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Devic sendromu veya diğer ad ıyla nöromiyelitis optika 
(NMO), demiyelinizan hastalıklar spektrumu içinde omuri­
lik ve optik sinirlerin ön planda tutulduğu bir hastalık gru­
bunu oluşturur. İlk kez 1894 yılında Gault taraf ı ndan ta­
nımlanmış olan hastalıkta bilateral optik nörit ve miyelit 
ataklarının eş zamanlı gelişimi ile giden olgular tanımlan­
mıştır. Bundan sonra yaklaşık 100 yıl boyunca NMO'nun 
monofazik bir hasta l ık olduğu düşünülmüştür. Uzak Do­
ğu'da sadece optik ve spinal tutulumla giden ancak mo­
nofazik değil multifazik seyirli hastalık formuna Asya tipi 
MS, optikospinal MS gibi isimler verilmiştir. Batı literatü­
ründe NMO'nun multifazik seyir göstereceği ilk olarak 
1996 yılında dile getirilmişti r (1 ). 

1999 yıl ında Amerika Birleşik Devletleri (ABD)'nde bir 
grup araştırmacı NMO tanısında kullanılacak bazı kriterler 
önermiştir (2). NMO tanısı koymak için mutlak kriterler 
arasında optik nörit, transvers miyelit ve hastada başka 
santral sinir sistemi tutulum bulgusu bulunmaması yer alır­
ken, majör kriterler aras ı nda beyin manyetik rezonans gö­
rüntüleme (MRG) incelemesinin normal bulunması, spinal 
MRG incelemesinde üç segmenti aşan geniş lezyon bulun­
ması, beyin omurilik sıvısı (BOS)'nda en az 50 lökosit veya 
en az 5 nötrofil bulunması, minör kriterler arasında da bi-
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lateral optik nörit, ağır optik nörit (bir gözde kalıcı görme 
kusurunun < 0.1 düzeyinde olması ) ve en az bir ekstremi­
tede ağır kalıcı zaaf bulunması yer almaktadır. NMO tanı­
s ının koyulması için yazarlar üç mutlak kriterin tamamının 
bulunmasının yanı sıra majör kriterlerden birinin veya mi­
nör kriterlerden ikisinin daha bulunması gerektiğini öne 
sürmüşlerdir. 

Klasik MS ile NMO arasında önemli klinik, radyolojik, 
immünogenetik ve laboratuvar farklılıklar mevcuttur. MS 
hastalarında kadın/erkek oranı yaklaşı k 3/2 iken, NMO 
hastalarında kadınlar çok daha baskındır. Yukarıda da 
değinildiği gibi NMO'da optik sinirler ve omurilik tutulu­
mu ön plandadır. Başka türlü nörolojik atakları n olması 
beklenmez. Miyelit atakları genellikle komplet transvers 
miyelit şeklinde görülme eğilimindedir ve gerek miyelit 
gerekse opt ik nörit atakları ağır sekel bırakma eğilimin­
dedir. Bunun yanı sıra nöroradyolojik olarak da MS has­
talarında omurilikte genellikle bir vertebra korpusu yük­
sekliğ i ni aşmayan lezyonlar görülürken, NMO hastaları n­
da en az üç segmenti tutan uzanıma yayılım gösteren 
uzun lezyonlar görülebilir. BOS bulguları da farklılık gös­
teri r; MS hastalar ı nda mm3'te hücre sayısı S0'nin altında­
dır (sıklıkla 20'nin altındadır) ve sadece mononükleer 

7 



Akman Demir G. 

hücreler bulunur, protein normal veya hafif artmıştır ve 

hastaların %90'ından fazlasında intratekal lgG sentezini 

kanıtlayan oligoklonal bandlar bulunur. Buna karşın 

NMO hastalarında hücre sayısı 50'nin üzerinde bulunabi­

lir ve polimorf lar görülebilir, protein artmış olabilir ve oli­

goklonal band pozitifl iği olguların yaklaşık 1/5'inde gö­

rülür ve geçici olabilir. Bunların dışında NMO hasta ların­

da SLE, antifosfolipid sendromu, Sjögren sendromu, 

Hashimoto t iroiditi, romatoid artrit, kolitis ülseroza, per­

nisyöz anemi, miyastenia gravis gibi diğer otoimmün 

hastal ıklar daha sıklıkla görülür. 

Son yıllarda yapılan çal ışma larda Devic sendromunun 

moleküler temelleri üzerine daha ayrınt ı l ı bilgilerin elde 

edilmesi mümkün olmuştur. Önce olguların histopatolo­

jik incelemesinde hastaların lezyon bölgelerinde damar 

duvarının kalın laşm ış olduğu, damar lümeninde hiyalini­

zasyon bulunduğu ve perivasküler immünglobulin ve 

kompleman birikimi olduğu gösterilmiştir (3). Hastaların 

büyük bir çoğunluğunda lezyon bölgesinde polimorf ve 

eozinofil infiltrasyonu bulunduğu gösterilmiştir. Bu bul­

gu ların miyelin oligodendrosit glikoprotein ile oluşturu l­

muş olan deneysel otoimmün ensefalomiyelit modeline 

çok benzerlik gösterdiği dikkati çekmiştir. Daha sonra, 

aynı grubun diğer ça l ışmalarında NMO hasta larının se­

rumları üzerinde yürütülen immünfloresans incelemeleri 

sonucunda, hastaların serumunda santral sinir sistemin­

de damar çeperi ve pial yüzeylere uyan bölgelerde bağ­

lanma görü ldüğü ve bu bulgunun NMO hastalarına özgü 

bir bulgu olduğu gösterilmiştir ve NMO lgG olarak adlan­

dırılmıştır (4). Bunun ardından, ayn ı grup bu antikor l arın 

aquaporin-4 adlı bir su kanalı molekülüne karşı gel işmiş 

antikorlar olduğu gösterilmiştir (5). Daha sonra başka 

gruplar da bu antikorların NMO hastaları için yüksek spe­

sif isite taşıdığını doğrulamıştır, ancak duyarlılığı spesifisi­

tesi kadar yüksek bulunmamıştır (6). Biz de izled iğimiz 

hastalar arasında bu antikorların %50 oranında pozitif 

bulunduğunu, ancak MS ve diğer inflamatuvar nörolojik 

hastalıklarda ve sağlıklı kontrollerde hiç bulunmadığını 

gösterdik (7). Ayrıca, hastaların klinik ağ ırl ığı ile bu anti­

korların pozitif olması arasında bir ilişki olabileceğini dü­

şündüren bulgular elde ettik; başka grupların da benzer 

gözlemleri olmuştu r (7-9). 

Bu verilerin ışığında, NMO olgularının bazılarında MS 

için tipik olmayan bazı beyin lezyonlarının da bulunabilece­

ği ileri sürülmüştür. Bunlar özellikle hipotalamusta, beyin 

sapında veya serebral konveksitede yer alan geniş, atipik 

lezyonlardır ( 1 O). 

2006 yılında ayn ı ABD'li grup bu tanı kriterlerini biraz 

daha geliştirerek şu şekle dönüştürmüşlerdir ( 11 ): Her has­

tada bulunması zorunlu olan mutlak kriterler; optik nörit 

ve transvers miyelit ile aşağıdakilerden ikisi; 
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1. Üç spinal segmenti aşan geniş spinal lezyon, 

2. Beyin MRG incelemesinin MS için atipik olması, 

3. NMO lgG pozitifliği (11). 

Bu kriterleri tam olarak doldurmayan olgular da NMO 

spektrumu olarak adland ır ılmaktadır (12). 

Aquaporin-4'e karşı antikorların NMO patogenezinde 

doğrudan rolünün olup olmadığı ta rtışılmakta olan bir ko­

nudur. NMO hastalarında yürütülen histopatolojik çal ış­

malarda etkilenen sinir sistemi bölgelerinde yoğun aqu­

aporin-4 kaybı gözlenmiştir ( 13). Bir diğer çalışmada anti­

aquaporin-4 antikorlarının titresi ile klinik şiddet arasında 

bir ilişk i olabileceği gösterilmiştir (14). Ayrıca, ataklar sıra­

sında plazmaferezin yararlı olması da bu olası lığı destekle­

yen bir gözlemdir (15). 

Bu hastaların tedavisi için yürütülmüş randomize kont­

rollü çalışmalar yoktur. Ancak, ataklarda yüksek doz stero­

id tedavisinin işe yarayabileceği bilinmektedir. Steroide ye­

terli yan ıt vermeyen olgularda plazmaferez yararlı olabilir 

(15). Ayrıca, intravenöz immünglobul in tedavisi, sitostatik 

ajanlar kullanılabilmektedir. Son yıllarda B lenfositlere kar­

şı monoklonal antikor olan rituksimabın kullanılması gün­

demdedir (16). 

Görü ldüğü gibi NMO son yıl larda özellikle dikkat çe­

ken ve araştırmaların üzerinde yoğunlaşmış olduğu bir 

hastalık olmuştur. Önümüzdeki yıl larda hastalığın immü­

nolojik temelinin daha iyi tanımlanması ile klinik alt grup­

la rı bel irlenebilecek ve daha iyi tedavi seçenekleri ortaya 

konabilecektir. 
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