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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.

ÖZET

Amaçlar: Nöromyelitis optika (Devic’s sendromu), nadir ama ciddi bir
demiyelinizan hastal›k formudur. Bu sendrom; optik sinir ve spinal korda
s›n›rl›, akut ya da tekrarlay›c› inflamatuar demiyelinizasyonla karekterizedir.
Biz Dean Wingerchuk ve arkadafllar›n›n tan› kriterlerine göre monofazik
Devic’s sendromlu bir olguyu sunuyoruz. 
Gereç ve yöntemler: 26 yafl›nda bayan hasta hastanemize akut görme
kayb› ve tetrapleji flikâyeti ile kabul edildi. MRG’de servikomedüller
bileflkeden torokal 5 seviyesine kadar ve bilateral optik sinirlerde
demyelinizasyon mevcuttu. Beyin omurilik s›v›s›nda hafif pleositoz ve
protein yüksekli¤i mevcuttu. Oligoklonal band gözlenmedi. Kan
incelemelerinde, immünolojik ve enfeksiyöz belirleyiciler negatifti.
Sonuçlar: Hastaya s›ras›yla kortikosteroid, plazma exchange ve intravenöz
immünoglobulin uyguland›. 
Yorum: Klini¤i az düzelmekle birlikte 6 y›ld›r stabildir.
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G‹R‹fi

Nöromyelitis optika (NMO); akut ya da subakut
transvers myelit ve bilateral ayn› anda ya da ard›fl›k
optik nörit sonucu olarak, parapleji ve körlü¤e neden
olabilen santral sinir sisteminin idiyopatik
demiyelinizan inflamatuar nadir bir hastal›¤›d›r. Tek ya
da birden fazla ataklarla seyredebilir. Sporadik veya
familyal olabilir. Magnetik rezonans görüntülemede
(MRG) spinal kordda ödem ve sinyal de¤iflikli¤i üç ya
da daha fazla segmentte görülebilir ve s›kl›kla nekroz
ve kavitasyona neden olur.1 ‹lk kez 1870’te Albutt,
görme kayb› ve spinal kord hastal›¤› aras›ndaki iliflkiyi
tan›mlam›flt›r.2 Eugene Devic, 1894’te bu hastal›¤›
tan›mlad›ktan sonra ismi, Devic’in nöromyelitis
optikas› (DNMO) olarak an›lmaya bafllam›flt›r.3 

DNMO, multipl sklerozun (MS) bir alt tipi olarak uzun
süre kabul edilmifltir. Ancak; son zamanlarda yap›lan
klinik, görüntüleme, nöropatolojik ve serolojik
çal›flmalar, NMO’nun ayr› bir hastal›k oldu¤unu
göstermifltir ve aralar›nda önemli farklar vard›r. NMO;
her ›rkta ortaya ç›kabilir, ancak Kafkas olmayan
vakalar daha s›kl›kla bildirilmektedir. Myelit ve ON
ata¤› daha ciddidir ve kal›c› özürlülü¤e neden olur.
S›kl›kla beyin MRG’si normaldir ya da MS’nin
radyolojik kriterlerini tafl›maz. Spinal kord MRG’de, üç
ya da daha uzun vertebral segmenti içeren
longitüdinal genifl bir lezyon vard›r. Beyin omurilik
s›v›s› (BOS) incelemesinde pleositoz ve protein
yüksekli¤i daha fazlad›r ve IgG indeksi ve oligoklonal
band negatiftir. En önemli özelli¤i ise NMO-IgG’nin
seropozitifli¤inin olmas›d›r.4,5 

Genetik incelemelerinde; MS’nin HLA-DRB1*1501
bat›l› tipiyle, DNMO’nun ise HLA-DRB1*802,
DPB1*501, DPA1*202 Asyal› tiple iliflkisi
gösterilmifltir.6 DNMO’nun etyopatogenezinde
otoiimmün bir bozuklu¤un oldu¤unu düflündüren
bulgular vard›r. Otoantikorlar ve baz› konnektif doku
hastal›klar› ile birlikteli¤inin s›k olmas› bu görüflü
desteklemektedir.4,6-8 Klinik olarak kesin NMO’da;
serumda otoantikor marker olan NMO-IgG’nin
varl›¤›n›n, yaklafl›k %73 duyarl›l›k ve %90’dan daha
fazla ise spesifik de¤eri vard›r.4

NMO’nun spektrumu ve do¤al öyküsü (atak s›kl›¤›,
mortalite ve uzun dönem morbitide), özellikle
ataklarla seyreden formda hala tam belirlenmemifltir.
Biz; klinik, BOS ve MRG özelikleri ile bir DNO vakas›n›
6 y›ll›k izlem sonuçlar›yla tan›ml›yoruz.

OLGU SUNUMU

Yirmi alt› yafl›nda bayan hasta yat›fl›ndan 1 ay önce
bafllayan ve giderek artan el, kol ve bacaklarda
kuvvetsizlik, görememe, idrar ve gaita yapamama
flikâyetleri ile 1997’de klini¤imize baflvurdu. Nörolojik
muayenesinde; bilateral görme kayb› vard› (›fl›¤›
görebiliyor), pupillalar midriyatik ve direkt, indirekt ›fl›k
refleksleri al›nm›yordu. Fundus muayenesinde
bilateral optik atrofi mevcuttu. Flask tetraplejikti.
Servikal 4 hizas›nda seviye veren duyu kusuru vard›.
Bilateral kar›n cildi refleksi ve derin tendon refleksler
al›nm›yordu. Bilateral taban derisi cevab› yan›ts›zd›.
‹drar ve gaita retansiyonu mevcuttu.

Laboratuar incelemelerinde; biyokimya incelemeleri,
sedimantasyon h›z›, protein elektroforezi, C raktif
protein, Antistreptolizin-O, Romotoid faktör,
antinükleer antikor, anti double stranded-DNA ve
antikardiyolipin antikor düzeyleri ve tam idrar
incelemeleri normaldi. Tam kan incelemesinde demir
eksikli¤i ile uyumlu anemisi mevcuttu. BOS
incelemesinde; hafif bir pleositoz mevcuttu, BOS
proteini yüksekti (91 mg/dl), Immünoglobulin G
indeksi normaldi. Oligoklonal band gözlenmemiflti.
Myelin basic proteinde art›fl mevcuttu (50,21 ng/ml;
normal de¤erler: 0-2,5 ng/ml). Brusella, borrelia
burgdorferi, Sitomegalovirüs, Varisella Zoster ve
Herpes simpleks virüs, tüberküloz PCR ve sifilize
yönelik yap›lan testler negatifti.

Kraniyal MRG’de; optik kiyazma, optik sinirler ve optik
trakt ile lateral genikulat gövdelerinde T2 a¤›rl›kl›
kesitlerde diffüz intensite art›fl› (demyelinizan alanlar)
mevcuttu; bunun d›fl›nda lezyonu yoktu (fiekil 1).
Servikal MRG’de; spinal kordda, servikomedüller
bileflkeden itibaren bafllayan ve torokal 5 vertebra
düzeyine kadar uzanan diffüz intensite art›fl› mevcuttu
(fiekil 2).
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Hastaya klinik ve görüntüleme bulgular› ile DNO
düflünülerek megadoz steroid (1000 mg/gün
metilprednisolone) baflland› ve 10 gün devam edildi;
sonras›nda 1 ay içinde azalt›larak kesilmek üzere oral 1
mg/kg/gün prednisolon ile devam edildi. Ancak klinikte
düzelme olmay›nca plazmaferez (günafl›r› 5 kez) yap›ld›,
ancak klinikte düzelme olmay›nca immünoglobulin 
(1 gr/kg 5 gün) verildi. Erken dönemde belirgin bir klinik
düzelmesi olmayan hastaya, fizik tedavi baflland› ve
klinik takibe al›nd›. Alt› ayl›k izlem sonucunda hastan›n
kas gücü tüm ekstremitelerde 3/5 düzeyine kadar
düzelmiflti ve yap›lan görme muayenesinde görme
keskinli¤i 50 cm’den parmak sayma düzeyine gelmiflti.
Alt› y›ld›r izlemde olan hastan›n nörolojik muayenesi
stabildir ve yeni bir ata¤› yoktur.

TARTIfiMA

Hastam›z, klinikte nadir karfl›laflt›¤›m›z bir nöromyelitis
optika olgusudur. Tan›m›z›, Dean Wingerchuk ve
arkadafllar›n›n Mayo klinikte yapt›klar› genifl klinik
de¤erlendirme sonucunda ç›kartt›klar› tan› kriterlerine
göre koyduk (Tablo 1).5 DNMO tan›s› koymak için
transvers myelit ve optik nörite neden olabilecek baflka
bir klinik hastal›¤›n olmamas› gerekmektedir.
Bunlardan en s›k karfl›lafl›lanlar; sistemik lupus
eritematosuz (SLE), Sjögren sendromu, sarkoidozis,
vaskülit, Behçet hastal›¤›, tüberküloz ve paraneoplastik
hastal›klard›r.4,9 Hastam›zda, MRG’ler ve laboratuar
incelemeleri ile bunun ay›r›c› tan›s› yap›ld›.

DNMO’nun primer bir otoimmün hastal›k
olabilece¤ine yönelik görüfller vard›r. Hastal›¤›n SLE ve
antikardiyolipin sendromu ile birlikteli¤i, ailede
otoimmün hastal›k öyküsünün s›k olmas› ve
immünosupresif tedaviye cevap vermesi bu görüflü
desteklemektedir.6 Ayr›ca hastal›k öncesi bir viral
enfeksiyon öyküsü s›k bildirilmifltir. Bizim hastam›zda
böyle bir hastal›k ya da öykü yoktur. 

DNMO, monofazik seyredebilmekle birlikte, %90’dan
fazlas› tekrarlayan ataklarla seyreder.4 Dean
Wingerchuk ve arkadafllar›, serilerinde, ataklarla
seyreden olgularda prognozun daha kötü oldu¤unu
ve tekrarlayan servikal myelit ataklar›n›n solunum
yetmezli¤ine neden olabilece¤ini görmüfllerdir.1 Bu
yüzden hastal›¤›n akut ve uzun dönem tedavisi ile ilgili
çal›flmalar vard›r. Akut dönemde, ço¤unlukla
kortikosteroid tedavisi uygulanmaktad›r ve klinik
düzelme vakalar›n yaklafl›k %80’inde bildirilmifltir.
Plazmaferez tedavisi verilen vakalar genelde SLE ile
birlikte olan ya da kortikosteroide yan›ts›z olan
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fiekil 2. Servikal MRG’de; spinal kordda, servikomedüller bileflkeden
itibaren bafllayan ve torokal 5 vertebra düzeyine kadar uzanan diffüz
intensite art›fl›

1. Optik nörit

2. Akut myelit
Destekleyici kriterler

1. Spinal kord MRG’de ≥3 vertebral segmentten fazla genifllemifl sinyal

anormalli¤inin olmas›

2. Bafllang›ç beyin MRG’leri, MS’nin radyolojik kriterlerini tafl›maz

3. NMO-IgG seropozitifli¤i

Tablo 1. Nöromyelitis optika tan›s›n›n gözden geçirilmifl yeni kriterleri.
Tan› tüm mutlak tan› kriterleri ve 3 destekleyici kriterin en az 2’sinin
varl›¤›nda konulur.

Mutlak tan› kriterleri

fiekil 1. Kraniyal MRG’de; optik kiyazma, optik sinirler ve optik trakt ile
lateral genikulat gövdelerinde T2 a¤›rl›kl› kesitlerde diffüz intensite art›fl›



hastalard›r.4,5,10 ‹mmünoglobulin tedavisi verilen olgu
literatürde görülememifltir. Biz öncelikle steroid
tedavisi uygulad›k, ancak cevap alamay›nca ve arada
solunum s›k›nt›s› tarifleyen hastam›za (oksijen
saturasyonunda düflme ile de¤erlendirdik)
plazmaferez tedavisi uygulad›k. Solunum s›k›nt›s›
k›smen düzelen hastam›z›n klini¤inde bir düzelme
olmay›nca immünoglobulin tedavisi verdik. Ancak
erken dönemde klinik yan›t alamad›k. Tedavinin
alt›nc› ay›nda klinikte düzelme oldu ve 6 y›ld›r
izlemimizde olan hastan›n yeni bir ata¤› olmad›. ‹lk
atakta uzun dönemli; kombine steroid ve
azothiopirine tedavisi, metotraksat, rituximab ya da
interferon kullananlar vard›r.4,11,12 Ancak sonuçlar›
tart›flmal›d›r. Hastam›z uzun dönemli takipte yeni bir
atak olmad›¤› için monofazik düflünülerek takibe
al›n›p ek bir tedavi bafllanmam›flt›r.
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