Transvers Miyelit
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Akut, subakut gelisimli, motor, duysal ve otonomik sinirler ve medulla spinalisteki traktuslarin fonksiyon bozuklugu ile karakterize bir tab-
lodur. Insidansi 1-4 yeni olgu /105/yil arasinda degisir, dagilimi, 10-19 yas ve 30-39 yas arasinda olmak iizere iki tepe yapar, cinsiyet agisin-
dan ve ailesel egilim yoktur (1). Medulla spinaliste belli bir segment boyunca motor ve duysal traktuslarin tutulumu sz konusudur. En sik
torakal segmentler tutulur.

Patogenezi tam bilinmemekle birlikte, T hiicre aracili atoimmunitenin sorumlu oldugunu diisiindiiren kanitlar vardir. Bu tabloya, akut dis-
semine ansefalomyelit (ADEM) veya multipl skleroz (MS) seyrinde de rastlanabilir. Yine hastalardan alinan lenfositlerin, sigir MBP ve insan
periferik myelin P2 proteinlerine karsi reaksiyon gosterdigi bildirilmistir. Bazi olgularda anterior spinal arterde otoimmun veya postenfeksi-
yoz kaynakl vaskiilit s6z konusudur.

Patolojik olarak medullada birkag segment boyunca nekroz, periveniiler inflamasyon ve demyelinizasyon goriiliir. Bu degisiklikler ADEM
deki degisikliklere benzer; agir olgularda myelin kaybina bagli kavitasyon gelisebilir.

Transvers myelit kurulu ¢alisma grubu, 2002'de akut tranvers myelit tani kriterlerini yayinlamistir (1).

Tani kriterleri: Medulla spinalis kdkenli duysal, motor ve otonomik fonksiyon bozuklugu

Bilateral belirti ve bulgular ( simetrik olmasi kosul degil)

Diizey veren duyu diizeyi

Nérogoriintiileme ile ekstraaksiyal kompresif nedenlerin diglanmasi (Spinal MR veya myelografi ile)

Beyin omurilik sivisinda (BOS) da pleositoz, veya yiiksek IgG indeksi veya postkontrast parlaklagma ile medulla spinaliste inflamasyonun
gosterilmesi (Baslangicta bu bulgularin higbiri yoksa, semptomlarin baslangicindan itibaren 2-7 giin icinde PL ve MR incelemesi tekrarlanir)

Semptomlarin baslangicindan itibaren 4 saat ve 21 giin i¢inde ilerleme olmasi

Dislama kriterleri: Son on yil icinde spinal isinlama dykdisiiniin olmasi

Anterior spinal arter trombozu ile uyumlu arteryel dagiima uygun klinik defisit

Medulla spinalis yiizeyinde AVM ile uyumlu anormal akim

Bag dokusu hastaliginin klinik ve serolojik bulgulari (sarkoidoz, Behget hastaligi, Sjogren sendromu, SLE, mikst bag dokusu hastaligi vs)

Sifiliz, Lyme hastalig, HIV, HTLV-1, Mikoplazma ve diger viral enfeksiyonlarin SSS bulgulari (6r: HSV-1, HSV-2, VZV, EBV, CMV; HHV-6, en-
terovirlis)

Multipl sklerozu diisiindiiren MR bulgulari

Klinik olarak belirgin optik ndrit dykdisii

Olgularin %70inde onciil veya eslik eden bir enfeksiyon dykiisii vardir. Hastaliga daha ¢ok yaz aylarinda rastlanir.

Olgularin ¢ogu 5 yasin altindadir. Olgularin 6nemli bir kisminda ates, ense sertligi, myalji gdzlenir. Lezyona uyacak sekilde sirt agrisi, ba-
caklarda agn, parestezi ilk gelisen bulgulardir. Bunu bacaklarda hizla gelisen giigsiizliik izler; bazen {ist ekstremiteler de olaya katilir. Baslan-
gicta, kas gligsiizliigi flask tiptedir, derin tendon refleksleri (DTR) alinamaz; ikinci haftanin sonuna dogru piramidal bulgular gelisir (spastisi-
te, DTR artigl, anormal yiizeyel refleksler). Yiizeyel refleksler (karin cildi refleksleri, kremaster refleksi) alinamaz. Servikal meduller tutulum, ol-
gularin %20’ sinde gdzlenir, solunum yetmezligine yol acar.

Diizey veren duyu kusuru, sfinkter kontrol kaybi hizla tabloya eklenir. Duyu kusuru daha ¢ok agri ve 1si duyu kusuru seklindedir; derin du-
yu (pozisyon, vibrasyon) korunmustur. Norolojik bulgular genelde birkag giin iginde maksimum diizeye ulagir (2,3).

Lahat ve ark nin 10 olguluk serisinde de, agri en sik rastlanan yakinma olup (9/10), tiim olgularda alt ekstremite gli¢siizliigii bulunurken dort
olguda kollarda da giigsiizliik saptanmigtir. Sfinkter kusuru (inkontinans veya retansiyon seklinde) alti olguda gdzlenmis; ii¢ olguda duyu ku-
suru saptanmigtir. Norolojik bulgularin tam olarak gelismesi igin gecen siire 1-7 giin (ort: 3.2 £2) olarak bulunmustur (4). Yirmidokuz olguluk
bir seride de sirt agrisina onbir olguda rastlanmis olup, flask paralizi olgularin tiimiinde g6zlenmis, duyu kusuru ve sfinkter kusuruna, sirasty-
la, 25 ve 28 olguda rastlanmistir (5). Hiperakut baslangig (bulgularin 12 saatten kisa siire iginde maksimum diizeye ulagmasi) olgularin yedisin-
de (%26) gézlenmistir.

Olgularin yarisinda BOS ta pleositoz, protein artisi saptanir. Spinal MR da medullada genisleme, T2 agirlikli sekanslarda tutulan segment-
lerde hiperintensite gdriiliir. EMG normal olabilir veya tutulan segmentlere uyacak sekilde 6n boynuz tutulumunu gdsterebilir.

Ayirici tanida, spinal vaskiiler olaylar, spinal timér ve akut demyelinizan inflamatuvar polindropati diisiiniilmelidir.

1990 Ii yillardan 6nce bu olgulara yalniz semptomatik tedavi uygulanmistir. ilk kez Sebire ve ark IV yiiksek doz metilprednisolon tedavisi uy-
gulamislar ve sonuglari yalniz semptomatik tedavi yapilan eski 10 olgu ile karsilastirmiglardir. Calismada steroid alan grupta bagimsiz yiiriime
zamaninin anlaml 6lglide kisaldigini (23 vs 97 giin), birinci yil sonunda tam diizelmenin anlamli derecede daha yiiksek bulundugunu (%80 vs
%10) bildirilmistir (6). Metilprednisolonun etki mekanizmasi tam bilinmemekle birlikte; otoimmun yant, T lenfositlerden sitokin salinimini inhi-
be ettigi diisiiniilmektedir. Daha sonra iki ayr calismada ATMIi olgularda 1V yiiksek doz metil prednisolon kullaniimistir. Defresne ve ark 12
ATMIi olguya, metil prednisolonu izleyerek oral prednisolonu 2-3 hafta siiresince kullanmislar ve sonuglari 17 olguluk yalniz semptomatik te-
davi verilen hasta verileri ile kargilastirmiglardir. Steroid verilen grupta, birinci ay ve birinci yil sonunda bagimsiz yiiriiyen olgu sayisinin an-
lamli olarak daha yiiksek oldugu gdriilmiistiir( birinci ay sonu: %66 vs %17.6, birinci yil sonu: %54.6 vs %11.7) (5). Yiirlimenin kazanildigi has-
talar degerlendirildiginde, steroid verilen grupta, ayaga kalkma siiresinin, kontrol grubundan anlamli olarak daha kisa oldugu (25g vs 120 giin)
bildirilmistir.
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Prognoz cocukluk ¢agi ATM olgularinda genelde iyidir. Olgularin %60’ tam ve tama yakin iyilesme gdsterir; iyilesme ilk hafta iginde
baslar, cogu olguda alti ayda tamamlanmasina karsin, tam iyilesme igin bir yil beklenmelidir. Qlgularin % 15'inde agir sekel kalir (motor,
sfinkter kusuru). Bulgularin gelisimi ne kadar hizli ise prognoz o denli kétiidiir. Yaslar 2-14yas arasinda degisen yirmidort olgunun deger-
lendirildigi bir seride, olgularin %31'i tam diizelme gdsterirken, %25'inde minimal sekel kaldigi ve %44'tintin sekelli iyilestigi bildirilmistir
(7). Tam paraplejinin olmasi, maksimum defisitin 24 saatten kisa siire iginde gelismesi olumsuz prognozla iligkili bulunurken; maksimum
defisit siiresinin (plato déneminin) 8 giinden kisa olmasi, supraspinal bulgularin varligi ve bagimsiz yiiriime igin gegen siirenin 1 aydan ki-
sa olusu olumlu prognostik faktérler olarak belirlenmistir. Erigkin transvers myelitli olgularda sonugta MS gelisim orani %20 iken gocuk-
larda ayni oran %3'tiir (2,3).

Noromyelitis optika (Devic hastalig)

IIk kez 19. yiizyilda tanimlanmig olan SSS'ni tutan idyopatik inflamatuvar bir hastaliktir. Bugiin, klinik, radyolojik ve laboratuar ve pato-
lojik 6zellikleri ile MS'ten ayr, rélapslarla giden demyelinizan bir hastalik oldugu kabul edilmektedir. ilk kez 1999'da tani kriterleri yayin-
lanmis, ancak 2004'te, hastalikla iligkili NMO-1gG antikorlarinin saptanmasi ile tani kriterleri tekrar gézden gecirilmistir (8,9). NMO-1gG an-
tikorlar, SSS'deki astrositlerin ayaksi gikintilarinda bulunan aquaporin-4 antijenine karsi gelismistir. Antikorlarin, antijenle birlesmesi,
kompleman aktivasyonu ,inflamatuvar yanita yol acar.

Tani kriterleri:

Mutlak kriterler

Optik norit

Akut myelit

Destekleyici kriterler (en az ikisi olmali)

Spinal MRda en az {i¢ vertebra segmenti boyunca devam eden longitudinal meduller lezyon

NMO-IgG seropozitifligi

MS tani kriterlerine uymayan beyin MR bulgulari

Onciil veya eszamanl enfeksiyonlar, asilar, sistemik otoimmun hastaliklar ile iliskiler gdsterilmesine ragmen hastaligin gergek nedeni
bilinmemektedir. Optik ndrit ve myelit ataklari eszamanli veya birbirini izleyerek ortaya gikar, optik norit daha ¢ok tek taraflidir, hastalik
%80-90 rolapslarla devam eder, ataklar siddetli olup kalici hasar birakir. Kranyal MR normal olabildigi gibi beyaz cevherde nonspesifik
lezyonlar goriilebilir; hastalarin %10'unda, aquaporin-4 antijenlerinin yogun bulunduklari periepandimal bdlgelerde (hipotalamus, korpus
kallosum, periventrikiiler bdlge ve beyin sapi) beyaz cevher tutulumu gdsterilebilir. Beyin omurilik sivisinda polimorf niiveli lokositlerden
olusan pleositoz vardir. Tedavide, IV kortikosteroid, plazmaferez ve azathiopirin, rituximab gibi immunsupresif ilaglar kullanilir.

Kaynaklar

1. Proposed diagnostic criteria and nosology of acute transverse myelitis. Transverse Myelitis Consortium Working Group. Neurology 2002;59:499-505.

2. Rust R, Menkes JH: Autoimmune and postinfectious diseases. Menkes JH, Sarnat HB(eds): Child Neurology 6th Ed, Lippincott Williams & Wilkins 2000, 627-691.

3. Connolly AM, lannaccone ST:Anterior horn cell and cranial motor neuron disaese. Swaiman KF, Ashwal S, Ferriero DM(eds): Pediatric Neurology Princip
les & Practice. 4th Ed., Mosby Elsevier, Philadelphia, 2006,1859- 1886.

4. LahatE, Pillar G, Ravid S, Barzilai A, Etzioni A, Shahar E: Rapid recovery from transverse myelopathy in children treated with methylprednisolone. Pediatr
Neurol. 1998 ;19(4):279- 282.

5. Defresne P, Meyer L, Tardieu M, Scalais E, Nuttin C, De Bont B, Loftus G, Landrieu P, Kadhim H, Sebire G: Efficacy of high dose steroid therapy in children
with severe acute transverse myelitis. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2001 ;71(2): 272- 274.

6. Sebire G, Hollenberg H, Meyer L, Huault G, Landrieu P, Tardieu M. High dose methylprednisolone in severe acute transverse myelopathy. Arch Dis Child.
1997; 76(2):167- 168.

7. Defresne P, Hollenberg H, Husson B, Tabarki B, Landrieu P, Huault G, Tardieu M, Sebire G: Acute transverse myelitis in children: clinical course and prog
nostic factors. J Child Neurol. 2003; 18 (6): 401-406.

8. Wingerchuk DM, Hogancamp WF, O'Brien PC, Weinshenker BG. The clinical course of neuromyelitis optica (Devic's syndrome). Neurology 1999;
53:1107-1114.

. Wingerchuk DM, Lennon VA, Pittock SJ, Lucchinetti CF, Weinshenker BG. Revised diagnostic criteria for neuromyelitis optica. Neurology. 2006; 66:1485-1489.

10. Dean M Wingerchuk, Vanda A Lennon, Claudia F Lucchinetti, Sean J Pittock, Brian G Weinshenker The spectrum of neuromyelitis optica. Lancet Neurol
2007; 6: 805-15.

11. Marcelo Matielloa, Anu Jacoba, Dean M. Wingerchukb and Brian G. Weinshenkera Neuromyelitis optica. Curr Opin Neurol 2007;20:255-260.





