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Optik Norit Takibinde N6éromiyelitis Optika
Neuromyelitis Optica in the Follow-Up of Optic Neuritis
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OZET

Noromiyelitis optika (NMO), optik sinirler ve spinal kordu hedef alan santral sinir sisteminin nadir gérilen demiyelinizan
hastaliklarindan biridir. Tanisi, Wingerchuck kriterlerine gére konulur. Biz de yedi yil sonra ¢ok sayida optik nérit atadi
gegcirdikten sonra NMO tanisi alan 16 yasinda erkek bir hastayl sunduk. NMO; optik nérit ile basvuran olgularda akilda
tutulmasi gereken bir tanidir.

Anahtar Sézciikler: Aquaporin 4 protein, Néromyelitis optika, Optik ndrit

ABSTRACT

Neuromyelitis optica (NMO), is a rare demyelinating disorder of the central nervous system that preferentially targets the
optic nerves and the spinal cord. The diagnosis is made using Wingerchuck’s criteria. We report the case of a 16-year-
old male patient who received an NMO diagnosis seven years later, after several attacks of optic neuritis. The NMO

diagnosis should be kept in mind in patients presenting with optic neuritis.
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GIiRIiS

Noromiyelitis optika (NMO), sinir sisteminde baslica spinal kord
ve optik sinirlerin tutulumu ile giden inflamatuvar demiyelinizan
bir hastaliktir. Optik norit bulgusu, multiple sklerozis (MS),
NMO ve vaskdlitlerin santral sinir sistemi (SSS) tutulumlarinda,
basvuru bulgusu olarak karsimiza gikmaktadir. NMO’da optik
norit ataklan siklikla ciddi gbrme kayiplariyla sonlanirken,
MS hastalarinda bu ataklar genellikle sekelsiz dizelmektedir
(1). Prevalansi 0.3-4.4/100000 arasinda olup, demyelinizan
hastaliklarn =~ (%1-2)’lik  kismini olusturmaktadir.  Hastallk
kadinlarda daha sik gdrUlmektedir. Tilleme ve ark. tarafindan
yapllan 117 NMO hastasini iceren bir calismada K/E orani
9:1 olarak bulunmustur (2). Wingerchuck’s kriterlerine gére
tani konulmaktadir. Bu kriterlere gdre optik norit, transvers
miyelit ve belirtilen U¢ destekleyici kriterden ikisinin olmasi
gerekir: 1-Spinal MR géruntilemede tutulumun 3 ve daha
Ustl segmenti tutmasi 2- Kranial MR gérunttleme bulgularinin
MS i¢in diagnostik olmamasi 3-NMO-IgG/ AQP4(aquaporin)
antikorlan seropozitifligi (3). Beyin MR lezyonlari erigkinlere
gbre cocuklarda daha sik gbzlenmekte olup bu oran %53-

100 arasinda degismektedir (4,5). Biz de yedi yil sUresince
cok sayida optik norit atagr gegirdikten sonra NMO tanisi alan
16 yasinda erkek bir hastayr sunduk. Bu olgu ile baglangigta
transvers myelit bulgulan olmayan, tekrarlayan optik ndrit
bulgular ile basvuran hastalarda; NMO’nun akilda tutulmasi
gereken bir tani oldugunu vurgulamak istedik.

OLGU

Hastamiz, ilk olarak 9 yasinda iken sag gdzde ani gérme kay-
bi ile basvurdu. Ozgecmisinde bir dzelligi olmayan hastanin
soygecmisinde, annenin otoimmudn hastallk zemininde gelisen
hepatoselliler hastalk nedeniyle exitus oldugu 6grenildi. ilk
basvuru muayenesinde sag gbzde gérme kaybi disinda diger
ndrolojik muayene bulgulan dogaldi. Optik norit tanisi alan has-
tanin, o dénemde yapilan BOS tetkiklerinde; hicre izlenmedi,
biyokimya degerleri normal araliktaydi, kultirinde Ureme olma-
di, viral markerlan ve BOS Ig G indeksi negatifti, oligoklonal bant
normal aralkta saptandi. Kizamik BOS/Serum indeksi normal-
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di. AntinUkleer antikor ve Anti ds DNA, pANCA, ¢ ANCA, anti
kardiyolipin antikorlar negatifti. Salmonella, brucella, TORCH ve
hepatit serolojisi negatif olarak saptandi. Kranial MR géruntile-
mesi normal olan hastaya 30 mg/kg/gtin dozunda pulse steroid
tedavisi 5 guin sure ile verildi. Steroid tedavisi 1 mg/kg/gin do-
zunda 2 hafta sure ile devam edildi ve 3 ay sUre ile azaltlarak
kesildi. Alti sonar, 2. atagindan itibaren 1 yil stre ile gln asin
10 mg dozda steroid tedavisi devam edildi. Uciincli ataktan 2
ay sonra sol gbdzde de optik ndrit gelisen hastanin tekrarlanan
kranial ve spinal MR gdérinttlemeleri normal olarak degerlen-
dirildi. Bir buguk yil sonra 5. atak sonrasinda hastanin steroid
tedavisine azatiopUrin eklendi. 8 ay sonra 6. atagi gelisen hasta
sonrasinda, azatiopurin ve steroid tedavisi ile 4 yil ataksiz olarak
izlendi, fakat hastanin sag gdzinde total gérme kaybi gelisti.
Basvurunun 7. yilinda hasta tekrar, sol gbzde gérme azligi ve
sol kol ve bacak uyusma ile basvurdu. Norolojik muayenede
bilateral optik atrofi, sol Ust ve alt ekstremitede gu¢ kaybi (kas
glcl 4/5) ve derin tendon reflekslerinde artis saptandi. Krani-
al MR gérintllemesi normaldi. Servikal MR gérintilemesinde
beyin sapindan T7 kadar uzanan medulla spinaliste beyin sapi
dUzeyinden baglayarak Th7 vertebra dizeyine kadar 6zellikle
servikal bélgede daha belirgin olmak Uzere diffiz ve fokal, ser-
vikal bolgede sinyal artisi izZlenmekte olup transvers miyelit ile
uyumlu idi (Sekil 1). Hastadan klinik ve gérintileme bulgulari ile
NMO &6n tanisi ile AQP4-1gG génderildi ve pozitif olarak saptan-
di.Hasta ik ataktan 7 yil sonra NMO tanisi aldi. Steroid ve azitio-
purin tedavisi kesilerek, ritliksimab ile devam edildi. Ritlksimab
tedavisi altinda hasta 6 aydir ataksiz olarak izlienmektedir.

TARTISMA

Optik norit, farkl nedenlere bagl olarak akut veya subakut olarak
ortaya ¢ikan gérme kaybidir. Olusturan nedenlerin basinda MS,
NMO ve vaskulitik durumlar yer almaktadir (1). Optik norit tanisi
alan hastalar eslik eden diger hastaliklar agisindan izlenmelidir.

Noromyelitis optika dzellikle optik sinirler ve spinal kord etkile-
nimiyle giden idiopatik inflamatuvar demiyelinizan bir hastaliktir.
Semptomlan multiple skleroza benzer ve relapslarla seyreder.
Tanisi Wingerchuck kriteleri ile konulmaktadir (3). Tanida des-
tekleyici bulgu olan NMO-IgG + dnemlidir. Patogenezi tam ola-
rak bilinmemekle beraber, NMO-IgG’ler kan beyin bariyerinden
gecip, su transportunda rol alan AQP4 proteinine tutunarak,
demiyelinizasyon ve akson kaybina yol acarlar (6,7). Hasta-
mizda NMO tanisini; tekrarlayan optik norit ataklarina, eklenen
transvers miyelit atagi ve AQP4 pozitifligi ile 7 yil sonra almigtir.

NMO ve MS baslangic dénemlerinde birbiriyle karisabilen has-
talk gruplarindandir. MS hastalarinin %3-10’nu pediatrik hasta
grubunda gdzlenmektedir (8). MS tanisi Mcdonald kriterleri ile
konulmaktadir. NMO optik norit haricindeki santral sinir siste-
mi lezyonlar eriskin hastalara gdre daha sk gdzlenmektedir
(9). Cocukluk cagr MS santral sinir sistemi lezyonlar ile NMO
lezyonlan benzerlikleri nedeniyle kanstinlabilir ve yanlis tani

Turkiye Gocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2017; 1: 59-61

Sun &ug 18 1

Sekil 1: Servikal Spinal MR T2 gérunttlemesinde: Medulla spinaliste
beyin sapi diizeyinden baglayarak Th7 vertebra dizeyine kadar ¢zellikle
servikal bolgede daha belirgin olmak Uzere diffliz ve fokal, servikal
bdlgede kitle etkisi ile birlikte sinyal artigi izlenmektedir.

konulmasina neden olabilir. BOS’ta oligoklonal band pozitifligi
her iki hastalikta da gozlenirken, MS de daha siklikla tespit edil-
mektedir. BOS'ta oligoklonal band pozitifligi MS’de %85 iken,
NMO’da bu oran %15-30’dur (3). Ayirici tanida kullanilabilecek
diger dnemli bir test ise NMO-IgG’dir. NMO ve MS ayirminda
%73 duyarli, %91 &zguldur (6).

Testlere ragmen Klinik seyir ve bulgularin cikis dénemine
gdre hastaligin tani alma suresi farkliliklar gdstermektedir. Bir
calismada optik norit ve eklenen transvers miyelit stre aralidi
5.9 -185.3 ay olup, ortalamasi 27.8 ay olarak belirlemislerdir
(10). Bizim hastamizda literattr ile uyumlu olarak 84 ay gibi bir
sUrede tani almigtir.

NMO tedavisi icin spesifik bir protokol bulunmamaktadir. Tedavi
semasinda akut atak tedavisi, rehabilitasyon, tedavi komplikas-
yonlarinin dnlenmesi yer almaktadir. Pulse metil prednizolone,
steroid idame tedavisi, azatiopuUrin, steroid ile beraber azatio-
purin kombinasyonu, siklofosfamid, ritUksimab, metotreksat ve
mikofenalat diger tedavi segenekleridir (1). NMO tedavisinde
rittiksimab, immun sistemin humoral komponentine daha etkin
olmasi nedeniyle, etkin bir tedavi haline gelmistir. Hastamizda
da NMO tanisi konulduktan sonra ritliksimab tedavisine ge-
cilmistir. Alti aylik izlem sUresinde atagl bulunmayan hastanin
takipleri devam edilmektedir. Otuz hastanin 5 vyillik ritGksimab
tedavisi sonrasi izlemini iceren bir calismada, 18 hastanin (%60)
relaps kontrolU sadlanirken, 28 hastada (%93) sekellerde stabi-
lizasyon veya gerileme izlenmistir (11). Ozellikle MS tedavisin-
de etkin olarak kullanilan interferon tedavisinin NMO hastala-
rini ataklarini kétdlestirebildigi gdézlenmistir (12). NMO hastalar
immuUnsupresif tedavi alirken MS hastalarinin immudnmodulator
tedavi aldiklari akilda tutulmalidir. Bu yUzden iki hastaligin ayirici
tanisi mutlaka yapiimalidir.



NMO hastalarinin gérme ile ilgili prognozu multiple skleroza gére
kothdur. MS de gorme kaybi gézlenmezken, NMO hastalari
tedavi ediimezse %50’sinde 5 yil icinde en az bir gbzde gdérme
kaybi gelismektedir. NMO’da atak sayisi ile hasarlanma orani
iliskiliyken MS hastalarinda bu durum tedaviile beraber hastaligin
klinik gidisi ile iligkilidir. Bu nedenle optik néritli hastalarin, dogru
ve erken tanisi prognoz agisindan énemlidir.

NMO &zellikle tekrarlayan optik noérit tanisi alan hastalarda
akilda tutulmasi gereken bir 6n tanidir. Bizim olgumuz da 7
yll sonra NMO tanisini almistir. Literatirde de benzer drnekler
mevcut olup optik noritli hastalar, NMO tanisini yillar sonra da
alabilmektedir.
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