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18 YAS, KIZ HASTA

/ gundur odaklanamama, telefondaki yazilari
okuyamama, sorulan sorulara cevap vermede
guclUk sikayetleri olan hasta 27.07.2016 tarihinde dis
merkeze basvurmus.

Dis merkezde cekilen kranial MR'da sUpheli odaklar
gOzlenmesi Uzerine hastanemiz Cocuk Noroloji
BOIUMU 'ne sevk edildi.



OZGECMIS

Prenatal: Annenin gebeligi. Gebelik sirasinda sigara,
alkol, ilac, madde kullanimi, kanama, akinfti,
radyasyonla karsilasma, idrar yolu enfeksiyonu,
dokuntulU ya da atesli hastalik gecirme dykUsu yok.
Hamilelikte duzenli usg ve doktor kontrolU mevcut
deaqil.

Natal: lzmit Sigorta Devlet Hastanesi'nde NSVY ile
zamaninda 3200 gr olarak dogmus.

Postnatal: Dogar dogmaz anne sutu almis.
Morarma, kordon dolanmasi olmamis. Hemen soluk
almis. Soluk almasi ya da aglamasi icin &zel bir islem
uygulanmamis. Gobek bagl zamaninda dusmus.



BUyUme-Gelisme: Basini zamaninda tutmus, 5
aylikken desteksiz oturabiliyormus, 12 aylikken
yorumus. 12 aylikken tek kelimeler konusabiliyormus.
2,5 yasinda tuvalet egitimini tamamlamis.

Beslenmesi: ilk 6 ay sadece anne sUtU ile beslenmis.
6.ayda ek gidaya gecilmis. Toplamda 24 ay anne
sUTU almis. Ek mama kullaniimamis.

Alerji: Bilinen bir alerji dykUsu mevcut degil.
Asilar: TUm saglik ocagi asilar fam.
Hastaliklar: Bilinen baska hastalik yok.
Asalak OykUsU: Yok.



SOYGECMIS

Anne: 46 yasinda, lise mezunu, sag (Glokom, Tip 2
DM , Astim, Gastrit)

Baba: 49 yasinda, lise mezunu),sag (Gastrit)
Anne baba arasinda akrabalik: Yok

Cocuklar:
1.cocuk: Hastamiz



FIZIK MUAYENE




Genel durum: Genel gérunum, cevreyle ilgi iyi.

Deri: Deri rengi normal. Solukluk, sarilik, morarim, petesi, purpura,
renk degisikligi alani, ben, hemanjiyom, avug i¢i eritemi yok.
Derialtl yag dokusu yeterli. Turgor normal.1tane BCG izi var.

Lenf dugumleri: Ele gelen lenf dUgUmU yok
Bas boyun: Ozellik yok
Gozler: Cekiklik, epikantus, hipo-telorizm / hiper-telorizm yok. Isik

refleksi iki yanl var. Pupiller izokorik. Konjonktiva ve skleralar
dogal. Gozlerin her yone hareketi dogal.

Kulak, burun, bogaz dizgesi: Dogal.

Dolasim dizgesi: Kalp tepe atimi 5. kaburgalararasi aralkta. Kalp
ritmi dogal. Kalp sesleri S1, S2 dogal. S3 yok. Ufurum yok. Tril ele
gelmiyor. Femoral atardamar nabizlar iki yanl alinyor.

Solunum dizgesi: Gogus bicimi dogal. Rozari yok. Her iki gdgus
yarisi solunuma esit katiliyor. Morarim, solunum sikintisi, takipne
yok. Cekilme yok. Hisilti yok. Dinlemekle ral, ronkus, ekspiryum
uzunlugu yok.

Karin: CokUklUk / kabariklik / kitle yok. Damarlanma normal.
Bagirsak sesleri dogal. Ufurum yok. Duyarlik, defans, rebound
yok. Karaciger sag ve sol lobu ele gelmiyor. Dalak ele gelmiyor.
Traube alani acik. Asit matitesi ainmadi. Fitik saptanmadi.



Norolojik Muayene:

Bilinci acik, koopere

GOoOz hareketleri her yone tam, nistagmus yok.
Derin tendon refleksleri normoaktif, klonus yok.
Kas glcU muayenesi tUm ekstremitelerde 5/5

Serebellar testleri normal.
Ense sertligi, Kernig, Brudzinski yok.



CHF 0.01 < 1.5 [rgddl)
SEDIMANTASYOM 5 [rrnih)
WELC 13.049 A 36-10.2[(10"3/u
NEU 12.176 A 1.7-76[1073/l
NEUZ 93.31 A 435 -735[%)
LYM 0.611 ¥ 1.0-32010"3/ul
LYM= 4 b3 ¥ 152 - 433 [%)
MOMNO 0.255 ¥03-11010"3/
MONDX 1.95 ¥ 55-13.7 (%)
EOS 0.000 0.0-05[107"3/ul)
EOS= 0.00 ¥ 0.8-81 (%)
BaAsSO 0.007 0.0-0.1 [10"3/ul)
BASD= 0.05 Y02-15(%)
MREC 0.003 0.00-0.03 [ 1073/l
MR A 0.06 0.0 - 0.6 [A100WEC)
REC 4.892 4.06 - 5.63 [1076/uL)
HGE 14.54 125-16.3 [g/dL]
HCT 44 B4 367 - 471 [%]
P LY 491.24 F3.0- 362 [fL]
MCH a0.34 23.8-33.4 [pg)
MCHLC 43,25 32.5-36.3 [g/dL]
FLT 2853 162 - 348 [1073/uL)
Y 778 7.4 -11.4 L]
RO 12.55 1271 -16.2 [%]
RO 50 29.81 ab.5 - 4539



RUTIN BIYOKIMYA




ON TANILAR




KRANIAL MR
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Kesit: 5 mm C:269,0, W:468,0
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Kesit: 4 mm
Dist: 4 mm
TR: 1607
TE: 40

AC: 1

Coil: SENSE-Head-8

Pos: HFS

FoV: 243,999996185302 mm
Series: 1252

Image no: 14

Toplam 25 géruntiden 12.
01.08.2016, 14:45:06

C: 127,5, W: 255,0
A




Dis merkezde cekilen kranial MR'da
intfrakranial kitlee
Iskemik patolojilere
seklinde yorumlanilarak tarafimiza ydnlendirildi.

Hastanemizde cekilen kranial MR bulgulari
dogrultusunda;

demyelinizan hastalik
on tanisiyla servise yatisi gerceklesti.
PLAN:
Orbita ve tum spinal MR
Oligoklonal Bant Ig G
Goz ve gdzdibi muayenesi
Y.EP



SPINAL MR

Orbita ve tUm spinal Dist 4.4 mm F1 Al ut148.We721 7 13
Q . . TR: 3500 4 J % r.
iIncelemede belirgin TE: 120 < |

plak saptanmadi.

Coil: SENSE-Spine-15
Pos: HFS

FoV: 352 mm

Series: 301

Image no: 10

Toplam 18 goérintiiden 9.
04.08.2016, 05:04:40




Kesit: 4 mm
Dist: 4,4 mm
TR: 3500
TE: 120
AC: 3

Coil: SENSE-Spine-15
Pos: HFS

FoV: 352 mm

Series: 302

Image no: 9

Toplam 18 gérantaden 10.

04.08.2016, 05:08:24

C:389,8, W:677,6
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Yapillan gdoz muayenesinde gozde herhangi bir
patoloji saptanmadi.

Hastaya LP yapildi. BOS biyokimyasi normal
sinirlardaydi. Direkt bakida hucre gorulmedi.

Oligoklonal Bant Ig G testi [.U.T.F'ye gdnderildi,
sonucu bekleniyor.



Multiple Skleroz tanisi konarak 30 mg/kg/gun i.v
meftil prednizolon tedavisi baslandi. 5.gunde
sikayetleri halen devam ettigiicin 7 gune
tamamlandi.

2.000 U/gun D vitamini tedavisi uygulandi.

Tumefaktif MS tanisiyla prednizolon recete edilerek,
VEP sonucuyla cocuk norolojisi poliklinigine kontrole
cagrilirak taburcu edildi.



MULTIPLE SKLEROZ

Multipl Skleroz (MS)

ataklar halinde gelen,

ilerleyici olabilen,

genetik bir yatkinigin varliginda,

ofoimmun nedenle ortaya cikan
temel olarak

myelin yikimi,

sekonder aksonal dejenerasyon

ile giden demyelinizan bir hastaliktir.



EPIDEMIYOLOJI

MS: 1/2500
Pediatrik MS: 1.35-2.5/100.000 cocuk
Pediatrik MS: TUm MS olgularnin % 5'i

Bu olgularin sadece %'ini 10 yas altinda tfani alan
hastalar olusturmakta.

Kiz/erkek: 2,8



MS RISK HARITASI




KLINIK

Baslangic bulgulari;
Parestezi %40
Monoparezi/parezi %39
Optik Norit %26

Polisemptomatik (%55)

monosemptomatik (%45)

Optik Norit mono-semptomatik olarak
en sik ortaya cikan bulgu



1.DUYUSAL SEMPTOMLAR

His azalmasi ya da kaybi gibi negatif duyusal algilar
degil, algilann farklilasmasina ait pozitif duyusal
yakinmalar olusur.

Bedenin herhangi bir bdlgesinde ignelenme,
karincalanma, yanma, batisma, kabalasma,
kalinlasma, kuntlesme, soguma, sungerlesme,
mantarlasma, uyusturucu igne yapilmis gibi bir his
algilanabilir.

Lhermitte bulgusu kesin MS tanisi konan hastalarin
%38'sinde pozitif bulunmustur. Ancak 6zguldedildir.



2.MOTOR BULGULAR

MS hastalarinda en sik rastlanan semptomlardan
birisi ekstremitelerde kuvvet kaybi-paralizi ya da pleji
durumudur.

Hastalarda birinci motor noron tipi, alt ekstremitelere
ait giderek artan kuvvetsizlik ve sertlesme, ilerleyici
durus bozuklugu, paraparezi sik izlenen sikayetlerdir.

Norolojik incelemede ilerleyen donemlerde
spastisite, artmis derin tendon refleksleri ve ekstansor
plantar yanitlar saptanir.



3.0PTIK NORIT VE OKULER BULGULAR

Ik atakta optik norit seklinde baslangic tUm MS
grubunda %20 olarak bildiriimektedir.

Fundus muayenesinde, bazen kanama ve
eksudalarnn da eslik edebildigi bir optik sinir sismesi
(papillit) saptanabilirse de,

cogunlukla hemen hicbir patolojik bulgunun
gorulemedigi retrobulber norit s6z konusudur.



Diplopi (%8-22)

internUkleer Oftalmopleji (INO) : MS'de komplet,
iInkomplet, unilateral veya bilateral olabilir.
Horizontal veya vertikal bakis paralizisi INO'ya eslik
edebilir. INO, MS icin karakteristik olmasina karsin
patognomonik degildir.

Nistagmus (%56): Nistagmus, en sik simetrik
horizontal ( jerk nistagmus) tipte gorullr.



4.SPINAL KORD SEMPTOMLARI

- Alt ekstremitede artmis tonusla birlikte spastik
paraparezi, artmis tendon refleksleri ve plantar
eksantor yanit, mesaneye ait islev bozukluklar sik
rastlanilan bulgulardir.



5.SEREBELLAR VE BEYIN SAPI
BULGULARI

« Ayni sekilde beyin sapi bulgularina da baslangicta
cok sik rastlanmaz,

ancak gelismis olmasi prognoz acisindan olumsuz
savilr.

» Nistagmus cok sik rastlanilan bir bulgudur. En sik sekli
yana bakista olusanidr.



KLINIK

Etkilenen yer Yakinmalar Belirtiler
serebrum Bellek bozuklugu, affektif bozukluk disinhibisyon, dikkatte algilamada bozulma
(6zellikle depresyon),hemiparezi, (erken donem), demans, ist motor ndron
hemihipoestezi, bellek bozuklugu, kisilik bulgular
degisiklikleri, epilepsi
spinal kord Ekstremitelerde giicstizlik, Lhermitte Spastisite, piramidal gii¢stizlik,
belirtisi, ekstremitelerde sertklik, duysal hiperrefleksi,
bozukluklar(bazen agrili), erektil abdominal reflekslerin kaybi, extensor
disfonksiyon, sik idrara ¢ikma ve plantar yanit,
retansiyon, konstipasyon, flexor spasmlar spinal diizey veren duyu kusuru
beyin sap1 Vertigo ataksi, diplopi, dizartri, disfaji, Internuklear oftalmopleji, nistagmus, bakis
fasial giigsiizlik ve uyusukluk paralizisi, fasial duyu kaybi, rubral tremor
Serebellum ve Yiurimede dengesizlik, konusmada Yirime ve ekstremite ataksisi, disartri,
serebellar yollar | peltcklesme nystagmus
optik sinir Unilateral gorme kaybi ve agrili goz Relatif afferent pupil defekti, renkli
hareketleri gormede, gorme keskinliginde azalma, optik

atrofi (ge¢ belirti)




MS CESITLERI

Relapsing-Remitting MS (RRMS)
Sekonder Progresif MS (SPMS)
Primer Progresit MS (PPMS)
Relapsing Progresif MS
Subklinik MS

Benign MS

Malign MS (Marburg varyanti)
Tumefaktit MS



TUMOR BENZERI (TUMEFAKTIF) MS

Tumor benzeri (tUmefaktif) MS akut tTUmor benzeri
radyolojik bulgularn olan bir MS fipidir.

Demyelinizan lezyonlar 2 cm’nin UstUnde olur ve
siklikla hafif 6dem eslik eder. Ek olarak yUzUk veya
yarimay seklinde gadolinium tutulumu beklenir.
(Benzer tUmoral lezyonlardaki 6deme gdre daha
azdir ve shift etkisi yapmasi beklenmez.)

Tumor ayirnct tanisinda MR-SPECT yapilabilir. MS
lezyonlarnnda N-asetfil aspartat pikinde azalma ve
glutamart piki olmasi beklenir. TUmorde kolin ve
kreatinin/N-asetil aspartat oraninda artis gozlenmesi
beklenir.



TANI YONTEMLERI (MCDONALD
KRITERLERI)

/amanda ve mekanda dagilim ile konur.

Zamanda dagilim (Dissemination in Time) (DIT): 24
saat veya daha uzun suren ve en az bir ay ara ile
ayriimis iki norolojik atak

Uzay icinde dagiim (Dissemination in Space)(DIS):
En az iki farkl MSS lokalizasyonuna ait objektif bulgu



2010 McDonald criteria for MS

Attacks Lesions  Additional requirements for MS diagnosis
2 or more 2ormore  None

207 more ! Dissemination in space demonstrated by MRI or further attack
{ ! Dissemination in time demonstrated by MR o further attack
{ 1 Dissemination In space and time demonstrated by MRI or

further attack

0 Insidous neurologica { year of progression and 2 o the following:

progression suggestive + Posiive brain MR

of MS + Postive spinal cord MR

+ Pogiive CSF




UZAYDA DAGILIM:
Klinik veya radyoloijk olarak farkl iki bolgeye ait tutulum

Radyolojik olarak asagidaki dort yerlesimden en az ikisinde
tutulum olmasi gerekmektedir.

Jukstakortikal
Perikallosal
infratentorial
Medulla spinadl
ZAMANDA DAGILIM:
Klinik olarak farkli zamanda iki atak

Radyolojik olarak ise tekrarlayan MR’da yeni lezyon varligi
veya aynt MR'da en az bir adet konrast tutulumu gdsteren
ve en az bir adet kontrast futulumu gostermeyen lezyon

varligl



TANIYI DESTEKLEYEN TESTLER

Oligoklonal band Ig G % 90 (+)

lg G indexi: BOS IgG/ Serum Ig G
BOS Albumin/ Serum AlbUmin

> (0,7 iIse MS lehinedir.

VEP: P100 dalgasi latansi uzar ve konfigUrasyon
korunur ise demiyelinizan, latans normal ama
amplit0d kucUk olur ise de aksonal kayip ile giden
etkilenmeyi gosterir.



OLIGOKLONAL BANT (+) YAPAN
NEDENLER

* MS (%90-95)

* Herpes ensefaliti (%100)
+ SSPE (%90)

« Guillan Barre sendromu
» Sarkoidoz

« Subaraknoid kanama

* Norosifiliz

* Kroik meningoensefalit

- ADEM



PROGNOZ

MS’li hastalarda prognoz MS cesidine gore oldukca
degiskenlik gostermektedir.

Daha gencg yasta saptanan olgularda hastalik ilerlemesi
daha yavas seyirlidir. Buna ragmen pediatrik MS
grubunda daha erken yasta norolojik defisitler
gOzlenebilir.

Pediatrik baslangicli olgularnn Kurtzke DSS 6 (destekl
yUrume) olma sureci ortalama 29 yil olarak bildirilmistir.

Hastanin Kurtzke DSS ile hastaligin ilk iki yilindaki relaps
orani arasinda belirgin iliski saptanmistir.

Tumefaktik MS'te diger varyantlara oranla prognozun
daha iyi oldugu dusunulmektedir.



KURTZKE Di1SABiL1TY STATUS SCORE

Restricted Death
ASS to bed
istance
| required or chair
Relatively
to walk
3evebr?t Restricted Giariing
Minimal S8 Disability e to bed
Normal disability precludes wheelchair
neurological full daily

I
\ |
examination Moderate activities
No (?lsabllity |
disability i
|
’ ;

00 Jro oo Jso Jao oo Jeo Jro Jeo Jeo Jwo




MS dogal seyri

- Ataklar ve klinik
T MRG aktivitesi
— MRl hastalk yuko(T2 lesions)

Preklinik

dénem I\_IL
.-—-"—"""F-___H_

fir t1rtir t 1t

5-10
Hastalik sdresi (Yil)




AKUT ATAK TEDAVISI

20-30 mg/kg/gUn iv metil prednizolon (5 gun)
2 mg/kg/gun’den oral prednizolon ile idame (1 ay)

Pulse steroide cevap vermeyen akut ataklarda: 0.4
gram/kg/gun IVIG (5 gun)



PROFILAKTIK TEDAVI

1.Basamak Tedaviler:

Glatiramer asetat

Interferon beta-1a

2.Basamak Tedaviler:

Natalizumalb

Fingolimod, teriflunamid

Alemtuzumab, daclizumab, oklizumab, ekulizumalb
Azotioprin, metotreksat, siklofosfomid
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