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DiGER IDIYOPATIK INFLAMATUAR
DEMIYELIZAN HASTALIKLARI VE

MULTIPL SKLEROZ VARYANTLARI

GIRIS

Santral sinir sisteminin idiyopatik demiyelini-
zan hastaliklar1 nedeni bilinmeyen genis bir grup
hastalig1 icerir. En sik goriilen multipl skleroz-
dur(MS). Digerleri, hastalik baslangici, klinik
goriiniimii, hastalik seyri, gériintiilemede lezyon-
larin lokalizasyonlari ve yapisi, patolojik ve labra-
tuvar ozellikleriyle MSden farkliliklar gosterirler.
Ayrica MS kullanilan tedavilere yanit vermeme-
leride 6nemlidir. Bu 6zelliklerin tanimlanmasi ve
bilinmesi, hastaliklarin dogru tani ve erken teda-
visi agisindan 6nemlidir. Bu yazida bu grup iginde
tanimlanmis SSS’inin diger demiyelizan hastalik-
lar1 ve MS varyantlari kisaca 6zetlenmistir.

NOROMIYELITIS OPTIKA SPEKTRUM
BOZUKLUKLARI

Daha 6nce Devic sendromu olarak bilinen noro-
miyelitis optika (NMO), baslica optik sinirler ve
spinal kordu tutan inflamatuar lezyonlar ile karak-
terize santral sinir sisteminin (SSS) immun aracili,
ciddi inflamatuar ve demiyelinizan hastaligidir.
Son yillarda, optik sinirlerin (OS) ve spinal kodun
(SK) disinda SSS’in farkli bolgelerinin etkilendigi
klinik fenotipleri tanimlanmistir (1,2). Bu bozuk-
luklarin patogenezinin anlagilmasi, hastaliga 6zgi
aquaporin-4’ e (AQP4) baglayan antikor ile iligki-
leri, norogoriintiileme 6zelliklerinin belirlenmesi,
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onceki NMO siniflandirmasinin yeniden diizen-
lenmesi ile daha spesifik tani kriterleri ve hasta-
lik tedavi kilavuzu 2015 yilinda yayinlandi ve bu
grup NMO spektrum bozuklugu (NMOSD) ola-
rak adlandirildi (3). Tam kriterleri, NMOSD’lar1
AQP4 antikor varligina gore: seropozitif ve se-
ronegatif veya AQP4 durumu bilinmeyenler ol-
mak {izere ikiye ayirmistir (4). Seronegatif grup
NMOSDlarin  yaklagitk  %20-25’ini  olusturur.
2012 yilinda seronegatif NMOSD’li hastalarin bir
kisminda miyelin oligodendrosit antikorlarinin
(MOG) oldugu bulundu. MOG antikoru bulunan
grup AQP4 seronegatif olan NMOSD hastalarinin
yaklasik % 30-401n1 olusturur (5). Bu hastalarin
klinik fenotip olarak MS ve NMOSD’larda farkli
oldugu goriildii ve yakin zamanda MOG antikor
hastaligiMOGAH) ayr bir nozolojik antite ola-
rak kabul edildi(6).

Epidemiyoloji

NMOSD genellikle sporadiktir, birkag ailevi
olgu tanimlanmustir (3). Goriilme siklig1 ve preva-
lans1 100.000de sirastyla 0.05-0.4 ve 0.52-4.4 ara-
sindadir (7). Tiim 1rklar: ve etnik kokenleri etkile-
mesine ragmen beyaz olmayanlarda egilim vardur.
Insidans1 Martinique, Bat1 Hint Adalari, Asya ve
Afro-Amerikan popiilasyonlarinda, Kafkas po-
piillasyonlarina gore daha yiiksektir. Afrikalilar-
da yiiksek olim oranlar1 bildirilmistir (3,5,89).
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jiyle birlikte yiiriitiilen ¢alismalar, biyolojik alan-
daki ilerlemeler ile SSS’inin yeni idiyopatik demi-

yelinizan hastaliklar1 tanimlanmistir. Gelecekte

benzer ¢alismalar mevcut hastaliklarin daha iyi
anlagilmasi, tedavilerin belirlenmesi yaninda yeni

fenotiplerin tanimlanmasinda yardimei olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Idiyopatik, demiyelinizan

hastalik, multipl skleroz, varyant.
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