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Atipik Akut Dissemine Ensefalomiyelit

Atypic Acute Disseminated Encephalomyelitis:
Case Report

OZET Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), santral sinir sisteminin inflamatuar akut baslangich
demiyelinizan bir hastaligidir. Cocuklarda ve geng eriskinlerde daha siktir. Etiyopatogenez enfek-
siyon, asilama ya da diger faktorler tarafindan tetiklenen otoimmiin siiregle iliskilidir. ADEM kli-
nik olarak polisemptomatiktir; bas agrisi, ates, kusma, ensefalopati, nébet, kraniyal sinir tutulumu,
hemiparezi, ataksi seklinde prezante olmaktadir. Genellikle norolojik semptomlar giinler iginde su-
bakut olarak baglamaktadir. Radyolojik olarak beyin ve spinal kordu etkileyen multifokal demiye-
linizan lezyonlar goriilmektedir. Lezyonlar ayni yasta, multipl ve asimetrik dagilimhidir. Prognoz
iyidir, 1-6 ay arasinda tamamen iyilesme gozlenir. Tedavide kortikosteroid ve plazma degisimi
yapilmaktadir. Bu ¢alismada, konfiizyon, afazi, ataksi semptomlari ile gelen, radyolojik olarak
atipik korpus kallozum ve periventrikiiler yerlesimli, agir lezyon yiikiine sahip bir ADEM olgusu
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Ensefalomiyelit, akut dissemine; afazi; manyetik rezonans goriintiileme

ABSTRACT Acute disseminated encephalomyelitistADEM) is an inflammatory acute disorder of the
central nervous system. ADEM is more frequent in children and in young adult. Etiopathogenesis
has a typical relationship with autoimmune process trigerred by infections, vaccinations or other
factors. Clinical presentation of ADEM is polysymptomatic which include fever, headache, vomi-
ting, encephalopathy, seizure, cranial nerve involvement, hemiparesis and ataxia. Neurological
symptoms usually develop subacutely within days. Radiological multifocal demyelinating lesions are
seen as located in brain and spinal cord. The lesions are in the same age, multiple and found in
asymmetric distribution. The prognosis is good, complete recovery is observed between 1 and 6
months. Corticosteroids and plasma exchange are used for treatment. In this paper a case of ADEM
admitted with the symptoms of confusion, aphasia, ataxia and had severe lesion load located in cor-
pus callosum and periventricularly which were radiologically atypical will be reported.

Key Words: Encephalomyelitis, acute disseminated; aphasia; magnetic resonance imaging
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kut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), santral sinir sisteminin akut

baslangicli, inflamatuar ve demiyelinizan bir hastaligidir. Etiyopa-

togenezinde agilama, enfeksiyon ya da cesitli nedenlerle tetiklenen
otoimmiin siirecler sorumlu tutulmaktadir. Klinik polisemptomatik néro-
lojik tutulum ile prezante olmaktadir. Beyinde ve spinal kordda multifokal
demiyelinizan lezyonlar izlenmektedir.! Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) ile lezyonlarin demonstrasyonu, ADEM tanisinda ve diger demiye-
linizan hastaliklarin dislanmasinda 6nemlidir.
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Bu ¢alismada, biling bozuklugu, afazi, ataksi ile
bagvuran ve ADEM tanisi alan olgu farkl klinik ve
radyolojik 6zellikleri ile tartigilmigtir. Olgunun ya-
kinlarindan bilgilendirilmis onam alinmstir.

OLGU SUNUMU

Yirmi dort yasindaki erkek olgu, 1 haftadir olan bi-
ling bulanikligi, konusmada azalma ve davranis de-
gisikligi sikayeti ile acil servise bagvurdu. Idrar,
gaita inkontinansi olan olgunun nobet o6ykisi
yoktu. Oz gegmisinde 2 ay énce gecirilmis siddetli
genitoiiriner enfeksiyon oykiisii vardi. Ates: 36,7°C,
nabiz: 73/dk ve tansiyon: 140/90 mmHg idi. Noro-
lojik muayenede; suur somnole, yer yer hafif
konfiize, sensorimotor afazi ve ataksi vardi. Acil
serviste ¢cekilen MRG’de solda daha yaygin olmak
iizere, bilateral frontopariyetal alanlarda, kortikal
subkortikal beyaz cevherde, periventrikiiler, bila-
teral temporal bolgelerde, korpus kallozum korpu-
sunda ve solda bazal ganglia lokalizasyonunda
multifokal T2 ve flair agirlikh goriintiilerde hipe-
rintens, T1 sekanslarinda hipointens, yer yer bir
kisim lezyonda inkomplet ring seklinde kontrast
tutulumu gosteren yogun lezyonlar izlendi (Resim
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1). Difiizyon MRG’de lezyonlarda difiizyon artisi
gozlendi. Servikal spinal MRG’de lezyon izlenmedi.
Rutin kan tetkikleri normal sinirlarda idi. Beyin
omurilik sivis1 (BOS) incelemesinde BOS protein:
71 mg/dL, yiiksek bulundu. K: 3 mEq/L, Cl: 132
mEq/L, glukoz: 66 mEq/L, es zamanlh kan sekeri:
137 mg/dL idi. Hiicre goriilmedi. BOS’ta oligoklo-
nal band negatif saptandi. HIV, sifiliz, brusella ve
vaskiilit incelemeleri normal bulundu.

Olguda biling bozuklugu, sensdrimotor afazi
ve ataksi belirtilerinin varlig1 ve yukarida belir-
tilen demiyelinizan natiirlii lezyonlar nedeni ile
ADEM disiiniildi. Buna yonelik 1 g/giin intra-
venoz (IV) pulse prednizolon tedavisi yedi giin
verildikten sonra, oral olarak doz titrasyonu ya-
pilarak tedavi zaman i¢inde sonlandirildi. Mev-
cut tedavi ile nérolojik muayene bulgular: tama
yakin diizelmesine ragmen, 3. ayda lezyon yiikii-
niin azalarak devam ettigi, 6. ayda ise lezyonlarda
kii¢tilme oldugu izlendi (Resim 2, 3).

TARTISMA

ADEM insidans1 100.000’de 0,4-0,8 olarak bilin-
mektedir. Cocuklar ve geng eriskinlerde sik goriil-

NABEYINIt2-tse...

V AT60 C: 764
Zoom 1,00
MR

| W:£7160 C: 764
/" Zoom 1,00
MR

“ \?‘i,m m\r‘<. I

*f‘!*
"y . P2 c: 9

W 1760 C: 164

}“\S\ //Zoo- 1.00

RESIM 1: (a, b, ¢, d, e) T2 aksiyal kesitler: Verteksten serebellum diizlemine kadar yaygin hiperintens lezyonlar (f) T1 kontrastli aksiyal kesit: Verteks diizeyinde

kontrast tutan lezyonlar (siyah ok).
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RESIM 3: (a, b) T2 flair sagittal kesitler: 1 ve 6. ay kontrol goriintilemeleri.

mektedir; ortalama yas pediatrik yas grubunda 6-
8, erigkin grupta 33,5 yildir. Patogenezinde agilama
ya da enfeksiyonu takiben, miyelin bazik proteine
kars1 olusan T-hiicre aracili otoimmiin yanit so-
rumlu tutulmaktadir. ADEM tipik olarak monofa-
ziktir, ancak nadiren bifazik ya da multifazik
olabilmektedir.?

ADEM’de klinik semptomlar asilama ya da
enfeksiyonu takiben ortalama 6 giin-6 hafta
icinde ortaya ¢ikmaktadir. Siklikla iist solunum
yolu enfeksiyonu ile iligkilidir. Klinikte karakteris-
tik olarak; ani baglangich ensefalopatiye multifokal
norolojik bulgular eslik etmektedir. Motor ya da
sensoriyal defisit, kraniyal sinir tutulumu, ataksi,
nobet, afazi, psikoz izlenebilmektedir. Olgumuzun
oykiistinde, bir ay 6nce gecirilmis genitoiiriner sis-
tem enfeksiyonu oldugu 6grenilmis ve klinik olarak
ensefalopati, ataksi, miks afazi gézlenmistir. de Seze
ve ark., 35 ADEM hastasinda sadece bir hastada

driner sistem enfeksiyonu saptamiglardir.® Daha
onceki c¢aligmalarda, konusma bozuklugunun
ADEM’de nadir oldugu bildirilmistir.! Muhtemel
mekanizmanin diagisiz oldugu ileri stiriilmiis, kor-
tikal konugma merkezleri ile anatomik olarak
iligkili beyaz cevherdeki traktuslar: etkileyen lez-
yonlarin afaziye neden oldugu bildirilmistir.* Pa-
nicker ve ark., ADEM tanili 23 pediatrik hastanin
besinde; 38 adult hastanin birinde konusma bo-
zuklugu saptamislardir.’

ADEM lezyonlari, beyinde ve spinal kordda
gozlenmektedir. Lezyonlar difiiz, stklikla simetrik
ve perivenoz yerlesimlidir. Lezyonlar beyaz cev-
herde goriilmektedir, ancak periventrikiiler alan
korunmugtur. Korpus kallozum tutulumu nadir-
dir.> Ancak talamus ve bazal ganglia gibi derin gri
cevher lezyonlar goriilebilmektedir. Beyin sap1
ve serebellar tutulum izlenmektedir. MRG se-
kanslarinda beyin sapinin serebellum, bazal ganglia

Turkiye Klinikleri ] Neur 2016;11(2)

66



Yasemin EREN ve ark.

ATIPIK AKUT DISSEMINE ENSEFALOMIYELIT

ve talamusla birlikte etkilenmesi ADEM’de multipl
skleroz (MS)’a gore daha sik goriilmektedir. Lezyon
boyutu birka¢ milimetreden, santimetrik tiimefak-
tif gortiniimde lezyonlara degisebilmektedir. Ancak
lezyon boyutuna gore kitle etkisi goriilmemekte-
dir.® Biyiik lezyonlarda difiizyon kisitlamas: izle-
bilmektedir. Bazen klinik baslangicindan itibaren
ilk 7 giinde difiizyon kisitlilig1 goriilebilmekte,
bundan sonra artmis difiizyon artis1 izlenmektedir.
Akut donemde miyelin kilifta sigme, vaskiiler bes-
lenmede azalma, inflamatuar hiicre infiltrasyonu-
nun difiizyon kisithiligina neden oldugu, ancak
subakut donemde demiyelinizasyon ve 6demin
ekstraseliiler aralikta genislemeye yol acarak di-
fiizyon artigina sebep olabilecegi bildirilmigtir.” Ni-
tekim olgumuzda da benzer bigimde difiizyon artig1
dikkat ¢ekmektedir. T1 agirhikh goriintiilerde, has-
talarin %30-60’1nda lineer perivaskiiler paternden
genis yama ya da konfluent odaksal kontrastlanma
izlenmektedir. Tedavi sonras: takiplerde, MRG’de
lezyonlarin tamamen kaybolmasina ragmen uzun
donem kalabilecegi hatta kalic1 olabilecegi bildiril-

mistir.? Olgumuzda artmis lezyon yiikii ve boyu-
tuna ragmen kitle etkisi gézlenmemistir. Ayrica,
kontrol MRG’de yeni lezyon saptanmamis ve lez-
yonlarda diizelme izlenmistir.

Bu olgunun klinik ve radyolojik bulgular:
Uluslararas: Pediatrik MS Grubu'nun onerdigi
ADEM tamn kriterleri ile uyumlu bulunmustur.’ Ek
olarak, siklikla MS’de goriilen periventrikiiler
beyaz cevher lezyonlar: ve korpus kallozum tutu-
lumu izlenmistir. BOS oligoklonal bandi ve gorsel
uyarilmis potansiyel normal olan olguda, klinik
olarak MS diistiniilmemistir. Zira biling degisikligi,
afazi gibi semptomlarin MS’de baslangi¢c semptomu
olmas1 beklenen bir bulgu degildir.

Sonug olarak; sundugumuz bu ADEM olgusu,
literatiirde ¢ok nadir olarak bildirilen iirolojik en-
feksiyon sonrasinda gelismis ve miks afazi klinigi
ile prezante olmustur. Bu olgunun bir diger ilging
yam da, radyolojik olarak agir lezyon yiikiiniin
yani sira periventrikiiler ve korpus kallozum gibi
atipik yerlesimli lezyonlarin varligidar.
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