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Amag: Edinsel demiyelinizan hastalik tanisi konulan hastalarin klinik bulgularini, aldiklari tedaviyi ve uzun dénem
izlem sonuglarini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Bu ¢alisma, Ocak 2013-Ocak 2018 tarihleri arasinda Cocuk Néroloji Polikliniginden edinsel demiyelinizan
hastalik tanisi ile takipli hastalarla yapildi. Demografik verileri, klinik bulgulari ve izlem sonuglari retrospektif olarak
hasta dosyalari taranarak degerlendirildi.

Bulgular: On dokuz hastanin, dokuzu (%47) kiz, 10’u (%53) erkek; ortalama yasi 10£5 yil idi. Hastalarin yedisi (%37)
ADEM/MDEM, besi (%26) MS, ii¢ii (%16) ON, tgii (%16) TM, biri (%5) NMO tanisi ile takipli idi. Yedi (%37) hastada
akut demiyelinizan atak éncesi bir ay icinde enfeksiyon 6ykiisii vardi. Cogu hastada izlem sonuglari iyi olsa da optik
ndrit tanisi alan bir hastanin sekel nérolojik bulgusu vardi.

Sonug: Cocukluk ¢agi edinsel demiyelinizan hastalik insidansi, 6zellikle multiple skleroz, diinya ¢capinda artmaktadir.
Demiyelinizan sendromlarin taninmasi 6nemli terapétik ve prognostik deder tasir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢adi, demiyelinizan hastalik, izlem sonuglari, tedavi
ABSTRACT

Objective: We aimed to evaluate the clinical features, treatment and long-term outcomes of patients diagnosed
with acquired demyelinating syndromes.

Method: This study was conducted on children who where followed up in the Outpatient Clinics of Pediatric
Neurology with the diagnosis of acquired demyelinating syndromes from January 2014 to January 2018. The data
about demographic features, clinical findings, and follow-up outcomes of the patients were scanned from patient
files, and evaluated.

Results: Nine out of 19 patients (47%) were girls and ten (53%) were boys. Their mean age was 10+5 years. The
patients (37%) had acute disseminated encephalomyelitis/multiphasic disseminated encephalomyelitis, (n=7:
37%), five patients (26%) had multiple sclerosis (n=5: 26%), optic neuritis (n=3: 16%) had, three patients (16%) had
transverse myelitis (n=3: 16%), and neuromyelitis optica (n=1: 5%) Seven patients (37%) had experienced infection
within 1 month before onset. Although the outcome for most of the patients was good, one patient who was diag-
nosed with optic neuritis had findings of neurologic sequelae.

Conclusion: Incidence of childhood acquired demyelinating syndrome, especially multiple sclerosis, is on the rise
worldwide. Recognizing demyelinating syndromes carries important therapeutic and prognostic value.

Keywords: Childhood, demyelinating syndromes, outcomes, treatment
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GIRiS

Edinsel demiyelinizan hastaliklar; santral sinir siste-
minin monofazik ya da ataklarla seyreden immun
aracih hastaliklaridir. Bu hastaliklar; akut dissemine
ensefolamiyelit (ADEM), MDEM (multifazik ADEM),
multiple skleroz (MS), optik norit (ON), transvers
miyelit (TM) ve néromiyelitis optika’yi (NMO) icer-
mektedir. Uluslararasi Pediatrik Multiple Skleroz
Calisma grubu, ilk olarak 2007 yilinda pediatrik demi-
yelinizan hastaliklar icin tanimlarini yapmis ve 2013
yilinda bu tanimlari revize etmistir 2,

Cocuklarda edinsel demiyelinizan hastaliklarin pre-
velansi tam olarak bilinmemekte olup, yaklasik insi-
dansi 1,1-1,6/100,000°dir ®4. Tani icin tek basina
patogonomik olan klinik ozellik ya da tanisal test
bulanmamaktadir. Tani klinik, laboratuvar ve gorin-
tileme bulgularinin birlestirilmesi ile konulmaktadir.
Demiyelinizan hastaliklar ciddi morbite ile iliskili ola-
bilse de erken tani ve tedavi daha iyi fonksiyonel ve
norolojik sonuclar saglamaktadir ),

Bu calismada, Cocuk Noroloji Polikliniginden edinsel
demiyelinizan hastalik tanisi ile takipli hastalarin kli-
nik seyirlerini retrospektif olarak degerlendirmeyi
amacladik.

GEREC ve YONTEM

Bu calismaya, Ocak 2013-Ocak 2018 tarihleri arasin-
da Cocuk Noroloji Polikliniginden edinsel demiyelini-
zan hastalik tanisi ile en az bir yil siiresince takipli
hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Calismaya
alinan cocuklarin ebeveynlerden yazili bilgilendiril-
mis onam alindi. Calisma icin izmir Katip Celebi
Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu’ndan onay alindi.

Hastalarin demografik verileri, baslangig klinik bulgu-
lari, laboratuvar testleri, kraniyal manyetik rezonans
gorintileme (MRG) sonuglari, aldiklari tedavi ve kli-
nik seyirleri retrospektif olarak hasta dosyalari tara-
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narak degerlendirildi. Calismaya, Uluslararasi
Pediatrik Multiple Skleroz Calisma Grubunun pediat-
rik demiyelinizan hastalik tani kriterlerine uyan
ADEM, MDEM, ON, TM, MS veya NMO tanisi ile en
az bir yil siire ile takipli olan 18 yasindan kiigik has-
talar dahil edildi. Tani kriterlerini karsilamayan hasta-
lar calismaya dahil edilmedi.

istatistiksel Coziimleme

Verilerin istatistiksel analizi SPSS 21 (SPSS Inc.,
Chicago, Illinois, USA) kullanilarak yapildi. Kategorik
degiskenler frekans ve ylizde, sayisal degiskenler
ortalama ve standart sapma ile betimlendi.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen hastalarin dokuzu (%47) kiz,
10’u (%53) erkek, ortalama yasi 10+5 yil idi. Hastalarin
yedisi (%37) ADEM/MDEM, besi (%26) MS, Ucl
(%16) ON, Ucl (%16) TM, biri (%5) NMO tanisi ile
takipli idi. Ortalama takip siiresi 2,4+1,6 yildi. Yedi
(%37) hastada akut demiyelinizan atak oncesi bir ay
icinde enfeksiyon 6ykiisi vardi. Hicbir hastada son
bir ay icinde asillanma oykist yoktu. Hastalarin
demografik verileri Tablo 1'de 6zetlendi.

Tablo 1. Hastalarin demografik verileri.

Cinsiyet, n (%) 9 (%47)
Kiz 10 (%53)
Erkek

Yas, (yil) (meantSD) 105
Tani, n (%)

ADEM/MDEM 7 (%37)
MS 5 (%26)
ON 3 (%16)
™ 3 (%16)
NMO 1 (%5)
Takip Sure, (yil) (meantSD) 2,4+1,6
Enfenksiyon Oykiisii

Var 7 (%37)
Yok 12 (%63)

SD: standart sapma

Akut dissemine ensefolamiyelit tanisi ile takipli has-
talarin basvuru yakinmalari, ates, biling bulanikligi,
ylurimede gliclik, hemiparezi, bas agrisi, nébet ve
gormede bozulmaydi. Kraniyal MRG’de serebral,
serebellar, bazal ganglion, beyin sapi ve servikal spi-
nal kord diizeyinde lezyonlar goruldi (Sekil 1). Tim
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hastalar bes gilin pulse steroid sonrasinda bir ay siire
ile oral steroid tedavisi aldi. Tim hastalarin son yapi-
lan fizik muayenesi normaldi. Multifazik ADEM tanisi
ile takipli olan hasta dort yil ara ile ates ve ensefalo-
patinin eslik ettigi iki akut demiyelinizan atak nedeni
ile bes glin pulse steroid sonrasinda bir ay sire ile
oral steroid tedavisi aldi. ikinci ataktan sonra bakilan
serum miyelin oligodentrosit glikoprotein (MOG)
antikoru pozitif saptandi. Ataklar sonrasi nérolojik
muayenesi normaldi ve kontrol MOG antikoru nega-
tif geldi (Tablo 2).

iki hasta tek tarafli, bir hasta bilateral optik norit tani-
st ile takipliydi. iki hasta bes giin pulse steroid sonra-

sinda bir ay sire ile oral steroid, bir hasta yalnizca
pulse steroid tedavisi aldi. Tium hastalarin kontrol
kraniyal MRG normaldi. iki hastada gérme bulgulari
tam diizeldi, bir hastanin ise gérme keskinliginde tam
diizelme olmadi. Transvers miyelit tanisi ile takipli g
hasta ylUrimede giglik yakinmasiyla ile basvurdu.
Bes glin pulse steroid sonrasinda bir ay stire ile oral
steroid aldi. Kontrol kraniyal MRG ve nérolojik mua-
yeneleri normaldi (Tablo 2).

Sag el ve ayakta uyusma yakinmasiyla ile gelen ve
kraniyal MRG’de demiyelinizan lezyonlari olan hasta
14’Gn alti ay sonra g¢ekilen kontrol kraniyal MRG’de
lezyon sayisinda artma ve yeni kontrast tutan lezyon-

Sekil 1. A-B Hasta 2- T2 flair MRG kesitlerinde kortikal-subkortikal beyaz cevherde tutulum gésteren hiperintens lezyonlar. C-D Hasta 6- T2 flair MRG
kesitlerinde bazal ganglionlarda ve subkortikal beyaz cevherde tutulum gésteren hiperintens lezyonlar. E-F Hasta 7- T2 flair kesitlerinde beyin sapinda,
bazal ganglionlarda ve kortikal-subkortikal beyaz cevherde tutulum gosteren hiperintens lezyonlar. G-H Hasta 18- T2 flair kesitlerinde beyin sapinda ve

medulla spinalis trokal bolgede tutulum goésteren hiperintens lezyonlar.
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Tablo 2. Hastalarin klinik 6zellikleri

Hasta Cinsiyet Yas Takip Tani Enfeksiyon/ Yakinma Lab/ Kraniyal MRG Kontrol Tedavi Klinik seyir
no (yil) siire Asi Oykiisii VEP lezyon yeri kraniyal MRG
(ynl) lezyon yeri
1 K 8 4  ADEM +/- Ates - Serebral Normal Pulse+ Normal
Nobet Serebellar idame steroid
Biling Bazal ganglion
degisikligi
Sol hemiparezi
2 E 7 4  ADEM -/- Ates - Serebral Serebral Pulse+ Normal
Biling idame steroid
degisikligi
Gormede
bozulma
Nobet
3 K 13 5 ADEM -/- Ates BOS prot:97 Serebral Normal Pulse+ Normal
Bas agrisi Bazal ganglion idame steroid
Yurtimede Servikal
glgluk
4 K 2 5 ADEM +/- Yarimede - Serebral Normal Pulse+ Normal
gugluk Serebellar idame steroid
Huzursuzluk Bazal ganglion
Beyin sapi
Servikal
5 E 5 3 ADEM +/- Ates - Beyin sapi Normal Pulse+ Normal
Bas agrisi idame steroid
Yurimede
gugluk
6 E 4 2 ADEM -/- Yuriyememe BOS prot:58 Serebral Serebral Pulse+ Normal
Sinirlilik Serebellar Serebellar idame steroid
Bazal ganglion Bazal ganglion
Beyin sapi Beyin sapi
Servikal Servikal
7 E 8 5 MDEM -/- 1. Atak 1. Atak 1. Atak 1. Atak 1. Atak Normal
Ates BOS prot:32 Serebral Serebral Pulse+
Bas agrisi Serebellar idame steroid
Gormede Beyin sapi
bozulma Servikal
Biling
degisikligi 2. Atak 2. Atak 2. Atak
Nobet Serebral Serebral Pulse+
2. Atak 2. Atak Serebellar idame steroid
Biling MOG (+) Bazal ganglion
degisikligi Beyin sapi
Ates
8 K 7 4 ON +/- Gormede BOS prot: 60 Bilateral Normal Pulse+ Normal
bozulma, OKB (-) optik sinir idame steroid
GOz hareketi  NMO-
ile agn Bilateral uzama
9 K 16 3 ON -/- Sol gozde NMO ab: (-) Sol optik sinir Normal Pulse steroid Normal
gorme kaybir  VEP: sol ileti
blogu,
sagda uzama
10 K 16 1 ON -/- Sag gozde BOS prot:39 Sag optik sinir Normal Pulse+ Sag gozde
gérme kaybi  NMO ab: (-) idame steroid gorme kaybi
VEP: sag ileti VEP: Bilateral
blogu, uzama
solda uzama
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Tablo 2. (devam)

11 K 9 ™ +/- Yuriyememe - Servikal Normal Pulse+ Normal
idame steroid
12 E 6 ™ +/- Yurtimede BOS prot:29 Servikal Normal Pulse+ Normal
glgluk Torakal idame steroid
13 E 2 ™ +/- Yarimede BOS prot:61 Servikal Normal Pulse+ Normal
gugluk idame steroid
14 E 16 MS -/- Sag el ve BOS prot:65 Serebral Serebral Glatiramer asetat Normal
ayakta 1gG indeksi Servikal Servikal
uyusma 0.64 Torakal Torakal
OKB: Tip 2-3
VEP:N
15 E 16 MS -/- Sag gozde BOS prot:31 Serebral Serebral Pulse Normal
gorme kaybi 1gG indeksi Servikal Servikal steroid
1.4
OKB: Tip 2
VEP:bilateral
uzama
16 K 17 MS -/- Sol elde BOS prot:65 Serebral Serebral Interferon Normal
uyusma 1gG indeksi Servikal beta-1a
1.37 Torakal
OKB: Tip 2
VEP:N
17 K 14 MS -/- Vertigo BOS prot:44 Serebral Serebral - Normal
1gG indeksi: Servikal Servikal
0.63
OKB: Tip 2
18 E 16 MS -/- Kusma OKB: Tip 2 Serebral Serebral Pulse steroid Normal
Bas agrisi 1gG indeksi: Beyin sapi Beyin sapi
0.77 Serebellar Trokal Serebellar
Trokal
19 E 10 NMO -/- Yuriyememe BOS prot:65 Beyin sapi Normal Pulse+ Normal
Cift gorme NMO ab: (-) Torakal idame steroid
VEP: Bilateral
uzama

ab: antikor; ADEM:Akut dissemine ensefolamiyelit; BOS : beyin omirilik sivisi; E: erkek; K: kiz; Lab: laboratuvar; MDEM: multifazik ADEM; MOG:miyelin
oligodentrosit glikoprotein; MRG: manyetik rezonans gériintiileme; MS: multiple skleroz; NMO: néromiyelitis optika; OKB: oligoklonal bant; ON: optik nérit;

TM: transvers miyelit; VEP: gérsel uyarilmis potansiyeller.

lari olmasi nedeni ile hastaya MS tanisi ile glatiramer
asetat tedavisi baslandi. Vaskdilit agisindan bakilan
anti niikleer antikor negatifti. Sag gozde goérmede
azalma yakinmasiyla ile gelen ve kraniyal MRG'de
demiyelinizan lezyonlari olan hasta 15’e bes giln
pulse steroid tedavisi verildi. Anti niikleer antikor ve
anti ds-DNA negatifti. Kontrol kraniyal MRG’de yeni
kontrast tutan lezyon goriilmedi. Kraniyal MRG de
lezyon sayisi az olmasi ve aktif lezyonu olmamasi
nedeniyle ilagsiz izleniyor. Sol elde uyusma yakinma-
styla gelen hasta 16’nin kraniyal MRG’de zamanda ve
mekanda yayilan ¢ok sayida lezyonu olmasi nedeni
ile Interferon beta-1a tedavisi baslandi. Kontrol kra-

niyal MRG’de lezyonlarda gerileme gorildi ve yeni
lezyon gorilmedi. Bas donmesi yakinmasiyla gelen
hasta 17’nin yakinmalarinin gerilemesi, kraniyal
MRG’de ¢ok sayida lezyonu olmamasi ve kontrol kra-
niyal MRG’de yeni kontrast tutan lezyon gérilmeme-
si nedeni ile ilagsiz izleniyor. Anti nlkleer antikor, anti
ds-DNA ve Fabry hastaligl gen mutasyonu negatifti.
Kusma ve bas agrisi sikayeti ile gelen hasta 18’in yedi
glin pulse steroid tedavisi sonrasi yakinmalari gerile-
di. Kraniyal MRG’de ¢ok sayida lezyonu olmamasi ve
kontrol kraniyal MRG’de yeni lezyon gorilmemesi
nedeni ile ilagsiz izleniyor. TUm hastalarin son yapilan
fizik muayenesi normal olarak degerlendirildi (Tablo 2).



Noromiyelitis optika tanisi ile takipli hastanin bagvu-
ru yakinmasi, yirilyememe ve ¢ift gormeydi. Kraniyal
MRG'de beyin sapinda ve medulla spinalis trokal bol-
gede uzun segment demiyelinizan lezyonlar goruldi
(Sekil 1). Serum NMO antikoru negatif saptandi. Bes
gln pulse steroid sonrasinda bir ay sire ile oral ste-
roid aldi. Kontrol kraniyal MRG ve noérolojik muaye-
nesi normaldi (Tablo 2).

TARTISMA

Akut edinsel demiyelinizan sendromlar, monofazik
olarak ya da MS, NMO, MDEM gibi kronik demiyeli-
nizasyon sendromlarin ilk atagl olarak gorilebilir.
Cocukluk caginda semptomlar daha hafif olabildigi
ve dile getirmekte zorlanildigl icin tani konulmasi
cocuklarda erigkinlere gére daha zordur ©.

Akut dissemine ensefolamiyelit, ensefalopati ve multi-
fokal norolojik semptomlar ile karakterize santral sinir
sisteminin akut demiyelinizan hastaligidir. Serebral
beyaz madde lezyonlari tipik olarak blyik ve multifo-
kaldir. Siklikla derin beyaz cevher lezyonlari da gorl-
mektedir ?. Daha nadir olarak da spinal kord lezyonla-
ri bildirilmistir . Akut dissemine ensefolamiyelit
¢ogunlukla monofaziktir, (ic aydan uzun siire iginde
yinelerse MDEM olarak tanimlanmaktadir. Tedavide
lic-bes giin pulse steroid sonrasinda klinik iyilesmeye
ragmen, tam diizelme olmazsa idame oral steroid, hi¢
klinik diizelme olmazsa intravendz immunglobulin
(IVIG) ya da plazmaferez Onerilmektedir ©.
Calismamizda, ADEM tanisi ile takipli yedi hastadan
yalnizca birinde ikinci atak olmasi nedeni ile MDEM
tanisi aldi. Serum MOG antikoru pozitif saptandi.
Miyelin oligodentrosit glikoprotein antikoru bakilmasi,
ataklarla seyreden demiyelinizan hastaliklarda taniyi
desteklemek i¢in goz dnlinde bulundurulmalidir. Tim
hastalarda pulse steroid sonrasinda oral steroid teda-
visi ile tam diizelme gorild.

Optik norit, on yas altinda siklikla bilateral, on yas ve

lizerinde ise unilateral olarak goérilmektedir ©. Goz
hareketleri ile agri %33-%56 oraninda bildirilmistir
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101 Tedavide, Ui¢-bes giin pulse steroid énerilmekte,
uzun sireli oral steroid tedavisinin yarari bilinmemek-
tedir ©. Jayakody ve ark. @ iki hafta steroid kullanan
ve iki haftadan uzun siire steroid kullanan iki grup
arasinda gérme keskinliginde diizelme ve relaps riski
acisindan anlamli fark bildirmemislerdir. Calismamizda
da literatiirle uyumlu olarak unilateral ON tanisi olan
hastalar on yasindan biyik, bilateral ON tanili hasta
ise on yasindan kiigiiktii. U¢ hasta da pulse steroid
tedavisi aldi, iki hasta devaminda oral steroid tedavisi
aldi. iki hastada gérme tam diizelirken bir hastada
gorme kaybi gerilemekle beraber devam etti.

Transvers miyelit, cocuklardaki demiyelinizan hasta-
liklarin %20’sini olusturmaktadir. Kitle gibi diger
miyelopati nedenlerinden ayirt edilmelidir ve NMO
veya MS gibi demiyelinizan hastaliklarla beraber
gorilebilmektedir 3. Tedavide, Uc-bes gin pulse
steroid 6nerilmektedir 4. Calismamizda, ti¢ hastanin
da son bir ay icinde gecirilmis enfeksiyon o6ykusi
vardi ve transvers miyelit disinda lezyonu yoktu. Tim
hastalarda pulse steroid, devaminda oral steroid
tedauvisi ile tam diizelme gorildi.

Multiple skleroz, cocukluk ¢aginda 15 yas civarinda
tani almakta, 10 yasinin altinda ¢ok nadir goriilmek-
tedir. Cocukluk caginda MS, neredeyse her zaman
relapsing-remitting olarak seyretmektedir ),
Tedavide, atak sirasinda pulse steroid, IVIG veya plaz-
maferez, uzun dénem tedavisinde hastaligi modifiye
edici ilaglar 6nerilmektedir *®. Multiple skleroz tanisi
ile takipli bes hastadan ikisi immunmodulatuvar
tedavi aliyor, diger (¢l ise aktif sikayeti olmamasi ve
kraniyal MRG’de c¢ok sayida lezyonu olmamasi ve
kontrol kraniyal MRG’de yeni lezyon gorilmemesi
nedeni ile ilagsiz izleniyordu.

Noromiyelitis optika, NMO antikoru ile iligkili gorilebi-
len ve uygun tedavi baslanmasi icin MS’ten ayirtedil-
mesi gereken demiyelinizan bir hastaliktir. Cekirdek
klinik 6zelliklerinde; Transvers miyelit, ON, area post-
rema sendromu, akut beyin sapi sendromu, sempto-
matik serebral sendrom ve akut diensefalik sendromu
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icermektedir 7. Multiple skleroza gére daha erken
yasta goriilmekte ve daha agir engel orani birakan
daha ciddi ataklarla seyredebilmektedir. Néromiyelitis
optika, cocukluk caginda ¢ok nadir goriilmesi nedeni
ile literatlirdeki bilgiler kigik olgu serilerine ve olgu
bildirimlerine dayanmaktadir ®®. Calismamizda, NMO
tanisi ile bir hasta vardi. Pulse steroid, devaminda oral
steroid tedauvisi ile hastanin son nérolojik muayenesi
normaldi ve takibinde tekrar atak gérilmedi.

Calismamizin bazi eksiklikleri ve kisitlamalari bulun-
maktadir. Calismamizda az sayida hasta vardi ve
¢alismanin dizayni retrospektif olarak yapildi.
Cocukluk cagi demiyelinizan hastaliklarinda daha ¢ok
olguyla yapilacak calismalar gerekmektedir.

Klinigimizde takip ettigimiz demiyelinizan hastalik
tanili 18 hastadan, bir hastada sekel nérolojik bulgu
sekelsiz takip edilmektedir.
Demiyelinizan hastaliklarda tani kriterleri iyi belirlen-

varken 17 hasta

mis, ancak patofizyolojik mekanizmalarin anlasiimasi
halen devam etmektedir. Cocukluk caginda genel
olarak insidansi diistik olsa da erken ve uygun tedavi
icin hastaligin seyri ve prognozu hakkinda ¢ocuklarda
daha cok veriye gereksinim vardir.
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