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Ozet

Noromiyelitis optika (Devic's hastalidi), transvers myelit ile birlikte tek tarafli veya iki tarafli optik noritin birlikte
oldugu nadir gdrulen klinik bir sendromdur. Hastaligin patogenezinde bir viral enfeksiyonun tetiklemis oldugu
otoimmun demiyelinizasyon énemli yer tutmaktadir. Erigkinlerde iyi bilinmesine ragmen, ¢ocukluk ¢aginda
ndromiyelitis optika literatlirde nadiren bildirilmis olup siklikla multipl sklerozla karistiriimaktadir.

Bu galismada subakut olarak sol hemiparezi ve gérme kaybi gelisen 8 yasindaki bir kiz hasta sunuldu.
Anahtar kelimeler: Néromiyelitis optika, gocukluk ¢agi, viral enfeksiyon

Abstract

Neuromyelitis optica or Devic's disease is an uncommon clinical syndrome which is described as co-existence of
unilateral or bilateral optic neuritis and transverse myelitis. The pathogenesis is explained by autoimmune
demyelinization triggered by a viral infection. Although it is well described in adults, childhood neuromyelitis optica
has rarely been reported in the literature and is frequently misdiagnosed as multiple sclerosis. Herein, we reported
subacutely developed left hemiparesis and vision loss in an 8 year old girl.
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Giris plantar yanitlari normal, derin tendon refleksleri artmis

-- o : L < bulundu. Go6z dibi incelemesinde papilla ve retina
Noromiyelitis Optika (Devic's hastaligi) (NMO L L
gocuklu){( caginda nadi(ren gorilen, op?ik) sgnir ve) normal bulundu. Biyokimyasal tetkikleri, vaskulit

spinal kordu tutan inflamatuar demiyelinizan bir ~ Pelirtecleri, serolojik testleri, beyin omurilik sivisi (BOS)
hastaliktir Onceleri Multipl Sklerozun (MS) bir ~ Piyokimyasi ve hicre sayimi normaldi. Gorsel
varyanti oldugu distnilmesine ragmen, uyarilmis potansiyel (VE_P) incelemesinde sag gozde
giiniimiizde ayri bir hastalik olarak kabul ~ YZamis P2 yaniti, sol gbzde yanitsizlik saptanan ve
edilmektedir (1, 2). Bu galismada gérme kaybi ve kranial magnetik rezonans _goruntule'm_eS| (MRG)
hemipleji gelisen ve NMO tanisi konulan olgu ~ Normal bulunan vakamizin spinal MRG'sinde C3-C7
sunularak nadir gorillen bu hastalik tartigild. sewyelerlnde_.lnten_sne. grt|§| m_evcuttu (_$ek|I 1). Mevcut

bulgularla Noéromiyelitis Optika (Devic's sendromu)
tanisi konulan hastaya 5 guin boyunca 30 mg/kg/gln
Olgu sunumu dozunda intraven6z olarak metil prednizolon tedavisi
uygulandi. Tedaviden 6nce yurime yetisini tamamen
kaybeden hastanin tedavi sonrasinda kontrol VEP
incelemesi elektrofizyolojik dizelme ile uyumlu
bulunan olgunun, gérme ve yurime kaybinin hizla
dizeldigi tespit edildi (Sekil 2). Alti aylik takip
esnasinda komplikasyon gézlenmeyen hasta halen
cocuk norolojisi polikliniginde izlenmektedir.

Sekiz yasinda kiz ani gérme kaybi ile birlikte sol kol
ve bacakta hareketsizlik sikadyeti nedeniyle
bagvurdu. Ozgegmisinden 1 ay énce viral bir st
solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi 6grenilen
olgunun, 10 gin Once goérmesinin azaldigi ve
dengesiz bir sekilde ylurimeye basladigi 6grenildi.
Fizik muayenede sol hemipleji ve iki yanli tam gérme
kaybi mevcuttu. Géz hareketleri, duyu muayenesive
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Tartisma

Cocukluk ¢aginda nadir gorilen Devic's sendromu,
akut baslayan optik noérit ve transvers myelit ile
karakterize bir klinik tablodur. Tani kriterleri ilk kez
1999 yilinda tarif edilen hastalikta optik norit ile
transvers myelit birlikteliginin temel kriterler oldugu
bildirilmis ve beyin tutulumunun bulunmadigi
belirtiimistir (2). 2006 yilinda yeniden tanimlanan
tani kriterleri igerisinde NMO IgG seropozitifligi ve
spinal kord MR gorintilemede U¢ ya da daha uzun
vertebral segmenti igeren longitidinal genis bir
lezyonun bulunmasi gerektigi kabul edilmistir (3).

SLE ve antikardiyolipin sendromu ile birlikteligi,
ailede otoimmun hastalik 6ykisinin sik olmasi ve
immuUnosupresif tedaviye cevap vermesi hastaligin
primer otoimmin bir hastalik olabilecegini
dusundurmektedir (4). Viral enfeksiyonlar ile NMO
gelisimi arasindaki iliski bazi calismalarda dikkat
cekici bulunmustur (5). NMO tanisi koymak icin
transvers myelit ve optik norite neden olabilecek
sistemik lupus eritematosuz (SLE), Sjogren
sendromu, sarkoidoz, vaskulit, Behget hastalgi,
tuberklloz ve paraneoplastik hastaliklar gibi baska
bir klinik patolojinin olmamasi gerekmektedir (3).
Ayirici tanida akut dissemine ensefalomyelit
(ADEM) ve mitokondriyal hastaliklar agisindan da
olgular degerlendiriimelidir. Olgumuzda s6z konusu
patolojiler klinik ve serolojik incelemelerle
dislanmistir.

Lotze ve arkadaslari, 9 hasta uzerinde yaptiklari
calismada olgularin timinde santral sinir sistemi
tutulumu goérildiguni ve hastalarin 7 tanesinde
NMO IgG pozitifligi bulundugunu bildirmiglerdir (6).
Bizim olgumuzun beyin MRG bulgusunun normal
olmasinin hastamizin erken ddnemde tani almasina
bagl olabilecegi dusunildi, NMO IgG ise teknik
nedenlerden dolayi galisilamadi. Ozgegmisinde bir
ay once gegcirilmis viral enfeksiyon Oykusu olan
olgumuzda subakut olarak gelisen gérme kaybi ve
sol hemiplejisi mevcuttu. Vaskiilit belirtegleri ve
serolojik tetkikleri normal olan hastanin, VEP
incelemesi bilateral optik norit ile uyumlu bulundu.
Olgumuzun beyin MRG'si normaldi ve spinal
MRG'sinde C3-C7 arasinda inflamatuar
demiyelinizan hastalikla uyumlu diffiz lezyon
olusumu vardi.

Hastamizda NMO tanisi, Wingerchuk ve ark.
tarafindan bildirilen ve tablo 1' de gosterilen
kriterlere gore konuldu (7). Néromiyelitis Optika' I
hastalarda gérme kaybi ile birlikte motor gogsuzIuk,
lezyonun altinda duyu kaybi ve mesane
disfonksiyonu tipik klinik 6zelliklerdir (4, 8). Gérme
kaybindan yaklasik 10 giin sonra sol hemiplejisi
gelisen olgumuzun muayenesinde objektif duyu
kaybi ve 6nemli sfinkter disfonksiyonu saptanmadi.

NMO tedavisinde akut ddnemde, cogunlukla
kortikosteroid tedavisi verilmekte ve genellikle 5 gin
sureyle 1gr/giin metilprednizolon uygulanmaktadir (8,
9). Plazmaferez tedavisi daha ¢ok SLE ile birlikte olan
ya da kortikosteroide yanitsiz olan olgularda tercih
edilmekte, uzun doénem tekrarlayan ataklardan
korunmada ise en sik azotioprin kullaniimaktadir (10,
12). Olgumuz 5 giin boyunca 1gr/giin intravenz metil
prednizolon ve bunu takiben oral metil prednizolon
tedavisi aldi. Hastamizin tedavi sonrasi altinci ayda
yapilan kontrolde gérme, motor gu¢ ve VEP bulgulari
normal olarak degerlendirildi.

Sonug olarak, NMO g¢ocukluk ¢gaginda nadir gorilen bir
hastaliktir. Optik sinir tutulumunun klinik ve laboratuar
bulgulari olan bu hastalarda, mesane disfonksiyonu ile
birlikte ekstremitelerde motor glic kaybinin varligina
dikkat edilmelidir. Noromiyelitis optika disunilen
vakalarda spinal tutulumun klinik bulgulari arastiriimaili,
medulla spinalis gérintilemesi mutlaka yapiimahdir.

Tablo 1: Noromiyelitis optika tanisinin gdzden
gegcirilmis yeni tani kriterleri

Mutlak tani kriterleri
1. Optik norit
2. Akut miyelit

Destekleyici kriterler

1. Spinal kord MRG'de = 3 vertebral segmentten fazla
geniglemis sinyal anormalliginin olmasi

2. Basglangi¢ beyin MRG'leri, MS'nin radyolojik
kriterlerini tasimaz

3. NMO-IgG seropozitifligi.

Tani tim mutlak tani kriterleri ve 3 destekleyici kriterin
enaz 2'sinin varliginda konulur.

m Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi (Journal of Harran University Medical Faculty) Cilt 8. Sayr 3, 2011




e Nromiyelitis Optica & Gorme Kayh

Sekil 1: Tedavi 6ncesi
Servikal MRG'de C3-
C7 dizeyinde ( Siyah
ok ) spinal kord
santral kesimde
ekspansiyona neden
olan T2A serilerde
hiperintens gosteren
sinyal intesite
degisiklikleri
izlenmektedir.

Sekil 2: Tedavi sonrasi
servikal MRG'de C4
vertebra superiorundan
baslayip C6 vertebra
inferioruna kadar devam
eden, belirgin
ekspansiyona yol
acmayan intramedullar
T2A serilerde
hiperintensiteler
izlenmektedir (belirgin
regresyon).
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