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Olgu Sunumu

AKUT DISSEMINE ENSEFALOMYELIT: OLGU SUNUMU

Zehra Esra ONAL', Muharrem BOSTANCI?, Cagatay NUHOGLU'

OZET

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM),
merkezi sinir sisteminde beyaz cevheri tutan
multifokal demiyelizan bir hastahgidir. Alti
yasinda kiz hasta, agizda istemsiz hareket,
yutma glcligl ve konusma bozuklugu ile
klinigimize getirildi. Hastaya iki hafta énce
as! yapllmis. Hastanin 24. saatinde cekilen
kranial MR goérintilemesinde sag pariyetal
lobda ve sag talamusta hiperintens gériinim
tespit edilince hastada ensefalit ya da kitle
on planda dugunuldu. Fokal lezyonlar olmasi
nedeniyle 6n planda ADEM distnUlmedi.
Semptomlarin devam etmesi (zerine 3.
guninde cekilen kranial MR’da beyaz
cevherde multifokal lezyonlar gorildid. Biz
baslangicta, atipik MR bulgular goértlen
ancak, iki hafta 6énce asl hikayesi olan ve
tekrarlanan MR géruntilemesinde multifokal
lezyonlari tespit edilen ADEM olgusu sunduk.
Biz burada, hikayesi ve Kklinik bulgulan
ADEM dusunduren olgularda, kranial MR
gorintilemesinin tekrarlanmasi gerektigini
vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: ADEM, gecikme, kranial
MR bulgular

ACUTE DiSSEMINATED
ENSEPHALOMYELITIS: CASE REPORT

Summary

Acute disseminated ensephalomyelitis

(ADEM), is an acute inflammatory
demyelinated disease of the central nervous
system, usually following viral infections
or vaccinations. Seven years old girl was
admitted to our clinic with dysfunction in
talking and swallowing, and focal seizure.
She had history of immunization two weeks
ago. Cranial magnetic resonance imaging
(MRI) revealed acute inflammatory changes
but didn’t support ADEM because of focal
involvement of brain white matter. However,
because of persisting symptoms we repeated
cranial MRI in the third day. This cranial
MRI revealed multifocal lesions in the white
matter. We reported this patient with ADEM
after vaccination who showed atypical
neuroradiologic finding in the first cranial MRI
but persistence of the sypmptoms forced us
to serial MRI examination so that there can
be a delay in involvement of neuroradiologic
findings at the previous stage of the ADEM.
It’s important that consecutive neurologic
evaluation is necessary if the clinical picture
is suggestive for ADEM.

Key words: ADEM, delay, cranial MRI
findings
GiRiS
Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM),

enfeksiyon ya da asilamayi takiben gelisen,
santral sinir sisteminin beyaz ve gri maddenin
de multifokal alanlarini etkileyen akut ya
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da subakut inflamatuar ve demyelinize bir
hastaliktir. En sik olarak 5-8 yas arasi gérulur
ve erkeklerde biraz daha sik karsilasilir. (E/K:
1.5/1)!

OLGU

7 yasinda kiz hasta acil poliklinigimize
bulanti, kusma, cenede kasilma, salya
akmasi, konusma bozuklugu ve yutma
glcligu sikayeti ile getirildi. Hastanin ilag
alimi, insektiside maruziyet ya da travma
hikayesi yoktu. Bir hafta 6nce kizamik,
kizamikgik ve kabakulak asisi yapilmisti.
Yapilan fizik muayenesinde bilinci acik,
oryante ve koopere idi. Isik refleksi bilateral
pozitifti. Go6zdibi muayenesi normaldi.
Meningeal iritasyon bulgulari olmayan
hastanin derin tendon refleksleri normaktif
olup motor ve duyu kaybi yoktu. Hastanin
diger sistemik muayenelerinde 6zellik yoktu.
Hastanin soy gecmisinde amcada epilepsi

disinda 0zellik yoktu. Cenede istemsiz
kasilmalari olan hastaya 0.1mg/kg’den
midazolam wuygulandi. Konvulziyonu ilk

etapta kontrol altina alinan hastanin gekilen
kranial tomografi goérintilemesinde 6zellik

yoktu. Hastanin fokal konvulziyonlarinin
tekrarlamasi Uzerine fenitoin yUlklemesi
yapildi, sonrasinda konvulziyonu devam

eden hastaya midazolam inflzyonu baslandi
ve konvulziyonlar kontrol altina alindi.
Hastanin hemograminda lokositoz disinda
bir 6zellik yoktu. Periferik yayma normaldi.
Biyokimya ve kan gazi degerleri normal olan
hastanin CRP’si negatifti ve sedimentasyon
normal sinirlarda idi. Kan immunglobulin
degerleri normaldi. Yapilan lomber
ponksiyonda BOS mikroskopisinde hicre
goérulmedi BOS biyokimyasi normaldi ve
BOS’da treme olmadi. BOS’da kizamik IgG
negatifti. Yapilan EEG’de 6zellik yoktu. Akut
ensefalit 6n tanisiyla degerlendirilen hastaya
asiklovir ve seftriakson baslandi. Hastanin
cekilen kranial MR géruantilemelerinde
(semptomlarin 24. Saaatinde) korona radiata
dlzeyinde, subparietal lobda, kortikal
yerlesimli ve sag talamusta FLAIR ve T2
serilerde hiperintens gérinim elde edilmigsti
(sekil 1). Semptomlarin 72 saatinde cekilen
kranial MR gdéruntilemesinde ilk lezyonlarin
boyutlarinda artis gdérilmekle birlikte ayrica
sagda sentrum semiovale dlizeyinde, solda
koronaradiatadan semiovaleye uzanan sinyal
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intensitesinde yeni lezyonlar izlenmekte idi
(sekil 2). Bulgular ilk planda enflamatuar
sUrec ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hastanin yapilan BOS incelemesinde hiicre
gorilmemesi, hastanin BOS’'ta oligoklonal
bandseviyesinindisik gelmesive cekilen MR
goruntilerinde enflamatuar bulgularin ADEM
ile uyumlu gelmesinden dolayl hasta ADEM
olarak degerlendirildi ve hastaya 30mg/
kg/gin steroid tedavisi baslandi. 5 glnlik
pulse steroid tedavisi sonrasinda 2mg/kg/
gun olacak sekilde steroid tedavisine 1 ay
devam edilmesi planlandi. Hastanin sonraki
takiplerinde konvulziyonlarinin gerilemesi
Uzerine hastanin midazolaminflizyon tedavisi
azaltilarak kesildi ve hastada konvulziyon
gorilmedi. Hastanin ayaktan takiplerinde
sikayetleri geriledi ve 8 hafta sonra cekilen

kranial MR goéruntilemesi normal olarak
geldi.

TARTISMA

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM),

merkezi  sinir  sisteminin  enflamatuar
demiyelizan bir hastaligidir. Gocuklugu ¢agi
ADEM olgularinin dértte U¢linde éncesinde
viral enfeksiyon veya asilama &OykUsU
bulunmaktadir. Tani klinik ve radyolojik
bulgulara dayanilarak konulmaktadir.
Manyetik rezonans (MR) uygun  Dbir
gorintlileme ydntemi olup oOzellikle ak
madde tutulumu 6n planda olmakla beraber
gri madde de eslik edebilir?.

ADEM’in santral sinirsisteminde myelini
hedef alan otoimmun bir hastalik oldugu
dustnulmektedir. Patogenezinde myeline
basic proteine kargl bir infeksiyon ya
da asilamanin tetigi cektigi T-hicreli bir
otoimmun progesin baglamasi gosteriliyor(3).

Pediatrik monofazik ADEM, santral sinir
sistemindeki multifokal demiyelinizasyon
alanlanylailigkiliensefalopatiye bagliolurken,
MR’da yeni eklenmis fokal ya da multifokal
lezyonlarla beyaz cevherin olaya katildigi bir
durum goérilirse multifazik ensefalomyelitten
(MDEM)’den bahsedilir. Genellikle burada
gorulen norolojik disfonksiyonun devami
ve yeni MR bulgulari mevcuttur ve steroid
tedavinin tamamlanmasindan bir ay
gecmistir.

Pediatrik RDEM (rekurren ensefalomyelit)
ise ADEM’de bastaki belirti ve bulgularin



Akut Dissemine Ensefalomyelit: Olgu Sunumu

(ensefalopati ile iligkil) en az 3 aylk
remisyondan sonra tekrarlamasi, MR’da ise
yenilezyon olmamasiyada orijinal lezyonlarin
blyumesiile karakterizedir. ADEM monofazik
bir hastalik olarak bilinmesine ragmen,
multifazik ve reklrren progresyon olasiliginin
akilda tutulmasi gerekir. Dale ve ark. Great
Ormand Street Hospital Londra’da 28 ADEM,
7 MDEM ve 13 Multiple skleroz (MS) hastasi
ile yaptiklari calismada ADEM/MDEM yasini
ortalama 5,78 olarak bulmuslar. Hastalarin
cogu fokal ndérolojik defisit ile karakterize
akut agresif ensefalopati ile presente
oldu. Semptomatik kiyaslamada MS’li
cocuklara gére ADEM/MDEM’li hastalarin
daha cok bas agrisi, ates, meningismus ve
nobetler gibi intrakranial patoloji ile infektif
meningoensefalit tedavisi aldiklar g6zlendi.
Buna karsin MS’li cocuklarda daha c¢ok
izole tek tarafli optik ndérit, transverse
myelit ya da beyin kokli sendromu gibi
monosemptomatik bir prezentasyon géruldu.
ADEM/MDEM grubunda bilateral optik ndrit
gozlenirken MS’li hastalarda tek tarafli optik
norit 6n plandaydi. Oligoklonal bandlarin
sentezi her iki grupta da goérulmekle birlikte
MS’li hastalarda daha siklikla go6zlendi.
Bu calismada intratekal IgG sentezinin
yetiskinlerde MS gelisimi ile iligkili oldugu
ancak cocuklarda bu iligskinin gérilmedigi
gosterildi. ADEM’li olgularda kanda I6kositoz
BOS’ta pleositoz (lenfosit ve protein artisi)
gozlenirken MS’de bu oran dusuktur.
Yapilan kranial MR’da ADEM’li hastalarda
lezyonlarin subkortikal beyaz maddede daha
sik ancak MS’li hastalarda hem subkortikal
beyaz madde hem de perivenrikiler
kenarda gozlendigi ifade edildi. Demyelizan

Sekil 1: 24. saatte gekilen kranial MR goruntisi

lezyonlar asimetrikti*. Honkoniemi ve ark.
hastaligin baslangicindan birka¢g hafta
sonra bile beyaz maddede lezyonlarin
olmadigi 3 ADEM olgusu sundular. Kimura
ve ark. postenfeksiy6z ensefalitli cocuklarda
baslangic MR’iInda ADEM iligkili lezyonlarin
gorllmedigini rapor ettiler. ADEM tipik
olarak beyaz maddeyi etkilemekle beraber
gri maddede demyelin icerdigi icin o da
tutulur. Birlikte dUsUndldiginde, klinik
semptomlarin yoklugunda beyaz madde
lezyonlarinin  gecikme tutulumu ADEM
iliskili demiyelinizasyonu ekarte ettirmez.
Noroljik semptomlarla néroradyolojik
bulgularin gecikmesi arasindaki patolojik
mekanizma bilinmemektedir. Sunu bilmek
onemlidir ki hastaligin degdisik safhalarinda
hem beyaz hem de gri madde tutulabilir
ve eger klinikk ADEM’i dustundiruyorsa
tekrarlayan noéroradyolojik goérintilemelere
ihtiyag  duyulabilir’.  Bizim  olgumuzda
hastaligin baslangicinda klinik bulgular
ve ilk kranial MR incelemesi &ncelikli
olarak ADEM dusiundirmemekle beraber
klinik tablonun devam etmesi (zerine
tekrarlanan kranial MR goértnrilemesinde
ortaya c¢ikan yeni lezyonlarla hasta ADEM
olarak degerlendirilmistir. Konvelesan
néroradyolojik gérintlileme ADEM ile MS’i
ayirmada faydalidir. ADEM’li ¢ocuklarin
blyutk cogunlugu tekrar gérintilemede tam
ya da parsiyel olarak lezyonlarin kayboldugu
gozlenirken, bazi hastalarda rezidlel
demiyelinizasyon gozlendi. Ancak, monofazik
grupta higbir vakada yeni lezyon olugsmadi.
MS’li cocuklarin siklikla relaps sirasinda ya
da konvelesan dénemde yeni semptomatik
ya da asemptomatik lezyonlarin gézlendigi

Sekil 2: 72 saatte cekilen Kramal MR goriintilemesi
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goruldd. Bizim olgumuzda da sikayetlerinin
baslangicindan 2.5 ay sonra cekilen kranial
MR gérintilemesinde mevcut lezyonlarin
tamamen geriledigi ve vyeni tutulumun
olmadigi goraldi.

Tanimlamada ADEM tekrarlamazken MDEM’li
cocuklarintanimi zordur. ADEM’le karakterize
demyelinize bir prezentasyon aylar icinde
tekrarliyorsa MDEM dusUnUlmelidir. Ancak
bu relaps 6 ay sonra olugsuyorsa MS olasiligi
dustnulmelidir. ADEM’li hstalarda en az
alti ay immun sistemi uyaracak (asilama
gibi) islemlerden kaginiimalidir?. Bu
yayinda ADEM’de yasam orani %100 olara
bildirilmistir. MS’li hastalarin Gcte ikisi relapla
seyretmis olup progresif hastallk daha az
gorilmastur. MS’li cocuklarin blylk oraninda
(85-60%) ilk yilda relaps gorulmustir?.
Sonuc¢ olarak bir demyelinize epizottan
sonra iyilesme i¢cin en Onemli sorun,
hastaligin tekrarlama riskidir. ADEM’in
MS’den ayriminda Kklinik belirtiler yukarida
bahsedilmis olmasina ragmen kranial
MR’da MS’de asimetrik periventrikller
lezyonlarin  goértlmesi ancak ADEM’de
bilateral simetrik subkortikal beyaz ve
gri madde hipodansitelerin (demyelinize
alanlar) goérilmesi karakteristiktir. Intratekal
Ilg antikorlart MS’li hastalarda %70-90
oraninda goézlenirken, ADEM’li olgularda
%10’un altinda goruldr. Oligoklonal band
MS’li hastalarda %90-95’inde persiste iken,
ADEM’li olgularda gecicidir’®.

ADEM genellikle kendi kendini sinirlar
ve hastalarin %70’ iyilesir. Hastalarin
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%10-20’sinde kalici norolojik defisit en
cok da o6grenme gulclUkleri ve davranis
bozukluklar gorildr. %30 kadar varan
mortalite bildirilmistir8.

Biz burada, basta kranial MR gdértntilemede
fokal bulgu saptanmasina ragmen, devam
eden semptomatoloji varliginda tekrarlanan
kranial MR’da  karakteristik  multifokal
demyelinize alanlar saptanan ADEM olgusunu
sunarak, nororadyolojik  goérintilemenin
her olguda klinik semptomlar ile es zamanli
gitmeyecegine isaret ettik.
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