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Olgu
» 2 yasinda erkek hasta

» Slkayet: Kol ve bacaklarini hareket ettirememe,
halsizlik, huzursuzluk



Oyku

« 12 gun oncesinde ates sikayeti olan hasta
baska bir saglik merkezine basvurmus, yapilan
muayenesi normal olarak belirtiimis, ates
dusurucu tedavi onerilmis.

» Ertesi gun atesinin devam etmesi nedeniyle
cocuk doktoruna basvurmus, 10 gun sureyle
kullanmak uzere 2x500 ampisilin-sulbaktam
tedavisi baslanmis.



Oyki

Antibiyotik aldigl son gunlerde halsizlik ve beslenmede
azalma olmasi uzerine bagka bir saglik merkezinde
yatisi olmus.

Taburculuk sonrasi kol ve bacaklarini hareket
ettirememe yakinmasi gelismis.

Bu donemde adim atmakta sorun yasamis, sonraki
gun adim atabilmis, fakat el ve bacaklari titriyormus.

Atesi bu donemde tekrar yukselen hastanin
yakinmalarina huzursuzluk da eklenmis.



Ozgecmis

« 39. GH'da C/S ile 3980 gr dogmus. Dogum

oncesi, dogum ve dogum sonrasi oykusunde
ozellik yok.

 Bilinen hastaligl yok, asilari tam.

« Bilinen allerjisi yok.



Soygecmis
« Anne 37 yasinda, memur, sag/saglikli
» Baba 37 yasinda, subay, sag/saglikli
« 1. cocuk 9 yasinda erkek, sag/saglikli
o 2. cocuk hastamiz.

« Anne ve baba arasinda akrabalik yok.



Fizik Muayene

Orofarenks hipertrofik, hiperemi yok

Deri ve sacli deri dogal.

Solunum sesleri dinlemekle dogal, ral, ronkus yok.
Batin rahat, defans, rebound, hassasiyet yok. HSM yok.
S1, S2 dogal, ek ses, ufurum yok.

Norolojik muayenesinde IR +/+, meningeal irritasyon bulgusu
yok, goz hareketleri dogal. Ust ekstremitelerde tonus artis
mevcut, alt ekstremitede tonus normal. Alt ekstremite kas gucu
degerlendirilebildigi kadariyla 3/5, ust ekstremite net
degerlendirilemedi. Ust ve alt ekstremitelerde derin tendon
refleksleri normoaktif alintyor. Babinski fleksor/fleksor.



AKS: 89 mg/dl
BUN: 6 mg/dI
Kreatinin: 0,24 mg/dl
Na: 136,8 mEq/I
K: 4,64 mEq/l
Cl: 100 mEq/I
Ca: 10,2 mg/dl
Mg: 2,34 mEq/|
P: 5,5 mEq/l
AST: 40 U/l
ALT: 13 U/l
ALP:156

GGT: 18

Laboratuvar

BK: 11952/ul

KK: 4,9/ul

Notrofil: 4454/ul

Hb: 14,86
Trombosit: 471000/ul
CRP: 0,26

Sedim: 11

Albumin: 4,4
Globulin: 2,5

BOS incelemesi: Glikoz: 55
mg/dl (es zamanli kan glikozu:
84 mg/dl)

Protein: 28,2

Mikroskobide 2 lokosit goruldu



Radyolojik degerlendirme

Kraniyal MR

Bilateral kortikal, subkortikal alanlarda, bazal
ganglionlarda ve talamusta T2 sinyal artis!
izlenmis olup belirgin difuzyon kisithlig
saptanmadi.






On tani?



Olgu

Klinik bulgulari ve kraniyal MRG’si ADEM ile uyumlu
bulunan hastanin asiklovir tedavisi kesildi.

30 mg/kg/gunden metil puls tedavisi baslandi.

3 doz puls tedavisi alan hastada 2 mg/kg dozunda
aglizdan steroid tedavisine gecildi.

Izleminde diger demyelinizan hastaliklara yonelik
kraniyal ve spinal MR incelemesi yapilmasi planlandi.



Akut Dissemine Ensefalomyelit (ADEM)

« Postenfeksiyoz ensefalomyelit olarak da bilinen
ADEM, santral sinir sisteminin ¢cok odakl
norolojik yakinmalar ve ensefalopati ile
iliskilendirilen demyelinizan hastaligidir.



Epidemiyoloji

Yaklasik gorulme sikligi yilda 0,2-0,4/100.000 cocuk
seklindedir.

Genellikle oncesinde gecirilmis virus ya da bakteri
nedenli enfeksiyon oykusu bulunmaktadir.

Calismalarda hastalarin %72 -77'sinde bu ozellik
gorulmektedir.

Genellikle gecirilmis hastalik oykustnden sonraki 1 ay
icinde klinik tablo gelisir.



Patojen mikroorganizmalar

Koronavirus

Koksaki viriis B. burgdorferi

CMV « Chlamydia |
« M. pneumoniae
EBV | |
« Rickettsia
oY Beta h litik streptokokl
Hepatit A . Le? emolitik streptokoklar
HIV . Leptospira
Influenza
Kizamik
Rubella
Varisella

Bati Nil virusu



Patogenez

Patogenezi tam anlasiimis olmamakla birlikte, genetik olarak
yatkin bireylerde bir cevresel uyari ile santral sinir sisteminde
olusan otoimmun bir bozukluk olarak kabul edilmektedir.

Myelin basic protein, proteolipid protein, myelin oligodendrosit
proteini gibi myelin otoantijenlerinin patojenler ile antijenik
benzerligi soz konusudur.

Ornegin EBV'nin nikleer antijenindeki pentapeptid dizi (EBNA)
miyelin kilifin ana yapitaslarindan miyelin basic protein ile dizi
homolojisi gosterir. Miyelin otoantijenleriyle olusan capraz
reaksiyon ADEM tablosunu olusturur.

Multipl skleroz patogenezinde de EBV'nin bu ozelligi
tartisiimaktadir.



Klinik Ozellikler

« Olgularin %50-75'inde norolojik semptomlarin
gelismesinden 4 hafta oncesine kadar gecirilen atesli
bir enfeksiyon oykusu bulunmaktadir.

« Enfeksiyon sonrasi tipik olarak 4 -13 gun sonrasinda
norolojik semptomlar gelisir.



Klinik Ozellikler

Ik basvuruda ates, bas agrisi, kusma ve meningeal irritasyon
bulgulari genellikle gorulur, yatis donemindebu bulgular
devamlilik gosterebilir.

Cok odakli norolojik defisitler ile birlikte olan, hizli gelisen
ensefalopati onemli bir 6zelligidir.

4-7 gune kadar bulgularda kottulesme gorulebilir.

Huzursuzluk ve konfuzyon siktir, biling durumu letarjiden
komaya kadar uzantr.

Hastalarin 1/3'unde nobetler gorulebilmektedir.



Klinik Ozellikler

» Ensefalopatiye ek olarak ADEM'in en sik
norolojik bulgulari;

- Piramidal bulgular,

- Akut hemiparezi,

— Serebellar ataksi,

- Kraniyal noropati, optik norit

- Spinal kord disfonksiyonu seklindedir.



Klinik Ozellikler

« Afazi, hareket bozukluklari ve duysal defisit sik
gorulmemektedir.

« Agir donemi tipik olarak 2-4 hafta devam eder. Yatis
doneminde olgularin gogunda yeni norolojik bulgular

gelisir.

« Genellikle hastalar akut hastaliktan tamamen iyileserek
cikar, bazi hastalarda norolojik sekel olabilmektedir.



Akut Hemorajik Lokoensefalit (AHL)

- Akut hemorajik lIokoensefalit (AHL),

- Akut hemorajik ensefalomyelit (AHEM),

- Akut nekrotizan hemorajik lIokoensefalit (ANHLE)
(Weston-Hurst)

« Bu turler ise ADEM'in hiperakut formlar
olarak ortaya cikar. Tipik ADEM'e gore
daha hizl ilerleyen ve daha agir
formlaridir.



Tani

Tani klinik ve radyolojik bulgulara dayanir. Ozgiil veya
dogrulayici test yoktur.

Beyin tomografisi genellikle normal oldugundan tercih edilmez.

MR'da lezyonlar bilateral ve buyuktur, bazen asimetrik veya
duzensiz sinirli olabilir. Derin ve subkortikal ak maddede
cogunlukla ¢oklu lezyonlar mevcuttur. Periventriktuler ak madde
genellikle korunmustur. Akut donemde dahi lezyonlar kontrast
tutabillir.

T1 hipointens lezyonlar (siyah lekeler) ADEM'de olagan degildir,
varligl multipl skleroza isaret eder.



Tani

Ozellikle cocuklarda gri madde tutulumu bazen gelisebilir,
talamus ve bazal ganglionlar en sik etkilenir.

Beyin sapi ve spinal kord anormallikleri ADEM'de sik izlenir.

BOS'ta inflamasyon bulgulari siktir, hastalarin cogunda
pleositoz ve protein artisi gorulur, fakat normal de olabilir.

Kanda lenfositoz ve I0kositoz sik gorulur. Sedimentasyon hizi
ve CRP artmis gorulebilir.

EEG tanisal degildir, ensefalopati belirten arkaplan yavas dalga
aktivitesi gorulebilir.



Tani Kriterleri

SSS demyelinizan hastaligi dusunduren polifokal klinik atak

Ates, sistemik hastalik, postiktal semptomlarla agiklanamayan
ensefalopati

Hastaligin baslangicindan 3 ay sonrasinda ek klinik veya MR
bulgusu olmamasi

Baslangicin 3 ay i¢ginde, yani akut donemde ise MR bulgulari

olmasi

« Lezyonlar difflz, sinirt dizensiz, buyuk (1 ila 2 cm'den
buyuk)



« Monofazik ADEM: Klinik ozellikleri tipik olarak
monofazik seyir izler, hastaligin ilk 3 ayinda agirliginda
dalgalanmalar olabilir.

. Multifazik ADEM: ADEM ile uyumlu 3 ay aralikli
olarak iki atak gelismesi olarak tanimlanir.
Kortikosteroid kullanimindan bagimsizdir. Ensefalopatsi
mutlaka yer almahdir. ki ataktan fazlasi olmasi
durumu ADEM ile uyumlu degildir.



Ayiricl Tani

Multipl skleroz
Optik norit
Transvers myelit

Noromyelitis optika



Tedavi

. Enfeksiyoz etiyoloji dislanana dek genis yelpazeli
antibiyotik ve asiklovir tedavisi verilmelidir.

« Antibiyotik+asiklovir ile birlikte ADEM'in tedavisinde
kullanilan kortikosteroidler tedaviye eklenebilir.



Tedavi

. On planda immunsupresif tedavi yer almaktadir, ilk
tercih edilen secenek 30 mg/kg/gun dozunda 3- 5 gun
metilprednizolon verilmesidir.

« Sonrasinda oral steroid ile 4-6 haftada idame ve
azaltarak ilacin kesilmesi onerilir.

« Yaklasik hastalarin %60-90'inda tedavi ile tam
lyllesme saglanir.



Tedavi

IVIG, steroide direncli olgularda ya da ilk tedavi olarak
immunsupresif tedavide kullanilabilir.

Uygulanisi 2 gr/kg 3 doza bolerek IV verme
seklindedir.

Kortikosteroid ve IVIG tedavisinin basarisiz oldugu
olgularda plazmaferez kullanimi tartismalidir.

Yaygin transvers myeliti olan ve kortikosteroidlere
yanit vermeyen hastalarda onerilmektedir.



Tedavi

« Hemorajik turlerde de metil pulse tedavisi, IVIG ve
plazmaferez onerilmektedir. Birden fazla ajanla tedavi
le birkac calismada iyilesmenin daha belirgin oldugu

belirtilmektedir.



Prognoz

. Cogu hastada 4 ila 6 hafta icinde tam iyilesme gorulur.

. Izlemde %60-90 ndrolojik defisit ok azdir ya da
yoktur.

« Gunumuzde ADEM'e bagli olum oldukga az
gorulmektedir.



Tesekkdlr ederim...



