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OZET

Amag: Akut dissemine ensefalomyelit tipik olarak es zamanli, genellikle ¢ocuklar: etkileyen santral sinir sisteminin demiyelinizan bir hastaligidir.
Caligmada akut dissemine ensefalomyelitli ¢ocuklarin epidemolojik, klinik, kranyal goriintiileme ve laboratuar 6zellikleri; tedavi ve sonuglarinin
aragtirilmasi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Firat Universitesi Pediatrik néroloji iinitesinde bes y1llik bir siire iginde akut dissemine ensefalomyelitli 10 gocuk izlendi (Ocak
1999-Mayis 2005). Tan, tipik klinik 6zelliklere ve kranyal goriintiilemelerinde bulunan karakteristik bulgulara dayanmaktaydi. Merkezi sinir sistemi
hastaliginin diger nedenlerini diglamak igin beyin omurilik sivist incelemeleri ve diger tetkikler yapildi.

Bulgular: Alti ¢ocukda prodromal hastalik vardi. En yaygin goriilen semptomlar ataksi, konusma bozuklugu ve nébet idi. Tim ¢ocuklarda anormal
norolojik muayene bulgulari vardi. ilk incelemede, beyin manyetik rezonans goriintiilemede yalnizca ii¢ gocuk hiperintens sinyallere sahipti. Tiim
¢ocuklar metil prednizolon ile tedavi edildi, optik noritli bir gocukda hem metil prednizolon hemde intravendz immunglobulin uygulandi. Birden fazla
atak geciren hastalarda (n=2) her atakta yeni semptomlar goriildii. On ¢ocugun %80’i tamamen iyilesmesine karsin, birden fazla tekrarlayan
hastalarda ciddi sekel vardi (hemiparezi ve optik atrofi).

Sonug¢: Akut dissemine ensefalomyelitli olgularda tam klinik iyilesme yaygin olmasina ragmen, ¢ocukluklarda ciddi norolojik kompikasyonlar da
goriilebilir. Steroid tedavisinin zamanlama ve siiresi sonucu etkiler. ©2005, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi

Anahtar kelimeler: Akut dissemine ensefalomyelit, ¢ocuk.

ABSTRACT

Acute Disseminated Encephalomyelitis: Clinical Series

Objectives: Acute disseminated encephalomyelitis is typically a monophasic, demyelinating disease of the central nervous system that predominantly
affects children. The work was done to describe the epidemiologic, clinical, neuroimaging and laboratory features; treatmet and outcome in children
with Acute disseminated encephalomyelitis.

Materials and Methods: Ten children with acute disseminated encephalomyelitis were seen at the Firat University Pediatric Neurology Unit over a
five year period (July 1999-June 2005). Diagnosis was based upon typical clinical features and characteristic findings on neuroimaging. Cerebrospinal
fluid examination and other investigations were done, where appropriate, to rule out other causes of central nervous system disease.

Results: Six children had a prodromal illness. The most common presenting symptoms were ataxia, dysarthria and seizures. All children had an
abnormal neurological examination. In the first administration, only three patients had hyperintense signals on brain magnetic resonance imaging. All
children were treated with methylprednisolone, one child with optic neuritis received both methylprednisolone and immunoglobulins Patients who
had more than one relapse (n = 2) presented with new symptoms at each attack. Of 10 children, 80 % recovered completely, but the patients who had
more than one relapse has severe disability (hemiparesis and optic atrophy).

Conclusion: Although in the cases of acute disseminated encephalomyelitis complete clinical recovery is common, serious neurological
complications are also seen in childhood The timing and duration of steroid treatment affects outcome. ©2003, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM), santral sinir GEREC ve YONTEM

sisteminin akut baslangigh, degisken klinik seyir gosteren

demyelinizasyonla karakterize bir hastaligidir. Genellikle Caliymaya 1999-2004 yillart arasinda, ADEM tanisi alan ve
hastaligin baglangicini tetikleyen viral enfeksiyonlar veya ortalama 2.7+1.0 yil (1.5-5) izlenen 10 hasta alindi. ADEM
agtlardir.  Hemorajik ve hiperakut seyirli tipleri de tans1 i¢in, akut .baslanglg;h .nt')rolopk semptom ve bulgula.rl.n,
tammlanmistir  (1-5). Cocuklarda eriskinlerden daha stk para/post enfeksiydz nedenli olmasi kosulu arand1. ?unun icin
goriilir (6). Hastalar letarjiden komaya kadar degisebilen hastalarn? serum ve BOS orneklerinden  serolojik ‘marker
biling degisiklikleri, konvillzyon, multifokal —nérolojik (Enterovirus, ~ Kizamik,  Kizamikeik, ~Herpes — Simplex,

semptomlar, kranial sinir felgleri, hareket bozukluklari, Toxoplasma ve Cytomegalovirus’a yonelik) yaninda, kollajen-
davrams degisiklikleri, irritabilite, depresyon, psikoz gibi gok vaskiiler ve metabolik calismalar da yapilarak; tim bu olasi
cesitli bulgularla bagvurabilirler (7,8). durumlar diglandi. Hastalarin yas, cinsiyet, bagvuru mevsimi,
bagvuru yakinmasi, yakin donemde enfeksiyon gegirme

Bu ¢alismada ADEM tanst ile izledigimiz hastalarimizin ve/veya agilanma durumu, klinik ve laboratuar bulgulari, seyir,
bagvuru yakinmalari, klinik bulgular, seyir ve tekrarlama tedaviye yamt ve tekrarlama durumlar arastirildi. Hastalarmn
durumlarin arastirdik. tiimiine ilk geldikleri 48 saat iginde BBT’leri gekilirken, bes
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hastaya ayrica 5-7 giin icinde de MRG’leri de ¢ekildi.
Myoklonusu olan hastaya (no: 10) ayrica igne elektromyografi
(EMG) de yapildi. Ug hastadan (no: 2, 5 ve 10) serum ve
BOS’tan oligoklonal band da galigild.

Hastalarin tiimiine akut ataklar1 sirasinda steroid tedavisi
uygulandi (5 giin siire ile intravendz Metil Prednizolon ; ilk ii¢
giin 30 mg/kg/gilin sonraki iki giin ise 20 mg/kg/giin ). Optik
norit gelisen hastaya, ikinci ataktan sonra IVIG uygulamasi da
(400 mg/kg/giin, 5 giin) yapildi.

BULGULAR

Caligmaya alman hastalarin 6zellikleri Tablo 1’de verildi.
Buna gore hastalarimizin  altis1 (%60) kiz, dordii (%40) erkek
idi; yas ortalamas1 7.5£1.8 (5-11) yil idi. Y1ilin her mevsiminde
ADEM tansi alan hastamiz olsa da, ki (n=4) ve sonbahar
(n=3) aylarinda tan1 alan hastalarimizin sayisi, ilkbahar (n=2)
ve yaza (n=1) gore fazla idi. Hastalarin hi¢birinde ADEM
oncesi asilama Oykiisii bulunmazken; g¢ogunda (n=7) tam
oncesi iki haftalik donemde enfeksiyon bulgusu ve bunlardan
birinde de sugigegi gecirme dykiisii vardi.
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Sekil 1. Aksiyal T2A (A) ve (B)'de bulbus anteriorunda, sol
temporal lob ve sol lateral ventrikiil 6n bdlgelerinde hiperintens
tutulumlar (5 no’lu olgudan).

Hastalarn  en sik basvuru yakinmalar1 arasinda
dengesizlik (n=5), konusma bozuklugu (n=4), kusma (n=3) ve
nobet (n=3) gelirken, diger yakinmalar (ates ve gorme
sorunlari: ikiser; bas agrisi, yilirime bozuklugu, idrar
yapamama ve istemsiz hareketler: birer) daha az siklikta idi.
Ataksi (n=5), piramidal bulgular (DTR’lerde artig ve babinsky
pozitifligi, n=5), afazi (n=3), meninks irritasyon bulgular1
(n=2), oftalmopleji (n=2) ve glob vezikale (n=2) en sik
belirlenen ndrolojik bulgular iken; diger bulgular (dismetri /
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disdiadokinezi, dizartri, hemiparezi, duyu kusuru, kraniyal
sinir felci, optik ndrit, myklonik jerk) daha seyrek idi (Tablo 1
ve 2).
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Sekil 2. Aksiyal T2A (A) ve (B)de bulbus ve ponsun
posteriorunda, mezensefalonun sag kisminda ve sag talamus
dlizeyinde demyelinize alanlar (6 no’lu olgudan).

Hastalarin ortalama beyaz kiire sayisi 10.9+6.2/mm3,
erirosit sedimentasyon hiz1 26.3+9.5 mm/saat ve CRP 7.0+3.4
mg/l  bulundu. Olgularin  yarisinda BOS’ta  hiicre
saptanmazken; diger yarisinda, tiimii lenfosit karakterli hiicre
artigt belirlendi. BOS’ta protein artist da bes hastada
belirlenirken; {i¢ hastanin (no: 3, 6 ve 9) BOS’larinda hiicre ve
protein artis1 birlikte idi (Tablo 1) yapildi. Ug hastamn (no: 2,
5 ve 10) serum ve BOS’tan ¢aligilan oligoklonal band sonucu
negatif geldi.

Hastalarin tiimiine ait BBT sonuglar1 normal iken; MRG
¢ekilen bes hastamin iiginde ADEM ile uyumlu bulgular
saptandi (Tablo 1), (Sekil 1,2,3). igne EMG yapilan hastamn
(no: 10) EMG’sinde, servikal parasipinal ile 6n kol kaslarinda
motor inite ait 1-3 Hz’lik ritmik irregiiler burst desarjlar
izlendi (segmental myoklonus).

Olgularm 6nemli bir kismi (n=8, %80) tek ADEM atag1
gecirirken; bir olgu (no: 2) iki ve bir olgu da (no: 5) dort
ADEM atag1 gegirdi. Yalmzca bir ADEM atag1 gegiren
hastalarm tiimii iyilesirken; iki atak gegiren hastada hafif
hemiparezi, dort atak geciren hastada ise belirgin gérme kaybi
gelisti. Her iki hastamin rekiirren ataklarinda da, ilk
ataklarindakine benzer yakinmalar vard: ve nérolojik bulgulari
da ilk bulgularindan siddetli hali idi.
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Tablo 1. Hastalarin genel 6zellikleri

Hasta no / Cins / Basvuru yakinmasi Enfeksiyon Nérolojik muayene BOS bulgular1 MRG / BBT bulgular1 Atak say1s1 / sonug
ik tam yas1 (yil)/ Sykiisii hiicre (mm®*) / glikoz
Izlem siiresi (y1l) (g/dl) / protein (mg/dl)
1/E/7/2 Kusma, dengesizlik, Var Ataksi, dismetri / 0/68/46 Y ok / normal 1 /iyilesme
konusma bozuklugu disdiadokinezi, afazi
2/K/5/15 Gorme bozuklugu, kusma, Var Ataksi, oftalmopleji, sag 10/80/39 Normal / normal 2 / hafif derecede sag
dengesizlik hemiparezi hemiparezi
3/K/9/2 Dengesizlik, yiirlime ve Yok Ataksi, dizartri, duyu 120/57/98 Y ok / normal 1 /iyilesme
konusma bozuklugu kusuru
4/K/11/3 Bas agrisi, havale Var Meninks irritasyon 0/44/56 Normal / normal 1 /lyilesme
gecirme, idrar tutamama bulgulari, DTR’lerde artis,
bilateral babinski (+), glob
vezikale
5/E/6/5 Cift gdrme, gérme Var Bilateral optik norit ataksi, 0/65/72 Bulbus anteriorunda, sol temporal 4 / bilateral optik atrofi
keskinliginde azalma, 6. kraniyal sinir felci lob ve sol lateral ventrikiil 6n ve agir gérme kaybi
dengesizlik bolgelerinde tutulumlar / normal (solda 3/20, sagda 2/20
gorme keskinligi
6/K/8/3 Ates, havale gecirme Var Meninks irritasyon 40/58/65 Bulbus ve ponsun posteriorunda, 1 /iyilesme
(sugigegi)  bulgulari, DTR’lerde artig, mezensefalonun sag kisminda ve sag
bilateral babinski (+),glob talamus diizeyinde demyelinize
vezikale alanlar / normal
TIK/7/2 Ates, kusma, dengesizlik Yok Ataksi, DTR’lerde artis, 300/60/48 Y ok / normal 1 /iyilesme
bilateral babinski (+)
8/K/6/3 Konusamama Var Afazi, ataksi, DTR ’lerde 0/72/90 Y ok / normal 1 /iyilesme
artis, bilateral babinski (+)
9/E/9/4 Havale gecirme, Yok Afazi, DTR’lerde artis, 200/42/110 Y ok / normal 1 /iyilesme
konusamama bilateral babinski (+),
oftalmopleji
10/E/7/2 Sol 6n kolda istemsiz Var Sol 6n kolda myoclonic 0/65/48 Ust spinalden arka bulbusa uzanan 1 /iyilesme

hareketler

jerkler

artmus sinyalite / normal
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Tablo 2. ADEM'li hastalarin mevsimsel 6zellikleri ile semptom
ve bulgularinin dagihmi

Mevsim n (%)
Kis 4 (40)
Sonbahar 3(30)
Ilkbahar 2 (20)
Yaz 1(1)
Semptom n (%)
Dengesizlik 5(21.7)
Konusma bozuklugu 4(17.4)
Kusma 3(13)
Nobet 3 (13)
Ates 2 (8.7)
Gorme sorunlari 2 (8.7)
Bas agris1 143)
Yiiriime bozuklugu 143)
Idrar yapamama 1(4.3)
Istemsiz hareketler 1(4.3)
Bulgular n (%)
Ataksi 5 (19.2)
Piramidal bulgular 5(19.2)
Afazi 3(11.5)
Meninks irritasyon bulgulari 2 (7.8)
Oftalmopleji 2 (7.8)
Glob vezikale 2(7.8)
Dismetri / disdiadokinezi 1(3.9)
Dizartri 1(3.9)
Hemiparezi 1(3.9)
Duyu kusuru 1(3.9)
Kraniyal sinir felci 1(3.9)
Optik norit 1(3.9)
Mykolonik jerk 1(3.9)
TARTISMA

ADEM, santral sinir sisteminin, multifokal demyelinize
alanlarla karakterize bir hastaligidir. Beyin ve spinal kordaki
diffiiz lezyonlarin sonucu olarak dagimk ndrolojik bulgular
verebilir (9). ADEM otoimmiin bir hastaliktir, olay1 baglatan
enfeksiyon ajanlart ile noral doku arasinda gapraz reaksiyon
gelisir. Tipik klinik bulgular1 ani baslangigli multifokal
noérolojik semptomlardir; bilateral optik ndrit, goérme
degisiklikleri, afazi, motor ve duyusal kayip, ataksi, hareket
bozukluklari, akut meningoensefalit ve degisen derecelerde
depresyon, psikoz, jeneralize ve fokal koniilzyonlar olabilir( 3-
5,9).

ADEM  siklikla mindr enfeksiyonlardan giinler veya
haftalar sonra akut olarak baslar. Onceleri kabakulak, kizamik,
kizamik¢ik enfeksiyonlar: sonrasi sik goriiliir iken; asilama
programlarimn  yayginlasmasi ile giiniimiizde daha ok iist
solunum sistemi enfeksiyonlarmm takiben gelismektedir.
Cocuklarda ADEM sikhgim belirleme ¢ok giic olmakla birlikte
tiim ensefalitlerin %30’ unu olusturdugu sanilmaktadir (10).

Literatirde c¢ocukluk ¢agi ADEM serileri oldukga az
sayida bulunmaktadir. Bu serilerde hastalarm yas dagiliminin
daha ¢ok prepubertal donemde yogunlastig1, {ic yasindan 6nce
ADEM olgularim ¢ok nadir oldugu ve cinsiyet dagilimi ile
ilgili bir fark olmadig: bildirilmektedir (11). Bizim serimizde
de hastalarimizin yas ortalamasi (7.5 yil) ve cinsiyet dagilum
literatiir ile uyumlu bulundu.

Hastalarimizin ~ altisinda ADEM  atagi  Oncesinde
nonspesifik bir enfeksiyon ve bir hastamizda da sugigegi
gecirme Sykiisii (n=7, %70) vardi. Bu yiiksek oran, literatiirde
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verilen oranla (%70) benzerlik gostermektedir (10); ayrica
ADEM ile gegirilmis enfeksiyon durumu arasindaki nedensel
iliskiyi de vurgulamaktadir.

Hastalarimizin bagvuru mevsiminin yogunlugu kis ve
ilkbahar aylarinda olmast bu mevsimlerde g¢ocuklarda {ist
solunum yolu enfeksiyonlarimn daha sik goriilmesi ile
aciklanabilir (12,13). ADEM’li olgularin % 0-12 arasinda, atak
oncesi agilama Oykiisii bulunmasima karsin (14), serimizdeki
hastalarimizin hig¢birinde bagvuru dncesinde agilanma hikayesi
yoktu. Bu durum, iilkemiz gibi as1 ile dnlenebilir hastaliklarla
miicadelede, agilamanin ADEM yoniinden risksiz oldugunu
diistindiirebilir.

ADEM’li hastalarin basvuru yakinmalar ile nérolojik
bulgularimin siklig1 seriden seriye degisebilmektedir (2,12).
Bizim hastalarrmizm da ¢ok degisik yakinma ve bulgulari
vardi; bunlar arasinda dengesizlik ve ataksi, en sik bagvuru
yakinmasi ve néroljik bulgu idi. Buna karsin ates, basvuru
semptomlar1 arasinda yalnizca % 8.7’ni olusturmakta idi ve
hastalarimizin higbirisinde de ates belirlenmemisti. Bu durum
ADEM’li hastalarm ¢ogunun atessiz seyredebilecegini,
semptom ve bulgularin sikligimn da cografi / wksal farkliliklar
gosterebilecegini diistindiirebilir.

Hastalarimizin ortalama beyaz kiire sayisi, CRP ve ESH
degerlerinin hafif yiiksek bulunusu; bu degerlerin ADEM igin
sensitif ve spesifik olmadigim bildiren ¢aligmalarla Ortiigtigii
goriilmektedir(14). Olgularmmzin yarisinda BOS’ta hiicra ya
da protein artisi, {i¢ olguda ise hiicre ve proteinin birlikte artis1
goriilmesine karsin; bu durumun prognoz iizerine herhangi bir
etkisi belirlenmedi. Oligoklonal band c¢aligilan hastalarin
tiimiinde bu bulgunun normal gelmesi, bu laboratuar testinin
ADEM’ deki  diisik pozitifligini gostermesi agisindan
o6nemlidir. Nitekim literatiir bulgular1 da bu bulgumuzu
desteklemektedir

Segmental myoklonus subakut sklerozan panensefalit,
norodejeneratif metabolik hastaliklar ve medulla spinalisdeki
6n boynuz morot néron kaybi ile giden hastaliklarda
goriilebildigi halde (9,15,16); arastirdigimz kadart ile, bugiine
kadar ADEM ile birlikteligini = gOsteren literatiir
bulunamamistir. Myoklonuslu hastamizda gelisen izole
myokolusun nedeni olarak; klinik, BOS ve MRI bulgulart ile
ADEM diistiniildii. Hastamn steroid tedavisine ¢ok iyi yamt
vermesi de bu diisiincemizi destekledi.Bu durum, ADEM ¢ok
yonlii semptomatolojisine bir 6rnek olarak kabule edilebilir.

Hastalarimizin 6nemli bir kismimin steriod tedavisine
yanitlarimn ¢ok iyi olmasi, ADEM’in iyi prognozu yamnda,
steroid tedavisinin de ADEM’deki etkinlifi olarak kabul
edilebilir. Nitekim ADEM’in tedavisinde yer alan ajanlar
arasinda steroidlerin onemli yeri oldugu bildirilmektedir
(10,12).

ADEM’li hastalarda atak sayis1 ve hasta yasi ile kotii
prognoz arasindaki iligki oldugu samilmaktadir (2,12,17).
Nitekim agir gorme kaybi ile hafif hemiparezi geligen
hastalarmmizin birden fazla ADEM atag1 gecirmeleri ve bu
hastalarin serinin en kiiciikk {i¢ hastasindan ikisi olmalart;
ADEM’1i hastalarda atak sayist ile kii¢iik yasin risk faktorleri
olabilcegini gosterebilir.

MRG’nin ADEM taninda dnemli yeri olmasina ragmen,
atagin erken fazinda mnormal olabilecegi bilinmektedir
(2,10,12). Hastalarimizin ilk ADEM atag1 swrasindaki MRG
bulgulart ¢ogunlukla (%70) normaldi. Hizla iyilesen
hastalarmmizin izlemlerinde tekrar MRG ¢ektirme olanag:
bulunamad: (randevuya gelmeme ya da ailelerince izin
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verilmeme). Bu durum ADEM tamsinda oncelikle daginik
noroljik bulgularin degerini gostermektedir.

ilk ataginda optik norit ile gelen hastamizin, diger
ataklarmda da goérme keskinliginin giderek belirginlestigi
goriildi. Bu durum, atak yaninda hizla optik atrofi gelismesine
de bagli olabilir. Ancak hastanin daha sonraki yakinmalar1 ve
noroljik bulgular1 farklilastigindan, tiim bunlar rekiirrens
ataklar olarak kabul edildi. Bu hastamn hem mega doz steroid
ve hem de 1VIG tedavisine iyi yamit vermemesi, rekiirrens
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