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OLGU

e 14 YAS KIZ HASTA

YAKINMA

e GIFT GORME

e SAGA DOGRU BAKINCA BAS DONMESI



OYKU

> Yaklasik bir bucuk hafta dnce hastanin ¢ift gorme yakinmasi gelismis. Hasta
sag tarafina baktiginda basi dontyormus.

» Hastanin sikayetlerin gerilememesi nedeniyle digs merkezde bagka bir goz
hastanesine gidilmis. Orada yapilan tetkiklerinde optik sinirinde lezyon oldugu
ve noroloji bolumune basvurmasi gerektigi soylenmis.

» Dis merkezde noroloji bolumune basvuran hasta degerlendirildikten sonra MR
Beyin tetkiki yapilmis. Yapilan tetkikte, beyinde lezyon oldugu ve Cocuk
Norolojisi bolumunin hastayr degerlendirmesi gerektigi distnulerek
tarafimiza yonlendirilmis.



OZGECMIS

Gebelikte duzenli hekim ve ultrason izlemi mevcut

Hamilelikte 9 ay boyunca gunde 1 paket sigara tuketimi

Miadinda, sezaryen ile dogum, 3500 gr

1 ay anne sutu alimi, 1 aydan sonra mama, 7.ayda ek gida baslangici
Buyume ve gelismesi yasitlari ile uyumlu

Herhangi bir nedenle hastane yatis oykusu yok

SOYGEGMIS

Anne: 45 yasinda, sag - Kronik iskemik kalp hastalgi
Baba: 45 yasinda, sag - Kronik iskemik kalp hastaligi (by pass opere)
Kardesler: 1. Cocuk: Kiz, 14 yasinda hastamiz

2. Cocuk: Anne karnindayken alinmis

3. Cocuk: Erkek,10 yasinda, sag - saglikli

YVVVVVYY




Kilo : 80 kg

Boy : 149 cm

Neyzi

FiZIK MUAYENE

VKI : 36.03 kg/m2

Ates :36.0°c
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FiZIK MUAYENE

Dolasim sistemi muayenesi : Kalp tepe atimi 5. Kaburgalar arasi aralikta. Kalp ritmi dogal. Kalp
sesleri S1, S2 dogal. Femoral atardamar nabizlari iki yanlh aliniyor.

Solunum sistemi muayenesi: Gogus bi¢imi dogal. Her iki gdgus yarisi solunuma esit
katiliyor. Dinlemekle ral, ronkus, ekspiryum uzunlugu yok.

Karin muayenesi: Duyarlik, defans, rebound yok. Karaciger sag ve sol lobu ele gelmiyor. Dalak ele
gelmiyor. Traube alani agik. Fitik saptanmadi.

Kas - iskelet dizgesi: Kas kitlesi ve tonusu normal. Odem yok.
Yapisal bozukluk yok. Kilcal damar geri dolum suresi normal (<2 saniye)




FiZIK MUAYENE

Sinir Sistemi Muayenesi : Biling acik. iletisim, yonelim, gevreyle ilgi normal. Kas glicii, tonusu normal. Derin tendon
refleksleri iki yanh dogal. Yirume, denge, agri ve is1 duyularinda 6zellik yok. Goz hareketleri muayenesinde sag gozu
disa baktiramiyor. Saga dogru baktiginda bas donmesi yakinmasi gelisiyor.

Kulak, burun, bogaz muayenesi : Kulak bigimi, yerlesimi, dis kulak yolu, kulak zarlari dogal. Burun kanatlari, bélmesi,
mukozasi dogal. Burun tikanikligi, akintisi yok. Dudaklar, mukozalar, disler, diseti, dil dogal. Yumusak-sert damak, kiguk
dil, bogaz, bademcikler dogal. Akinti yok.

Genel durum : Genel gérinim obez, gevreyle ilgili, biling koopere ve oryante, iletisim mevcut, yonelimi normal

Deri : Deri rengi normal. Solukluk, sarilik, morarim, petesi, purpura, ben, hemanjiyom, avug i¢i eritemi yok. Turgor normal.
Karin bolgesinde yere dik sekilde uzanan strialari mevcut. Strialar deriden hafif agik renkli. Boyun bolgesinde
Akantozis Nigrikans mevcut. Sirt bolgesinde Bufalo Horgiicii bulgusu mevcut.

Lenf duglimleri : LAP muayenesinde herhangi bir patolojik bulgu saptanmadi.

Bas, boyun : Sag ve sacli deri dogal Kafa yapisi simetrik. Kraniyotabes iki yanl yok. Tortikolis, guvatr, kitle, toplardamar
dolgunlugu yok.

Gozler : Cekiklik, hipo-telorizm, hiper-telorizm yok. Isik refleksi iki yanl var. Pupiller izokorik. Konjonktiva ve skleralar
dogal. G6z hareketleri muayenesinde sag gozu disa baktiramiyor.
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Norogoruntuleme

C:360,0, W: 795,0

C=360,0, W=795,01/3
Contrast: Contrast agent
z .

v

C:277,0,W
C=277,0, W=64. 21.11_se_sag v

19.t1_se tra v
Contrast: Contras' Sequence: *se2d1

Sequence: *se2d1

Kesit: 5mm Kesit: 5mm

Dist: 6,5 mm Dist: 6,5 mm

TR: 530 TR: 427 I

TE: 89 TE: 89 \.
AC:1 AC:1 o

Halka seklinde lezyonlar




Zengin, Gizem Z =1
E v
C:302.0, W: 682.0

719177

Image no: 9

Toplam 21 gérintiden 9.
4.01.2024, 11:09:08
OZEL KONAK HASTANESI







C: 256,0, W: 577,0

C=256,0, W=577,0 1/3
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13. t2_tse_ua_p2 v
Sequence: *tse2d1_17
Kesit: 5 mm

Dist: 6,5 mm

TR: 4740

TE: 92

AC: 2

Coil: Spine_18

Pos: HFS

Image no: 19

Toplam 26 goruntuden 8.







16. 12_tse_cor_p2 ~
Sequence: *tse2d1_17
Kesit: 4,5 mm

Dist: 6,525 mm

TR: 5840

TE: 92

AC: 2

Coil: HeadNeck_10

Pos: HFS

Image no: 14

Toplam 27 gorantiden 14,

Image no: 8
Toplam 21 gérintiden 8.
Sl bl

C=298,0, W=667,0 1/3
-

16. 12_tse_cor_pe «
Sequence: *tse2d1_17
Kesit: 4,5 mm

Dist: 6,525 mm

TR: 5840

TE: 92

AC: 2

Coil: HeadNeck_10
Pos: HFS

" Image no: 12
Tonlam 27 gorantiiden 16.

C:302.0,W: 6804 13. t2_tse_tra_p2 ~

Sequence: *tse2d1_17
Kesit: 5 mm

Dist: 6,5 mm

TR: 4740

TE: 92

AC: 2

Coil: Spine_18
Pos: HFS
Image no: 14

Toplam 26 gorantiiden 13.

C=298,0, W

C: 298,

C: 261,0, W: 593,0
C=261,0, W=593,0 1/3
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Tetkik

Hemogram
WBC (L6kosit) 12,96 x1073/pL
NEU (Nétrofil Sayisi) 7,470 x1073/pL
LYM (Lenfosit Sayisi) 4,140 x1073/pL
HGB (Hemoglobin) 13,70 g/dL
HCT (Hematokrit) 39,1 %

3,46 — 10.04
1,47 - 7,34
1,05 3,17
12,1 -16,6
36,9 -52,9

25-Hidroksi Vitamin D 5,9 ng/mL 30 - 100

Aclik Kan Sekeri (AKS)
Urea

BUN (Kan ure azotu)
Kreatinin

AST (SGOT)

ALT (SGPT)

GGT

ALP(Alkalen Fosfataz)
CPK

Protein, Total
Albumin

Globulin

Sodyum (Na)
Potasyum (K)
Klor(Cl)
Kalsiyum(Ca)

Duzeltilmis Kalsiyum(Ca)

Magnezyum(Mg)
Fosfor(P)
CRP

Biyokimya

74,9 mg/d|
17,8 mg/dl
8,32 mg/dI
0,54 mg/dl
23,5 U/L

36,5 U/L

28 U/L

85 U/L

58 U/L

77,4 g/L
47,5 g/L
29,9 g/L
140 mmol/L
4,27 mmol/L
103 mmol/L
10.34 mg/dL
9.74 mg/dL
2,09 mg/dL
4,67 mg/dL
4,26 mg/L

74 - 106
16,6 — 48,5
6,00 — 20,00
0,5-0,9
<32

<33

6-42
35-104
<170

66 - 87
39,7-494
11-35

136 - 145
3,56-5,1
98 - 107
8,6-10,6
8,60 — 10,60
1,6—2,6
2,5-45

<5



Tetkik — 2

Hasta asiri kilolu oldugundan dolayi Radyoloji balimd ile BOS

konusgularak, hastadan goruntuleme esliginde Beyin Omurilik Sivisi

6rnegi alindi. Glukoz (BOS) . 64,6 mg/dL
Mikro Protein (BOS) : 22,1 mg/dL 15-45
Mikro Albumin (BOS) : 13,4 mg/dL 10 -30

Hucre sayimi : 4 Eritrosit, 2 Lokosit
Menenijit/Ensefalit Paneli : (-) Negatif
BOS Kiltura : Kultirde GUreme olmadi.




23.01.2024

racaat Tarihi :  11.01.2024

Hasta Adi Soyad : Kurumu :

T.C.

lik No /Dosya No:

Tedavi /Provizyon Tiirii

Dogum Yeri : Hasta Tel. No =

Dogum Tarihi / Yasi : Adres :

Gi

iyeti :

Hasta Adi Soyadi Sayfa No: 1£
[EPIKRIZ OZET BILGISI
LABORATUVAR SONUC BiLGILERT
Uygulanan Testler [ Sonug Birim Referans Araligi Aciklama
Noroimmiinoloji Laboratuvar
Jelli Tiip (Kirmizi1/ Sar)-Biyokimya
TIstem Tarihi : 11.01.2024 09:19 Cahsma Tarihi
Numune Alm Tarihi : 11.01.2024 09:19 Sonug Tarihi 19.01.2024 14:47
Kabul Tarihi : 19.01.2024 14:47 Onay Tarihi : 22.01.2024 14:10
ANt-MOG Paneli AE:;::;G - ontemi ile a
Istem Tarihi : 11.01.2024 09:19 Cahsma Tarihi 19.01.2024 09:03
Numune Ahm Tarihi : 18.01.2024 13:39 Sonug Tarihi 19.01.2024 0
Kabul Tarihi : 19.01.2024 08:28 Onay Tarihi : 19.01.2024 09:50 Alm Yeri :
19G (BOS) 24,600 mg/L 0- 34
Albumin(BOS) 165,00 mg/L 0- 350
196G indeksi 0,54 0- 077
Istem Tarihi : 11.01.2024 09:19 Cahsma Tarihi : 19.01.2024 09:04 Ornek No
Numune Ahm Tarihi : 18.01.2024 13:39 19.01.2024 09:57 Ornek Ti
Kabul Tarihi : 19.01.2024 08:28 19.01.2024 09:57 Alm Yeri :
19G (SERUM) 13,700 g/l 7- 16
Tibbi Biyokimya Laboratuvari
Jelli Tiip (Kirmizi/ San)-Biyokimya BIYOKIMYA
Istem Tarihi : 11.01.2024 09:19 Cahsma Tarihi 19.01.2024 08:27 Ornek No
Numune Al Tarihi : 18.01.2024 13:39 Sonug Tarihi 19.01.2024 09:45 0
Kabul Tarihi : 19.01.2024 08-27 19.01.2024 09-46 Alm Yeri :
Albiimin 5,09 ar/dL 35 - 52
Noroimmiinoloji Laboratuvar
Jelli Tiip (Kirmizi/ Sari)-Biyokimya DIGER TETKIKLER
Istem Tarihi : 11.01.2024 09:19 Calisma Tarihi : Ornek No
Numune Ahm Tarihi : 11.01.2024 09:19 22.01.2024 09:25 Ornek T
Kabul Tarihi : 19.01.2024 14:47 22.01.2024 14:10 Alm Yeri :
oligoklonal Band Tip 2 Pozitif( _

band)




Patolojik Bulgular

MR gorunttlemede Periventrikuler, korpus kallozuma dik uzanan lezyonlar
MR goruntulemede Kortikal lezyonlar

MR goruntulemede Jukstakortikal lezyonlar

MR goruntulemede Beyin sapi lezyonlari

MR goruntilemede Black Hole goruntisu

6. Kraniyal sinir felci

D vitamini dasuklugu

Normal BOS bilesimi (kultlirde Greme yok)

BOS Oligoklonal Bant Pozitifligi (Tip 2)

Obezite

YVVVVVVVYVYVYVYYVY

On tanilariniz nelerdir ?



Multipl Skleroz (MS)

» Multipl Skleroz; beyin, omurilik ve optik siniri tutan, kronik, enflamatuar, otoimmun
ve demiyelinizan bir hastaliktir.

» 18 yasin altinda ilk kez basvuruldugunda Pediatric Onset MS (POMS) — Pediatrik
Baslangichi MS olarak adlandirilir. Daha 6nceden Juvenile MS, Early Onset MS
(EOMS) — Erken Baslangic¢li MS olarak adlandiriliyordu.

» Tekrarlayan olaylar hem fiziksel hem de biligsel sakathgin ilerlemesine ve beyin
atrofisine neden olur.



Insidans

» Tum MS hastalarinin %2-10 unda semptomlar 18 yasindan dnce baslar
» Cocuklarda yilhik MS insidansi 0.1-0.6/100.000
» Prepubertal donemde kiz/erkek orani esittir.

» Pubertal donem ve sonrasinda kizlarda daha sik (yaklasik 2:1)




Etiyoloji ve Patogenez

Genetik duyarlilik ve gevresel faktorlerin birlesimi ile ortaya ¢iktigi dugunulmekte

T ve B lenfositlerini igeren bagisiklik sisteminde geligsen bir bozuklugun, hem ak hem de
gri maddede inflamasyonu, aksonal demiyelinizasyonu, aksonal kaybi ve rejenerasyonu
tetikledigi gozlemlenmis.

. \ ’//'
\ / |
» Genetik
> Cevresel Etmenler | i NS Y-
> Enfeksiyonlar \} 7 i1/ N\ L
\ g v/,"”"" / ’ > - = '/" ‘ -
a" | A
, A( \ } \Qb
) . NN / ‘.
/ / ‘ | . )
A\ W -

. 4



Etiyoloji ve Patogenez - Genetik

>

>

Genel olarak MS hastalarinin birinci derece yakinlarinda yasam boyu MS goérulme riski %5.

Monozigotik ikizlerin galismalarinda, MS gelisimi i¢in surekli olarak yluzde 25'lik bir risk
gOsterirken

Dizigotik ikizler igin risk birinci derece akrabalar i¢in olana benzerdir.

HLA DRB1*1501, DQA1*0102 ve DQB1*0602 haplotipleri MS gelisimi i¢in artan risk ile
iligkilendirilmis.

HLA-DR15 haplotipi, MS populasyonunda erken hastalik baslanglm ile guglu b|r sekilde
iligkilendirilmistir , p




Etiyoloji ve Patogenez Qevresel Etmenler
> Gunes 1s141, '
> Obezite

> Toksinler

> DU§uk D vitamini

= [mminmodulatér etki (T hiicre aktlvasyonu antiinflamatuar molekullerin upregulasyonu,
proinflamatuar sitokinlerin downregulasyonu gibi...)

= 25-Hidroksivitamin D ile tedavinin faydalari deneysel otoimmun ensefalomyelit hayvan
calismalarinda gosterilmis.

= Bir galismada, serum 25-Hidroksivitamin D seviyeleri ile MS gelisme riski arasinda ters bir
korelasyon bulunmus.

» Pediatrik baglangi¢h MS ile ilgili kiguk bir ¢calismada, dolagsimda bulunan 25-Hidroksivitamin D
seviyesindeki her 10 ng/mL artig i¢in ataklarda yuzde 34'luk bir azalma oldugu gosterilmis.




Etiyoloji ve Patogenez - Enfeksiyonlar

Epstein-Barr Virlis

» Cocukluk caginda belirli bir bulasici ajana maruz kalma, bazi bireyleri MS gelisimine yatkin
hale getirebilir. Bircok viral ve bakteriyel patojen, demiyelinasyonla iligkilendirilmigtir.
Bunlardan Epstein-Barr virisu (EBV) MS gelisimi ile en ¢ok iliskilendirilen patojen olmustur,
hatta lider aday olarak gosterildigi calismalar mevcuttur.

» EBV’nin MS etyolojisindeki rolu; pediatrik yas grubunda erigkin yas grubuna gore daha
yuksek olarak bulunmus (%86-%64)

Banwell B, Krupp L, Kennedy J, et all. Clinical features and viral serologies in children with multipl sclerosis: a multinational observational study. Lancet Neurology 2007; 6:773



MS Kilinik Seyir Tipleri

Klinik izole Sendrom(KiS)

izole optik néropati, medulla spinalis tutulumu, beyin sapi sendromu, daha az siklikla hemisferik tutulum seklinde klinik
bulgu vererek ortaya ¢ikan, manyetik rezonans gérintilemede(MRG) MS’i dislindirin semptomatik ya da asemptomatik
lezyonlarin gézlendigi, SSS’nin enflamatuar- demiyelinizan dogada etkilendigi ilk norolojik tablo KiS olarak
adlandiriimaktadir.

Ataklarla Seyreden MS (Relapsing-Remittin MS, RRMS)
Akut ataklar izleyen tam ya da tama yakin duzelme donemleri mevcuttur. Ataklar arasinda hastalikta ilerleme gozlenmez.

> Aktif RRMS
> Non-aktif RRMS

Progresif Seyreden MS (Progressive MS)

Hastalik seyri sirasinda 6zurlaligin eklendigi seyirdir. Atak ve iyilesmeler ile giden ortalama 5-6 yillik erken dénem
sonrasi atak sayisinin azaldigi, dizelmenin az oldugu, 6zurlalugun giderek arttigi ikincil ilerleyici donem gozlenebilir.
Baslangictan itibaren ataklar yasansa da surekli bir 6zUrlUlUk artisi gbzlenebilir veya iyilesme kaydedilmeden,
baslangictan itibaren hastaligin kétilesmesi gozlenebilir.

> Aktif progresif

» Aktif, non-progresif

» Non-aktif, progresif

» Non-aktif, non-progresif (stabil hastalik)




MS Turleri - 2

Benign MS
Ciddi sekel birakmayan, seyrek ataklar ile karakterize, MRG’de duslk lezyon yikinin saptandidi, retrospektif olarak konulan bir

tanidir. Hastaligin baglangicindan 15 yil sonra “Genisletiimis Ozirlililk Durum Olgegi” (EDSS) skorlari < 3 ve (ige esit olan hastalar
benign MS olarak kabul edilir.

Aktif hastalik
Klinik olarak tam diizelen ya da sekel birakan ataklarin oldugu ve/veya manyetik rezonans goértintilemede T1 incelemede kontrast
tutan ve/veya T2 incelemelerde hiperintens yeni lezyon gelismesi olarak tanimlanmaktadir.

MS Varyantlari

Tumefaktif MS

Tumefaktif demiyelinizan lezyonlar (TDLs), 2 cm’den buyuk, serebral fokal demiyelinizasyon alanlari olarak tanimlanirlar. Bu lezyonlar MS’li
hastalarda ya hastaligin baslangicinda ya da seyri sirasinda gérilebilirler. MS diginda Balo, ADEM, NMOSD’de de TDLs gérulebilmektedir.
Onceden MS tanisi bilinmeyen, ilk kez soliter TDL ile bagvuran olgularda ayirici tanida diger tim etiyolojilerin (neoplazi, lenfoma, abse, diger
enflamatuvar hastaliklar) gerektiginde biyopsi ile diglanmasi gerekmektedir.

Balo’nun Konsantrik Sklerozu

Nadir bir varyant olup cocuk ve geng yastaki insanlari etkilemektedir. SSS’nin fulminan gidisli enflamatuvar demiyelinizan hastaliklarindan biridir.
Siklikla bas agrisi, afazi, kognitif ve davranigsal bozukluklar ve nébetler ile kendini gosterir. Histopatolojik olarak konsantrik, lamelli tarzda
demiyelinizan ve eslik eden remiyelinizan alanlarla karakterizedir.

Marburg Tipi MS

1906 yilinda Otto Marburg tarafindan tanimlanan agir seyreden hizli progresif bir tablodur. Serebral, serebellar ve spinal kord bulgulari birliktedir.
Hastalar baglangictan itibaren ilk birkag yilda kaybedilir. Otopside ¢ok blyuk, ayni yasta MS plaklari gézlenir. BOS’da hiicre reaksiyonu gézlenir
ancak OKB saptanmaz. SSS ile birlikte periferik sinir sistemi tutulumu da tanimlanan olgular bildirilmistir.



Klinik Belirti ve Bulgular

Pediatrik Baslangi¢li MS'te, hastalarin yarisindan fazlasinda ¢ok baolgeli ve fokal (%39-63)
duyu kaybi veya parestezi

Ataksi veya dizartri gibi serebellar semptomlar (%44-55)
Tek tarafli veya daha az siklikla iki tarafli g6z hareketlerinde agri ve gérme (%36-38)
keskinliginde azalma

Beyin sapi semptomlari (%30-31)
Motor defisit, fokal defisit, hemiparezi, paraparezi ve bagirsak/mesane fonksiyon (%29-50)

bozuklugu

Onemli beyin sapi tutulumu disinda ensefalopati goriilmez.




Klinik Belirti ve Bulgular — 2

» Ekstremitelerde gugsuzluk, duysal belirtiler, ataksi, mesane problemleri, yorgunlukdiplopi,
gorme bulanikhgi gibi gorsel belirtiler, dizartri, bellek-konsantrasyon-dikkat bozuklugu gibi
kognitif yakinmalar sik gorulen belirtilerdir.

» Buna karsilik hareket bozukluklari, epileptik nébet, bag agrisi, demans duzeyinde kognitif
yikim, kortikal belirtiler, isitme kaybi, amyotrofi seyrek gorulen belirti ve bulgulardir.

» Pediatrik baslangi¢li MS hastasi 394 ¢ocuk ve yetiskin baslangi¢li MS hastasi 1775 hasta
ile Avrupa’da yapilan bir gozlemsel calismada , cocuklarda hastaligin izole optik norit,
izole edilmis bir beyin sap1 sendromu veya ensefalopati semptomlari (yani bas agrisi,
kusma, ndbet veya biling degisikligi) ile ortaya ¢ikma olasiliginin daha yuksek oldugu
gorulmaus.



Klinik Belirti ve Bulgular - 3

Characteristics of Children and
Adolescents With Multiple Sclerosis

Anita L. Belman, MD,2® Lauren B. Krupp, MD,® Cody S. Olsen, MS,¢ John W. Rose, MD,4 Greg Aaen, MD,¢ Leslie Benson, MD,
Tanuja Chitnis, MD,¢ Mark Gorman, MD,f Jennifer Graves, MD, PhD," Yolander Harris, MSN, CRNP,' Tim Lotze, MD,!

Jayne Ness, MD, PhD,' Moses Rodriguez, MD,X Jan-Mendelt Tillema, MD,* Emmanuelle Waubant, MD, PhD,"!

Bianca Weinstock-Guttman, MD,™ T. Charles Casper, PhD,° for the US Network of Pediatric MS Centers

ABD’de MS'li 490 ¢ocuk ve ergen Uzerinde yapilan prospektif cok merkezli gézlemsel
calismada;

ilk olay sirasinda cocuklarin yasi %28 < 12 yil vel%72 = 12 yil,

Oncul olay olarak, 6zellikle enfeksiyon, < 12 yas hastalarda =12 yas olanlara kiyasla énemli
Olcude daha yaygin olarak gérulmus. (%47'ye %25).

Hastaligin 12 yas alti cocuklarda ensefalopati veya koordinasyon problemleri ile ortaya
cikma olasiligi daha yuksekken, 12 yas Ustu ¢ocuklarin duyusal semptomlarla ortaya ¢ikma
olasihgl daha yuksek olarak gérulmus.




Klinik Belirti ve Bulgular — 4 (Laboratuvar)

» BOS’ta Hafif pleositoz (%66)

» BOS’ta Oligoklonal IgG Bantlari(OKB) (%90) (Pediatrik Baglangigh MS’te)

» 2017 McDonald Kriterlerrnde BOS'ta OKB varligi MS tani kriterleri arasina girmistir. BOS'ta atipik bulgu
olmaksizin oligoklonal bant varligi, mekanda dagilimin klinik ya da MRG kriterlerini kargilayan tipik bir klinik atakta
tani konulmasini saglar.

» Kucuk cocuklarda IgG bantlari negatif ancak hastalik seyri sirasinda pozitiflesebilir.

» Optik sinir, beyin sapi ve somatosensoryel yolaklarin fonksiyonlari uyariimis potansiyeller
ile olgulur, pik latans degerlerinde belirgin uzama olmasi demiyelinizan lezyonlarin
karakteristik bulgusudur.

» Serumda anti-MOG saptanmasi

» Yapilan bir calismada MS’li hastalarin %5 ‘inde Anti-MOG antikor pozitifligi gorulmus. Anti-
MOG antikor pozitifligi olan MS'li hastalarin; eslik eden siddetli beyin sap1 ve omurilik
tutulumu, MRG’de tipik MS lezyonlari ve yiuksek niks oranlari ile ciddi bir hastalik seyri
vardi.



Klinik Belirti ve Bulgular — 5 (Norogoruntuleme)

Tipik MS lezyonlari periventrikller bolgede lokalize ve korpus kallozuma dik uzanim gosterir.
Kortikal

Jukstakortikal

infratentoriyal

Spinal kord

Beyin sapi

Serebellar

Derin gri maddede tipik olarak ayri, oval, asimetrik T2 lezyonlar gorulebilir.

VVVYVVYVYVYVYY



Klinik Belirti ve Bulgular — 5 (Zamanda ve Mekanda
Dagilim)
» Relapslarla seyreden klinik bulgular varliginda MRG’'de mekanda ve zamanda

dagilim gosteren enflamatuar hastalik aktivitesi bulgularinin saptanmasi ile tani
konur.

» MRG’de (2017 McDonald) periventrikuler, kortikal veya jukstakortikal, infratentorial,
spinal kord bolgelerinden en az 2’sinde en az 1 tane T2 lezyonun olmasi mekanda
dagilim kriteridir.

» Asemtomatik kontrast tutan ve tutmayan lezyonun es zamanl bulunmasi veya ilk
MRG’ye gore yeni bir T2 ve/veya kontrast tutan lezyonun ortaya ¢ikmasi zamanda
dagilim kriteridir.



Tani

2017 McDonald Kriterlerinde “yasin” dikkate alinmasi konusunda bazi
uyarilar bulunmaktadir;

1. On bir yasindan 6nce MS tanisinda hastaligin ataklarla seyrettiginin
mutlaka kanitlanmasi gerekir.

2. Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) klinidi ile gelen bir hastada
McDonald kriterlerine gore tani koymak uygun olmayacaktir. Bu
olgularda daha sonraki ADEM disi ataklarin veya yeni takip manyetik
rezonans goruntilemelerde (MRG) MS tipik lezyon artiginin
g6zlenmesi beklenmelidir.

3. ADEM tablosunu takiben optik norit, tekrarlayan optik norit veya
Aquaporin 4 antikorunun saptanmadigi optik nérit ve spinal kord
tutulumunun beraber oldugu olgularda, anti myelin oligodendrosit
glikoproteinin (MOG) incelenmesi gerekir.

Tablo 2. 2017 Revize McDonald kriterleri (Thompson ve arkadaslari)

Atak Objektif klinik bulgulu MS tanisi icin gerekli ek veri
lezyon sayisi
>2 atak >2 Yok®
>2 atak 1+ Oykiide baska bir Yok?
alanda ki lezyona ait
atak®
>2 atak 1 SSS'de farkh bir alandaki lezyona ait yeni bir atak
veya MRG¢ ile mekanda yayilimin gosterilmesi
1 atak >2 Ek bir klinik atak veya MRGY ile zamanda yayilimin
gosterilmesi veya BOS-spesifik OKB¢ varligi
1 atak 1 lezyona ait objektif SSS'de farkh bir alandaki lezyona ait yeni bir atak
klinik bulgu veya MRG¢ ile mekanda yayilimin gosterilmesi
ve ek bir klinik atak veya MRG? ile zamanda
yayilimin gosterilmesi veya BOS-spesifik OKB® varligi
Sinsi 1 yil klinik progresyon Asagidakilerin 2'si
progresyon | (retrospektif veya e MS tipik (periventrikiiler, kortikal/jukstakortikal
prospektif, ataktan veya infratentoryal) alanlarda >1 lezyon
bagimsiz olarak) e Spinal kordda >2 lezyon
® BOS-spesifik OKB varhgi

% Mekanda ve zamanda yayiimi gdstermek icin ek bir teste gerek yoktur. Ancak beyin MRG tiim hastalara
yapilmalidir. Taniyi destekleyecek yetersiz klinik ve MR bulgulari olanlarda, tipik KIS olmayanlarda, atipik dzellikleri
olan hastalarda ek olarak spinal kord MRG ve BOS tetkiki yapiimalidir. Bu tetkikler yapilamadiysa ya da negatifse
MS tanisi koymadan &nce dikkat edilmeli ve alternatif tanilar g6z 6niinde bulundurulmalidir.

b Atak icin objektif nérolojik bulgular temelinde konulmus klinik tani en gavenilirdir. Oykiideki ataga ait
dokiimante edilmis objektif nérolojik bulgular yoksa, 8ykii enflamatuvar demyelinizan olaya ait tipik semptom ve
klinik gelisim 6zelliklerini igermelidir. Ancak en az bir atak objektif bulgularla desteklenmelidir. Objektif kanitlarin
yoklugunda dikkatli olunmalidir.

¢ MRG'de alanda yayilim; MS tipik (periventrikiiler, kortikal/jukstakortikal, infratentoryal ve spinal kord) 4 alanin
>2'sinde =1 lezyon olmasi.

4: MRG'de zamanda yayilim; herhangi bir zamanda cekilen MRG'de kontrast tutan ve tutmayan lezyonlarin ayni
anda bulunmasi veya takip MRG'sinde ilk MRG (cekildigi zamandan bagimsiz olarak) referans alindiginda yeni bir
T2 hiperintens lezyonun ya da kontrast tutan lezyonun olmasi.

¢: BOS-spesifik OKB varligi zamanda yayilimi géstermez ama tanida onun yerine geger.

MS: Multipl skleroz, SSS: Santral sinir sistemi, MRG: Manyetik rezonans gériintlileme, BOS: Beyin omurilik sivisi,
0OKB: Oligoklonal band



Tani - 2

Tablo 3. MS tanisinda ve ayinci tanisinda kullanilan tetkikler

Temel testler
Kan tetkikleri
MRG

BOS analizleri

ikincil testler

Uyandinilmis potansiyeller (gorsel, somatosensoriyel)

Optik koherens tomografi

Norokognitif testler

Diger testler

Urodinami

Biyopsi (Deri, Lenf nodiilii, beyin-leptomeniks, digerleri)

Anjiyografi (serebral, fluorescein, MR)
Elektrofizyoloji (Sinir iletimleri, EMG)

Akciger grafisi (hiler adenopati)

Digerleri (Schrimer testi, tiikriik bezi sintigrafisi, SPECT, Kveim testi, Gallium scan gibi)

MS: Multipl skleroz, MRG: Manyetik rezonans goriintiileme, BOS: Beyin omurilik sivisi, EMG: Elektromiyografi,
SPECT: Tek foton emisyonlu bilgisayarli tomografi




Ayirici Tani

MS iligkili SSS’nin idiyopatik enflamatuvar demiyelinizan hastaliklari ve MS varyantlari

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM)

NMO spektrum hastaliklari (NMOSD)

Myelin oligodendrosit glikoprotein (MOG) antikoru ile iligkili demiyelinizan hastaliklar
Diger (atipik SSS’yi enflamatuvar demiyelinizan hastaliklar)

VVYVYY

Tumefaktif MS,
Balo’nun konsantrik sklerozu
Akut MS (Marburg tip MS)

V VYV



Ayirici Tani - 2

Enfeksiyoz hastaliklar JC - John Cunningham — Virls

HIV

HTLV-1 - insan T hiicre lemfotrofik virls - type |
Toksoplazmoz

Norobruselloz

Norosifiliz

Norosarkoidoz

Lyme Hastaligi

VVVYVVVYYVY

Primer/sekonder enflamatuvar vaskiiler hastaliklar CLIPPERS sendromu (Chronic lymphocytic inflammation with pontine perivascular enhancement responsive to steroids)
Primer santral sinir sistemi (SSS) vaskdiliti
Bag doku hastaliklari

-SLE

- Sjégren sendromu

- Antifosfolipid antikor sendromu

- Behget Hastaligi

- Susac Sendromu

Y VYV

Non-enflamatuvar vaskiiler hastaliklar » CADASIL (Notch3 gen mut) (Serebral otozomal arteriopati ile subkortikal infarktlar ve I6koensefelopati)

Hipoksik iskemik vaskiilopatiler »  Progresif Multifokal Lokoensefalopati

Herediter hastaliklar Leber'in herediter optik néropatisi (LHON)

Fabry disease

Y Vv

Lokodistrofiler Adrenoldkodistrofi

Metakromatik I6kodistrofi

Globoid (Krabbe) I6kodistrofi

Eriskin baslangicli dominant I6kodistrofi

Herediter erigkin baglangigli Alexander hastaligi

YV VYV

Graniilamatoz hastaliklar

Y

Sarkoidoz

Neoplastik/lenfoproliferatif hastaliklar SSS tiimérleri ve metastatik tiimérler

Primer SSS lenfomasi

Y VvV

Niitrisyonel hastaliklar »  Vitamin B12 eksikligi

Mitokondriyal hastaliklar

Paraneoplastik hastaliklar




Ayirict Tani -3

| Demyelinating clinical event |

v

Encephalopathy |

Yes MNo
ADEM
T 1
Yes MNo
| |
v v v ¥
Within >3 months >3 months cis
3 months same symptom/MRI new symptom/MRI
v v v ; ; !
ADEM . . Recurrent NMO Clinical or MRI evidence
(same event) Multiphasic ADEM OM or TM criteria of DIS and DIT
NMO | | M5

ADEM: acute disseminated encephalomyelitis; CIS: clinically isolated syndrome; ON: optic neuritis; TM: transverse
myelitis; NMO: neuromyelitis optica; DIS: dissemination in space; DIT: dissemination in time; MS: multiple sclerosis.




Tedavi — Akut Atak Tedavisi

> v Metilprednizolon (20-30 mg/kg/gln, en fazla 1 gr/giin) 3 — 5 giin slre ile

» Tam duzelme gozlenemezse oral prednizolon tedavisi (1 mg/kg/gun), 2-3 gunde bir 5
mg azaltilarak kesilir.

> Steroid tedavisine yanit alinamadiginda veya kontrendikasyon varliginda IViG (2
gr/kg 2 — 5 gunde) tedavisi ya da plazmaferez tedavisi uygulanabilir.



Tedavi — Ataklarin Onlenmesi icin Tedavi

Cocukluk Cagi MS icin Onaylanmis immiinomodiilator Tedaviler

> interferon-B-1a & B-1b (immiinmodiilator)
Yan etkileri: Hepatik enzimlerde artig, I6kopeni, enjeksiyonlari tolere edememek, notralizan
antikor gelisimi, grip benzeri sendrom, kas agrilari

> Glatiramer asetat (immunmodiilator)
Yan etkileri : Hipersensitivite reaksiyonu, enjeksiyonlari tolere edememek, goguste sikisma ve
nefes darligi, enjeksiyon bolgelerinde lipodistrofi, gegici kizarma (flushing)

> Fingolimod (immiinmodiilator)

Amerikan Gida ve lla¢ Dairesi (FDA) tarafindan 10 yas ve tzerindeki cocuk ve adolesan MS
hasta grubu icin FDA onayi alan ilk oral ilagtir (Mayis 2018)

Yan etkileri: Basagrisi, karaciger enzimlerinde artig, diyare, oksuruk, grip benzeri sendrom,
sinuzit, sirt agrisi, karin ve ekstremite agrisidir.




Tedavi — Ataklarin Onlenmesi icin Tedavi - 2

ilag Adi

ilag Sinifi

Etkililik

Teriflunomide

(immunmoddilator)

pediatrik denemeler devam ediyor.

Dimethyl fumarate

(immunmoddlator)

pediatrik denemeler devam ediyor.

Cladribine (immunmoddilator) pediatrik kanit hentiz yok.

Laquinimod (immunmoddilator) pediatrik kullanima iligkin veri yok

Natalizumab (monoklonal antikor) Yetigkinlerde niksetme sayisini ~%70 oraninda azalttigi goruimus.
Alemtuzumab (monoklonal antikor) pediatrik denemeler devam ediyor

Rituximab (monoklonal antikor) pediatrik MS’te etkililik degerlendirmesi mevcut degil

Ocrelizumab (monoklonal antikor) pediatrik kanit henuiz yok

Azathioprine

(kemoterapotik)

pediatrik MS’te etkililik degerlendirmesi mevcut degil

Cyclophosphamide (kemoterapdtik) Pediatrik demyelinizasyonda etkililik degerlendirmesi mevcut degil.
Mycophenolate (immunsupresif)
Vitamin D Vitamin/Hormon

Kliegman, R. M., Behrman, R. E., Jenson, H. B., & Stanton, B. M. (2021). Nelson textbook of pediatrics e-book. Elsevier Health Sciences.




Prognoz

» MS cocuklarin %97’sinde relaps ve remisyonlarla giden tiptedir.
> Ik ataktan sonrakiilk yil relapslarin en sik gortildigi dénemdir.
» Progresif MS ¢ocuklarda nadirdir.

> Ik ataktan sonra kalici ndrolojik sekel goériilmesi eriskin MS hastalarina gére daha geg
goruldr.

» Cocuklarda %30 oraninda kognitif bozulma gorulur, kognitif etkilenme 6zellikle erken
yasta tani alan ¢ocuklarda daha belirgindir.

» Yorgunluk, pediatrik MS'te yagam kalitesinin dugmesine neden olabilecek 6nemli bir
semptomdur. Yorgunlugu ruh hali, uyku kalitesi ve uyku hijyeni gibi diger faktorlerle
birlikte ele almak dnemlidir.




Hasta Klinik izlemi

> Hasta klinik izZlemde MS olarak degerlendirildi. Hastaya metilprednizolon tedavisi baglandi (1 gr/giin). Hasta 5 guin
metilprednizolon tedavisi aldiktan sonra tedavisi bitti. Hastanin glinlik muayenelerinde sag géziini her giin daha fazla saga
baktirabildigi goruldi. Tedavinin son giiniinde tama yakin sekilde goziinii saga baktirabildigi gorildii.

» Hastanin D vitamini degerlerinin disik olmasi sebebiyle hastaya rutin D vitamini baglandi.

» Hastanin Hepatit A ve Hepatit B (tekrar dozu) asilarinin yapiimasi icin ayaktan asi poliklinigine yonlendirildi. Aileye en kisa
surede asilarinin yaptiriimasi séylendi.

» HPV asisi aileye anlatilarak temin edilip hastaya HPV asisi yaptirtilmasi séylendi. (cervarix veya gardasil 2 doz, 0. Ay ve 6.
ay da yapilacak)

> Hastanin VKi 36 olmasi, sirt bélgesinde bufalo hérgiicii bulgusu olmasi, karin bélgesinde strialarinin olmasi ve boyun
bolgesinde de Akantozis Nigrikans bulgularinin olmasi sebebiyle hasta Cocuk Endokrin bélimine konsulte edilerek takibe
aldirildr.

> Hasta Cocuk Psikoloji Poliklinigi'ne yénlendirildi, yapilan MiSC-R testinde hastada 6zgiil 6grenme giicliigii tespit edildi. Bu
nedenle hasta Cocuk Ruh Sagligi ve Hastaliklari poliklinigine ayaktan yonlendirilerek takip altina alinmasi sdylendi.

» Hasta servis izleminde vaskdlitik hastaliklar agisindan Cocuk Romatoloji bolimuine konsulte edildi. Alinan tetkikler 3-4 hafta
icerisinde c¢iktidi icin hasta taburcu edildiginde ayaktan Cocuk Romatoloji poliklinigine sonuglariyla beraber gelinmesi
gerektigi sdylendi.




Hasta Klinik izlemi

» Hasta 23.01.2024 tarihinde poliklinikte tekrar degerlendirildi. Hastanin gozunu saga
tama yakin baktirabildigi goruldu.

» Hasta MS olarak dusunulerek atak koruyucu tedavi baslanmasi karari verildi.





https://bit.ly/3A1uf1Q
http://bit.ly/2TyoMsr
http://bit.ly/2TtBDfr
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