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Akut Dissemine Ensefalomiyelit Olgusu
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OZET

Akut dissemine ensefalomiyelit beyaz cevherin multifokal tutulumuyla
karakterize demiyelizan santral sinir sistemi hastaligidir. Etiyolojide
viriisler basta olmak iizere, bakteriyel ve diger enfeksiyoz ajanlarla birlikte
bazi asuar da bildirilmektedir. 7 yasinda erkek olgu, kabakulak ve akut
otitis media enfeksiyonlarini takiben ates, bas agrisi, kusma ve dalginlk
bulgularyla basvurdu. Klinik, laboratuar ve radyolojik bulgularla akut
dissemine ensefalomiyelit tanisi konarak, intravenoz immunglobulin ve
steroid tedavisi baslandi. Tedavi ile kliniginde diizelme gozlenen olgu
santral sinir sisteminin nadir goriilen ve tedavi edilebilir bir hastalig1 olmasi
nedeni ile sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Akut Dissemine Ensefalomiyelit, Enfeksiyon, Santral
Sinir Sistemi

A Case of Acute Disseminated Encephalomiyelitis

SUMMARY

Acute disseminated encephalomyelitis is a demyelinating central
nervous system disease which is characterized by multifocal lesions of the
white matter. Vaccination as well as some viruses, bacteria and other
infectious agents are thought to be responsible for the etiology of the
disease. A seven year old male patient developed fever, headache, vomit,
abstractedness following an episode of mumps and otitis media. The
diagnosis was made according to some laboratory findings and clinical
follow up. The patient recovered dramatically after treatment with
intravenous immunglobuline and corticosteroids. This case reveals an
importance because it is a rare cental nervous system disease which can be
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threated easily.
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GIRIS

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM),
Osler ve arkadaslar: tarafindan 1900’1 yillarin
gec donemlerinde tariflenmis olan bir santral
sinir sistemi hastaligidir (1,2). Tipik olarak
yaygin ndrolojik bulgularla birlikte beyin ve
spinal kordda multifokal lezyonlarla karakterize
dir. Bu lezyonlar, belirgin olarak simetrik
periventrikiiler enflamatuvar infiltrasyon ve
periaksonal demiyelizasyon seklinde belirir.
Rubella, varisella, kabakulak, herpes virus,
enterovirus gibi viral etkenlerin yani sira
bakteriyel etkenlerden mikoplazma, lejionella
ile iligkili vakalar literatiirde bildirilmektedir.
Enfeksiyoz etkenlerin diginda ayrica kizamik,
kizamikgik, kabakulak, polio ve BCG asilama-

lar1 sonrasinda gelisen ADEM olgularn da
bildirilmektedir (3). Santral sinir sistemini
tutan bu hastaligin ortaya cikist 2 ile 20 giin
arasinda degismektedir. Kis aylarinda olas1
enfeksiyonlarin artmasina bagli olarak daha
fazla goriildiigi bildirilmektedir. Erkeklerde
daha cok bildirilen bu hastalik da ortalama yag
7,4 yildir. Erken tam1 ve uygun tedavi ile
hastalarin  %80’1 ndrolojik sekel kalmadan
iyilesirken, %25’inde relapslar bildirilmektedir
(1,3).

Bu yazimizda, ensefalit klinigi ile basvura-
rak izlemi sirasinda ADEM tanisi alan 7 yasin-
da bir erkek olgusu sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Yedi yasinda erkek olgu ates, bas agrisi,
kusma ve dalginlik sikayetleri ile bagvurdu.

Hikayesinden 10 giin 6nce kabakulak 6ykii-
sii oldugu ve otit nedeniyle de tedavi edildigi
ogrenildi. Ozge¢misinde yakin zamanda asilan-
ma Oykiisii belirtilmeyen olgunun, soy gegmisin-
de de herhangi bir 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde; bilinci kapali olan
olgunun, kan basinct 96/64 mmHg, solunum
sayis1 24/dk, nabiz 85/dk ve viicut 1sis1 37 °C
(aksiller) olarak belirlendi. Kulak-Burun-
Bogaz muayenesinde, sag timpanik membran
perforasyonu disinda Ozellik saptanmadi.
Norolojik muayenesinde; Glasgow koma
skalasia gore biling diizeyi E2M1V2 olarak
degerlendirildi. Derin tendon refleksleri dort
ekstremitede de artmig ve sag tarafta babinski
refleksi pozitif idi. Meninks iritasyon bulgular
pozitif saptandi. G6z dibi muayenesi normal
olarak degerlendirildi. Bilincinin kapali olmas1
nedeniyle duyu ve kuvvet muayenesi yapilama-
di. Hastanin sistem muayenelerinde patolojiye
rastlanmadi.

Laboratuvar incelemelerinden hemogramin-
da; hemoglobin 14 gr/dl, 16kosit 20 970 /mm’
(%77 notrofil, %4.3 lenfosit, %9.9 monosit),
trombosit sayist 285 000 /mm’ idi. Eritrosit
sedimantasyon hizi 44 mm/saat, C-reaktif
protein degeri 2.48 mg/dl idi. Serum elektrolit-
leri, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri ile
birlikte kanama diatezi testleri de normal
olarak bulundu. Olas1 santral sinir sistemi
enfeksiyonunu belirlemeye yonelik beyin
omurilik  sivisinin  (BOS) incelenmesinde
16kosit 60/mm’, protein 26.6 mg/dl ve glukoz
82 mg/dl (es zamanli kan glukozu 166 mg/dl)
idi. BOS’un giemsa ile boyali preperatinin
degerlendirilmesinde %60 lenfosit saptanirken
gram ile degerlendirmede mikroorganizmaya
rastlanmadi. BOS’ da oligoklonal bant
bakilamadi. Ayrica hastanin idrar, kan, bogaz
ve BOS Kkiiltiirlerinde tireme olmadi.

Olgunun  radyolojik  incelemelerinden
kranyal tomografisinde; beyaz cevherde hipodan-
site goriiniimii ensefalit ile uyumlu olarak
degerlendirildi ve seftriakson ile birlikte
asiklovir ve antiddem tedavisi olarak mannitol,
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deksametazon baslandi. Izlemi sirasinda
9.giinde bilinci agilan olgunun ozelllikle sag
yarida belirgin ataksi, disdiadokokinezi ve
dismetri gibi serebellar bulgular saptandi ve
kas giiciiniin 3/5 oraninda azalmis oldugu
gozlendi. Izleminin besinci giiniinde sola
sinirlandirilmig miyoklonik vasifta konviilsiyo-
nu olmasi iizerine tedaviye antikonviilzif ilag
olarak fenitoin eklendi. Bu donemde c¢ekilen

elektroensefalogrami normal olan olgunun
kranyal magnetik rezonans goriintillemede
(MRG); posterior fossa kesitlerinde sag

serebellar hemisfer orta hatta yakin yerlesimli,
sag ve solda, her iki hemisferde multiple,
subkortikal, gri beyaz cevher birlesim yerlerin-
de ve bazal ganglionlarda T1 hipointens, T2
hiperintens kontrast tutan, 3 mm ile 20 mm
boyutlarinda lezyonlar saptandi ve nororadyo-
lojik patolojinin ADEM ile uyumlu olabilecegi
rapor edildi (Resim 1,2) Olguda kabakulak Ig
M ve Ig G serolojisi pozitif bulunurken, Lyme
hastaligi, Sistemik Lupus Eritamatozus ve
Toksoplazma  serolojisi  negatif  olarak
belirlendi.

Resim 1. Olgunun proton agirlikli aksiyal kesit
MRG incelemesinde solda gri beyaz cevher
birlesim yerinde kontrast tutan lezyon
izlenmektedir.
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MRG

Resim 2.
incelemesinde belirgin kontrast tutan her iki
hemisferde boyutlari 3 mm ile 20 mm arasinda

Olgunun T2 agirlhikh

degisen yiiksek
izlenmektedir.

sinyalli lezyon bulgular

Tiim bu klinik, radyolojik ve laboratuar
bulgulart ile olguya ADEM tanisi konularak 2
giin stireyle IVIG 1 gr/kg/giin, ardindan klinik
diizelme olmamasi {izerine azaltilan dozlarda
ardigik pulse metil prednisolon tedavisi baslan-
di. Steroid tedavisinin ikinci giiniinde atesleri-
ne hakim olunan hastanin, izleminde serebellar
bulgularinin  belirgin olarak azaldigi, kas
giicliniin 4/5 ile normale yaklagtig1 belirlendi.
Steroid tedavisinin ikinci haftasinda yapilan
degerlendirmede serebellar, duyu ve motor
muayeneleri olagan olan olgu, noroloji
poliklinige baglanarak taburcu edildi.

TARTISMA

ADEM, gecirilmis enfeksiyonlar veya
asllama sonrasinda gelisen otoimmiin yanit
sonucu miyelin hasari ile sonuglanan santral
sinir sisteminin bir hastaligidir. Sample tip
kuduz, polio, influenza, sugicegi, kizamik-
kizamik¢ik-kabakulak ve  BCG  asilari;
kizamik, kizamik¢ik, sugigegi, enteroviriis
enfeksiyonlari, herpes simpleks viriis, human
herpes viriis 6, influenza, Ebstein-Barr viriis,
sitomegaloviriis, HTLV-1  enfeksiyonlari,
hepatit C, hepatit A, viral iist solunum yolu
enfeksiyonlari, mikoplazma, lejionella, A

grubu beta-hemolitik streptokok, salmonella,
klamidya, pastorella multocida, kriptokokus
neoformans enfeksiyonlar1 gibi enfeksiyonlar
yatkinlik yaratan faktorler olarak bildirilmekte-
dir (1).Bir ¢ok vakada spesifik etken aciklana-
mamaktadir. Bu olgumuzda da ADEM gelisimi-
ne sebep olan durumun gecirdigi kabakulak
enfeksiyonu veya akut otitis media olabilecegi
diistiniilmistiir.

ADEM patogenezinde, miyelin proteinine
karsi, enfeksiyon veya asilama tarafindan
tetiklenen T  hiicre aracilikli  otoimmun
reaksiyon sorumlu tutulmaktadir (1). Klinik
olarak ataksi, parezi gibi motor bozukluklar,
biling degisiklikleri, duyu bozukluklari, iiriner
semptomlar, kraniyal noropati, konviilsiyonlar,
nistagmus ve afazi en sik goriilen norolojik
bulgulardir (1,4). ADEM’de sik goriilen ataksi,
parezi ve biling degisiklikleri gibi klinik
bulgular hastamizda da izlemi sirasinda
belirlenmistir. Tan1 koymada ¢ogunlukla klinik
gidis Oonemlidir fakat goriintilleme yontemleri
de yol gostericidir. Bilgisayarli tomografi ile
kranyal goriintiileme tamamen normal olsa da
cogunlukla non spesifik subkortikal beyaz
cevher lezyonlar1 gozlenir. Tamda MRG
vazgecilmez bir inceleme yontemidir (1,5).
Semptomlarin baslangicindan sonra 5—14 giin
icinde MRG’de anormallik bildirilmistir.
MRG’de gozlenen multifokal beyaz cevher
lezyonlart multiple skleroz (MS) hastaliginda
gozlenenlere  benzerdir.  Farkli  olarak
ADEM’de lezyonlar daha genistir. Cok
sayida, simetrik-asimetrik olarak serebral ve
serebellar beyaz cevherde, siklikla bazal
ganglionlarda bulunur ve frontal-temporal lob
tutulumu goriiliir. Biitiin lezyonlar monofazik
bir hastalik olmasi nedeni ile ayni yasta ve
derecededir. T1 agirhikli kranyal kesitlerde
hipointensiteler mevcuttur. izlemde bunlar
kaybolur ve yeni lezyonlar olusmaz, bu da
tekrarlarla seyreden MS’den ayirt etmede
onemlidir  (4).  Hastamizin  radyolojik
incelemelerinde kranyal MRG’ de multiple,
subkortikal,  gri-beyaz  cevher  birlesim
yerlerinde, bazal ganglionlarda T1 hipo, T2
hiperintens lezyonlar saptanmis ve olasilikla
lezyonlarin ayn1 yas ve derecede olmasi nedeni
ile ADEM ile uyumlu olabilecegi
yorumlanmistir.  MRG’ deki bu bulgular,
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ozellikle MS ile karigabilmektedir (6). Ancak
olgumuzun 7 yasinda olmasi, bir enfeksiyonu
takiben kliniginin gelismesi, MRG’ de amorf,
sinirlar1  keskin olmayan, gri-beyaz cevher
birlesim yerinde lezyonlarm goriilmesi ve
bazal ganglion tutulumu olmasi, klinikte ates,
letarji, biling degisikligi, konviilsiyonlar ve
hareket bozukluklari olmasi nedeni ile MS
tanisindan  uzaklagilmistir  (1,7,8). Ayrica
tanida diisiiniilen diger hastaliklardan Sistemik
Lupus Eritematozustan, anti dsDNA’ nin
negatif olmasi, Lyme hastaligindan anti Lyme
IgM VE IgG’nin negatif olmasi ve simetrik
periferik sinir tutulumun olmamast ve BOS
bulgulart  nedeniyle de  Guillain-Barre
sendromundan uzaklagilmistir.

Tedavide kesin bir protokol olmamakla
birlikte gilinimiizdeki tedavi yaklagimlari
immunsupresyon ve modiilasyona dayanir.
Kortikosteroidler, ACTH, IVIG, plazma degisi-
mi ve siklosporin tedavi yaklagimlart uygulan-
maktadir (1,4). B interferon ve glatiramer
acetate kullanimi heniiz deneme asamasinda
olan ajanlardir (4). Kortikosteroidler, ADEM
icin etkili ilk basamak tedavisi olarak
kullanilmaktadir. Intravenéz 30 mg/kg/g
metilprednisolonun 3 giin kullanimi veya 20
mg/kg/g 1 hafta, ardindan azaltilarak 4-6
haftaya tamamlanmasi Onerilmektedir (4).
Ayrica  prednisone 2 mg/kg/g  veya
dexamethasone 0.5 mg/kg/g dozunda 2 hafta
kullanilabilir (3). Kortikosteroid tedavisinin
oncelikli kullanim sebebi inflamasyonu ve
O0demi azaltmasi, kan beyin bariyerini saglam-
lagtirarak  demiyelinizasyona sebep olan
immun hiicre ve humoral faktorlerin gegisini
azaltmasidir (4). Plasma degisimi, kortikosteroi-
de yanitsiz olan vakalarda Onerilmektedir.
Intraven6z immunoglobulin (IVIG) de ADEM’
de Dbasarn ile kullamilmakta, ozellikle
kortikosteroide cevap vermeyen vakalarda ve
plazma degisimine uygun olmayan hastalarda
disiiniilmektedir. Bizim olgumuzda, IVIG 1
gr/kg ardindan pulse metil prednisolon tedavisi
3 gilin uygulanmig, 2 mg/kg/g prednisolon
tedavisi ile devam edilmistir. Ik olrak IVIG
uygulanmasinin sebebi hastanin ateslerine
hakim olunamamasi, enfeksiyonunun olmasidir.
Hastada steroid tedavisinin ikinci giiniinde
klinik olarak yamit alinmig, norolojik
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bulgularda diizelme baslamistir. iki hafta siire
ile klinikte izlenen olgu, néroloji ve fizik tedavi
polikliniklerine baglanarak taburcu edilmistir.
Ayaktan izlemi yaklagik 1 yila tamamlanan
olguda sekel ve relaps gézlenmemistir.

Sonu¢  olarak  ADEM, intrakranyal
enfeksiy6z ve enfeksiydz olmayan hastaliklarla
karsilagabilen santral sinir sisteminin nadir bir
hastaligidir. Ensefalit klinigi ile gelen her olguda
ADEM diisiiniildiigiinde erken tan1 konabilmekte
ve erken tedavi ile birlikte hastaligin
prognozunun iyi olmasi saglanabilmektedir.
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