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Motor Aksonal Néropatinin Eslik Ettigi
Akut Dissemine Ensefalomyelitli Bir
Olguda Intravenéz immunglobulin

Kullanimi / intravenous Immunoglobulin Use in
A Case of Acute Disseminated Encephalomyelitis

with Concomittant Motor Axonal Neuropathy
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ABSTRACT

Intravenous Immunoglobulin Use in A Case of Acute Disseminated
Encephalomyelitis with Concomittant Motor Axonal Neuropathy
Scientific background: Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM)
is an acute widespread demyelinating condition, which affects brain and
spinal cord usually after vaccination or viral infection. Diagnosis is made
by cranial imaging, lumbar puncture and presenice of myelin basic pro-
tein. The classic treatment for ADEM consists of IV administration of
steroids.

Objectives: Recently, there have been been few publications concern-
ing the successful use of IV immunglobulins (IVIG) in ADEM. Here, we
report a case of steroid resistent ADEM in a patient with acute axonal
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motor neuropathy, she was treated succesfully with IVIG,
Conclusion: Acute disseminated encephalomyelitis with acute motor
axonal neurcpathy has been reported by now in two patients.

OZET

Bilimsel zemin: Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) beyin parankimi
ve medulla spinalisi tutan, yaygin demiyelinizasyonla giden bir hastalikr,
Genellikle aglama veya viral bir infeksiyonu takiben ortaya cikar. Tani, kra-
nial gérinttleme, lomber ponksiyon bulgular ve myelin basic protein
varligi ile konmaktadir. Tedavisinde intravendz (V) steroid yaygin olarak
kullanilimaktadr.

Amaglar: Son yillarda direncli ADEM olgularinda intravenoz immunglobu-

Anahtar kelimeler: ADEM, aksonal néropati, intravendz immunglobulin
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lin (VIG) kullaniminin olumlu sonuglar verdigine iliskin vaka sunumlar
yayinlanmistir. Sunumumuz, akut aksonal motor polindropati ile birlikte
seyreden direncli bir ADEM olgusunda IVIG'in olumlu sonucuyla iliskilidir,
Yorum: Akut aksonal motor néropati ile ADEM birlikteligi simdiye kadar iki
olguda bildirilmistir.

GIRiS

Akut dissemine ensefalomyelit genellikle agilanmayi
takiben veya sistemik bir infeksiyondan 1-3 hafta
sonra baslayan beyin parankimi ve medulla
spinalisde yaygin demiyelinizasyonla giden bir
hastaliktir. Viral ajanlardan en sik rubella, kabakulak,
kizamik, herpes simplex, sugicedi; agsilardan ise
ozellikle kuduz asisi olmak Ulzere tetanoz, difteri,
kizamik, hepatit B asilar sorumludur.**

Bakteriel enfeksiyonlardan en sik mikoplazma
sonrasi goriltr. Kizamiktan sonra gelisen ADEM‘de
prognoz daha kétiidir, hastalarin %25-40" kalici
norolojik sekelle yasamak durumunda kalmakta-
dirlar.” Ana patolojik bulgu perivendz demiyelini-
zasyon, perivaskiller édem ve makrofaj, lenfosit
infiltrasyonudur. Akut hemorajik |6koensefalit;
perivaskiler kanamalar, venillerde nekrotizan
vaskulitle seyreden fetal gidisli, hiperakut bir
varyanttir.”> ADEM’'de norolojik tablo birkag gln
icinde oturur: Ates, halsizlik, bas agnsi, kas agrilar,
bulanti, kusma gibi sistemik semptomlary;
ensefalopati, fokal ve multifokal nérolojik bulgular
izler. Hemiparezi, paraparezi, kranial sinir tutulumu,
ataksi, meningismus ve cesitli hareket bozukluklari
gorilir. Beyin-omurilik sivisi incelemesinde; artmis
BOS basinc, lenfositik pleositoz (milimetrekiipte
1000'e kadar) -baslangicta polimorf nukleer
hiicreler de bulunabilir- myelin basic protein,
nadiren de oligoklonal band saptanabilir.”

Ayirici tanida multipl skleroz, merkezi sinir sistemi
vaskdliti ve infeksiyonlari, posterior I6koensefalopati
akla getirilmelidir. Bilgisayarll tomografi baslangicta
normal olabilir, subkortikal beyaz maddede
multifokal hipodens lezyonlar gorilebilir. MR tanida
cok yardimadir: T2 ve flair gorunttlerde multifokal

hiperintensite, perifokal 6dem géralur, bazal
ganglionlarda da tutulum olabilir. Korpus kallozum
genellikle tutulmaz. Serebellum ve beyin sapinin
tutulum sikligi cocuklarda daha fazladir.*

OoLGU

Yirmibes yasinda kadin hasta konflzyon, kol ve
bacaklarinda gucstzlik, basagrisi tablosu ile acil
servise getirildi. Hastada basvurudan 4 gun Once
halsizlik, gribal yakinmalar, kuvvetsizlik basladigi,
dért giin icinde kuwvetsizligin ilerledigi 6grenildi. Oz
ve soygecmisinde herhangi bir hastalik ve ilag
kullanim hikayesi yoktu. Norolojik muayenesinde
konflzyon, tim ekstremitelerde -3/5 kas gulcd,
bilateral pozitif babinski ve klonus tesbit edildi. Rutin
kan biokimya incelemeleri, hemogram, kan bakteri
kultarleri normaldi. Beyin omurilik sivisi incele-
mesinde milimetre kiipte 50 I6kosit mevcuttu, total
protein 98 mg/dl, glukoz 72 mg/dl idi. BOS bakteri
kiltarleri ve HSV tip | ve Il antikorlar negatifti.
Kranial MR’da, bilateral kortekse kadar uzanan T1
goruntilerde hipointens, T2 goériintilerde hiperin-
tens alanlar goraldu (Sekil 1).

~ U 8 \
Sekil 2. Servikal MR'da C4-C7
dtizeyinde T2'de hiperintens sinyal
degisikligi

Sekil 1. Kranial MR'da bila-
teral kortekse kadar uzanan
T2'de hiperintens alanlar

Servikal MR'da C4-C7 duzeyleri arasinda T1'de
hipointens, T2'de hiperintens fokal sinyal degisikligi
tesbit edildi (Sekil 2). EMG'de ileti hizlari normaldi,
motor sinirlerde M yanit amplitudleri disUktd,
denervasyon potansiyelleri ve norojenik MUP
degisiklikleri gézlendi. Hastaya bu bulgularla ADEM
tanisi kondu. EMG bulgulari ADEM ile birlikte akut
aksonal motor polinéropatinin varligini gostermek-
teydi. ADEM ayirici tanisi icin serumda vaskulit
markerleri, BOS'ta bakteri kultarleri ve virls
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antikorlan, oligoklonal band, borrelia burgdorferi,
toksoplazma antikorlari ve ACE duzeyi arastirild,
Hastaya 1gr/gtn IV metilprednizolon pulse tedavisi
basland 1, steroid tedavisinin 7. glintinde cekilen
kranial MR’da sol parietal bolgede 3x4 cm
blylklTiginde yeni bir lezyon gérdldd. Birinci
haftanim sonunda kas gagsuzltgu ilerledi, tim
ekstremitelerde kas glicti 1/5'idi, ayni gin hastaya
0.4 mgkg/gin IVIG tedavisi 5 giin sireyle
uygulan di. Immunglobulin tedavisinin 2. gtntnden
itibaren hastada hizli bir duzelme goézlenmeye
baslandr. Bir ay sonra kognitif fonksiyonlari normale
ddnen hastanin tim ekstremitelerinde kas giicii 4/5
idi. 1. a&yda uygulanan kontrol EMG'de akut
denervasyon potansiyellerinin kayboldugu goérulda.
6. ayda cekilen kranial MR'da lezyonlarinin biyiik
oranda kayboldugu gortldi. Fizik tedavi programina
alinan hastanin kas giict de tama yakin diizeldi.

TARTIS MA

Hastamizda, ADEM'de siklikla gorilen serebral ve
spinal tutuluma ek olarak periferik sinir tutulumu da
mevcuttu. Periferik néropatinin ADEM ile ayni anda
baslayip ayni anda sonlanmasi ve néropatinin diger
etiyolojik nedenlerinin dislanmasi dolayisiyla ADEM
ile néropatinin ayni patolojik strecin sonucu
oldugunu distndirdt. ADEM olgularina akut
demiyelinizan polinéropati eslik edebilmekle birlikte,
literatUrde akut aksonal polinéropati birlikteligi ile
ilgili sadece iki olgu mevcuttur.*® Bu olgular, hepatit
A asllamasi ve campylobacter jejuni infeksiyonu ile
iligkili bulunmustur. Sorumlu immunolojik stirecin
hem ADEM'e yol acan T- hiicreleri tetikledigi, hem
de periferik sinir tutulumuna yol acan antigangliosid
antikorlarinin yapimini tetikledigi éne strtlmustir.>®

ADEM'in  tedavisinde, kortikosteroidler vyararli
bulunmustur, ancak direncli olgularda intravensz
immunglobulin kullanimi hizli bir sekilde yiz
guldricd sonuglar vermektedir.”"

immunglobulinlerin mekanizmasi: Makrofajlar-
daki Fc reseptorlerine baglanir, antikor yapimini
baskilar. T-supressor hiicrelerin aktivitesini artirir,

myelin spesifik ensefalotojenik T hiicrelerinin
aktivasyonuna sebep olabilen bakteriel ve viral
superantijenleri nétralize eder. Antikorlarin sinirlere
baglanim yerlerine direkt etki eder, patojen
otoantikorlari nétralize eder.'"

Hastamizda immunglobulin tedavisinin 2. gtintinden
itibaren hizli bir dizelme gbézledik, bu da
literaturdeki olgulardaki hizli dizelme 6zelligi ile
uyumluydu. Ek olarak, hastadaki néropatiye ait
elektrofizyolojik degisiklikler de IVIG tedavisinden
sonra tamamen duzeldi. Literatlrdeki olgularda
immunglobulin dozu 0.4-2 mg/kg/giin arasinda
degismekteydi. Direngli ADEM olgularinda IVIG
tedavisi -vaka kontrolli calisma bulunmamakla
beraber- olumlu sonuclar vermektedir. Bu olgularda,
elektrofizyolojik inceleme de yapilarak periferik sinir
tutulumunun eslik edip etmedigi tespit edilmelidir.
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