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Amag: Edinsel demiyelinizan sendromlar, santral sinir sisteminin immdin aracili demiyelinizan bozuklugu-
dur. Klinik spektrum; akut dissemine ensefalomiyelit, optik nérit, transvers miyelit, klinik izole sendrom ve
néromiyelitis optikayi kapsar. Bu ¢alismanin amaci, multiple skleroz disi demiyelinizan hastalik tanisi ile
izlenen hastalarin klinik ézelliklerini ve tedavi deneyimlerimizi sunmaktir.

Yéntem: Ocak 2013 ile Ocak 2018 tarihleri arasinda Ege Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali Cocuk Nérolojisi Bilim Dalinda takip edilen 30 edinsel demiyelinizan hastalik tanili hastanin verileri
retrospektif olarak incelendi. Demografik veriler, basvuru yakinmalari, klinik bulgular, laboratuvar tetkik-
leri, nérogériintiileme sonuglari, oftalmolojik baki ve uygulanan tedaviler kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin yasi 3-15 yas arasinda dedismekte olup, yas ortalamasi 8,76+3,59 idi. Akut dissemine
ensefalomiyelit en yaygin tani idi. Basvuru yakinmalari siklik sirasina gére ataksi, bas adrisi, ensefalopati,
pleji (mono+parapleji), bulanik gérme ve gérme kaybiydi. Akut enfeksiyon Gykdisti, transvers miyelit, akut
dissemine ensefalomiyelit ve optik nérit olgularinda gériildi. Tim hastalarda oligoklonal bant ve anti-
aquaporin-4 antikoru negatif saptandi. Yedi hastada anti-miyelin oligodendrosit antikoru pozitif bulundu.
Bu hastalardan birinde hem anti-aquaporin 4 hem de anti-miyelin oligodendrosit antikorlari pozitif bulun-
du. Nérogériintiilemede serebral beyaz cevher, spinal kord ve optik sinir tutulumuyla uyumlu bulgular
mevcuttu. Tim hastalara atak sirasinda yiiksek doz metilprednizolon tedavisi baslandi ve idame oral ste-
roid ile devam edildi. Relapslari olan hastalarda uzun dénem tedavide azatioprin ve aylik IVIG tedavileri
uygulandi.

Sonug: Cocukluk ¢agi edinsel demiyelinizan hastaliklari multiple sklerozun ilk atagi olabilecedinden hasta-
larin takibi ve ayirici tani icin basvuruda ayrintili serolojik testlerin, BOS incelemelerinin yapilmasi 6nemli-
dir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢adi, demiyelinizan sendrom, akut dissemine ensefalomiyelit, optik norit
ABSTRACT

Objective: Acquired demyelinating syndromes are immune-mediated demyelinating disorders of the cent-
ral nervous system. Clinical spectrum includes acute disseminated encephalomyelitis, optic neuritis, trans-
verse myelitis, clinically isolated syndrome, and neuromyelitis optica. Aim of this study is to present the
clinical features of patients followed up with the diagnosis of demyelinating disease other than multiple
sclerosis and also our therapeutic experience.

Method: Data of 30 patients with acquired demyelinating disease followed up in Ege University
Department of Child Neurology between January 2013 and January 2018 were evaluated retrospectively.
Demographic data, admission complaints, clinical and neuroimaging findings, laboratory results, ophthal-
mologic findings and treatments used were recorded.

Results: The age of the patients ranged between 3, and 15 years and mean age was 8.76+3.59 years. The
most common diagnosis was acute disseminated encephalomyelitis. The most common complaints were
ataxia, headache, encephalopathy, plegia (mono+paraplegia), blurred vision and visual loss in order of
decreasing frequency. Oligoclonal banding, and anti-aquaporin 4 antibody negativities were detected in
all patients. Anti-myelin oligodendrocyte antibody-positivity was found in seven patients. In one of these
patients tests were positive for both anti-aquaporin 4 and anti-myelin oligodendrocyte antibodies.
Neuroimaging revealed findings consistent with cerebral white matter, spinal cord and optic nerve invol-
vement. All patients were started on intravenous pulse methylprednisolone therapy during the acute
episode

Conclusion: Since childhood acquired demyelinating diseases may be the first episode of multiple sclerosis,
it is important to perform detailed serological tests and CSF examinations for follow-up of patients, and
differential diagnosis.

Keywords: Childhood, demyelinating syndrome, acute disseminated encephalomyelitis, optic neuritis
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GiRiS

Edinsel demiyelinizan sendromlar (EDS), santral
sinir sisteminin (SSS) immiin aracili demiyelinizan
bozuklugu olup, cocukluk ¢aginda taninma sikligi
giderek artmaktadir. Klinik spektrum; akut dissemine
ensefalomiyelit (ADEM), optik norit (ON), transvers
miyelit (TM), klinik izole sendrom (KIS) ve néromiye-
litis optika spektrum bozukluklarini (NMOSD) kapsar
+2) Cocuklarda EDS prevalansi bilinmemekle birlikte,
insidansi artmaktadir. Kanada’da yapilan bir ¢calisma-
da, insidans 0,9/100,000 olarak bildirilmistir ©).
Norolojik semptomlar inflamasyonun lokalizasyonu-
na ve demiyelinizasyonun siddetine baghdir .
Edinsel demiyelinizan sendrom spektrumunda klinik
semptomlar giderek daha fazla ortistigu igin, alt
tipler arasinda daha iyi ayrim yapilabilmesi amaci ile
2007 yilinda uluslararasi konsensiis kriterleri oneril-
mis ve bu kriterler 2012 yilinda revize edilmistir
(Tablo 1) &9,

Bu calismanin amaci, merkezimizde izlenen, mul-
tiple skleroz (MS) disi demiyelinizan hastalik tanil
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hastalarin klinik 6zelliklerini ve tedavi deneyimlerimi-
zi sunmaktir.

GEREG ve YONTEM

Bu calismada, Ocak 2013 ile Ocak 2018 arasinda
Ege Universitesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dalinda takip
edilen EDS hastalarinin verileri retrospektif olarak
degerlendirildi. Edinsel demiyelinizan sendrom tanisi
pediatrik EDS konsensis tanimina dayanilarak konul-
du®. Hastalara ait tibbi kayitlar incelendi. Demografik
veriler, basvuru yakinmalari, klinik bulgular, laboratu-
ar tetkikleri, nérogoriintileme sonuglari, oftalmolo-
jik baki ve uygulanan tedaviler kaydedildi.

Calisma Ege Universitesi yerel Etik Kurulu tarafin-
dan 22.05.2018 tarih ve 18-5.1/19 karar numarasi ile
onaylanmis ve “Helsinki Deklarasyonu”nun ilkelerine
uygun olarak gerceklestirilmistir.

BULGULAR

Kriterleri karsilayan 30 hasta calismaya dahil edil-

Tablo 1. 2012 Santral sinir sistemi pediatrik akut demiyelinizan bozukluklari i¢in tanimlamalar.

Klinik izole sendrom

¢ ilk monofokal ya da polifokal SSS demiyelinizasyonu; ates disi bir nedene bagli ensefalopati olmadan

Monofazik ADEM

e Enflamatuvar bir nedene bagli oldugu varsayilan ilk monofokal ya da polifokal SSS demiyelinizasyonu

e Ates ile agiklanamayan ensefalopati varlig
e MRG’de tipik olarak diffliz, sinirlari net segilemeyen, biiylk, > 1-2 cm lezyonlar; ¢ogunlukla serebral beyaz
cevheri tutar, T1 hipointens beyaz cevher lezyonlari nadir gériiliir. Derin gri cevher lezyonlari (Orn. talamus,

bazal gangliyonlar) gorilebilir.

e ADEM’den sonra Ug ay boyunca yeni semptom, klinik bulgu ya da MR bulgusu gelismez.

Multifazik ADEM

« ilk ataktan {i¢ ay ya da daha fazla siire gectikten sonra yeni ADEM atag. Eski klinik bulgular ve MR bulgu-

larinin tekrarlanmasi ya da yeni ve farkli bulgular olabilir. Steroid tedavisinin zaman ile iliskisi dikkate alin-

maz.

MS Asagidakilerden herhangi biri:

e Aralarinda 30 giinden fazla zaman bulunan, SSS’nin birden fazla bolgesini tutan, ensefalopatinin eslik
etmedigi iki ya da daha fazla SSS klinik olayi

e Tek klinik olay ve 2010 McDonald kriterlerine gére zamnsal ve uzaysal dagilimi karsilayan MR bulgular (Tek
atakta zamansal dagilim kriterleri sadece 12 yas Usti ¢cocuklara ve ADEM disi baslangighlara uygulanabilir.)
e ADEM ardindan (¢ ay gegtikten sonra MS ile uyumlu yeni MR lezyonlarinin oldugu, ensefalopatinin eslik

etmedigi klinik olay

NMO Asagidakilerden hepsi:
e Optik norit
e Akut miyelit

e Destekleyici bulgulardan en az ikisi:

- MRG’de >3 segment boyunca devamlilik gosteren spinal kord tutulum bulgusu
- MS kriterlerini karsilamayan beyin MRG

- Anti-aquaporin-4 1gG seropozitifligi
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di. ADEM %46,66 (n=14) ile en sik gorilen hastalik
idi, bunu sirasiyla ON %23,3 (n=7), TM %16,66 (n=5),
NMOSD %6,66 (n=2), KIS %6,66 (n=2) izledi. Tani
aninda hastalarin yasi 3-15 yas arasinda degismekte
olup, yas ortalamasi 8,76+3,59 idi. Kiz-erkek orani
ADEM olgularinda 5:9, ON 3:4, TM 2:3, NMOSD 2:0,
KIS 2:0 olarak bulundu. Hastalarin takip stresi ortala-
ma 31,3+16,91 ay idi..

Basvuru nedenleri: En sik basvuru nedeni ataksi
olarak saptandi (%36,66). Diger basvuru yakinmalari
sikhk sirasina gore basagrisi (%23,3), ensefalopati
(%20), pleji (mono+parapleji) (%20), bulanik gérme
(%16,66), gorme kaybi (%13,33) ve ADEM tanili iki
hastada nobet gegirme idi. TM hastalarinin %60’inda
akut enfeksiyon oykist vardi. Bu oran ADEM’de
%57,14 ve ON’de %28,57 olarak saptandi. En sik
gorulen enfeksiyon st solunum yolu enfeksiyonuy-
du. Hastalarin demografik 6zellikleri ve klinik bulgu-
lari Tablo 2’de verilmistir.

Laboratuvar: Calismaya alinan tim hastalarda
bakteriyel (brucella, borrelia burgdorferi ve mycop-
lasma pneumoniae) ve viral enfeksiyonlar (sitomega-
lovirls, epstein-barr virlsl, herpes simpleks virlisu,
enterovirls, parvovirls, adenovirls) icin kapsamh
serolojik testler calisildi ve negatif sonuclandi.

Otoimmin hastaliklar agisindan antinlkleer anti-
kor (ANA) profili calisildi. Bir olguda (no:23) ANA
(1/320) pozitif bulundu. Olgu izlemde MS tanisi ald.

Calismada yer alan hastalarin hepsine lomber
ponksiyon yapildi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incele-
mesinde pleositoz (n=6, %20) ve protein yiksekligi
(n=5, %16,6) saptandi. Oligoklonal bant 18 hastada
cahisildi ve hepsi negatif sonuglandi. Anti-miyelin oli-
godendrosit glikoprotein antikoru (Anti-MOG) 13
hastada calisildi ve 7 hastada (1 ADEM, 1 MDEM, 2
NMOSD, 1 KIS, 2 ON) pozitif bulundu. Anti-aquaporin
4 antikoru (AQP4) 11 hastada calisildi ve 10 hastada
negatif saptandi. Noéromiyelitis optika spektrum
bozuklugu ile izlenen bir hastada hem anti-MOG
antikoru hem de anti-AQP4 antikoru pozitif bulundu.
Calismaya dahil edilen tim hastalarda kraniyal ve
spinal manyetik rezonans goriintileme (MRG) yapil-
misti. Optik norit tanisi ile izlenen 7 hastanin orbita
MRG’leri de ¢ekilmisti. Radyolojik bulgular Tablo 2’de
Ozetlenmistir.

izlem ve prognoz: ADEM tanisi ile izlenmekte olan
bir hasta (no:9) ilk ataktan yaklasik bir yil sonra bas
agrisi, bulanik gérme, ataksi yakinmalari ile getirildi
ve multifazik dissemine ensefalomiyelit (MDEM)
tanisi aldi ve sekelsiz izleniyor. Diger hastalarda tam
iyilesme gorulda.

Optik norit tanisi ile izlenen hastalarin ayrintili
oftalmolojik bakilari yapilarak, gérme keskinligi,
gorme alani, renkli gérme ve kontrast duyarliliklari
degerlendirildi. Takibinde MS tanisi alan bir hasta
(no:23) disinda ON tanili hastalarda tam diizelme
oldu.

ilk basvuruda sag gozde gérme kaybi yakinmasi
olan hastanin (no:23) kraniyal MRG’de her iki sereb-
ral hemisfer periventrikiler beyaz cevherde T2-FLAIR
agirhkli sekanslarda hiperintens odaklar ve sag optik
sinirde kalinlasma izlendi, spinal MRG normal olarak
degerlendirildi. Bakilan oligoklonal bant negatif, IgG
indeksi 0,75 (N<0,8), AQP4 antikoru ve anti-MOG
antikoru negatif saptandi ve hasta optik norit tanisi
aldi. izleminin 7. ayinda sol gbézde bulanik gérme
yakinmasi ile basvuran hastanin MRG’de bilateral
serebellar hemisfer beyaz cevherde ve sol serebral
hemisferde lateral ventrikll komsulugundaki beyaz
cevherde kontrast tutan yeni lezyonlar izlendi. Bu
basvuruda bakilan OKB tetkikinde BOS'ta stpheli,
sinirlari net olmayan oligoklonal bantlar saptandi,
serumda eslesen bant saptanmadi. Hastaya MS tani-
st konuldu ve interferon beta 1a tedavisi baslandi.

Transvers myelit tanih bir hastada (no:25) sekel
olarak monopleji, bir hastada ise (no:26) sfinkter
disfonksiyonu kaldi. Diger hastalarda tam iyilesme
gorulda.

NMOSD tanil olgularin tekrarlayan ataklari vardi.
Bir hasta (no:15) yilda ortalama bir atak olmak lzere
toplam (¢ atak gecirdi. ilk ataginda bakilan anti-
AQP4 antikoru negatif bulunurken, ikinci atakta hem
anti-AQP4 antikoru, hem de anti-MOG antikoru pozi-
tif bulunarak cifte pozitiflik saptandi. Hasta halen
sekelsiz olarak izleniyor. Diger NMOSD tanili hastanin
toplam 23 atagi olup, ilk yakinmalari 3 yasinda basla-
misti. Anti-MOG antikorunun calisilabildigi donemde
bakilan antikoru pozitif bulundu. Hastada sekel ola-
rak gorme kaybi ve bilissel gerilik gelisti.

Tedavi: Tum hastalar ilk atakta bes giin sire ile
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Tablo 2. Hastalarin demografik, klinik 6zellikleri ve nérogoriintiileme bulgulari.

Hasta Yas/ Tani Akut Bagvuru semptom/ MRG bulgulari AQP4 Anti-MOG Tedavi Takip
Cinsiyet enfeksiyon bulgular Antikoru antikoru stiresi
oykusii (ay)
1 15/K  ADEM Hayir Ataksi Subkortikal, Negatif iv mpz + oral steroid 24
sol talamus
2 14/K  ADEM Hayir Bas agrisi, ataksi Subkortikal Beyaz Negatif iv mpz + oral steroid 48
cevher, C7-T1,
T4-T6
3 5/K ADEM Evet Ates, bas agrisi Mezensefalon, Negatif iv mpz + oral steroid 60
Bazal ganglion,
talamus,
C1-T1
4 7/E ADEM Evet Bas agrisi, ensefalopati  Talamus, sag iv mpz + oral steroid 36

temporal lob

5 7/E ADEM Evet Bas agrisi, basdonmesi, Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 24
cift gorme, ataksi beyin sapi, C6-C7
6 4/E ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 60
talamus,

serebelum, pons

7 7/E ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Talamus, pons, Negatif iv mpz + oral steroid 44
bulbus
8 6/E ADEM Hayir Yurtime bozuklugu Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 24
C7, torakal spinal
kord
9 6/K ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Beyaz cevher, iv mpz oral steroid+ 23
beyin sapi, IVIG
servikal ve
torakal spinal
kord
10 9/E ADEM Hayir Konvulzyon, Pons, iv mpz + oral steroid 60
ensefalopati mezensefalon,
talamus
11 6/K ADEM Evet Bas agrisi, ataksi Beyin sapi, bazal  Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 10
Bulanik gorme gangliyon, dentat

nukleus, C2-C3

12 6/E MDEM Evet Bas agrisi, ataksi Subkortikal beyaz Negatif 1/10 iv mpz + oral steroid+ 10
cevher, korpus IVIG
kallozum,
mezensefalon,
C2,C3-C4,C7
13 4/E ADEM Hayir Ates, konvulzyon, Beyin sapi, iv mpz + oral steroid+ 12
ensefalopati mezensefalon, IVIG
derin beyaz
cevher, korpus
kallozum
14 7/E ADEM Hayir Gorme azhgi Subkortikal iv mpz + oral steroid 18

beyaz cevher
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Tablo 2. (devam).

15 6/K  NMOSD Hayir Bas agrisi, ataksi Beyaz cevher, 1/32 1/32 iv mpz + oral steroid+ 36
Bulanik gérme C4-C5,T1-4,T7-8  pozitif Aza/ monthly IVIG
16 3/K  NMOSD Hayir Ataksi, konusma Beyin sapi, Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid+ 60
bozuklugu, yiriime mezensefalon, Aza/ monthly IVIG
bozuklugu servikal-torakal
spinal kord
17 12/E ON Hayir Bulanik gérme Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 16
(unilateral) ve orbita MRG
18 6/K ON Evet Gorme kaybi Bilateral optik Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 18
(bilateral) sinirde kalinlasma
ve kontrast
tutulumu
19 13/E ON Hayir Gorme kaybi Bilateral optik Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 60
(bilateral) sinirde kalinlagsma
ve kontrast
tutulumu
20 14/E ON Hayir Bulanik gérme Bilateral optik iv mpz + oral steroid 12
(bilateral) sinirde kalinlagma
ve kontrast
tutulumu
21 10/E ON Evet Gorme kaybi Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 12
(unilateral) ve orbita MRG
22 13/K ON Hayir Bulanik gérme Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 36
(unilateral) ve orbita MRG
23 12/K ON Hayir Gorme kaybi Periventrikiler ~ Negatif Negatif iv mpz + oral steroid 36
(unilateral) beyaz cevher
24 9/K ™ Hayir Parapleji Torakal spinal iv mpz + oral steroid 24
kord
25 5/E ™ Evet Monopleji C1-7 iv mpz + oral steroid 24
26 8/E ™ Evet Parapleji, sfinkter C4, C6,T2 iv mpz + oral steroid+ 18
kusuru PLEX
27 14/K ™ Hayir Parapleji C3 diizeyinden iv mpz + oral steroid 24
konusa kadar
uzanan lezyon
28 10/E ™ Evet Parapleji C3-4, torakal iv mpz + oral steroid 18
kord boyunca
29 15/K CIS Hayir Monopleji Orta serebellar Negatif iv mpz + oral steroid 48
pedinkil, C2-3
30 10 /K CIS Hayir Ataksi Pons, C1-2 Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 36
intraven6z metilprednizolon (30 mg/kg; maksimum vendz immdunglobulin tedavisi uygulandi. NMOSD
1 gr) ve takiben azaltarak oral prednizolon ile tedavi tanisi ile izlenen hastalara immunsupresif tedavi
edildi. Multifazik dissemine ensefalomiyelit tanisi ile (azatioprin, siklosporin, rituximab) ve/veya aylik int-
izlenen hastaya uzun donem tedavi olarak aylk intra- ravendz immunglobulin tedavisi uygulandi.
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TARTISMA

Tek merkezli olgu serisi olan bu calismada, basvu-
ru sirasinda 30 hastanin 21'i (%70) 10 yasindan
kliglktl. Ortalama baslangi¢ yasi Hollanda’da yapilan
insidans calismasina (ort. 8,5 yas) benzer, Kanada’da
yapilan insidans c¢alismasina (ort 10,5 yas) gore daha
distk bulundu @7,

Kadin cinsiyetin ergenlikten sonra risk faktoru ola-
rak saptandigl bazi pediatrik MS calismalarinin aksine
EDS’da yas faktori cinsiyet oranini etkilememektedir.
Kanada ©® ve iran’da ® yapilan insidans ¢alismalarinda,
kiz/erkek orani sirasiyla 1,09:1 ve 1,4:1 olarak bulun-
mus ©. Calismamiza dahil edilen hastalarda kiz-erkek
orani 1:1,14 olup, ADEM ve TM olgulari erkeklerde,
ON, NMOSD ve KIS kizlarda daha sik gorildi. Banwell
ve ark./nin ® calismasinda da, ADEM ve TM’in erkek
cinsiyette daha yaygin oldugu bulunmus.

ADEM, o6zellikle kiictik cocuklarda EDS’nin goreceli
olarak sik gorilen (%22-32) bir alt tipidir. Genellikle
oncesinde gecirilmis bir viral enfeksiyon 6ykisi vardir
#9210 By calismada da ADEM %46,6 ile en sik gériilen
EDS tipiydi ve hastalarin %57,1'de enfeksiyon 6ykisi
mevcuttu. ADEM tanisi alan olgularda ataksi, bas agri-
si ve ensefalopati en yaygin basvuru yakinmalariyd.

Diger calismalara benzer sekilde, ADEM tanisi
alan hastalarda ¢ogunlukla monofazik seyir ve erkek
cinsiyet baskinligl saptandi. ADEM tanisi alan hasta-
larimizin %85’inin 10 yasindan kiglk olmasi litera-
tirle uyumlu bulunmustur 39,

Optik norit, cocukluk ¢caginda monofazik néroinf-
lamatuar hastaliklarda ve MS gibi kronik hastaliklar-
da sik gorilen bir durumdur 3, Kanada’da 36 optik
norit tanil ¢ocuk hastanin dahil edildigi bir calisma-
da, hastalarin %36’s1 2,4 yillik takip sonunda MS
tanisi almistir . Benzer sekilde sunulan seride de
optik norit tanisi ile takip edilen bir hasta (No. 23)
izleminin 7. ayinda MS tanisi almistir.

BOS incelemesi, akut baslangich SSS inflamasyonu
icin onemli bir tetkiktir. Calismalar, OKB pozitifliginin
pediatrik MS hastalarinda %90'in (izerinde ve ADEM
hastalarinda da nadiren (%0-10) saptanabildigini bildir-
mistir. Multiple skleroz icin pozitif prediktif degerine
ragmen, OKB erken donemde saptanamayabilir ©2.
Optik norit tanisi ile izlenen ve daha sonra MS tanisi alan
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olgumuzda da tani aninda OKB’I negatif bulunmustur.

Miyelin oligodendrosit glikoprotein (MOG) miye-
lin kihflarinin ve oligodendrositlerin ylizeyinde eks-
prese edilen ve SSS’ne 06zgl bir proteindir. Son
zamanlarda demiyelinizan hastalik tanili hem ¢ocuk
hem de eriskin hastalarda MOG’a kars! olusan anti-
korlar tanimlanmistir @, Her ne kadar baslangicta
serum MOG antikorlarinin MS’in hastalik slirecinde
rol oynadigl disinilse de, iki yeni genis pediatrik
¢alisma, serum MOG antikoru varliginin MS’li cocuk-
larda nadiren saptanabilecegini ve MS disi seyir igin
glicll bir 6ngdéru degeri oldugunu gostermistir 29,
MOG iliskili demiyelinizan SSS hastaligi olan ¢ocuklar,
ADEM, MDEM, tekrarlayan ON veya AQP4 antikor
negatif NMOSD dahil olmak tzere farkli klinik spekt-
rumlar sergileyebilirler ®®. Olgularimizda yedi hasta-
da Anti-MOG antikoru [ADEM(1), MDEM(1),
NMOSD(2), KIS(1), ON(2)] pozitif bulunmustur. MOG
antikoru ile iliskili NMO/NMOSD hastalarinin baslan-
gic yasl daha kicuktir 7. Bu calismada sunulan
NMOSD hastalarinin da baslangic yaslari 3 ve 6 olup,
literatlir ile uyumlu bulunmustur.

Anti-MOG antikor pozitif olgularin gogunlugu mono-
fazik seyirli oldugu bildirilmesine karsin, son zamanlar-
da yapilan calismalar, anti-MOG antikor iliskili demiyeli-
nizan hastaliklarin relapslar ile seyredebilecegini goster-
mistir 1718 Bizim de Ug¢ olgumuzda relaps izlendi. Bu
hastalarimiz MDEM ve NMOSD tanilari ile izledigimiz
hastalar olup, tedavileri devam etmektedir.

Literatlirde anti-AQP4 ve anti-MOG antikorunun bir-
likte pozitif olmasi nadir olarak bildirilmistir. Cin’de yapi-
lan bir calismada, 125 NMOSD tanili hastanin 10’unda
cifte pozitiflik saptanmis. Bu hastalarda yillik relaps ora-
ninin yiksek oldugu ve kalici sakatliga yol actigi bildiril-
mis @), Calismamizda, hastanin da ortalama yilda bir
atag olmakla birlikte, halen sekelsiz izlenmektedir.

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) demiyeli-
nizan hastaliklarin tanisinda duyarli bir yontemdir.
ADEM’de, MRG lezyonlari tipik olarak serebral beyaz
cevherde yaygindir. Ancak talamus, bazal gangliyon ve
omuriligi de nadiren etkileyebilir. NMO tanili olgularda
optik sinirler, omurilik ve diensefalon en sik etkilenen
yerlerdir #4. Buylik MRG lezyonlari ve servikal lezyon-
lar TM’de kétu prognozla iliskilidir @ Tranvers miyelit
tanisiyla izlenen ve uzun segment tutulumu (C1-C7)
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olan bir hastamizda sekel monopleji gelisti.

Cocukluk caginda akut demiyelinizan hastaliklarda
ilk tercih edilen tedavi intravenoz yiiksek doz metilp-
rednizolondur. intravenéz tedaviden sonra semptom-
larin tam olarak dizelmedigi olgularda 1 mg/kg/giin
dozunda baslayip 14-21 giln igerisinde azaltarak oral
prednizon uygulanir. Kortikosteroidlere yanit verme-
yven hastalar intraven6z immiinoglobulinden yarar
gorebilirler. Daha siddetli hastaligi olan cocuklar immi-
nosupresifajanlarlatedavigerekebilir *?. Caismamizda
yer alan tim hastalara ilk olarak ylksek doz intraven6z
kortikosteroid tedavisi, ardindan idame oral steroid
tedavisi verilmistir. Multifazik dissemine ensefalomi-
yelit tanisi alan bir hasta aylik IVIG tedavisi almakta idi
ve verilerin toplandigi zamana kadar gecen yaklasik 10
aylik izleminde niks gorilmedi. NMOSD tanisi alan
hastalar immunsupresif ajanlar (azatioprin, siklospo-
rin, rituximab) ya da aylk IVIG tedavisi aldilar.

Edinsel demiyelinizan sendromlar SSS'nin farkli
inflamatuvar demiyelinizan hastalik spektrumunu
tanimlamak icin kullanilan bir terimdir ve multiple
sklerozun ilk atagi olarak ortaya cikabilir. Cocukluk
¢agl edinsel demiyelinizan hastaliklarinda baslangi¢
kortikosteroid tedavisi ile ytz guldiriici sonuglar
alinsa da hastalarin takibi ve ayirici tani icin basvuru-
da ayrintili serolojik testlerin, BOS incelemelerinin
yapilmasi kesin tani ve prognoz i¢in dnemlidir.
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