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Longitudinal Ekstensif Transvers Miyelit:

Olgu Sunumu
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OZET:

Longitudinal ekstensif transvers miyelit: Olgu sunumu

Longitudinal ekstensif transvers miyelit, merkezi sinir sisteminin spinal kordu etkileyen inflamatuar
demiyelinizan hastaligidir. N6romiyelitis optika (NMO) sendromunun bir spektrumu olabilir. NMO art-
mis disabilite ve morbidite ile iliskili relapslarla giden bir sendromdur. Burada 6zge¢misinde bir kez
paraparezi ve bir kez de quadriparezi 6ykusu olan ve yeni baslayan subakut sol hemiparezi klinigi ile
basvuran 61 yasinda kadin hasta sunuldu. Servikal manyetik rezonans gdériintiileme tetkikinde tim
servikal segment boyunca uzanan lezyon gérildi. Etiyoloji arastirmasinda serum anti-aquaporin 4
antikor pozitifligi saptandi. Bu olgu sunumu ile tiim transvers miyelit hastalarinda anti-aquaporin 4
antikor seviyesi 6l¢iiminin énemi vurgulanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Transvers miyelit, anti-aquaporin 4 antikor, néromiyelitis optika

ABSTRACT:

Longitudinally extensive transverse myelitis: case report

Longitudinally extensive transverse myelitis is an inflammatory demyelinating disease of the central
nervous system which affects the spinal cord. It may be a spectrum of neuromyelitis optica (NMO)
syndrome. NMO is a relapsing disease which is usually associated with increased disability and
morbidity. Here we report a 61 year-old woman with subacute left hemiparesis, who had paraparesis
and quadriparesis, each once in the past. Magnetic resonance imaging revealed lesion areas throughout
all the cervical segments. During etiological research, anti-aquaporin 4 antibody was found positive.
With this case report, we aimed to emphasize the importance of measurement of anti-aquaporin 4
levels in patients with transverse myelitis.
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GiRiS

Noromiyelitis optika (NMO) sinir sisteminde bas-
lica spinal kord ve optik sinirlerin tutulumu ile giden
inflamatuar, demiyelinizan bir hastaliktir. Astrosit
ayaksi cikintilarinda yogun olarak bulunan bir su
kanali proteini olan aquaporin 4’e karsi gelisen bir
otoantikorun (NMO IgG) hastaligin patogenezinden
sorumlu olabilecegi ileri strilmistir (1). Tani igin
optik ndrit ve tcten fazla spinal segmenti kapsayan
yaygin transvers miyelit mutlak kriterlerdir. Tanida
bunlarin yani sira, beyin manyetik rezonans (MR)
incelemesinin multipl skleroz (MS) acisindan atipik
olmasi ve NMO IgG pozitifliginin bulunmasi gerekir
(2). Bu kriterleri tam olarak doldurmayan olgular ise
NMO spektrum bozukluklari olarak adlandiriimakta-

dir (3).

NMO spektrum bozukluklari; tekrarlayan longitu-
dinal ekstensif transvers miyelit (LETM), tekrarlayan
optik norit, Asyalilarda optik spinal MS, sistemik oto-
immun hastaliklarla iligkili optik norit veya LETM ve
NMO icin tipik beyin lezyonlariyla (hipotalamik,
korpus kallosal, periventrikiler ve beyin sapi) birlikte
olan optik norit ve miyeliti icerir. NMO 1gG antikor-
lari NMO tanisinda oldugu kadar NMO spektrum
bozukluklarinda da oldukca yiiksek spesifite goste-
ren destekleyici tani kriteridir (3,4). LETM spinal kor-
dun, gri ve ak madde tutulumu ile giden, gticsiizluk,
duyu kaybi, otonomik disfonksiyon ile sonuclanan
inflamatuar, demiyelinizan bir hastaligidir (5). Etiyo-
lojisi tam olarak bilinmediginden ayirici tanida infek-
siyoz/parainfeksiyoz, iskemik ve metabolik nedenler
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dislanmahidir. Ayrica literatiirde sistemik lupus erite-
matozis (SLE) veya Sjogren sendromu gibi diger oto-
immun hastaliklarla birlikteligi gosterilmistir.

OoLGU

61 yasinda kadin hasta sol kol ve bacakta giicsiiz-
[tk ve sol viicut yariminda uyusma sikayetleriyle has-
tanemize basvurdu. Hastanin hikdyesinde 4 sene
once her iki bacakta uyusukluk, 2 yil 6nce ise bacak-
larda belirgin olmak tizere her dort ekstremitede glic-
stuzlik, yetisememe tarzinda idrar inkontinansi
sikayetleri ile dis merkeze basvurdugu ve orada yapi-
lan radyolojik goriintiilemelerin normal olarak ifade
edildigi ve semptomatik pregabalin tedavisi baslan-
digi 6grenildi. Bir slire sonra sag kol ve bacaktaki
gucstzlugin kismen dizeldigini, son 2 yildir ise
ancak bastonla yuriyebildigini ifade etti. Gorme ile
ilgili herhangi bir sikayet belirtmedi. Hastanin 6zgec-
misinde 4 yildir kronik tikayici akciger hastaligi oldu-
gu ve bir yil 6nce bir solunum yetmezligi atagi sebe-
biyle iki giin yogun bakim yatisi oldugu, 20’li yaslar-
da bir artrit dykisu, 30 yildir glinde bir paket sigara
iciciligi ve sosyal alkol kullanimi oldugu 6grenildi.
Soygecmisinde ozellik yoktu. Norolojik muayenede;
cene refleksi normal, kas gticti sol Ust ekstremite
proksimalde 1/5, distalde 3/5 ve sol alt ekstremitede
2/5, sol hemihipoestezi, bilateral pozisyon duyusu

kaybi, alt ekstremitelerde bilateral olarak vibrasyon
duyusunun azalmasi, derin tendon reflekslerinin glo-
bal artisi ve solda Babinski refleksi pozitif olarak sap-
tandi.

Hastanin yapilan kan tetkiklerinde hemogram,
karaciger, bobrek ve tiroid fonksiyon testleri, aclik
kan glikozu, elektrolitler; sodyum, potasyum, kalsi-
yum, iyonize kalsiyum, fosfor, magnezyum, eritrosit
sedimantasyon hizi ve C-reaktif protein normaldi.
Cekilen kranial MR gortintilemesinde hafif kortikal
atrofi disinda bir 6zellik yoktu. Servikal MR goriintii-
lemelerinde tim servikal segment boyunca longitu-
dinal olarak uzanan T2 agirlikli kesitlerde hiperintens
olarak gortlen, aksiyal kesitlerde medulla spinalisin
sol posteriorunda belirgin ve kontrastlanma goster-
meyen lezyon gorildi (Resim 1). Vitamin B12 diize-
yi normal ve sifiliz serolojisi negatifti. Hastaya lom-
ber ponksiyon yapildi. Beyin omurilik sivisinda (BOS)
hiicre gortilmedi. BOS'ta oligoklonal band tip 2 pozi-
tif [gG ve indeks 0.68 saptandi. Serum anti-aquaporin
4 antikoru (NMO 1gG ) pozitifti. Bakilan vaskulit
belirtecleri, angiotensin konverting enzim diizeyi ve
paraneoplastik belirtecler negatif saptandi. Akciger
grafisinde bilateral retikiiler opasite artisi, toraks
BT’de bilateral akcigerlerde buzlu cam goérinimi
saptanmasi tizerine gogus hastaliklarina danisilan ve
PET-CT o6nerilen hastanin bu tetkikinde malignite
lehine degerlendirilebilecek bir bulguya rastlanmadi.

Resim 1: (A) T, agirlikh sagital kesit servikal MR gérintiilemesinde tiim servikal spinal kord boyunca uzanim gdsteren
hiperintens lezyon (B), T, agirlikli aksiyal kesit servikal MR goériintiilemesinde spinal kordun solunda daha belirgin
hiperintens lezyon (C), Kontrasth T, agirlikh sagital kesit servikal MR gdriintiilemesinde lezyon kontrast tutmamaktadir.
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Cift gorme, bulanik gorme gibi vizuel semptomlari
olmayan hastada, longitudinal transvers miyelit ve
NMO IgG pozitifligi ile NMO spektrum bozuklukla-
rindan LETM tanisi distintildi. Hastaya 1000 mg/giin
intravendz metilprednisolon tedavisi verildi ve ida-
me olarak azotioprin tedavisi baslandi. Takiplerde
kas glicu sol st ekstremitede 4/5, sol alt ekstremitede
2/5 olarak kismi diizelme gosterdi.

TARTISMA

Bu olguda klinik olarak tekrarlayan paraparezi ve
quadriparezi ataklari ile muayenesinde kortikospinal
traktus bulgularinin eglik ettigi sol hemiparezi ve
hemihipoestezi bulgulari olan hastada radyolojik
goruntilemelerde tim servikal segment boyunca
uzanan kontrast tutmayan lezyon ile olasi NMO
spektrum bozukluklarindan biri olan LETM sunul-
mustur. Ayirici tanisinda hidromiyeli, demiyelinizan
hastalik, enfeksiyoz nedenler, timor, vitamin B12
eksikligi ve metabolik nedenler dustuntldi. Aksiyal
MR goriintiilemelerinde lezyonun medulla spinalisin
santralinde degil, sol posteriorunda yerlesmis olmasi
ile hidromiyeli tanisi dislandi. Vitamin B12 diizeyi ve
kan tahlilleri normaldi. Yogun sigara kullanimi ve
akciger grafisinde buzlu cam goruntiilemesi olmasi
ve malignitelerle birlikte NMO 1gG pozitifliginin bir-
likte gorilebilmesi nedeniyle (6) olasi bir akciger
kanseri ve malignansi ekartasyonu icin bakilan para-
neoplastik belirtecler ve radyolojik BT ve PET incele-
melerinde patoloji saptanmadi. Yapilan BOS incele-
mesi infeksiyon ve malignite acisindan negatifti.

LETM spinal kordu etkileyen, degisik derecelerde
mortalite ve morbiditeye sebep olan merkezi sinir sis-
teminin inflamatuar demiyelinizan hastaligidir. Spi-
nal kordda birbirine bitisik, 3 vertebra segmentini
asan uzunlukta ve kordun lateralini secen inflamatu-
ar lezyonla karakterizedir. Siklikla otoimmun merke-
zi sinir sistemi hastaligi olan NMO ile daha az siklik-
la da MS ile iliskilidir. NMO ataklarinda MS’ten fark-
[1 olarak erken donemde beyinde tutulum beklenmez
(3). Aquaporin 4’e karsi gelisen spesifik bir otoantiko-
run hastalik patogenezinde 6nemli rolt oldugu dus-
nilmektedir (1). Bu antikorlarin aquaporin 4 kanal
proteinine baglanmasi sonucu kan beyin bariyerinde
hiperpermeabilite gelisir, perivaskiler inflamasyon,

astrosit hasari ve spinal kordda inflamasyon ve/veya
optik sinirde demiyelinizasyon ve kavitasyon meyda-
na gelir (7).

NMO’da otoimmunitenin rol oynadigini gosteren
en erken ipucu, tiroidit, SLE, Sjogren sendromu gibi
otoimmun hastaliklarla birliktelik gostermesidir. Len-
non ve ark. (4) NMO IgG pozitifliginin, klinik olarak
NMO dustinilen hastalarda %73 sensitivite, %91
spesifite gosterdigini rapor etmislerdir. Diger otoim-
mun hastaliklarda ise NMO IgG varlig1 gosterileme-
mistir (3).

LETM, NMO’nun karakteristik bir bulgusudur
fakat merkezi sinir sisteminin cesitli inflamatuar has-
taliklarinin seyri sirasinda da ortaya ¢ikabilir. Litera-
tirde LETM tani kriterlerini karsilayan 10 hastadan
4’4 NMO veya NMO spektrum bozuklugu tanisi alir-
ken, 3 hasta spinal kord akut dissemine ensefalomi-
yelit, 2 hasta MS, 1 hasta bakir eksikligine bagl miye-
lopati tanisi almistir (8). Aquaporin 4 antikorlara bag-
lanan IgG otoantikorlar, NMO spektrum bozuklukla-
rinin glvenilir bir belirtecidir ve pozitif saptanmasi
halinde rekirrens olabilir. Daha 6nceden yapilmig
bir calismanin sonuglarinda, NMO IgG antikorlari
LETM hastalarinin %38’inde ilk atagi izleyen donem-
de pozitif gelmis, bunun da 1 yil icinde ki tekrar atak
gelisme riskini ve optik norit gelisme riskini %60 art-
tig1 belirtilmistir (9). Bu ytzden tim LETM siphesi
olan hastalarda NMO 1IgG bakilmalidir ¢tinkii NMO
relapslari artmig disabilite ve morbidite ile iliskilidir
(10).

NMO ve NMO spektrum bozukluklari igin ilk ve
ikinci sira tedavi stratejileri calisma gruplar tarafin-
dan belirlenmistir. Oral prednizolon ile kombine edi-
len azotioprin ve rituksimab ilk sira tedavi olarak
onerilirken, siklofosfamid, mitoksantron ve mikofe-
nolat mofetil ikinci sira tedavi olarak vurgulanmistir.
Fakat otoimmun hastaliklarla iliskili NMO spektrum
bozukluklarinin farkh bir tedavi stratejisi gerektirip
gerektirmedigi net degildir (11).

Burada, tekrarlayan spinal ataklari ve MR gorin-
tilemelerinde longitudinal olarak 3 vertebra segmen-
tini asan uzunlukta lezyonu olan, ayrica NMO 1gG
antikoru pozitif bir olgu sunuldu. Her ne kadar NMO
IgG antikor pozitifligi ulkemizde nadiren tespit edi-
len bir durum ise de, LETM tanisinda ve prognozun-
da bir belirte¢ olarak dustintulmesi gereklidir.
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