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Olgu sunumu-Case report
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Ozet

Amac¢. Cocukluk caginin postenfeksiyoz, demiyelinizan santral sinir sistemi hastaliklarindan akut
dissemine ensefalomyelitin (ADEM) tani, klinik seyir, tedavi ve sonuglarinin arastiriimasi
amaglandi. Yontem. Pediatrik Noroloji Bilim Dalinda Ocak 2008-Ocak 2009 araligindaki bir
yillik zaman diliminde ADEM tanis1 ile takip edilen altt hastanin oykiileri, klinik ozellikleri,
laboratuar ve radyolojik bulgular1 gézden gegirildi. Bulgular. Olgularimizin ikisi kiz, dordii erkek
idi. Bir hastada gecirilmis sugicegi enfeksiyonu, bes hastada gecirilmis {ist solunum yolu
enfeksiyonu 6ykiisii vardi. En sik goriilen bagvuru semptomlari dengesizlik, yiiriime bozuklugu ve
kusma idi. Bir hasta hemiparezi, afazi ve fasiyal paralizi ile bagvurdu. Bir hastada takibi sirasinda
multifazik dissemine ensefalomyelit (MDEM) diisiiniildi. Olgularin besinin kranial magnetik
rezonans goriintiileri (MRG) ADEM ile uyumlu bulunurken bir olgunun ilk kranial MR gdriintiisii
pons gliomu olarak yorumlanmisti. Tiim olgulara manyetik rezonans spektroskopi (MRS) yapildi.
Sonu¢. ADEM’de erken tani ve uygun tedavi ile ciddi norolojik sekellerin dnlenebilecegi ve diger
demiyelizan hastaliklarla ayirici tan1 yapilmasinin énemli oldugu akilda tutulmalidir.

Anahtar sozciikler: Akut dissemine ensefalomyelit, cocukluk ¢agi

Abstract

Aim. Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) of demyelinizated post infectious central
nervous system diseases in childhood was intended to investigate diagnosis, clinical course,
treatment and the results. Method. History, clinical features, laboratory and radiological findings
of six patients with the diagnosis of ADEM were reviewed in 2008-2009 in the range of one-year
follow-up time period in Pediatric Neurology Department of Cumhuriyet University. Results. The
cases were two girls and four boys. One of the patients had a history of Varicella infection and the
upper respiratory tract infection in five patients. The most common symptoms were imbalance,
walking disorders and vomiting during application. One of the patients had hemyparesia, aphasia
and facial paralysis. In another patient, multiphazic disseminated encephalomyelitis (MDEM) was
considered during follow-up. The cranial magnetic resonance images (MRI) of five of the cases
have showed ADEM lesions. The first cranial MRI of a patient was interpreted as glioma of pons.
Magnetic resonance spectroscopy (MRS) has been performed for all cases. Conclusion. It should
be kept in mind that the early diagnosis and appropriate treatment for ADEM could prevent to
serious neurological sequelae and the differential diagnosis from other demyelinizated diseases is
important.
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Giris
Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) santral sinir sisteminin immun aracilikli bir
bozuklugudur. Hastalik tipik olarak asilama veya bir viral enfeksiyondan sonra birkag
giin veya hafta icinde ani ortaya cikan ndrolojik bulgularla kendini gosterir.
Postenfeksiyoz veya postvaksinal ensefalomyelit olarak da bilinir [1]. Viral ajanlardan en
sik rubella, kabakulak, kizamik, herpes simplex, sucicegi; asilardan ise 6zellikle kuduz
asist olmak lizere tetanoz, difteri, kizamik ve hepatit B asilar1 sorumlu tutulmaktadir.
Bakteriyel enfeksiyonlardan en sik mikoplazma sonrasi goriliir [2]. Cocuklarda
eriskinlerden daha sik goriiliir. Ates, halsizlik, bag agrisi, kas agrilari, bulanti, kusma gibi
sistemik semptomlart nérolojik bulgular izler. Hastalar letarjiden komaya kadar
degisebilen biling degisiklikleri, konviilziyon, multifokal nérolojik semptomlar, kranial
sinir felgleri, hareket bozukluklari, davranig degisiklikleri, irritabilite, depresyon, psikoz
gibi ¢ok ¢esitli bulgularla bagvurabilirler [3].

Ana patolojik bulgu beyaz cevherde perivenéz demiyelinizasyon, perivaskiiler 6dem ve
makrofaj, lenfosit infiltrasyonudur. Akut hemorajik 10koensefalit; perivaskiiler
kanamalar, veniillerde nekrotizan vaskiilitle seyreden Oliimciil gidisli, hiper akut bir
varyanttir [2]. ADEM vakalarin cogunda “monofazik™ bir seyir gostermesine ragmen ilk
tutulumdan en az iki ay sonra lezyon aymi yerde tekrarliyorsa “recurrent dissemine
encephalomyelitis” (%80), lezyonlar farkli zamanlarda ve farkli yerlerde tekrar ortaya
cikiyorsa “multiphasic dissemine encephalomyelitis ” (%20)’den (MDEM) bahsedilir [4].

Bu calismada cocukluk c¢aginin postenfeksiyoz, demiyelinizan santral sinir sistemi
hastaliklarindan akut dissemine ensefalomyelitin (ADEM) tani, klinik seyir, tedavi ve
prognozunun arastirilmasi amaglandi.

Olgular

Cumbhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Noroloji Bilim Dalinda Ocak 2008-Ocak
2009 tarihleri arasindaki bir yillik siirede ADEM tanisi ile takip edilen 6 hastanin
oykileri, klinik 6zellikleri, laboratuar ve radyolojik bulgular1 geriye doniik olarak gézden
gecirildi. Tanu, tipik klinik 6zelliklere ve beyin goriintiilemelerinde bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans goriintileme (MRG) bulunan karakteristik bulgulara gore
yapildi. Merkezi sinir sistemi hastaliginin diger nedenlerini diglamak i¢in yapilan beyin
omurilik sivisi incelemeleri ve diger tetkikler degerlendirmeye alindi. Sonuglar say1 ve
yiizde olarak verildi. Olgularimizin ikisi kiz (%33,3), dordii erkek (%66,6) idi. Hastalarin
yas ortalamalart 8+5,6 (1, 5-14) yil arasinda degismekteydi. Besinde tani oncesi iki
haftalik donemde gegirilmis nonspesifik iist solunum yollari enfeksiyonu, bir tanesinde de
gecirilmis sucicegi enfeksiyonu Oykiisii vardi. Hastalarin hi¢ birinde asilama oykiisii
yoktu. En sik goriilen bagvuru semptomlari sirasi ile dengesizlik ve yiiriime bozuklugu
(n=5), kusma (n=4), bas agris1 (n=3) ve ¢ift gébrme (n=3) idi. Bir hasta hemiparezi, afazi
ve fasiyal paralizi ile bagvurdu ve bir hastada da takibi sirasinda MDEM diisiiniildii. Bir
hastamizin takibi sirasinda hipertansiyon ortaya ¢ikti. Bir hastamizda da Mycoplazma Ig
M pozitif bulundu. Hastalarimizdan doért tanesine baslangigta beyin tomografi ¢ekildi.
Ancak sadece bir tanesinde ADEM ile uyumlu olabilecek lezyonlar rapor edildi.
Olgularm besinin beyin MRG’leri ADEM ile uyumlu bulunurken bir olgunun ilk beyin
MRG’sii pons gliomu olarak yorumlandi. Tiim olgulara manyetik rezonans spektroskopi
(MRS) yapildi. MRS’de N-asetil aspartat (NAA) diizeyinde azalma ve Kolin yiiksekligi
gosterildi. Hastalarimiza cekilen EEG’ler normal degerlendirildi. Hastalarimizdan bes
tanesi steroid ile bir tanesi de IVIG kullanilarak tedavi edildi. Hastalara ait bulgular ve
ozellikleri tabloda verilmistir (Tablo 1).

Tartisma

As1 veya enfeksiyon sonrasi gelisen siklikla ¢ocukluk ¢aginda goriilen ADEM ates, kusma, bas
agrist, kusma gibi sistemik semptomlarla baslayabilir. Bir yil i¢inde takip ettigimiz ADEM tanisi
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alan olgularimizda ilk sikayetleri ¢ogunda kusma ile baslamasina ragmen bagvuru aninda en sik
goriilen bulgu yiiriime ve denge bozuklugu idi. Biling degisikligi, konfiizyon ile basvuran sadece
iki hastamiz vardi, kalan dort hastamizda biling normaldi.

Tablo 1. Olgularimizin bulgulari, laboratuar degerleri ve prognozlari

Olgu no 1 2 3 4 5 6
Yas, cinsiyet 14y, K 5y, E 15y,E 11y, K 14y, E 3y, E
Gegirilmis USYE Sugicegi ~ USYE USYE USYE USYE
enfeksiyon
Biling degisikligi - - - + - +
Ates + - - - + -
Kusma + - - + + -
Bas agrisi + - - + + -

= Meningial bulgular + + - - + -

?,, Denge bozuklugu + + + - + +

=S Fasial paralizi - - + - - +

@ Hipoestezi - - - + - -
Hemiparezi - - - - - +
Cift gérme + - - + + -
Nistagnus - - - + + -
Bakis kisitlilig: + - - + - -
Dizartri / Afazi - - - + - +
Hipertansiyon - - - + - -
BOS Berrak Berrak Berrak Berrak Berrak Berrak

- Protein 25 296 35 43 78 25

% Glikoz/Eszamanli 46/63 83/125 62/102 53/130 51/104 64/104

S KS

‘<8\s Hiicre 30L, 10E 30L 10L Hiicre yok 70L Hiicre yok

= Kiiltiir Ureme yok Ureme yok Ureme yok Ureme yok Ureme yok Ureme yok
EEG N N N N
MRG Var Var Var Var Var Var
Tedavi Steroid IVIG Steroid Steroid Steroid Steroid

~ Tedaviye Cevap Tyilesme Iyilesme  lyilesme  lyilesme Iyilesme Minimal

2 hemiparezi

g

8- Atak sayist Birden fazla Bir Bir Bir Bir Bir

*N: normal, L: 18kosit, E: eritrosit, USYE: iist solunum yollar1 enfeksiyonu, KS: kan sekeri
mg/dL, BOS: Beyin omurilik sivisi

Daha oOnce yayinlanan calismalarda oldugu gibi hastalarimizda da birbirinden farkli ndrolojik
bulgular saptanmistir [3, 5, 6]. Hastalarimizdan birinde konfuzyon, fasial parezi, hipoestezi, ¢ift
gorme, nistagnus vardi. Bir bagka hastamiz ise fasial parezi, afazi ve sag hemiparezi ile bagvurdu.
Kabakus ve Kurt’un on hastalik serisinde de en sik bagvuru yakinmalar1 dengesizlik, konusma
bozuklugu ve kusma olarak belirtilmistir. Hastalarin diger nodrolojik bulgularimin dagilimi da
benzer sekilde genis bir yelpazede ortaya ¢ikmaktadir [3]. Hastalik bir ensefalomyelit tablosu ile
seyretmesine ragmen santral sinir sistemi enfeksiyonlarindan ayirict tani igin bakilan beyin
omurilik s1vist (BOS) bulgular1 6zgiil degildir. Bir hastamiz disinda BOS protein, seker degerleri,
hiicre sayilar1 6zellikli degildi. Hicbir hastada BOS kiiltiiriinde bakteri tiremedi. Bagvuru aninda
dort hastaya beyin tomografisi (BT) ¢ekilmisti. Bir tanesinde siipheli demyelinizan odaklar
diistindiiren bulgu vardi. Diger BT bulgulari normal degerlendirildi. BT, lezyonlar ¢ok genis
degilse ADEM tanisinda ¢ok yardimeci degildir [7]. Ancak tani almamig hastalarin 6zellikli
olmayan farkli ndrolojik bulgularla bagvurdugu g6z Oniinde bulundurulursa acilen manyetik
rezonans goriintiileme yapilamayan durumlarda kismi yarari olabilecegi diisiiniilmelidir.

MRG tam koymada, multiple skleroz gibi demyelinizan hastaliklar basta olmak {izere ayirici
tanida ve verilen tedavinin seyrini takip etmede esansiyel bir tetkiktir. Ayni yasta iki tarafli fakat
asimetrik sinyal artig1 gosteren beyaz cevher lezyonlar1 hastaligin en 6nemli MRG bulgusudur. En
iyi “T2” agurlikli ve “FLAIR” kesitlerde ortaya konulur [7, 8]. Bazal gangliyonlar veya talamus,
kortikal gri-ak madde bileskesindeki lezyonlar kuvvetle ADEM tamisina gotiiriir. Periventrikiiler
ak madde lezyonlari, korpus kallozum tutulumu, klinik tablonun gerilemesinden sonra bulgusuz
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donemde yeni MR lezyonlarinin ortaya ¢ikmasi MS lehinedir. Periventrikiiler alanin korundugu
MR lezyonlart ADEM’de %78, MS’te %17 oraninda goriiliir. Multipl skleroz lezyonlar1 daha
keskin sinirlidir. Multifazik dissemine encephalomyelit (MDEM) yani ADEM’in yinelemeleri, ilk
ataktakine benzer klinik bulgularla ortaya ¢ikar ve lezyonlar ayni anatomik yerlesimdedir. Klinik
tablo ilk ataktan sonraki 3 ay iginde ortaya g¢ikar ve klinik seyrinin ADEM gibi olmast beklenir.
Cocuklarda kesin olmamakla birlikte, erigkinlerde ilk ataktan en az 3 ay sonra ortaya ¢ikan yeni
MR lezyonlart MS lehine kabul edilir [4, 9]. Hastalarimizin MRG’lerinde izlenen eszamanli,
yaygin iki tarafli simetrik olmayan lezyonlarla ADEM tanisi diisliniilmiistiir. Ancak bir hastamizin
pons civarinda goriilen lezyonu baslangicta pons gliomu olarak degerlendirilmis, kontrol MRG ve
steroid tedavisine yanit ve manyetik rezonans spektroskopi (MRS) ile ADEM tanis1 dogrulanmigtir
(Resimler 1 ve 2).

Resim 1: MRG FLAIR kesitte ADEM bulgulari.

MRS’de ADEM tanisi alan hastalarda N-Asetil Aspartat (NAA) diizeyindeki azalma néronal islev
bozuklugunun gostergesidir. Kolin yiiksekligi ise demyelinizasyon veya makrofaj infiltrasyonuyla
artmig hiicre zari dongiisiiniin sonucudur [5]. MRG gorintiileriyle baslangigta pons gliomu
diisliniilen hastamizin MRS’inde NAA pikinde azalma ve kolin pikinde ilimli artig dikkati
cekmektedir (Resim 3). Hastaliga 6zgii klinik bulgular ve biyolojik belirteclerin olmamasi
nedeniyle mikrobiyal enfeksiyonlar (herpes simplex ensefaliti, listeria meningoensefaliti gibi),
vaskulitler ve diger inflamatuar demyelinizan hastaliklardan ayirict tanisimin yapilmast ¢ok
onemlidir. Sugicegi gegirme dykiisii olan bir hastamiz sadece yiirliyememe ve ataksi yakinmasiyla
bagvurmustu. Biling degisikligi, herhangi bir sistemik yakinmasi ve baska bir norolojik bulgusu
yoktu. Yapilan lumbal ponksiyonu normalin yaklasik bes kati bir protein yiiksekligi gdsteriyordu
ve 30 16kosit vardi. MRG ve klinik gidisi ile Gullien Barre’den ayirict tanist disiiniildiigi igin
steroid yerine IV immun globulin (IVIG) tedavisi tercih edildi [2]. IVIG tedavisi sonucunda
kontrol MRG ve kliniginde tam diizelme saptandi. En 6nemli ayiric1 tan1 yapilmasi gereken durum
multiple skleroz (MS) dur.

ADEM genellikle as1 veya enfeksiyon sonrasi baslangic gdsteren monofazik bir hastaliktir.
Nadiren, bir hastamizda oldugu gibi, bir veya daha fazla atak gdsterir. MDEM ile MS tanisinm
ayirmada klinik seyir yaninda MRG anahtar rol oynar [1, 5, 9, 10]. MDEM hastamizin MRG
goriintiileri MS ile uyumlu bulunmadi. BOS’da oligoklonal bant negatif olmasi, kliniginin iyi
seyirli olmasi ve yeni atak goriilmemesi nedeniyle MS tanisindan uzaklasildi. ADEM’te erken tani
ve uygun tedavi ile ciddi norolojik sekellerin Onlenebilecegi akilda tutulmali ve diger
demiyelinizan hastaliklarla ayirici tan1 yapilmasinim énemli oldugu hatirlanmalidir.
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Resim 2: MRG FLAIR Kkesitte pons gliomu diisiindiiren ADEM olgusu.

FA-90/180 Nov. 4.2008
PE:6 01:17PM
37279.5334
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1%1024(NW)
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Resim 3: Manyetik rezonans spektroskopi.

Kaynaklar

1. Noorbakhsh F, Johnson RT, Emery D, Power C. Acute disseminated encephalomyelitis:
clinical and pathogenesis features. Neurol Clin 2008; 26: 759-80.

2. Oncel C, Kiroglu Y, Giir S. Motor aksonal néropatinin eslik ettizi Akut Dissemine
ensefalomyelitli bir olguda intravendz immunglobulin kullanimi. Tiirk Noéroloji Dergisi
2007;13: 37-40.

3. Kabakus N, Kurt ANC. Akut dissemine ensefalomyelit: Klinik seri. Firat Tip Dergisi
2005;10: 127-31.

4. Marchioni E, Tavazzi E, Minoli L, Del Bue S, Ferrante P, Piccolo G, Bastianello S,
Ravaglia S. Acute disseminated encephalomyelitis. Neurol Sci 2008; 29 (Suppl 2): S286-
8.

Cumbhuriyet Tip Dergisi Cumhuriyet Tip Derg 2010; 32: 220-225
Cumhuriyet Medical Journal Cumhuriyet Med J 2010; 32: 220-225


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18657725?ordinalpos=3&itool=EntrezSystem2.PEntrez.Pubmed.Pubmed_ResultsPanel.Pubmed_DefaultReportPanel.Pubmed_RVDocSum
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18657725?ordinalpos=3&itool=EntrezSystem2.PEntrez.Pubmed.Pubmed_ResultsPanel.Pubmed_DefaultReportPanel.Pubmed_RVDocSum
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18690521?ordinalpos=2&itool=EntrezSystem2.PEntrez.Pubmed.Pubmed_ResultsPanel.Pubmed_DefaultReportPanel.Pubmed_RVDocSum

225

5. Sahin S, Uysal S. Akut dissemine ensefalomyelit. Tiirk Pediatri Arsivi 2005; 40: 199-
203.

6. Tiak D, Ecevit C, Kocabas O, Kavakli T, Oztiirk A. Akut dissemine ensefalomyelit
olgusu. Dicle Tip Dergisi 2007; 34: 53-6.

7. RossiA. Imaging of acute disseminated encephalomyelitis. Neuroimaging Clin N Am
2008; 18: 149-61.

8. Stonehouse M, Gupte G, Wassmer E, Whitehouse WP. Acute disseminated
encephalomyelitis: recognition in the hands of general paediatricians. Arch Dis Child
2003; 88: 122-4.

9. Singh S, Prabhakar S, Korah IP, Warade SS, Alexander M. Acute disseminated
encephalomyelitis and multiple sclerosis: magnetic resonance imaging differentiation.
Australas Radiol 2000; 44: 404-11.

10. Dénmez MC, Demirci S. Bir akut dissemine ensefalomyelit olgusu: erken niiks veya
multifazik seyir. Noropsikiyatri Arsivi 2007; 44: 74-6.

Cumbhuriyet Tip Dergisi Cumhuriyet Tip Derg 2010; 32: 220-225
Cumhuriyet Medical Journal Cumhuriyet Med J 2010; 32: 220-225


javascript:AL_get(this,%20'jour',%20'Neuroimaging%20Clin%20N%20Am.');
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
javascript:AL_get(this,%20'jour',%20'Arch%20Dis%20Child.');
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?Db=pubmed&Cmd=Search&Term=
javascript:AL_get(this,%20'jour',%20'Australas%20Radiol.');

