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Santral sinir sisteminin (SSS) beyaz cevher
bozukluklari iki ana kategoriye ayrilir. Birinci
grubu miyelin metabolizmasin etkileyen me-
tabolik ve genetik bozukluklar olustururken
ikinci grupta immiin aracili inflamatuar hasta-
liklar yer alir. Edinilmis demiyelinizan hastalik
(acquired demyelinating syndrome-ADS) teri-
mi, akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM),
izole klinik sendrom (IKS), néromiyelitis opti-
ka (NMO), multipl skleroz (MS), transvers mi-
yelit (TM), optik norit (ON) dahil olmak tizere
birgok farkli durumu igeren genel bir ifadedir.
Cocuklarda SSS demiyelinizan hastalik seyri
monofazik form (TM,ON gibi) veya multifazik
formda (MS, NMO ...gibi) ortaya ¢ikar. IKS ifa-
desi demiyelinizan hastalik siirecinin ilk ortaya
¢ikas sekli olup; ON, TM veya SSS'nde etkilenen
yere 0zel bulgular seklinde kendini gosterir.

ADS’un tekrar riskini 6ngormek ve hasta-
nin hangi demiyelinizan hastalik grubuna gire-
cegi tespit etmek i¢in klinik bulgularla birlikte
aquaporin 4 antikoru (AQP4-Ak), miyelin oli-
godentrositglikoprotein antikoru (MOG-AKk),
oligoklonal bant (OLB) ve manyetik rezonans
goriintilleme (MRG) bulgular1 degerlendirilir.
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SSS demiyelinizan hastaliklarin atak tedavi
rejimleri birbirine benzer olup genellikle ilk se-
genek olarak yiiksek doz intravenoz metilpred-
nizolondur (IVMP). Yiiklemelerin ardindan
hastalik grubuna bagl olarak 4-6 haftalik oral
idame tedavi plan1 yapilabilir. [VMP tedavisi-
ne yanit alinamadigi durumlarda intravenoz
immunglobiilin (IVig) kullanimi uygun ola-
bilmektedir. Plazma degisim tedavisi (PLEX)
ise invaziv bir yontem olmasi ve komplikasyon
riski nedeniyle agir vakalarda veya ilk iki teda-
viye yanit alinamayan durumlarda uygulan-
maktadir. !

ADSda hastanin hayat kalitesini engelleyen
bulgular varliginda atak tedavisi verilmesi ge-
reklidir. Klinisyenin tecriibe ve tercihine gore
tedavi plani uygulanir. MS tanisi ile izlenen
ve duyusal semptomlarla bagvuran bir hasta-
ya akut tedavi verilmeyebilir bununla birlikte,
TM vakalarinda tedavinin gecikmesi bile ciddi
engellikle sonuglanabilir .>

MULTIPL SKLEROZ

MS ataginda ilk verilmesi gereken tedavi reji-
mi glukokortikoidler olmalidir . Yaygin olarak
20-30 mg/kg/glin metilprednisolon (maksi-
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PEDIATRIK NOROLOJIK ACILLER: TANI VE TEDAVI

I KiS, MS, NMOSD, MOGAD, ON, TM ilk ADS atag| evya relapslar

v

[ 30 mg/kg/giin iVM, Max: 1 gr/giin (3-5 giin)

Yanit var semptomlar tam diizeldi ise oral steroid azaltma
verme, diizelme var ancak tam olmaydiysa 1-2 mg/kg/giin

oral prednizom verilmeli 4-6 haftada azaltilarak kesilmeli
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( Ayni dozda 2. i

VMP verilebilir J ( iIVMP v2 gr/kg/ (2-5) giin verilebilir ) ( TM ise direkt PLEX (5-7 déng) yapilabilir J

PLEX 5-7 dongi

Kisaltmalar: KiS: Klinik izole sendrom, MS: Multipl skleroz, NMOSD: Néromiyelitis optika spektrum bozuklugu, MOGAD: Miyelin
oligodentrosit glikoprotein antikor iliskili hastalik, ON: Optik nérit, TM: Transvers miyelit, IVMP: intravendz pulse metilprednizolon,

IVIG: intravendz immunglobiilin, PLEX: Plazma degisimi

Sekil 1. Akut demiyelinizan sendromun acil tedavisi
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