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Bir Devi¢ Sendromu Olgusu

A case of devic syndrome

Giilay Ozgen KENANGIL, Nevin KULUOGLU, Kerem GUNER, Miinever CELIK
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OZET

Néromyelitis Optika ya da Devic Hastaligt ilk kez 1894 te Devic
ve arkadaglari tarafindan tammlandigindan bu yana Multiple
Sklerozdan ayrim konusunda tartigmalar siirmektedir. Bu yanda,
optik ndrit ve myelitle presente olan 9 yaginda hasta sunularak
Devic Sendromu (DS) agisindan tartigilmigtir.
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SUMMARY

Since 1894 when Neyrmyelitis optica or Devic’s Disease was first
described by Devic and his collegues, the discussion about its
difference from multiple sclerosis is going on. In this report a
nine year old patient with optik noritis and myelitis is presented
and Devic’s Syndrome is discussed.
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GIRIS

Devic sendromu optik ndropati ve mylopatinin es
zamanh ya da aylar i¢inde ortaya ¢ikabildigi nadir
goriilen bir tablodur. Multiple sklerozun (MS)
néromyelitik formu ya da Akut Dissemine
Ensefalomyelit (ADEM) varyanti olabilecegi ya da
tek bagina bir antite oldugu halen tartisiimaktadir(1).
Medulla spinaliste torasik bolgeyi en fazla tutar. Klasik
olarak akut medulla spinalis lezyonlarn birkag seviye
boyunca goriilebilen ya da tiim kordu tutan diffuz,
yamali tarzda sigsme ile kendini gosterir. Patolojik
olarak kistik dejenerasyonun goriildiigii nekrotizan bir
myelittir(2). Biz bu yazida 9 yasinda optik ndrit
arkasindan myelit tablosu ile karsimiza ¢ikan bir kiz
gocugunu MS ten farkl: yonleri ile sunmayi amagladik.

OLGU SUNUMU

9 yasinda kiz ¢ocugu, her iki gozde gérme azalmasi
sikayeti ile klinigimize bagvurdu ve yatirildi. sag gbz
ile 1 m den parmak sayiyordu, sol gozde vizyon 0/20
idi. Bilateral optik norit tanisi ile 2mg/kg steroid
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tedavisine baglandi. Gérmesinde minimal diizelme ile
poliklinikten takip edilmek iizere taburcu edilen hastanin
bu olaydan yaklasik bes ay sonra sag bacaginda bir
agri bagladig1 ve 3 giin i¢inde bu agrimin boynuna ve
tiim viicuduna yayildig1, bacaklarinda giigsiizliik
gelistigi ve yiiriimesinin bozuldugu ifade edildi. Bu
sikayetleri tizerine paraparezi tablosu ile hasta 2. kez
servisimize interne edildi.

Ozgegmisinde, normal zamaninda ancak diisiik dogum
tartist ile dogan bir bebek oldugu, diisiik kilosu diginda
normal motor ve mental gelisimini siirdiirdiigii
6grenildi. Cocukluk hastaliklarindan yalmz kizamik
gecirdigi, 2 yi1l once de sag kulaktan otit i¢in opere
edildigi ifade edildi. 7 yaginda okula baslayan ¢ocugun
okul basarisi iyi idi.

Soygecmiginde bir 6zellik yoktu. Oral steroid
kullanmakta idi.

Bilinci agik, koopere olan hastanin meningeal iritasyon
bulgusu ve ense sertlifi yoktu. Baglica iist dorsal
vertebralar1 hassasti ve hasta siddetli agridan
yakimyordu. Nérolojik muayenesinde sag elini kullanan
hastanin yiiksek kortikal fonksiyonlari normaldi.
Kraniyal alanda sag gozii ile 30 cmden parmak
sayiyordu, sol gozde vizyonu 0/20 idi. Isik refleksleri
bilateral ¢ok azalmakla birlikte alinabiliyordu. Fundus
bakisinda bilateral primer optik atrofisi vardi. Motor
sistem muayenesinde iist ekstremitelerde kas gligleri
tamdi. Altta sagda distalde belirgin global —3/5 kas
giicii vardi. Solda global 4/5 kas giicii vardi. Alt
ekstremitelerde ekstansor tonus artist vardi. Derin
tendon refleksleri iistte +++/+++, altta patella
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++++/++++, asil +++/+++ idi, karin derisi refleksleri
alinmiyordu. Taban derisi refleksleri bilateral
ekstansordii. Primitif refleksi yoktu. Duyu
muayenesinde, yaygin agrilari vardi, T4 te seviye veren
duyu kusuru saptandi, derin duyusu normaldi.
Ekstrapiramidal sistem ve serebellar sistem muayeneleri
‘normal olan hastinin otonom sinir sisteminde idrar
incontinansi vardi.
Rutin biyokimya ve hemogramy, akciger grafisi, EKG’si
her iki yatisinda da normaldi. Direkt grafileri normaldi.
Spinal MRI inda, C7-T4 arasinda uzanan T2 de
hiperintens yamal gériiniimde biiyiik lezyonu vardi.
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(Sekil 1). 1. ve 2. yatisinda yapilan kraniyal MRI
tetkikleri normaldi, Lomber ponksiyon yapildi. Beyin
omurilik sivisinda (BOS) hiicre yoktu. Agilis ve kapamsg
basinglar normaldi. Protein:74 mg/dl idi. Pandy (+)ti.
Oligoklonal band (-)ti,IgG indeksi normaldi. T3, T4,
TSH, B12, Folik asid tetkikleri normaldi. Hastanin her
iki yatisinda da yapilmuis VEP incelemelerinde bilateral
P100 yanitlan kayipti. Hastada steroid tedavi sonras:
klinik diizelme gozlendi ve MRI da lezyonun geriledigi
dikkati ¢ekti. (Sekil-2)



TARTISMA

Olgumuzda goriintiileme yontemleri ve BOS bulgulan
ile uzun siireli steroid kullamima ait komplikasyonlar,
spinal abse, tuberkiiloz diglandiktan sonra, 5 ay ara ile
gelisen bilateral optik norit ve paraparezi atagi
tablosunda tani olarak ilk planda demyelizan hastahklar
diigiintilmiistiir. Kortikosteroid tedavi ile diizelme
gozlenmesi bu taniy1 desteklemistir. Devic sendromu
terimi hem Devic hastaligi hem de Noromyelitis
opticay: da kapsayan.optik norit ve myelitin birlikte
goriildiigii tablolara verilen genel addir. MS ten aynmu
halen tartisilmaktadir(1,2). Cocuklarda MS ten daha
fazla goriildiigii bildirilmistir.(1)

Optik norit tek ya da her iki gézde ani vizyon azalmasina
yol agan optik sinirlerin enflamasyonudur(3). Toksik,
vaskuler, sistemik, retinal ya da fokal kompresif bir
neden veya beraberinde bagka nérolojik belirti ve
bulgular olmadi§ siirece 1diopatik olarak adlandirlir.
Bazi yazarlar optik noriti multiple sklerozun bir formu
olarak kabul ederken digerleri bunun MSS inde bagka
bolgelere yayilim olmadan da goriilebilecegini ve ayn
bir entite oldugunu kabul ederler(3). Optik norit
atagindan sonra 2-5 yil iginde MS geligme riski
yiiksektir. Optik nérit ile baglayan MS vakalarinda
prognoz daha iyidir. Bizim vakamizin ilk bagvurusunda
MS ayirici tanilar arasinda idi. Ancak kranyal
goriintiilemesi (-)ti, oligokldnal band: (-)ti,|gG indeksi
normaldi. Cocugun uzun dénem takibine karar verildi.
1993 yilinda Mario Kornfeld ve arkadaglannin sundugu
8 Devic vakasindan 3 tanesinde optik norit ile myelit
eszamanl ortaya ¢ikmusti, diger vakalarda optik norit
sonrast myelit en erken 4 ay, en ge¢ 32 ay sonra
gozlenmisti(4). blzim vakarmzda da bu interval yaklasik
4 ay idi. Yukaridaki ¢aligmada higbir hastada beyin,
beyinsap1 ya da sereballar bulguya rastlanmamisti,
Bizim hastamizda da bu bolgelerde lezyon diisiindiirecek
muayene bulgusu veya radyolojik bulgu yoktu, Kranyum
MRI normaldi. Bu MS aleyhine giiclii bir delil olarak
degerlendirildi. Ayrica BOS olgoklonal band (-) ve 1gG
indeksinin normal olmasi Devic lehine idi.
Yapilan patolojik ¢alismalarda MS te goriilen yaygin
plaklarin aksine Devic te lezyonlarin nekrotizan 6zelligi
ayirici tanida 6nem kazanmigtir (4). Kavitasyon ve
nekroz hem ak hem de gri madde de olugmaktadir.
Patolojik ¢aligma yapamadigimiz icin bu konuda goriig
bildirememekteyiz.

Hastamizda familyal yon saptanmamasina ragmen ¢ok
az olmakla birlikte literatiirde familyal Devic sendromu
vakalari vardir. Ilk olarak 1938 de Mc Alpine 2 es
yumurta vakasi bildirmistir. 2000 yilinda da Japonya
da ge¢ baslangicli iki familyal Devic vakasi
yayimnlanmistir(5).

Devic sendromlu hastalar genelde kortikosteroidlere
iyl yanit verirler(2). Bizim vakarmzda da steroid yanitt
oldukga iyi idi. Tedavi sonrasi paraparezisi hemen tama
yakin diizeldi. Optik atrofi nedeni ile gérmesinde
degisiklik olmadi.

Devic sendromunun literatiirde monofazik ve relapsing
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tipleri tamimlanmugtir, Ilk tanimlanan vakalar genelde
monofazik olanlardi. Ilk olarak 1927 de Beck relapslar
ile giden 15 yasinda bir kiz gocugu vakasi sunmustur(6).
Brian G. Weinshenker ve arkadaglar Mayo Clinicte
71 Devic sendromu vakasim retrospektif ve prospektif
olarak incelemiglerdir. Bunlarda monofazik tiplerde
ilk 3 yillik takiplerde relaps goriilmemistir. Relapslarla
giden formda bu relapslar vakalarin hemen tamaminda
optik norit veya myelit seklindedir(6). Hastaligin
ortalama siiresi monofazik grupta 16,9 yil, relapsing
tipte ise 7.7 yil bulunmugtur. Bu hastalarin BOS
incelemelerinde monofazik hastalarin %73’iinde,
relapslarla giden grubun ise %82’sinde pleositoz (>5
hiicre/mm3) bulunmustur. Bununla uyumlu olmayarak
hastamiza iki kez LP yapilmistir. Hig birisinde hiicre
bulunmamustir.
Monofazik hastalarin ataklarda disabilitesi daha fazla
olmasina ragmen uzun donem gidisleri relapsing
formdan daha benigndir. Relapsla giden hastalarin
¢ogunda en azindan bir gozde tam korliik ve ciddi
disabilite olusur. Monofazik hastalarin ise gogu yeterli
viziiel fonksiyonlanna kavusurlar ve ambulatuar olurlar.
Relapslarla giden tipte hastalar daha ileri yaglarda,
kadin, iki semptom arasi intervalin daha uzun oldugu
(genelde>3 ay) sistemik otoimmiinitenin oldugu hasta
grubudur. Bizim hastamiz kiiciik yasta olmasina ragmen
ileri derecede vizyon kaybi, kadin olusu ve iki semptom
arasi intervalin >4 ay olus jle relapsing tipi
diisiindiirmektedir. Hastanin uzun dénem izlenimi
sonucu daha kesin tanimlamalar yapilacaktir.
Sonug olarak olgumuzun klinik ve laboratuvar
ozellikleri dncelikle Devic sendromu ile uyumludur.
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