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ABSTRACT

Neuromyelitis Optica: Case Report

Objectives: Neuromyelitis optica (Devic’s syndrome) is an uncommon
but severe form of demyelinating disease. This syndrome is
characterized by acute or relapsing inflammatory demyelination
restricted to the optic nerves and spinal cord. We present a patient with
monophacic Devic’s syndrome according to Dean Wingerchuk and et al.
diagnostic criteria (2006).

Material and methods: A 26-year-old woman was admitted in our
hospital with acute visual lost and tetraplegia. There were demyelination
in MRI that involved cervicomeduller junction to thoracal 5 level and
bilateral optic nerves. The cerebrospinal fluid included mild pleocytosis
and raised protein level. Oligoclonal band was absent. In the blood
examinations, immunological and enfectious markers were negative.
Results: The patient had been treated with corticosteroid, plasma
exchange and intravenous immunglobuline respectively.

Conclusion: The clinic was less recovery and stable for 6 years.

Keywords: Devic’s syndrome, diagnostic criteria

OZET

Amaclar: Noromyelitis optika (Devic's sendromu), nadir ama ciddi bir
demiyelinizan hastalik formudur. Bu sendrom; optik sinir ve spinal korda
sinirll, akut ya da tekrarlayici inflamatuar demiyelinizasyonla karekterizedir.
Biz Dean Wingerchuk ve arkadagslarinin tani kriterlerine gére monofazik
Devic’s sendromlu bir olguyu sunuyoruz.

Gereg ve yontemler: 26 yasinda bayan hasta hastanemize akut gérme
kaybi ve tetrapleji sikayeti ile kabul edildi. MRG'de servikomeddller
bileskeden torokal 5 seviyesine kadar ve bilateral optik sinirlerde
demyelinizasyon mevcuttu. Beyin omurilik sivisinda hafif pleositoz ve
protein yuksekligi mevcuttu. Oligoklonal band gézlenmedi. Kan
incelemelerinde, immuinolojik ve enfeksiyoz belirleyiciler negatifti.
Sonuclar: Hastaya sirasiyla kortikosteroid, plazma exchange ve intravendz
immanoglobulin uygulandi.

Yorum: Klinigi az diizelmekle birlikte 6 yildir stabildir.

Anahtar kelimeler: Devic's sendromu, tani kriterleri
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GiRIS

Noromyelitis optika (NMO); akut ya da subakut
transvers myelit ve bilateral ayni anda ya da ardisik
optik norit sonucu olarak, parapleji ve korlige neden
olabilen  santral sinir  sisteminin idiyopatik
demiyelinizan inflamatuar nadir bir hastaligidir. Tek ya
da birden fazla ataklarla seyredebilir. Sporadik veya
familyal olabilir. Magnetik rezonans gértntilemede
(MRG) spinal kordda 6dem ve sinyal degisikligi ¢ ya
da daha fazla segmentte gorulebilir ve siklikla nekroz
ve kavitasyona neden olur."llk kez 1870'te Albutt,
godrme kaybi ve spinal kord hastaligi arasindaki iliskiyi
tanimlamistir.? Eugene Devic, 1894te bu hastalid
tanimladiktan sonra ismi, Devic'in néromyelitis
optikasi (DNMO) olarak anilmaya baslamistir.?

DNMO, multipl sklerozun (MS) bir alt tipi olarak uzun
sUre kabul edilmistir. Ancak; son zamanlarda yapilan
klinik, goruntileme, ndéropatolojik ve serolojik
calismalar, NMO’'nun ayri bir hastalik oldugunu
gostermistir ve aralarinda énemli farklar vardir. NMO;
her irkta ortaya cikabilir, ancak Kafkas olmayan
vakalar daha siklikla bildirilmektedir. Myelit ve ON
atagl daha ciddidir ve kalici 6zurltlige neden olur.
Siklikla beyin  MRG'si normaldir ya da MS'nin
radyolojik kriterlerini tasimaz. Spinal kord MRG'de, Ug
ya da daha uzun vertebral segmenti iceren
longittdinal genis bir lezyon vardir. Beyin omurilik
sivisi (BOS) incelemesinde pleositoz ve protein
yiksekligi daha fazladir ve IgG indeksi ve oligoklonal
band negatiftir. En 6nemli 6zelligi ise NMO-IgG'nin
seropozitifliginin olmasidir.**

Genetik incelemelerinde; MS'nin HLA-DRB1*1501
batih  tipiyle, DNMO'nun ise HLA-DRB1*802,
DPB1*501, DPA1*202 Asyali tiple iliskisi
gosterilmistir.® DNMO’'nun  etyopatogenezinde
otoiimmin bir bozuklugun oldugunu dusinduren
bulgular vardir. Otoantikorlar ve bazi konnektif doku
hastaliklari ile birlikteliginin sik olmasi bu goérusi
desteklemektedir.*¢® Klinik olarak kesin NMO’'da;
serumda otoantikor marker olan NMO-IgG'nin
varliginin, yaklasik %73 duyarliik ve %90'dan daha
fazla ise spesifik degeri vardir.*

NMO’nun spektrumu ve dogal éykusu (atak sikhd,
mortalite ve uzun dénem morbitide), Ozellikle
ataklarla seyreden formda hala tam belirlenmemistir.
Biz; klinik, BOS ve MRG 0zelikleri ile bir DNO vakasini
6 yillik izlem sonuclariyla tanimliyoruz.

OLGU SUNUMU

Yirmi alti yasinda bayan hasta yatisindan 1 ay énce
baslayan ve giderek artan el, kol ve bacaklarda
kuvvetsizlik, gérememe, idrar ve gaita yapamama
sikayetleri ile 1997'de klinigimize basvurdu. Norolojik
muayenesinde; bilateral gérme kaybi vardi (1sigi
gorebiliyor), pupillalar midriyatik ve direkt, indirekt isik
refleksleri alinmiyordu. Fundus muayenesinde
bilateral optik atrofi mevcuttu. Flask tetraplejikti.
Servikal 4 hizasinda seviye veren duyu kusuru vardi.
Bilateral karin cildi refleksi ve derin tendon refleksler
alinmiyordu. Bilateral taban derisi cevabi yanitsizdi.
Idrar ve gaita retansiyonu mevcuttu.

Laboratuar incelemelerinde; biyokimya incelemeleri,
sedimantasyon hizi, protein elektroforezi, C raktif
protein, Antistreptolizin-O, Romotoid faktor,
antinlkleer antikor, anti double stranded-DNA ve
antikardiyolipin antikor duzeyleri ve tam idrar
incelemeleri normaldi. Tam kan incelemesinde demir
eksikligi ile  uyumlu anemisi mevcuttu. BOS
incelemesinde; hafif bir pleositoz mevcuttu, BOS
proteini yuksekti (91 mg/dl), Immunoglobulin G
indeksi normaldi. Oligoklonal band g&zlenmemisti.
Myelin basic proteinde artis mevcuttu (50,21 ng/ml;
normal degerler: 0-2,5 ng/ml). Brusella, borrelia
burgdorferi, Sitomegalovirls, Varisella Zoster ve
Herpes simpleks virls, tUberklloz PCR ve sifilize
yonelik yapilan testler negatifti.

Kraniyal MRG'de; optik kiyazma, optik sinirler ve optik
trakt ile lateral genikulat govdelerinde T2 adgirlikli
kesitlerde diffliz intensite artisi (demyelinizan alanlar)
mevcuttu; bunun disinda lezyonu yoktu (Sekil 1).
Servikal MRG'de; spinal kordda, servikomeddiller
bileskeden itibaren baslayan ve torokal 5 vertebra
diizeyine kadar uzanan diffliz intensite artisi mevcuttu
(Sekil 2).
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Sekil 1. Kraniyal MRG'de; optik kiyazma, optik sinirler ve optik trakt ile
lateral genikulat gévdelerinde T2 agirlikh kesitlerde diffiz intensite artisi

Hastaya klinik ve gorintileme bulgulari ile DNO
disunulerek megadoz steroid (1000 mg/gin
metilprednisolone) baslandi ve 10 gin devam edildi;
sonrasinda 1 ay icinde azaltilarak kesilmek Uzere oral 1
mag/kg/giin prednisolon ile devam edildi. Ancak klinikte
duizelme olmayinca plazmaferez (ginasin 5 kez) yapildi,
ancak klinikte dizelme olmayinca immunoglobulin
(1 gr/kg 5 guin) verildi. Erken dénemde belirgin bir klinik
duzelmesi olmayan hastaya, fizik tedavi baslandi ve
klinik takibe alindi. Alti aylik izlem sonucunda hastanin
kas glcU tim ekstremitelerde 3/5 dizeyine kadar
duzelmisti ve yapilan gérme muayenesinde gbérme
keskinligi 50 cm’den parmak sayma diizeyine gelmisti.
Alt yildir izZlemde olan hastanin noérolojik muayenesi
stabildir ve yeni bir atagi yoktur.

TARTISMA

Hastamiz, klinikte nadir karsilastigimiz bir néromyelitis
optika olgusudur. Tanimizi, Dean Wingerchuk ve
arkadaslarinin Mayo klinikte yaptiklari genis klinik
degerlendirme sonucunda cikarttiklari tani kriterlerine
gore koyduk (Tablo 1).> DNMO tanisi koymak icin
transvers myelit ve optik ndrite neden olabilecek baska
bir klinik hastaligin olmamasi gerekmektedir.
Bunlardan en sik karsilasilanlar; sistemik lupus
eritematosuz (SLE), Sjogren sendromu, sarkoidozis,
vaskdlit, Behcet hastalidi, tiberklloz ve paraneoplastik
hastaliklardir.*® Hastamizda, MRG'ler ve laboratuar
incelemeleri ile bunun ayirici tanisi yapildi.

Sekil 2. Servikal MRG'de; spinal kordda, servikomeduller bileskeden
itibaren baslayan ve torokal 5 vertebra diizeyine kadar uzanan diffiiz
intensite artisi

Tablo 1. Néromyelitis optika tanisinin gézden gecirilmis yeni kriterleri.
Tani tum mutlak tani kriterleri ve 3 destekleyici kriterin en az 2'sinin
varliginda konulur.

Mutlak tani kriterleri

1. Optik norit

2. Akut myelit

Destekleyici kriterler

1. Spinal kord MRG’'de =3 vertebral segmentten fazla genislemis sinyal
anormalliginin olmasi

2. Baslangic beyin MRG'leri, MS'nin radyolojik kriterlerini tasimaz

3. NMO-IgG seropozitifligi

DNMO’nun  primer bir otoimmin hastalik
olabilecegine yonelik gérusler vardir. Hastaligin SLE ve
antikardiyolipin sendromu ile birlikteligi, ailede
otoimmun hastalik &ykdsinin sk olmasi  ve
immUnosupresif tedaviye cevap vermesi bu gorusi
desteklemektedir.® Ayrica hastalik 6ncesi bir viral
enfeksiyon &ykisu sik bildirilmistir. Bizim hastamizda
boyle bir hastalik ya da éyku yoktur.

DNMO, monofazik seyredebilmekle birlikte, %90’dan
fazlasi  tekrarlayan ataklarla  seyreder.* Dean
Wingerchuk ve arkadaslari, serilerinde, ataklarla
seyreden olgularda prognozun daha kot oldugunu
ve tekrarlayan servikal myelit ataklarinin solunum
yetmezligine neden olabilecegini gérmuslerdir.” Bu
ylzden hastaligin akut ve uzun dénem tedavisi ile ilgili
calismalar vardir. Akut doénemde, codunlukla
kortikosteroid tedavisi uygulanmaktadir ve klinik
dizelme vakalarin yaklasik %80‘inde bildirilmistir.
Plazmaferez tedavisi verilen vakalar genelde SLE ile
birlikte olan ya da kortikosteroide yanitsiz olan
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hastalardir.*>"® Immunoglobulin tedavisi verilen olgu
literatirde gorulememistir. Biz o6ncelikle steroid
tedavisi uyguladik, ancak cevap alamayinca ve arada
solunum sikintisi tarifleyen hastamiza (oksijen
saturasyonunda  dusme ile  degerlendirdik)
plazmaferez tedavisi uyguladik. Solunum sikintisi
kismen dizelen hastamizin kliniginde bir duzelme
olmayinca imminoglobulin tedavisi verdik. Ancak
erken dénemde klinik yanit alamadik. Tedavinin
altinc ayinda klinikte dizelme oldu ve 6 vyildir
izlemimizde olan hastanin yeni bir atagi olmadi. Ik
atakta uzun donemli; kombine steroid ve
azothiopirine tedavisi, metotraksat, rituximab ya da
interferon kullananlar vardir.*'"'2 Ancak sonuclari
tartismalidir. Hastamiz uzun dénemli takipte yeni bir
atak olmadigi icin monofazik dusinulerek takibe
alinip ek bir tedavi baslanmamistir.
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