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iZOLE BILATERAL OPTIK NORIT ILE PREZENTE OLAN PEDIYATRIK
AKUT DISSEMINE ENSEFALOMYELIT OLGUSU

A case of Acute Disseminated Encephalomyelitis in a Pediatric
Patient Presenting with Isolated Bilateral Optic Neuritis

OZET

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) santral sinir sisteminin demiyelinizasyonu ile
karakterize, enflamatuar bir hastaligidir. En sik izlenen oftalmik bulgusu optik norittir. Hastaligin
yayginligina gore degisik norolojik bulgular izlenebilir. Multipl skleroz gelisme riskini arttigi
icin ADEM tanisi, tedavisi ve takibi 6nemlidir. Burada baska norolojik bulgu olmadan sadece
optik norit ile prezente olan pediatrik ADEM olgusunu giincel literatiir esliginde sunmay1
amacladik.

Anahtar kelimeler: Akut dissemine ensefalomyelit, cocukluk ¢agi, optik norit.

ABSTRACT

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an inflammatory disease which is
characterized by demyelination of the central nervous system. Optic neuritis is the most common
ophthalmic manifestation of the disease. Various neurological symptoms can be seen according
to the extent of the disease. Because of the increased risk of multiple sclerosis development;
diagnosis, treatment and follow-up of ADEM is essential. Our aim was to present a case of
pediatric ADEM, which presented with optic neuritis alone in the light of current literature.

Key words: Acute disseminated encephalomyelitis, childhood, optic neuritis.

GiRiS

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) santral sinir sisteminin nadir goriilen ve 6zellikle beyaz
cevheri tutan akut baslangicli, multifokal inflamatuar demiyelinizan hastaligidir (1,2). Genelde
monofazik olup tek atak ile karakterizedir. Ancak multifazik oldugunda multipl skleroz (MS)
ile ayirict tanisinin yapilmasi gerekir. Basagrisindan komaya kadar degisik klinik bulgular
gortilebilir (1,3-5). ADEM’de en sik rastlanan oftalmik bulgu optik ndrittir. Optik norit; goz
cevresinde agr1, gormede azalma veya kayip ile karakterize optik sinirin inflamasyonudur (6).
Biz burada; genis beyaz cevher lezyonlart oldugu halde ek nérolojik semptomlart olmaksizin
izole bilateral optik ndrit ile prezente olan pediyatrik ADEM olgusunu literatiir esliginde
sunmay1 amagladik.

OLGU

Onbir yasinda kiz ¢ocugu sabah uyandiginda ani gelisen gérme kaybi sikayeti nedeni ile
hastanemize basvurdu. Gelis muayenesinde her iki gézde gérme kaybu, rolatif afferent pupil
defekti ve zayiflamus 151k refleksleri saptandi. G6z dibi muayenesinde; bilateral optik diskler
soluk olarak degerlendirildi. Oftalmolojik bulgular disinda fizik ve nérolojik muayenesi dogal
idi. Hastanin anamnezinde bir hafta 6ncesinde kendiliginden diizelen ates, karin agrisi ve
halsizlik sikayetleri mevcuttu. Hastanin veya ailesinin anamnezinde norolojik hastalik 6ykiisii
mevcut degildi. Beyin omurilik sivis1 (BOS) analizinde oligoklonal band saptanmadi. Myelin
basic protein (MBP) ve Ig G indeksi normal sinirlarda saptandi. Serum ve BOS’da enfeksiy6z
nedenleri ekarte etmek i¢in EBV, CMV, HSV tip 1 ve 2, HIV, RSV, VZV, influenza, rubella,
enterovirus, toksoplazma ve borrelia testleri yapildi ve negatif bulundu. Kan ve BOS
kiiltiirlerinde ireme olmadi.

Orbita manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG), sol optik sinirde belirgin olmak iizere
bilateral optik sinirlerde kalinlasma ve T2 agirlikli sekanslarda sinyal intensite artiglar izlendi.
Intravenoz kontrast madde sonrasi sol optik sinirde T1 agirlikli sekanslarda patolojik sinyal
intensite artislart izlendi. Bulgular optik nérit ile uyumlu bulundu (Resim.la ve b). Hastanin es
zamanlt yapilan beyin MRG tetkikinde bilateral serebral hemisferlerde beyaz cevherde,
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mezensefalon ve ponsta sinirlari net izlenmeyen, asimetrik, T2 ve
FLAIR agirlikli sekanslarda hiperintens lezyonlar izlendi. Sag
parietal lob beyaz cevherdeki lezyonda intravendz kontrast madde
sonrast T1 agirlikli sekanslarda patolojik sinyal intensite artigi
izlendi (Resim 2a ve b). Lezyonlara bagl kitle etkisi izlenmedi.
Saptanan lezyonlarin lokalizasyon ve konfigiirasyonu MS
acisindan tipik degildi. International Pediatric Multiple Sclerosis
Study Group tarafindan ortaya konan kriterler ile birlikte
degerlendirildiginde; optik norit ile prezente olan monofazik akut
dissemine ensefalomyelit tamis1 konuldu (7). Intravenéz
immunoglobulintedavisi baglandi. Tedavi baslangicindan bir hafta
sonra oftalmolojik bulgular1 diizelmeye baslayan olgu
oftalmolojik ve radyolojik kontrollerine gelmek iizere taburcu
edildi. Hastanin {gilincli ay kontroliinde klinik ve radyolojik
iyilesme izlendi. Olgumuz gelisebilecek MS’nin erken taninmasi
i¢in yakin takibe alindi.

] ] ] 10mm/div B

Resim1 A: T2 agirlikli MRG incelemesinde sol optik sinirde
belirgin sinyal intensite artig1 ve kalinlagma (oklar).

B: Intravendz kontrast madde sonrasi yag baskili T1 agirlikli
MRG incelemesinde sol optik sinirde kalinlasma ve patolojik
sinyal intensite artis1 (ok).

TARTISMA

ADEM, cogunlukla santral sinir sistemi ve spinal kord beyaz
cevherlerini multifokal tutan demiyelinizan, nadir bir hastaliktir
(2). MS, noromyelitis optica (NMO) gibi diger demiyelinizan
hastaliklar ile karigabilir. ADEM’de lezyonlar daha ¢ok
subkortikal beyaz cevherde ve/veya sentrum semiovalede lokalize
iken MS’de daha ¢ok periventrikiiler yerlesimlidir (8). ADEM’de
MS’nin aksine bazal ganglion, talamus ve gri cevher tutulumu
olabilir NMO’da ise beyinde beyaz cevher tutulumu
beklenmemektedir. ADEM’in  patogenezi tam  olarak
aydinlatilmamistir. Ust solunum yollar1 enfeksiyonlar1 veya
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Resim 2 A: T2 agirlikli MRG incelemesinde her iki paryetal
lob subkortikal beyaz cevherlerde ve sentrum semiovale diizey-
lerinde sinyal intensite artiglari.

B: Intravenoz kontrast madde sonrasi yag baskili T1 agirlikli
MRG incelemesinde sag paryetal lob subkortikal beyaz
cevherdeki lezyonda patolojik sinyal intensite artig1 (ok).
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agilamadan sonra daha sik goriilmektedir. Enfeksiyona neden olan
patojenler ile noral doku arasinda ¢apraz reaksiyona bagli gelisen
primer otoimmiin cevap ve infeksiyona yanit olarak sekonder
immiin reaksiyon sonucu gelistigi dusiinilmektedir (2,9).
ADEM’in gergek insidansi tam olarak bilinmemektedir. Ancak
akut ensefalopatili hastalarda manyetik rezonans tetkiklerinin daha
cok kullanilmasi ile tanimlanmasi artmaktadir (10). Hastaligin
cinsiyet dagilimi esittir. Hastalar genelde norolojik bulgular ile
doktora bagvurur. Tutulum yerine ve yayginligina gére normal
bilingten komaya kadar degisen norolojik bulgular, gorme ve
konusma bozukluklari, psikoz veya depresyon goriilebilir (1,9,10).
Ates, l6kositoz, CRP ve sedimentasyon yiiksekligi gibi enfeksiyoz
bulgular bagvuru aninda genelde yoktur. BOS analizi genelde
normal olsa da nadiren lenfositik pleositoz izlenebilir. MBP veya
monoklonal Ig G band: tespit edilebilir (11). Radyolojik
goriintiileme ADEM tanisinda ¢ok 6nemli bir yer tutar. MRG,
ADEM’e bagli demiyelinizan lezyonlar1 c¢ok iyi gosterir.
Lezyonlar yama tarzi daginik yerlesimli, kitle etkisine sebep
olmayan, T2 agirlikli ve FLAIR sekanslarda sinyal intensite
artislart seklinde goriliir (11). MRG’de kontrast madde tutulumu
ile hastaligin siddetini degerlendirilebilir. Tedavide kortizol,
intravenéz Ig tedavisi, plazmaferez ve sitostatik ilaglar
kullanilmaktadir (9,10).

Pediyatrik populasyonda optik ndrit saptanan hastalarda eslik eden
ndrolojik bulgu olmasa da santral sinir sisteminde demiyelinizan
hastalik bulgularinin varlig1 arastirilmalidir. Alper ve ark. yaptigi
calismada optik noriti olan hastalarin % 40’inda anormal beyin
MRG bulgular1 bulunmustur (6). Optik ndrit olusumu ¢ocukluk
doneminde MS gelisim riskini arttirmaktadir (6,12,13). Ayrica
klinik bulgular, BOS analizi ve goériintiileme bulgularinin benzer
olmasi nedeni ile ADEM ile tek epizodluk MS atagini birbirinden
ayirt etmek zordur (11). ADEM hastalarinin takiplerinde MS
gelisme riski nedeni ile klinik ve goriintiileme yontemleri ile yakin
takibi Onemlidir. MS’e doniisen hastalarda immiinsupresif
tedaviye erken baslanmasinin klinik ve radyolojik iyilesmeyi
belirgin olarak hizlandirdigr ve ciddi nérolojik bulgularin
gelismesini daha etkili sekilde engelledigi gosterilmistir.

Sonu¢ olarak; izole optik ndrit semptomlart ile basvuran
pediyatrik yas grubu olgular, eslik eden ek norolojik bulgu olmasa
dahi, kranial MRG ile tetkik edilmeli ve uzun dénemde
demiyelinizan hastaliklar acisindan takibe alinmasi 6nemlidir.
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