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ÖZ

Amaç: Edinsel demiyelinizan hastalık tanısı konulan hastaların klinik bulgularını, aldıkları tedaviyi ve uzun dönem 
izlem sonuçlarını değerlendirmeyi amaçladık.
Yöntem: Bu çalışma, Ocak 2013-Ocak 2018 tarihleri arasında Çocuk Nöroloji Polikliniğinden edinsel demiyelinizan 
hastalık tanısı ile takipli hastalarla yapıldı. Demografik verileri, klinik bulguları ve izlem sonuçları retrospektif olarak 
hasta dosyaları taranarak değerlendirildi. 
Bulgular: On dokuz hastanın, dokuzu (%47) kız, 10’u (%53) erkek; ortalama yaşı 10±5 yıl idi. Hastaların yedisi (%37) 
ADEM/MDEM, beşi (%26) MS, üçü (%16) ON, üçü (%16) TM, biri (%5) NMO tanısı ile takipli idi. Yedi (%37) hastada 
akut demiyelinizan atak öncesi bir ay içinde enfeksiyon öyküsü vardı. Çoğu hastada izlem sonuçları iyi olsa da optik 
nörit tanısı alan bir hastanın sekel nörolojik bulgusu vardı. 
Sonuç: Çocukluk çağı edinsel demiyelinizan hastalık insidansı, özellikle multiple skleroz, dünya çapında artmaktadır. 
Demiyelinizan sendromların tanınması önemli terapötik ve prognostik değer taşır.

Anahtar kelimeler: Çocukluk çağı, demiyelinizan hastalık, izlem sonuçları, 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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GİRİŞ

Edinsel demiyelinizan hastalıklar; santral sinir siste-
minin monofazik ya da ataklarla seyreden immun 
aracılı hastalıklarıdır. Bu hastalıklar; akut dissemine 
ensefolamiyelit (ADEM), MDEM (multifazik ADEM), 
multiple skleroz (MS), optik nörit (ON), transvers 
miyelit (TM) ve nöromiyelitis optika’yı (NMO) içer-
mektedir. Uluslararası Pediatrik Multiple Skleroz 
Çalışma grubu, ilk olarak 2007 yılında pediatrik demi-
yelinizan hastalıklar için tanımlarını yapmış ve 2013 
yılında bu tanımları revize etmiştir (1,2). 

Çocuklarda edinsel demiyelinizan hastalıkların pre-
velansı tam olarak bilinmemekte olup, yaklaşık insi-
dansı 1,1-1,6/100,000’dir (3,4). Tanı için tek başına 
patogonomik olan klinik özellik ya da tanısal test 
bulanmamaktadır. Tanı klinik, laboratuvar ve görün-
tüleme bulgularının birleştirilmesi ile konulmaktadır. 
Demiyelinizan hastalıklar ciddi morbite ile ilişkili ola-
bilse de erken tanı ve tedavi daha iyi fonksiyonel ve 
nörolojik sonuçlar sağlamaktadır (5,6).
 
Bu çalışmada, Çocuk Nöroloji Polikliniğinden edinsel 
demiyelinizan hastalık tanısı ile takipli hastaların kli-
nik seyirlerini retrospektif olarak değerlendirmeyi 
amaçladık. 

GEREÇ ve YÖNTEM

Bu çalışmaya, Ocak 2013-Ocak 2018 tarihleri arasın-
da Çocuk Nöroloji Polikliniğinden edinsel demiyelini-
zan hastalık tanısı ile en az bir yıl süresince takipli 
hastalar retrospektif olarak değerlendirildi. Çalışmaya 
alınan çocukların ebeveynlerden yazılı bilgilendiril-
miş onam alındı. Çalışma için İzmir Kâtip Çelebi 
Üniversitesi Girişimsel Olmayan Klinik Araştırmalar 
Etik Kurulu’ndan onay alındı. 

Hastaların demografik verileri, başlangıç klinik bulgu-
ları, laboratuvar testleri, kraniyal manyetik rezonans 
görüntüleme (MRG) sonuçları, aldıkları tedavi ve kli-
nik seyirleri retrospektif olarak hasta dosyaları tara-

narak değerlendirildi. Çalışmaya, Uluslararası 
Pediatrik Multiple Skleroz Çalışma Grubunun pediat-
rik demiyelinizan hastalık tanı kriterlerine uyan 
ADEM, MDEM, ON, TM, MS veya NMO tanısı ile en 
az bir yıl süre ile takipli olan 18 yaşından küçük has-
talar dahil edildi. Tanı kriterlerini karşılamayan hasta-
lar çalışmaya dahil edilmedi.

İstatistiksel Çözümleme 
Verilerin istatistiksel analizi SPSS 21 (SPSS Inc., 
Chicago, Illinois, USA) kullanılarak yapıldı. Kategorik 
değişkenler frekans ve yüzde, sayısal değişkenler 
ortalama ve standart sapma ile betimlendi.

BULGULAR

Çalışmaya dahil edilen hastaların dokuzu (%47) kız, 
10’u (%53) erkek, ortalama yaşı 10±5 yıl idi. Hastaların 
yedisi (%37) ADEM/MDEM, beşi (%26) MS, üçü 
(%16) ON, üçü (%16) TM, biri (%5) NMO tanısı ile 
takipli idi. Ortalama takip süresi 2,4±1,6 yıldı. Yedi 
(%37) hastada akut demiyelinizan atak öncesi bir ay 
içinde enfeksiyon öyküsü vardı. Hiçbir hastada son 
bir ay içinde aşılanma öyküsü yoktu. Hastaların 
demografik verileri Tablo 1’de özetlendi.

Akut dissemine ensefolamiyelit tanısı ile takipli has-
taların başvuru yakınmaları, ateş, bilinç bulanıklığı, 
yürümede güçlük, hemiparezi, baş ağrısı, nöbet ve 
görmede bozulmaydı. Kraniyal MRG’de serebral, 
serebellar, bazal ganglion, beyin sapı ve servikal spi-
nal kord düzeyinde lezyonlar görüldü (Şekil 1). Tüm 

Tablo 1. Hastaların demografik verileri.

Cinsiyet, n (%)
Kız
Erkek
Yaş, (yıl) (mean±SD)
Tanı, n (%)
ADEM/MDEM
MS
ON
TM
NMO
Takip Süre, (yıl) (mean±SD)
Enfenksiyon Öyküsü
Var
Yok

9 (%47)
10 (%53)

10±5

7 (%37)
5 (%26)
3 (%16)
3 (%16)
1 (%5)

2,4±1,6

7 (%37)
12 (%63)

SD: standart sapma
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hastalar beş gün pulse steroid sonrasında bir ay süre 
ile oral steroid tedavisi aldı. Tüm hastaların son yapı-
lan fizik muayenesi normaldi. Multifazik ADEM tanısı 
ile takipli olan hasta dört yıl ara ile ateş ve ensefalo-
patinin eşlik ettiği iki akut demiyelinizan atak nedeni 
ile beş gün pulse steroid sonrasında bir ay süre ile 
oral steroid tedavisi aldı. İkinci ataktan sonra bakılan 
serum miyelin oligodentrosit glikoprotein (MOG) 
antikoru pozitif saptandı. Ataklar sonrası nörolojik 
muayenesi normaldi ve kontrol MOG antikoru nega-
tif geldi (Tablo 2).

İki hasta tek taraflı, bir hasta bilateral optik nörit tanı-
sı ile takipliydi. İki hasta beş gün pulse steroid sonra-

sında bir ay süre ile oral steroid, bir hasta yalnızca 
pulse steroid tedavisi aldı. Tüm hastaların kontrol 
kraniyal MRG normaldi. İki hastada görme bulguları 
tam düzeldi, bir hastanın ise görme keskinliğinde tam 
düzelme olmadı. Transvers miyelit tanısı ile takipli üç 
hasta yürümede güçlük yakınmasıyla ile başvurdu. 
Beş gün pulse steroid sonrasında bir ay süre ile oral 
steroid aldı. Kontrol kraniyal MRG ve nörolojik mua-
yeneleri normaldi (Tablo 2).

Sağ el ve ayakta uyuşma yakınmasıyla ile gelen ve 
kraniyal MRG’de demiyelinizan lezyonları olan hasta 
14’ün altı ay sonra çekilen kontrol kraniyal MRG’de 
lezyon sayısında artma ve yeni kontrast tutan lezyon-

Şekil 1. A-B Hasta 2- T2 flair MRG kesitlerinde kortikal-subkortikal beyaz cevherde tutulum gösteren hiperintens lezyonlar. C-D Hasta 6- T2 flair MRG 
kesitlerinde bazal ganglionlarda ve subkortikal beyaz cevherde tutulum gösteren hiperintens lezyonlar. E-F Hasta 7- T2 flair kesitlerinde beyin sapında, 
bazal ganglionlarda ve kortikal-subkortikal beyaz cevherde tutulum gösteren hiperintens lezyonlar. G-H Hasta 18- T2 flair kesitlerinde beyin sapında ve 
medulla spinalis trokal bölgede tutulum gösteren hiperintens lezyonlar. 
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Tablo 2. Hastaların klinik özellikleri

Hasta 
no

1

2

3

4

5

6

7

8

9 

10

Cinsiyet 

K

E

K

K

E

E

E

K

K

K

Yaş 
(yıl)

8

7

13

2

5

4

8

7

16

16

Takip 
süre 
(yıl)

4

4

5

5

3

2

5

4

3

1

Tanı 
 

ADEM

ADEM

ADEM

ADEM

ADEM

ADEM

MDEM

ON

ON

ON

Enfeksiyon/
Aşı Öyküsü

+/-

-/-

-/-

+/-

+/-

-/-

-/-

+/-

-/-

-/-

Yakınma 

Ateş
Nöbet
Bilinç 
değişikliği
Sol hemiparezi

Ateş
Bilinç 
değişikliği
Görmede 
bozulma
Nöbet

Ateş
Baş ağrısı
Yürümede 
güçlük

Yürümede 
güçlük
Huzursuzluk

Ateş
Baş ağrısı
Yürümede 
güçlük

Yürüyememe
Sinirlilik

1. Atak
Ateş
Baş ağrısı
Görmede 
bozulma
Bilinç 
değişikliği
Nöbet
2. Atak
Bilinç 
değişikliği
Ateş

Görmede 
bozulma,
Göz hareketi 
ile ağrı

Sol gözde 
görme kaybı

Sağ gözde 
görme kaybı

Lab/
VEP

-

-

BOS prot:97

-

-

BOS  prot:58

1. Atak
BOS  prot:32

2. Atak
MOG (+)

BOS  prot: 60
OKB (–)
NMO-
Bilateral uzama

NMO ab: (-)
VEP: sol ileti 
bloğu,
sağda uzama

BOS  prot:39
NMO ab: (-)
VEP: sağ ileti 
bloğu,
solda uzama

KraniyalMRG 
lezyon yeri

Serebral
Serebellar
Bazal ganglion

Serebral

Serebral
Bazal ganglion 
Servikal

Serebral
Serebellar
Bazal ganglion 
Beyin sapı
Servikal

Beyin sapı

Serebral
Serebellar
Bazal ganglion 
Beyin sapı
Servikal

1. Atak
Serebral
Serebellar
Beyin sapı
Servikal

2. Atak
Serebral
Serebellar
Bazal ganglion 
Beyin sapı

Bilateral 
optik sinir

Sol optik sinir 

Sağ optik sinir 

Kontrol 
kraniyal MRG
lezyon yeri

Normal

Serebral

Normal

Normal

Normal

Serebral
Serebellar
Bazal ganglion 
Beyin sapı
Servikal

1. Atak
Serebral 

2. Atak
Serebral 

Normal

Normal

Normal

Tedavi

 
Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Pulse+ 
idame steroid

Pulse+
idame steroid

1. Atak
Pulse+
idame steroid 

2. Atak
Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Pulse steroid

Pulse+
idame steroid

Klinik seyir

Normal

Normal

Normal 

Normal

Normal

Normal

Normal

Normal

Normal

Sağ gözde 
görme kaybı
VEP: Bilateral 
uzama
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ları olması nedeni ile hastaya MS tanısı ile glatiramer 
asetat tedavisi başlandı. Vaskülit açısından bakılan 
anti nükleer antikor negatifti. Sağ gözde görmede 
azalma yakınmasıyla ile gelen ve kraniyal MRG’de 
demiyelinizan lezyonları olan hasta 15’e beş gün 
pulse steroid tedavisi verildi. Anti nükleer antikor ve 
anti ds-DNA negatifti. Kontrol kraniyal MRG’de yeni 
kontrast tutan lezyon görülmedi. Kraniyal MRG de 
lezyon sayısı az olması ve aktif lezyonu olmaması 
nedeniyle ilaçsız izleniyor. Sol elde uyuşma yakınma-
sıyla gelen hasta 16’nın kraniyal MRG’de zamanda ve 
mekanda yayılan çok sayıda lezyonu olması nedeni 
ile Interferon beta-1a tedavisi başlandı. Kontrol kra-

niyal MRG’de lezyonlarda gerileme görüldü ve yeni 
lezyon görülmedi. Baş dönmesi yakınmasıyla gelen 
hasta 17’nin yakınmalarının gerilemesi, kraniyal 
MRG’de çok sayıda lezyonu olmaması ve kontrol kra-
niyal MRG’de yeni kontrast tutan lezyon görülmeme-
si nedeni ile ilaçsız izleniyor. Anti nükleer antikor, anti 
ds-DNA ve Fabry hastalığı gen mutasyonu negatifti. 
Kusma ve baş ağrısı şikayeti ile gelen hasta 18’in yedi 
gün pulse steroid tedavisi sonrası yakınmaları gerile-
di. Kraniyal MRG’de çok sayıda lezyonu olmaması ve 
kontrol kraniyal MRG’de yeni lezyon görülmemesi 
nedeni ile ilaçsız izleniyor. Tüm hastaların son yapılan 
fizik muayenesi normal olarak değerlendirildi (Tablo 2).

Tablo 2. (devam)

11

12

13

14

15

16

17

18

19

K

E

E

E

E

K

K

E

E

9

6

2

16

16

17

14

16

10

2

1

1

1

1

1

1

1

1

TM

TM

TM

MS

MS

MS

MS

MS

NMO

+/-

+/-

+/-

-/- 

-/-

-/-

-/-

-/-

-/-

Yürüyememe

Yürümede 
güçlük

Yürümede 
güçlük

Sağ el ve 
ayakta 
uyuşma

Sağ gözde 
görme kaybı

Sol elde 
uyuşma

Vertigo

Kusma
Baş ağrısı

Yürüyememe
Çift görme

-

BOS  prot:29

BOS  prot:61

BOS  prot:65
IgG indeksi
0.64
OKB: Tip 2-3
VEP:N

BOS  prot:31
IgG indeksi
1.4
OKB: Tip 2
VEP:bilateral 
uzama

BOS  prot:65
IgG indeksi
1.37
OKB: Tip 2
VEP:N

BOS  prot:44
IgG indeksi:
0.63
OKB: Tip 2

OKB: Tip 2
IgG indeksi:
0.77

BOS  prot:65
NMO ab: (-)
VEP: Bilateral 
uzama

Servikal

Servikal
Torakal

Servikal

Serebral
Servikal
Torakal

Serebral
Servikal

Serebral
Servikal
Torakal

Serebral
Servikal

Serebral
Beyin sapı
Serebellar Trokal

Beyin sapı
Torakal 

Normal

Normal

Normal

Serebral
Servikal
Torakal

Serebral
Servikal

Serebral

Serebral
Servikal

Serebral
Beyin sapı
Serebellar 
Trokal

Normal

Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Pulse+
idame steroid

Glatiramer asetat

Pulse
steroid

Interferon 
beta-1a

-

Pulse steroid

Pulse+
idame steroid

Normal

Normal

Normal

Normal

Normal

Normal 

Normal

Normal

Normal

ab: antikor; ADEM:Akut dissemine ensefolamiyelit; BOS : beyin omirilik sıvısı; E: erkek; K: kız; Lab: laboratuvar; MDEM: multifazik ADEM; MOG:miyelin 
oligodentrosit glikoprotein; MRG: manyetik rezonans görüntüleme; MS: multiple skleroz; NMO: nöromiyelitis optika; OKB: oligoklonal bant; ON: optik nörit; 
TM: transvers miyelit; VEP: görsel uyarılmış potansiyeller.
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Nöromiyelitis optika tanısı ile takipli hastanın başvu-
ru yakınması, yürüyememe ve çift görmeydi. Kraniyal 
MRG’de beyin sapında ve medulla spinalis trokal böl-
gede uzun segment demiyelinizan lezyonlar görüldü 
(Şekil 1). Serum NMO antikoru negatif saptandı. Beş 
gün pulse steroid sonrasında bir ay süre ile oral ste-
roid aldı. Kontrol kraniyal MRG ve nörolojik muaye-
nesi normaldi (Tablo 2).

TARTIŞMA

Akut edinsel demiyelinizan sendromlar, monofazik 
olarak ya da MS, NMO, MDEM gibi kronik demiyeli-
nizasyon sendromların ilk atağı olarak görülebilir. 
Çocukluk çağında semptomlar daha hafif olabildiği 
ve dile getirmekte zorlanıldığı için tanı konulması 
çocuklarda erişkinlere göre daha zordur (6). 

Akut dissemine ensefolamiyelit, ensefalopati ve multi-
fokal nörolojik semptomlar ile karakterize santral sinir 
sisteminin akut demiyelinizan hastalığıdır. Serebral 
beyaz madde lezyonları tipik olarak büyük ve multifo-
kaldir. Sıklıkla derin beyaz cevher lezyonları da görül-
mektedir (2). Daha nadir olarak da spinal kord lezyonla-
rı bildirilmiştir (7). Akut dissemine ensefolamiyelit 
çoğunlukla monofaziktir, üç aydan uzun süre içinde 
yinelerse MDEM olarak tanımlanmaktadır. Tedavide 
üç-beş gün pulse steroid sonrasında klinik iyileşmeye 
rağmen, tam düzelme olmazsa idame oral steroid, hiç 
klinik düzelme olmazsa intravenöz immunglobulin 
(IVIG) ya da plazmaferez önerilmektedir (8). 
Çalışmamızda, ADEM tanısı ile takipli yedi hastadan 
yalnızca birinde ikinci atak olması nedeni ile MDEM 
tanısı aldı. Serum MOG antikoru pozitif saptandı. 
Miyelin oligodentrosit glikoprotein antikoru bakılması, 
ataklarla seyreden demiyelinizan hastalıklarda tanıyı 
desteklemek için göz önünde bulundurulmalıdır. Tüm 
hastalarda pulse steroid sonrasında oral steroid teda-
visi ile tam düzelme görüldü.

Optik nörit, on yaş altında sıklıkla bilateral, on yaş ve 
üzerinde ise unilateral olarak görülmektedir (9). Göz 
hareketleri ile ağrı %33-%56 oranında bildirilmiştir 

(10,11). Tedavide, üç-beş gün pulse steroid önerilmekte, 
uzun süreli oral steroid tedavisinin yararı bilinmemek-
tedir (9). Jayakody ve ark. (12) iki hafta steroid kullanan 
ve iki haftadan uzun süre steroid kullanan iki grup 
arasında görme keskinliğinde düzelme ve relaps riski 
açısından anlamlı fark bildirmemişlerdir. Çalışmamızda 
da literatürle uyumlu olarak unilateral ON tanısı olan 
hastalar on yaşından büyük, bilateral ON tanılı hasta 
ise on yaşından küçüktü. Üç hasta da pulse steroid 
tedavisi aldı, iki hasta devamında oral steroid tedavisi 
aldı. İki hastada görme tam düzelirken bir hastada 
görme kaybı gerilemekle beraber devam etti.

Transvers miyelit, çocuklardaki demiyelinizan hasta-
lıkların %20’sini oluşturmaktadır. Kitle gibi diğer 
miyelopati nedenlerinden ayırt edilmelidir ve NMO 
veya MS gibi demiyelinizan hastalıklarla beraber 
görülebilmektedir (13). Tedavide, üç-beş gün pulse 
steroid önerilmektedir (14). Çalışmamızda, üç hastanın 
da son bir ay içinde geçirilmiş enfeksiyon öyküsü 
vardı ve transvers miyelit dışında lezyonu yoktu. Tüm 
hastalarda pulse steroid, devamında oral steroid 
tedavisi ile tam düzelme görüldü.

Multiple skleroz, çocukluk çağında 15 yaş civarında 
tanı almakta, 10 yaşının altında çok nadir görülmek-
tedir. Çocukluk çağında MS, neredeyse her zaman 
relapsing-remitting olarak seyretmektedir (15). 
Tedavide, atak sırasında pulse steroid, IVIG veya plaz-
maferez, uzun dönem tedavisinde hastalığı modifiye 
edici ilaçlar önerilmektedir (16). Multiple skleroz tanısı 
ile takipli beş hastadan ikisi immunmodulatuvar 
tedavi alıyor, diğer üçü ise aktif şikayeti olmaması ve 
kraniyal MRG’de çok sayıda lezyonu olmaması ve 
kontrol kraniyal MRG’de yeni lezyon görülmemesi 
nedeni ile ilaçsız izleniyordu.

Nöromiyelitis optika, NMO antikoru ile ilişkili görülebi-
len ve uygun tedavi başlanması için MS’ten ayırtedil-
mesi gereken demiyelinizan bir hastalıktır. Çekirdek 
klinik özelliklerinde; Transvers miyelit, ON, area post-
rema sendromu, akut beyin sapı sendromu, sempto-
matik serebral sendrom ve akut diensefalik sendromu 
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içermektedir (17). Multiple skleroza göre daha erken 
yaşta görülmekte ve daha ağır engel oranı bırakan 
daha ciddi ataklarla seyredebilmektedir. Nöromiyelitis 
optika, çocukluk çağında çok nadir görülmesi nedeni 
ile literatürdeki bilgiler küçük olgu serilerine ve olgu 
bildirimlerine dayanmaktadır (18). Çalışmamızda, NMO 
tanısı ile bir hasta vardı. Pulse steroid, devamında oral 
steroid tedavisi ile hastanın son nörolojik muayenesi 
normaldi ve takibinde tekrar atak görülmedi. 

Çalışmamızın bazı eksiklikleri ve kısıtlamaları bulun-
maktadır. Çalışmamızda az sayıda hasta vardı ve 
çalışmanın dizaynı retrospektif olarak yapıldı. 
Çocukluk çağı demiyelinizan hastalıklarında daha çok 
olguyla yapılacak çalışmalar gerekmektedir.

Kliniğimizde takip ettiğimiz demiyelinizan hastalık 
tanılı 18 hastadan, bir hastada sekel nörolojik bulgu 
varken 17 hasta sekelsiz takip edilmektedir. 
Demiyelinizan hastalıklarda tanı kriterleri iyi belirlen-
miş, ancak patofizyolojik mekanizmaların anlaşılması 
halen devam etmektedir. Çocukluk çağında genel 
olarak insidansı düşük olsa da erken ve uygun tedavi 
için hastalığın seyri ve prognozu hakkında çocuklarda 
daha çok veriye gereksinim vardır. 
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