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Santral sinir sistemi demiyelinizan
hastaliklari

 Genetik olarak yatkin kisilerde
 Cevresel etkenler tarafindan tetiklenen

e Immin sistemin bozulmasi nedeniyle ortaya ciktig|

dustunudlen durumlar



Akut dissemine ensefalomiyelit

Insidans  0.2-0.4/100 000
En sik goruldigl yas grubu  5-8
E>K

Genellikle enfeksiyonlar veya asilardan (%5) sonra

akut veya subakut olarak (4-13 glin) baslar



Akut dissemine ensefalomiyelit

Klinik bulgular

e Bas agrisi, ates, kusma, meningismus
 Ensefalopati

 Multifokal nérolojik anormallikler

* Nobet (1/3)



Akut dissemine ensefalomiyelit

Tani kriterleri

1. ates, sistemik hastalik veya postiktal semptomlarla
aciklanamayan ilk polifokal SSS demiyelinizan atagi ve
ensefalopati olmasi

2. ilk 3 ayda cekilen MRG’de anormallik saptanmasi
(beyinde bilateral, asimetrik, sinirlari diizensiz, 1-2 cm den
daha blyuk, yamasal tarzda beyaz cevher ve derin gri
cevher lezyonlari, beyin sapi ve spinal kord lezyonlari)

3. baslangictan 3 ay gectikten sonra yeni klinik ve MRG
anormalliginin olmamasi






Akut dissemine ensefalomiyelit

llave laboratuvar bulgular

 ESR ve CRP ylksekligi

e Lokositoz

 BOS ta pleositoz ve protein yuksekligi
 OKB nadiren pozitif

 Anti MOG antikor pozitifligi artmis relaps riski?



Akut dissemine ensefalomiyelit

e 3 ayaraile2 ADEM ataginin olmasina multifazik

ADEM deniyor
e 3. ataktan sonra MS veya NMO ihtimali artiyor

 Akut hemorajik |6koensefalopati; agir seyirli ADEM



Akut dissemine ensefalomiyelit

Tedavi

1. Bakteriyel/viral menenijit icin ampirik antibiotik tedavi
2. Yuksek doz i.v. metilprednizolon + oral prednizolon

3. IVIG

4. Plazmaferez



Akut dissemine ensefalomiyelit

Prognoz

 Cogunlukla 4-6 haftada %60-90 oraninda iyilesme



Multipl sklerozis

Insidans 1.35-2.5/100 000
Cocukluk caginda baslangic %5
<%1, <10 yas baslangic

K>E (2.8)

Aile oykusu riski artiriyor

Etiyolojide EBV enfeksiyonu ve vitamin D eksikligi ?



Multipl sklerozis

Tipleri;

1. Relaps-Remisyonla giden form (%95)
2. Primer progresif (%2.3)

3. Sekonder progresif

4. Progresif-relapsla giden form



Multipl sklerozis

MS uzaysal ve zamansal yayilim gosteren rekirren ataklarla karakterize bir hastalik

Atak; enfeksiyon ve ates olmaksizin, en az 24 saat siiren, mevcut veya gecirilmis
(en az 30 glin ara), hasta tarafindan belirtilen veya objektif olarak gozlenen SSS’nin
akut enflamatuvar demiyelinizan olayi

Uzaysal yayilim; MRG T2 kesitlerde 4 bolgeden (periventrikiler, jukstakortikal,
infratentorial ve spinal kord) en az ikisinde >1 lezyon olmasi veya sonraki ataklarda
yeni lezyon olmasi

Zamansal yayilim; MRG de es zamanli asemptomatik gadolinyum tutan ve

tutmayan lezyon varligi veya takip MRG de yeni gadolinyum tutan lezyon varligi



Multipl sklerozis

* MRG lezyonlariiyi sinirh, periventrikller ve korpus

kallosuma lokalize olup en iyi T2 agirlikli gérintulerde

izlenir
o Tumefaktif lezyonlar gorulebilir

o T1 agirlikh goriintulerde hipointens lezyonlar (kara

delikler) gorulebilir






Multipl sklerozis

Tani (2010 McDonald kriterleri)

1. Enaz 30 gln araile >2 ensefalopatik olmayan atak ile MRG
de SSS de >1alan da lezyon

2. Bir MS atagi ve MRG uzaysal yayilim kriterleri ile uyumlu
lezyonlar olup takip MRG lerde zamansal yayilimla uyumlu
lezyonlar

3. Bir ADEM atagindan en az 3 ay sonra gelisen ensefalopatik
olmayan atak ve yeni MRG de uzaysal yayilimla uyumlu
lezyonlar

4. ADEM ile uyumlu olmayan ilk atak sonrasit MRG de uzaysal ve
zamansal yayilima uygun lezyonlar (212 yas)



Multipl sklerozis

llave laboratuvar bulgular

e BOS ta;
— OKB pozitifligi (%92)
— Artmis g G indeksi (%64-75)
— Pleositoz (%33-73)

e Vizuel ve duyusal uyariimis potansiyellerde uzama



Ayirici tani

Iflamatuar hastaliklar; ADEM, NMOSD, SLE, PACNS, APS,
Sjogren sendromu, Behcet sendromu

SSS maliniteleri; Lenfoma, Glioma
Lokodistrofiler; MKL, X-ALD, Alexander hastaligi

SSS enfeksiyonlari; meningoensefalit, Lyme hastaligi, WNV,
Sifilis, HIV

. Vitamin eksikligi; B12, folat

Granulomatos hastaliklar; N6rosarkoidoz, wegener
Mitokondrial hastaliklar; Leber herediter optik noropati



YAS

Prodromal viral hastalik
Ates, ense sertligi
Semptomlar

Miyelopati

Ataksi

Optik norit

BOS

MRG

Aile hikayesi

<10

+

+

Coklu

Tam

Sik

Bilateral

Pleositoz, Anti MOG +

Coklu, nisbeten buyuk,
sinirlari diizensiz, ayni
yasta, subkortikal ve derin
gri cevher lezyonlari

>10

Tekli
Parsiyel
Nadir
Unilateral
OKB +

Daha dusuik sayida, sinirlari
keskin, farkl yaslarda,
periventrikuler ve korpus
kallosum lezyonlari, kara
delikler

%20



Multipl sklerozis

Tedavi
e Akut atak;
— Yuksek doz metilprednizolon + oral prednizolon
— IVIG
— Plazmaferez
e Profilaktik;
— Interferon beta
— Glatiramer asetat
— Natalizumab, fingolimod, dimetil fumarat



Multipl sklerozis

Prognoz
 Morbidite gelisimi eriskinlere gore daha yavas
* Ancak relaps hizi daha yuksek

e Yorgunluk ve depresyon sik, kognitif etkilenme

olabilir



Klinik izole sendrom

Tani kriterleri

1.

Klinik olarak SSS inflamatuar demiyelinizan mono-
polifokal (Optik norit, transvers miyelit, beyin sapi
ve beyin sendromu ) atagi

Onceden SSS demiyelinizan hastalik dykusinin
olmamasi

Ensefalopati olmamasi
MRG bulgularinin MS ile uyumlu olmamasi



Optik norit

Insidans 0.2/100 000
Idiopatik veya ADEM, MS ve NMO bulgusu olabilir
<10 yasta daha cok bilateral

Klinik olarak gorme keskinliginde azalma, renkli

gdrmede bozulma ve gorme alani defektine yol acar

Cocuklarda prognoz daha iyi, 1/3 tekrarlayabilir






Transvers miyelit

insidansi  2/1 000 0000
<5 yas ve >10 yas olmak tizere bimodal dagilim
Vakalarin 2 de dncesinde febril hastalik, 74 de de asilama oykusu

Sirt agrisi ile baslar, motor ve duyusal defisitlerle birlikte
mesane ve barsak disfonksiyonu gelisir

Spinal MRG de sinir kdkleri, kauda eguinada ve santral gri
cevherde tutulum

NMO ve nadiren de MS’e eslik edebilir
Guillain Barre ile ayirici tani sart
Prognoz eriskinlere gore daha iyi






Noromiyelitis optika (Devic Hastaligi)

Insidansi 0.05-4/100 000
Cocukluk caginda baslangic %3-5

Klinik olarak es zamanli veya ardisik TM ve ON
semptom ve bulgulari, ayrica beyin sapi tutulumu

varsa kusma ve hickirik

%20 monofazik, %80 relapslarla seyreder



Noromiyelitis optika (Devic Hastaligi)

Tani kriterleri
ON ve TM kriterleri yaninda asagidakilerden en az ikisi

1. Longitudinal ekstansif miyelit; MRG de en az 3

segment tutulmasi
2. 1lk MRG’nin MS icin tanisal olmamasi

3. NMO-Ig G pozitifligi



NMO spektrum bozuklugu

e Klinik ve radyolojik olarak MS benzeyen, genellikle
NMO lIg G pozitif, tek veya rektrren ON, TM, beyin

sapl veya beyin sendromlari

* NMO Ig G negatif hastalarda anti MOG antikor pozitif

ise prognoz daha iyi
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