14

Olgu Sunumu / Case Report

Bir Akut Dissemine Ensefalomiyelit Olgusu: Erken Niiks Veya Multifazik Seyir

An Acute Disseminated Encephalomyelitis Case: Early Recurrence or Multiphasic Course
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OZET

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), santral sinir sisteminin genellikle viral
infeksiyonlar veya asilamadan sonra gelisen akut inflamatuar demiyelinizan
hastaligidir. ADEM siklikla monofazik bir tablo olarak tanimlanir, ancak, nadiren
multifazik seyredebilir. Multifazik ADEM'i multipl skerozdan ayirt etmek giig ola-
bilir. Bu yazida bayilma ve biling kaybi dykiisii ile hastaneye getirilen ve ADEM
tanisi alan sekiz yaginda kiz gocugu sunulmustur. iki yillik takipleri siiresince
hastada klinik ve radyolojik olarak yeni bir atak gézlenmemistir. (Archives of
Neuropsychiatry 2007; 44: 74-6)

Anahtar kelimeler: Ensefalomiyelit, status epileptikus, multipl skleroz

SUMMARY

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an acute inflammatory
demyelinating disease of the central nervous system that usually follows a viral
infection or immunization. ADEM is defined as a monophasic syndrome,
however rarely it may be multiphasic. The distinction between multiple sclerosis
and multiphasic ADEM may be difficult. In this article, an 8-year old girl who was
admitted to hospital with seizure and loss of consciousness with a given the
diagnosis of ADEM is reported. No clinical and radiological attack was observed
during the two-year follow-up. (Ndropsikiyatri Arsivi 2007; 44: 74-6)
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Girig

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), klasik olarak asila-
ma veya sistemik viral infeksiyonlarla birlikte gdriilen, monofazik
bir sendrom olarak tanimlanir. Patolojik olarak perivaskiiler inf-
lamasyon, 6dem ve demiyelinizasyonla karakterizedir. Klinik ola-
rak, hastalija 6zgiil olmayan sistemik belirti ve bulgularla sinirli
kalabilir ya da hizli gelisen fokal veya multifokal nérolojik islev
bozuklugu ile 6zellenir. ADEM’in epidemiyolojisi ve patogenezi
tam olarak anlagilamamistir. Cocukluk ¢aginda daha sik goriilen
ADEM’in akut ensefalitlerin yaklasik %10-15"ini olusturdugu bil-
dirilmistir (1). Rutin klinik ve laboratuvar yontemlerle ADEM'i in-
feksiydz nedenli meningoensefalitlerden ayirdetmek gii¢ olabi-
lir. Tani diger olasi nedenlerin diglanmasi, beyin gériintiilemesi
ve nadiren de ndropatolojik inceleme ile konur.

Bu yazida status epileptikus klinik tablosu ile hastaneye ge-
tirilen ve ADEM tanisi alan bir olgunun seyri sunulmustur.

Olgu

Sekiz yasinda bir kiz gocugu iki kez kusmanin ardindan bayil-
ma, ndbet gecirme ve biling kaybi sikayetleri ile acil servise ge-

tirildi. Oykiisiinde yaklasik bir haftadan beri devam eden kirgin-
Ik, halsizlik, siddetli bas agrisi ve ¢abuk yorulma sikayeti vard.
0z gecmisi ve soy gegmisinde bir ézellik yoktu.

Fizik muayenesinde hastanin subfebril atesi (37 °C), tasikar-
disi (120/dakika) ve sol uyluk medialinde ve sag krus dniinde ze-
minden hafif kabarik orta kismi vezikiiler yaklasik 3x4 cm boyut-
larinda hiperemik bir lezyonu mevcuttu (Sekil 1). Yineleyici jene-
ralize tonik-klonik ndbetleri olan hastanin Glasgow koma skala-
si 6 (E:1,M:4,V:1) idi; okiilosefalik ve okiilovestibuler refleksleri
alinmiyordu. Ense sertligi yoktu. Géz dibi normaldi. Pupiller mid-
dilate, 1sik refleksleri zayifti. Derin tendon refleksleri (DTR) art-
misti. Taban derisi refleksi bilateral ekstansdrdii.

Laboratuvar incelemesinde tam kan, tam idrar ve biyokimya
tetkiki normaldi. Eritrosit sedimentasyon hizi, CRP, akciger grafi-
si normaldi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde agilig ba-
sinci normal, goriiniim berrakti. BOS biyokimyasi, sitolojik ince-
lemesi normaldi. BOS'da oligoklonal bant gézlenmedi, 1gG in-
deksi 0,3 idi. BOS ve serum Herpes Simplex Viriis-1 IgM, IgG; Va-
ricella Zoster Viriis IgM, IgG negatifti. Bilgisayarli beyin tomog-
rafisinde sol serebellar hemisferde siipheli hipodens alanin di-
sinda ozellik gériilmedi. Kraniyal manyetik resonans goriintiile-
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mede (MRG) (Sekil 2) her iki serebellar hemisferde, sagda daha
belirgin, T2 agirlikh kesitlerde hiperintens, T1 agirlikh kesitlerde
hipointens lezyonlar izlendi. Gérsel uyariimis potansiyeller elde
edilemedi.

Ensefalit tanisi ile klinige yatirilan hastaya ampirik seftriak-
son 2gr/giin ve asiklovir 10mg/kg/giin baslandi. Diazepam ve ar-
dindan uygulanan fenitoin yiiklemesine ragmen devam eden no-
betler midazolam ve pentotal ile kontrol altina alindi. Yatiginin 3.
giinii klinik ve elektrofizyolojik nébet aktivitesi izlenmediginden
pentotal azaltilarak kesildi ve tedaviye topiramat eklendi. Cilt
lezyonlari, MRG'de izlenen es zamanli, gorece simetrik beyaz
cevher lezyonlari ve BOS bulgulari goz 6niine alinarak hastada
ADEM diisiiniildii. Bes giin siire ile 500 mg/giin iv metilpredniso-
lon uygulandi, ve tedaviye Tmg/giin oral metilprednizolon ile de-
vam edildi. Megadoz metilprednisolon tedavisi ardindan yapilan
norolojik degerlendirmede hasta ile kooperasyon kurulabiliyor-
du, bilateral afferent pupil defekti vardi. Vizyonu 10 cm’den par-
mak sayabilecek diizeydeydi. Paraparezisi olan hastada DTR ar-
tis1 ve Babinski pozitifligi devam ediyordu. iki ay sonra hastada
koprolali gelisti. Kontrol MRG'de serebellumdaki lezyonlar kii-

Sekil 1. Sag bacak on yiiziinde zeminden hafif kabarik, etrafi hiperemik vesikiiler
lezyonlar

Sekil 2. T2 agirlikh aksiyal MRG incelemesinde her iki serebeller hemisferde hiper-
intens, eszamanli lezyonlar

clilmiistii, ancak sentrum semiovale sag pariyetalde yeni lez-
yonlarin izlenmesi iizerine (Sekil 3) tekrar megadoz (5 giin) ve ar-
dindan oral metilprednizolon uygulandi ve tedavisine ketiapin 25
mg/giin eklendi. Servikal spinal MRG incelemesi normaldi (Sekil 4).
Kontrol degerlendirmelerinde metilprednizolon, ketiapin ve topi-
ramat azaltilarak kesildi; hastanin nérolojik degerlendirmesinde
spastik paraparezi, ekstansdr taban derisi cevabi ve bilateral
asil klonusu disinda patolojik bulgusu yoktu. Iki yillik takipleri sii-
resince hastada klinik ve radyolojik olarak yeni bir atak gozlen-
medi.

Tartigma

ADEM siklikla cocukluk caginda goriiliir. Hastalik akut veya
subakut baslangig gdsterebilir. Ik semptomlar olgumuzda oldu-
gu gibi ates, bas agrisi, bulanti-kusma, yorgunluk, kas agrisi gi-
bi 6zgiil olmayabilir. Norolojik belirti ve bulgular da oldukga de-
giskendir. Koprolali, mutizm, tek tarafli kranial néropatiler (6zel-
likle optik ndropati), ataksik yiiriiyiis, transvers myelit, letarji, aji-
tasyon, deliryum, epileptik nébetler, piramidal ve ektrapiramidal
bulgular ile seyredebilir. Klinik stupor ve komaya kadar ilerleye-
bilir (1-3). ADEM’li olgularda rutin kan, idrar ve biyokimya tetkik-
lerinde belirgin bir bozukluk saptanmaz. Ancak olasi 6nciil infek-
siyonlar ve karisabilecek hastaliklar agisindan incelenmesi ge-
rekir. BOS normal olabilir ya da tam tersine inflamatuar bir siire-
cin gostergesi olarak lenfositik pleositoz, protein artigi gbzlene-
bilir. BOS'da baslangigta oligoklonal bant izlenebilir ancak mul-
tipl sklerozdakinin tersine zamanla kaybolur (4). Polimeraz zincir
reaksiyonu (PCR) ile ya da BOS kiiltiiriinden bazi infeksiydz ajan-
lar izole edilebilir. Olgumuzda kanda ve BOS'nda yapilabilen in-
celemelerde etiyolojik bir ajan saptanamadi. PCR imkani olmadi-
giicin cahgilamad.

ADEM'deki beyaz cevher lezyonlar bazal ganglionlar, talamus,
beyin sap, serebellum ve periventrikiiler beyaz cevheri etkileyebi-
lir (5). Hastamizin MRG'sinde izlenen hemen hemen es zamanli,
yaygin ve gorece simetrik lezyonlar ADEM'i diisiindiirmiistiir.

Sekil 3. T2 agirlikli sagittal MRG incelemesinde pariyetalde hiperintens lezyon.
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immiin aracili bir hastalik oldugu diistiniilen ADEM, viral
hastaliklar (kizamik, kizamikgik, kabakulak, herpes simplex, su-
cicedi, sitomegaloviriis, hepatit A-B, coxsackie B), bakteriler
(mikoplazma, tifo, Legionella, Camplyobacter, Streptokoklar,
Klamidya) ve ilaglar (sulfonamidler, aminosalisilik asit) ile tetik-
lenebilir. Yine, bogmaca, difteri, kizamik, kizamikgik, influenza
asllarindan sonra da gelisebilir (1-3). Hastamizda asilama veya
sistemik bir hastalik dykiisii yoktu. Ancak sol uyluk ve sag bacak
on yiiziindeki vezikiiler lezyonlara neden olan etken, her ne ka-
dar mevcut olanaklarla etkeni belirleyememis olsak da, ADEM'i
tetikleyen dncii olabilir.

ADEM tedavisinde onerilen belli bir tedavi protokolii yoktur.
Dekzametazon, ACTH, prednizolon ve metilprednizolon uygulan-
masi ile oldukga iyi bir seyir gdsterdigini bildiren klinik kontrol-
siiz galigmalar mevcuttur. Giiniimiizde, siklikla tercih edilen,
yliksek doz intravendz metilprednizolon uygulamasi ile olgularin
%60'inda klinik diizelme gdzlenir (6). Metilprednizolondan yarar
gbrmeyen bazi olgularda intravendz immunoglobulin veya plaz-
maferezin yararli olabilecegi de bildirilmistir (7). Olgumuzda me-
gadoz metil prednizolon ve ardindan oral 1 mg/giin dozunda

Sekil 4. Servikal spinal MR, T1 sagittal kesit

baslanip azaltilan steroid tedavisi ile belirgin bir yanit elde edil-
mistir. Ancak bu tedaviden iki ay sonra hastada yeni bir atak
gozlenmistir. Bu tiir demiyelinizan olaylarda atagin evoliisyonu
6-8 hafta siirebilir ve kortikosteroid tedavisinin gereginden er-
ken kesilmesi erken niikse yol agabilir. Hastamizda ikinci atak
kortikosteroid tedavisi altinda iken gozlenmistir. ADEM her ne
kadar monofazik bir tablo olarak tanimlansa da olgularin yakla-
stk %10-20'sinde multifazik bir seyir izlenebilir (2).

Sonug olarak dzellikle cocukluk ¢aginda ensefalopati tablosu
ile kargilagildiginda ADEM tanisi da akla getirilmelidir. Eger go-
riintiilemede multifokal beyaz cevher lezyonlari izleniyorsa tani
lizerinde daha fazla durmayip steroid tedavisi baslanmalidir (8).
Ancak ayni radyolojik goriintii herpes simplex, Epstein-Barr viriis,
human herpes virlis 6, multipl skleroz (MS), progresif multifokal
I6koensefalopatide de izlenebilir. Steroid tedavisi mevcut bir in-
feksiyonu alevlendirebilecedinden bunlar éncelikli olarak diisii-
niilmeli ve diglanmalidir. ADEM'in ayirici tanisinda en 6nemli has-
talik MS'dur. MS’un tersine ADEM ates, meninks irritasyon bulgu-
lar ve biling diizeyi degisikligi ile kendini gdsterir. Yine, ADEM ka-
rakteristik olarak monofazik bir seyir gésterir. Nadiren, hastamiz-
da oldugu gibi, santral sinir sistemini etkileyen bir veya daha faz-
la atak goriilebilir. Bu ataklar, her ne kadar ikisi arasindaki ayrim
tartismali olsa da, ADEM’in yinelenmesi veya multipl skleroza do-
niisime bagh gelisebilir (9). Bizim olgumuzda multifazik ataklar
gbzlenmesi MS siiphesini dogurmaktadir. Ancak MRG'deki lez-
yonlarin zaman ve mekanda yayginhginin olmamasi, spinal
MRG'sinin normal olmasi ve BOS incelemesinde oligoklonal bant
gdzlenmemesi, multipl skleroz tanisindan uzaklastirmaktadir.
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