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OLGU SUNUMU

Noromiyelitis Optika: Olgu Sunumu

Neuromyelitis Optica: A Case Report

Ars.GOr.Dr. Uygar UTKU
Ars.Gor.Dr. Aytac D__IN(;
Dog.Dr. Mustafa GOKCE

Ozet

Noromiyelitis optika (Devic hastaligi) 6zellikle optik sinir ve spinal
kordu tutan santral sinir sisteminin idiyopatik inflamatuar demiyelinizan
bir hastaligi olup uzun siire multipl sklerozun bir varyanti olarak
bilinmesine ragmen giiniimiizde ayr bir hastalik oldugu anlasiimistir.
28 yasinda, idrar ve gayta kagirma, kollarda ve bacaklarda uyusma
sikayeti ile gelen kadin hasta, klinik ve laboratuar incelemeler sonucunda
noromiyelitis optika tanisi aldi. N6romyelitis optikali hastalari multipl
sklerozdan ayirt etmek, bu hastalara yaklasim ve tedavi plani agisindan
6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Néromiyelitis optika, Ayirici tani, Spinal MRG

Abstract

Neuromyelitis optica (Devic's disease) is an idiopathic inflammatory
demyelinating disease of central nervous system that preferentially
affects the optic nerve and spinal cord. Although neuromyelitis optica
had long been thought of as a variant of multiple sclerosis, it was
understood as a different entity. A 28 year old woman presented with
urinary and fecal incontinence and numbness on her arms and legs.
Neuromyelitis optica was diagnosed according to her clinic and laboratory
findings. It is important to distinguish between multiple sclerosis and
neuromyelitis optica because they have different management.
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Giris

Noromiyelitis optika (NMO) santral sinir sisteminin
inflamatuar demiyelinizan bir hastaligi olup optik sinir
ve spinal kordu tipik olarak tutar. Multipl sklerozun (MS)
bir varyanti oldugu diistintilen NMO’nun ayri bir hastalik
olabilecedi uzun dénem tartisma konusu olmustur.
Ancak; glinimiizde relapslarla seyreden, demiyelinizan
hastalik, NMO; klinik, nérogoriintiileme ve laboratuar
bulgulari ile MS'ten ayrilmaktadir. NMO-IgG'nin kesfi bu
suregte kilit noktadir. NMO'nun insidansi ve prevalansi,
halen hastaligin atlaniyor olmasi, teknik imkansiziiklar
ve NMO-IgG testinin nadir saglik merkezlerinde
yaplilabilmesi nedeniyle bilinmemektedir. Hastalik agirlikli
olarak kadinlar tutmakta olup kadin-erkek orani 9:1'dir
(1). Ortalama ortaya cikis dérdiinct dekad iken gocuk
ve yasli olgular da bildirilmistir (2). Hastalik, klinik
pratikte siklikla MS hastaligi ile karistiriimaktadir. Biz
burada NMO'nun ayirt ettirici dzelliklerine dikkat gekmek
igin bir olgu sunduk.

Olgu

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta sagda belirgin her
iki kolda ve bacakta uyusukluk ve idrar-gayta kacirma
sikayeti ile hastanemiz néroloji klinigine yatirildi. 1.5 yil
once kollarda uyusukluk, idrar kagirma sikayetlerle
basvurdugu baska bir saglik merkezinde MS tanisi ile
steroid verilmis, sikayetleri belirgin gerilemisti. Norolojik
muayenesinde derin tendon refleksleri artmis, plantar
yanitlari fleksor, Romberg pozitif, serebellar testler
becerikli, duyu muayenesinde dort ekstremitede belirgin
hipoestezi ve idrar-gayta inkontinansi vardi, Lhermitte
bulgusu pozitifti.

Gekilen kraniyal MRG'da sol supraventrikiiler diizeyde
oval sinyal degisikligi gézlenirken (Resim 1) servikal
spinal MRG, T2 kesitlerde servikal korda komple uzanan
(7 vertebral segment uzunlugunda) kontrast
tutmayan diffliz intensite artisi g6zlendi (Resim 2).
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Utku ve ark.

Resim 1. FLAIR (A) ve T2 (B) adirlikh kesitlerde sol supraventrikiiler diizeyde oval hiperintens lezyon.

Hastaya yapilan VEP'de sag ve sol P100 latanslari
uzamisti. BOS biyokimyasi ve hiicre sayimi normaldi.
Oligoklonal bant pozitifti ve IgG indeksi artmis olarak
rapor edildi. NMO-IgG ulkemizde calisilamiyordu,
imkansizliklar nedeniyle de dis merkezde galistirilamadi.
Vaskiilit belirtegleri normaldi. Hastaya NMO tanisi ile
azotioprin baglanildi.

Tartisma

NMO’nin tani kriterleri Wingerchuc tarafindan ortaya
konmustur. Buna godre optik nérit ve miyelit temel
kriterlerdir, nérogoriintileme ve laboratuar destekleyici
kriterlerdir (3). Bizim hastamizda optik norit ve miyelit
atadi olmasi, kord tutulumunun 7 vertebral segment
boyutunda olmasi, beyin MRG bulgularinin MS kriterlerini
karsilamamasi néromiyelitis optika tanisi koydurmustur.

Giniimizde NMO'nun MS'in bir varyanti olmadig
farkl bir hastalik oldugu gerek klinik gerekse laboratuar
ve ndrogdriintileme bulgulari ile netlik kazanmistir. Buna
gore MS’in tersine NMQO’da bircok hastada hastaligin
ortaya cikisi beyin lezyonu iliskili degildir, kraniyal MRG'da
parankim tipik olarak normaldir. Zamanla hastalarin
%60'Inda beyin lezyonu meydana gelebilmektedir, var
olan beyin lezyonlari da MS o6zellikli degildir (2-5). Bizim
hastamizda kraniyal MRG bulgulari nonspesifikti. NMO'lu
hastalar genellikle tek tarafli olmak lizere optik nérit ve
miyelit atadi ile bagvurur. Okdler agriyla birlikte gérme
kaybi ve simetrik motor giigsiizliik, lezyonun altinda duyu
kaybi ve mesane disfonksiyonu tipik klinik ézellikleridir.
Ancak; optik norit ve miyelit atadi hasta tarafindan fark
edilmeden de gegirilmig olabilir (2-5). Hastamizda belli
belirsiz bir puslu gérme Oykusl vardi, ancak; belirgin
sikayeti idrar ve gaita inkontinansiydi. Ayrica bu hastalarda
beyin sapi tutulumu olabilecedi de bildirilmistir; Misu ve
ark. bu durumun en ¢ok, siddetli servikal miyelitte
oldugunu ve higkirik, inatgl bulanti veya solunum
yetmezligine sebep olabilecedini rapor etmistir (6).

Bizim hastamizda beyin sapi tutulumu yoktu. Spinal
kordun MRI bulgulari tanida 6nemli bir yere sahiptir.
Yayinlanmis genis klinik serilerde, NMO’lu hastalarda
longitiidinal yaygin transvers miyelit bildirilmis olup
MRG'da Ui veya daha fazla vertebral segment tutulumu
tanimlanmistir, bu durum MS’de gok nadirdir (2-5). 15
vertebral segmente kadar tutulum bildirilmistir (1).
Servikal spinal MRG, T2 kesitlerde diffiiz ve 3 vertebral
segmenti gegen tutulum olmasi bizi, bu olguda NMO
tanisina daha cok ydnlendirmistir (Resim 2).

Resim 2. Sagital T2-agirlikh servikal spinal MRG'de yaklasik
7 vertebral segment boyunda diffiiz uzanan intensite artisi
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BOS'ta oligoklonal bant pozitifligi MS'te %85 iken
NMO’da %15-30'dur, IgG indeksi her iki hastalikta da
artmigtir (3). NMO’nun patogenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte, bilinmeyen bir antijenik uyarim ile dolasimda
NMO-IgG uretimi kilit noktadir. NMO-IgG'ler bozulmus
kan-beyin bariyerinde gegerek aquaporin-4 (AQP4) denen,
plazma membrani sitoskeletal kompleksinin Uyesine
tutunarak inflamatuar yaniti baglatir. Hiicresel su transportu
mekanizmasi bozulur, bu da demiyelinizasyona, nekroza
ve aksonal kayba neden olur (2,7). NMO-IgG, NMO’nun
MS’ten ayrilmasinda %73 duyarlidir ve %91 6zgiildir
(2). Bizim hastamizda oligoklonal band pozitifti ve 1IgG
indeksi artmigti. Ancak NMO-IgG calisilamadi. Relapslarla
seyreden hastalarda prognoz koétiidir, ataklar orta veya
siddetlidir, remisyon siklikla tam degildir ve 6zirlilik
giderek artar. Hastalarin yarisindan cogunda ileri derecede
gbérme kaybi meydana gelir ve ya hastalar ilk 5 yil
icerisinde yardimsiz yuriiyemez hal alir. Mayo klinik'te 5
yillik mortalite orani %32 olarak bildirilmistir (1). Akut
atak tedavisi ve ya ataklardan korunma tzerine bir calisma
yoktur (8). Onerilen atak tedavisi 5 glin sureyle 1 gr.
Metilprednizolondur (4). Steroid tedavisinden yanit
alinamayan hastalara plazmaferez uygulanmasinin faydali
oldugu bildirilmistir (9). Ataklardan korunmada azotioprin
(2,5-3 mg/kg/guin) en sik kullanilan ilagtir (2-5). Azaltilarak
kesilmek Uzere prednizon azotioprin kombinasyonu,
azotioprinin tam etkisini gdstermesine kadar kullanilabilir.
Biz hastamiza azotioprin 150 mg/gin basladik.

Sonug olarak; NMO'yu MS’den ayirt etmek hastaligin
gidisatini etkilemektedir. Spinal kord tutulumu ve optik
noritin birlikte oldugu hastalarda tani kolaylasirken bu
iki lokalizasyonun zamansal birliktelik gostermedigi
hastalarda 3 vertebradan uzun segment tutulumu NMO
tanisini koymada 6nemlidir.
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