi maliyeti de azalmaktadir. Bu yiiz-
den erken plazmaferez tedavisinin NMO tedavisinde gok
6nemli oldugu kanisindayiz.
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