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infant Donemde Akut Dissemine Ensefalomyelit (ADEM) Tanisi ile izlenen iki Hasta: Olgu
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Acute Disseminated Encephalomyelitis (ADEM) is Available in Infancy: Case Reports of Two Patients
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OZET

Akut dissemine ensefalomyelit, ¢esitli noérolojik belirtiler ile gorilen
monofazik, inflamatuar, demyelinizan bir santral sinir sistemi hastaligidir.
Cocukluk yas grubunda infant dénemde goérilmesi nadirdir. Burada 2 yasin
altinda akut norolojik belirtiler ile bagvuran ve ileri degerlendirme sonucunda
akut dissemine ensefalomyelit tanisi konulan, iki hasta sunulmaktadir. Akut
dissemine ensefalomyelit tanisi klinik ve nérogoriintiileme ile konulmaktadir.
Spesifik olmayan enfeksiyon belirtileri ya da asilama sonrasinda ortaya gikan
akut norolojik semptomlar ve ensefelopati varliginda ayirici tani da akut
dissemine ensefalomyelit akla gelmelidir. Tedavide vyiksek doz
kortikosteroidler ilk secenek olarak kullaniimaktadir.
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ABSTRACT

Acute disseminated encephalomyelitis is a monophasic, inflammatory,
demyelinating central nervous system disease with various neurological
manifestations. The diagnosis of the disease during infancy is rare in childhood
age group. Here we present two patients who are under 2 years-old and
presented with acute neurological symptoms and diagnosed as acute
disseminated encephalomyelitis the result of further evaluation. Acute
disseminated encephalomyelitis is diagnosed upon clinical and neuroimaging
findings. Acute disseminated encephalomyelitis should be considered in the
differential diagnosis of acute neurological symptoms or encephalopathy
occurring after vaccination and non-specific infections. High dose
corticosteroids are used successfully in the treatment.
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GiRis

Postenfeksiydz ensefalomyelit olarak da bilinen akut dissemine
ensefalomyelit (ADEM), multifokal norolojik belirtiler ve ensefalopati gibi
klinik bulgular veren; monofazik inflamatuar demyelinizan santral sinir sistemi
hastaligidir (1). Cocukluk g¢aginda multiple sikleroz, optik nérit, transvers
myelit ve néromyelitis optika gibi santral inflamatuar demyelinizan diger
hastaliklarin ayirici tanisi yapilmalidir (2). Siklikla 5-8 yaslarda gorulir, yillik
insidansi 0.07-0.4/100.000’dir. iki yasin altinda gériilmesi oldukga nadirdir (3).
Burada, ADEM igin ¢ok nadir olan infant yas grubunda tani konulan ve izlenen
2 olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Yirmi aylik erkek hasta, iki glindir devam eden halsizlik, gugsuzlik,
yurilyememe, annesini tanimama ve uykuya egilim sikayeti ile basvurdu.
Hastanin 1 hafta dnce Ust solunum yolu enfeksiyonu tanisi alarak izlendigi
ogrenildi. Hikayesinde, intoksikasyon, travma, asilanma, ndbet dykisi yoktu.
Ozgecmis ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Fizik incelemesinde; gelisimi normal,
vital bulgulari stabildi. Norolojik muayenesinde ise biling konf, ajite, pupiller
izokorik ve 151k refleksi bilateral esit olarak aliniyordu.
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Sol Ust ve alt ekstremiteyi saga gore daha az kullandigi goérilen hastanin
bilateral plantar refleksleri lakayt olarak aliniyordu. Kas tonusu dogaldi ve
derin tendon refleksleri bilateral st ve alt ekstremitelerde normoaktifti.
Kranial sinir muayeneleri dogal olan hastanin meningeal irritasyon bulgusu
yoktu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemesinde, tam kan
sayimi, akut faz reaktanlar, periferik yaymasi, biyokimya testleri, koagilasyon
testleri ve tam idrar incelemesi normal saptandi. Acil kraniyal tomogrofisi
normal bulunan hastaya aileden onam alinarak lomber ponksiyon yapildi ve
beyin omurilik sivisi (BOS) glukozu: 51 mg/dL es zamanh kan glukozu:100
mg/dL, BOS proteini: 23 mg/dL saptandi. Hiicre gorilmedi. Hastaya ampirik
olarak seftriakson ve asiklovir tedavileri baslanilarak acil beyin manyetik
rezonans goruntilemesi (MRG) yapildi.

Beyin MRG'de T2 kesitlerde en belirgin olarak talamuslarda izlenen; pons,
bilateral orta serebellar pedikiller, bilateral talamus, sag internal kapsiil arka
bacagini ve bilateral arka frontal ve pariyetal lob beyaz cevherini tutan yaygin
odemli, dizensiz, hiperintens demyelinizan alanlar goruldu (Sekil-1).
Bulgularla ADEM tanisi konulan hastaya 30 mg/kg/guin ylksek doz intraven6z
glukokortikoid tedavisi baslanildi. Etyolojiye yoénelik yapilan incelemede;
hepatit belirtegleri, kizamik, kabakulak, TORCH, Borrelia, EBV ve mikoplazma
serolojileri, salmonella ve brucella agglutinasyon testleri, bos enteroviral ve
herpes simplex PCR, solunum yolundan alinan multiplex PCR &rnekleri
negatifti. Toksikolojik inceleme, kan ve bos kiltirleri ve metabolik taramalar
negatif sonuglandi. Hastanin tedavisine, 2 mg/kg/giin dozunda oral
prednizolon tedavi ile devam edildi. Hastanin nérolojik muayenesinde belirgin
diizelme olmasi ile tedavinin 8.haftasinda azaltiimaya baslandi ve 4. ayinda
steroid tedavisi kesildi. Hasta nérolojik muayenesi, gelisim basamaklari normal
olarak sekelsiz takip edilmektedir.

Sekil 1. Beyin MRG, FLAIR kesitlerde bilateral pons ve talamusta 6dem, bilateral parietal ve frontal beyaz cevher alanlarinda kontrast madde tutan demyelinizan alanlar

(Siyah oklar)

Olgu 2

Onlg aylk erkek hasta, dort glindiir devam eden dengesiz yiriime ve sol
gozde kayma sikayetleri ile basvurdu. Yakin zamanda gegirilen enfeksiyon,
travma, ilag kullanimi ates yoktu. 1 ay once kizamik-kizamikgik-kabakulak
(MMR) agisinin yapildigi égrenildi. Ozgegmisinde ve soy gecmisinde 6zellik
yoktu. Fizik incelemesinde gelisimi iyi ve vital bulgular stabildi. Norolojik
muayenesinde; bilinci agik, cevreyle ilgiliydi. Pupilleri izokorik ve 1sik refleksi
pozitifti. Sol gézde disa kaymasi ve sag goézde pitozu mevcuttu. Diger kranial
sinirlerin muayenesi, kas tonusu ve kas glicli dogaldi. Meningeal irritasyon
bulgusu yoktu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemesinde,
tam kan sayimi, akut faz reaktanlar, periferik yaymasi, biyokimya testleri,
koagiilasyon testleri ve tam idrar incelemesi normal saptandi. Acil kraniyal
tomogrofisi normal bulunan hastaya aileden onam alinarak lomber ponksiyon
yapildi ve BOS glukozu: 58 mg/dL es zamanh kan glukozu:120 mg/dL, BOS
proteini: 26 mg/dL saptandi. Hiicre gorilmedi. Hastaya ampirik olarak
seftriakson ve asiklovir tedavileri baglanilarak acil beyin MRG yapildi. MRG'de
bulbus, pons posterior kesimde ve her iki orta serebellar pedinkiilde 4.
ventrikiil komsulugunda, her iki talamus posterior kesiminde, bilateral
eksternal kapsulalar lokalizasyonunda, bilateral instilalarda ve her iki serebral
hemisferde subkortikal alanlarda bilateral, asimetrik, T2A serilerde
hiperintens demyelinizasyon ile uyumlu sinyal degisiklikleri gorildu (Gorintu
kayitlarina ulagilamadi). Bulgularla ADEM tanisi konuldu ve 30 mg/kg/giin
yuksek doz intravenoz glukokortikoid tedavisi baslanildi. Etyolojiye yonelik
yapilan enfeksiyon testleri, toksik taramalar ve metabolik taramalar negatif
bulundu. Pulse metilprednizolon tedavisi takipte 2 mg/kg/giin dozunda oral
prednizolon ile devam edildi. Yatisinin 2. Giintiinde nérolojik bulgularinda
diizelme gorilen hastanin, 8.haftada steroid tedavisi azaltilmaya baglandi,
izlemde 5. ay kontroliinde steroid tedavisi kesildi. Hasta nérolojik muayenesi,
gelisim basamaklari normal olarak sekelsiz takip edilmektedir.

TARTISMA

ADEM, ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen; genetik zeminde gevresel ajanlar ya
da siklikla enfeksiyon etkenleri ile tetiklenen, demyelinizasyonla sonuglanan
immun sistem disregllasyonu ile ortaya gikar (3). Cocukluk ¢aginda 0.07-
0.4/100.000 yillik insidansi ile oldukga nadir goraldigia bildirilirken, hastaligin
5-8 yaglarda erkek hastalarda daha fazla gorildigu raporlanmistir (4-6).
Hastalarimizin 2 yasin altinda tani almis olmalari, ADEM tanisinin ¢ok nadir de
olsa infant yas grubunda gorilebilecegini desteklemektedir.

Hastalik siklikla spesifik bulgulari olmayan viral ya da bakteriyel tst solunum
yolu enfeksiyonlari sonrasinda gorillr. Klinik tablo 6ncesinde eslik eden
enfeksiyon 3 ayri seride, %72-77 oraninda gosterilmistir (4-6). Simdiye kadar
hastalik ile iliskili olabilecek birgok enfeksiyon etkeni tanimlanmistir; en sik
gosterilen etkenler arasinda coronaviris, coxsackie, sitomegalovirus, Ebstein-
Barr virlis, herpes simpleks virls, hepatit A ve influenza tanimlanmistir (6).
ADEM olgularinin %5’inden azi agilama sonrasinda gériilmektedir. iliskisi
oldugu bilinen asilar kuduz, hepatit B, influenza, kizamik-kizamikgik-kabakulak
ve sugigegidir (7). MMR asisi glinimuzde en fazla ADEM ile iliskisi oldugu
gosterilen asidir (6-7). Fakat unutulmamalidir ki, asi sonrasi olan ADEM siklig
milyonda 1-2 olarak bildirilirken, kizamik virlsi ile iliskili ADEM sikhgi
1/1000’dir (8). Bizim hastalarimiz da spesifik olmayan enfeksiyon ve agilama
oyklst vermektedirler. Yapilan ileri bakteriyolojik ve serolojik tetkikler ile
spesifik bir enfeksiyon etkeni gosterilememistir. Enfeksiyonu saptamaya
yonelik incelemelerin nadiren pozitif saptandigi bildirilmektedir (4).

Klinik prezentasyonda, spesifik olmayan enfeksiyon ya da asilamadan
yaklasik 4-13 giin sonra ortaya ¢ikan ensefalopati, biling degisikligi ve
multifokal norolojik defisitler goraltr (5). Bu belirtiler, akut hemiparezi,
serebellar ataksi, optik nérit gibi kraniyal sinir tutulumlari ve spinal kord
disfonksiyonu olabilir. Tani klinigi agiklayacak diger nedenlerin ekarte edilmesi
ile birlikte asil olarak klinik ve nérogoriintileme ile konulur. Taniy1 gésterecek
spesifik bir belirte¢ veya dogrulama testi yoktur. Bilgisayarli tomografi, bizim
hastamizda oldugu gibi siklikla normaldir ve tani da yardimci degildir (9-10).
Taniyl koyma da MRG 6nemli role sahiptir. Siklikla derin subkortikal beyaz
cevherde yerlesimli, demyelinizasyonu isaret eden multiple lezyonlar gorilir
(8-9). Bizim hastalarimizda, klinik stiphe ve ayirici tani icin yapilan tetkilerin
ardindan beyin MRG incelemesi ile tani almiglardir.

Hastaligin klasik tedavisinde yiiksek doz intravendz glukokortikoid tedavisi
kullanilmaktadir. Fakat klinik prezentasyonun ayirici tanisi igin yapilan ileri kan
ve girisimsel islemin 6zguil olmayan sonuglar vermesi nedeniyle tedavi de genis
spektrumlu antibiyotiklerin ve asiklovir tedavisinin enfeksiyoz ajanlar ekarte
edilene kadar kullanilmasi 6nerilmektedir (11). Bizim hastalarimiz da 6nerilen
bu tedavileri klltir ve seroloji sonuglar gikana kadar almislardir. Kuguk
gbzlemsel galismalarda, 10-30 mg/kg/giin, maksimum 1000 mg
metilprednizolon tedavisinin 3-5 glin verilmesi ve ardindan oral
glukortikoidlerin 8 hafta kullaniimasinin hastalarin %60-90"inda tam iyilesme
sagladigi bildirilmistir (10-11). Bizim hastalarimiz da yiksek doz intravendz
glukokortikoid tedavisi ardindan oral glukokortikoid ile basari ile tedavi
edilmistir. Glukokortikoid tedavisine yaniti olmayan hastalarda intravenoz
immiinglobulin ve plazma degisimi diger tedavi segeneklerinde yer almaktadir
(112).
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