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Devic sendromu veya diger adiyla néromiyelitis optika
(NMO), demiyelinizan hastaliklar spektrumu icinde omuri-
lik ve optik sinirlerin n planda tutuldugu bir hastalik gru-
bunu olusturur. ilk kez 1894 yilinda Gault tarafindan ta-
nimlanmig olan hastalikta bilateral optik nérit ve miyelit
ataklarinin es zamanl gelisimi ile giden olgular tanimlan-
mistir. Bundan sonra yaklasik 100 yil boyunca NMO nun
monofazik bir hastalik oldugu dustindilmuistir. Uzak Do-
gu'da sadece optik ve spinal tutulumla giden ancak mo-
nofazik degil multifazik seyirli hastalik formuna Asya tipi
MS, optikospinal MS gibi isimler verilmistir. Bati literat(-
rinde NMO'nun multifazik seyir gdsterecedi ilk olarak
1996 yilinda dile getirilmistir (1),

1999 yilinda Amerika Birlesik Devletleri (ABD) nde bir
grup arastirmaci NMO tanisinda kullanilacak bazi kriterler
Gnermistir (2). NMO tanisi koymak icin mutlak kriterler
arasinda optik nérit, transvers miyelit ve hastada baska
santral sinir sistemi tutulum bulgusu bulunmamasi yer alir-
ken, major kriterler arasinda beyin manyetik rezonans gé-
runttileme (MRG) incelemesinin normal bulunmasi, spinal
MRG incelemesinde li¢ segmenti asan genis lezyon bulun-
masl, beyin omurilik sivisi (BOS)'nda en az 50 I6kosit veya
en az 5 nétrofil bulunmasi, minér kriterler arasinda da bi-
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lateral optik nérit, agir optik norit (bir gézde kalici gérme
kusurunun < 0.1 dizeyinde olmasli) ve en az bir ekstremi-
tede agir kalici zaaf bulunmasi yer almaktadir. NMO tani-
sinin koyulmasi icin yazarlar ¢ mutlak kriterin tamaminin
bulunmasinin yani sira majér kriterlerden birinin veya mi-
nér kriterlerden ikisinin daha bulunmasi gerektigini 6ne
stirmdslerdir.

Klasik MS ile NMO arasinda énemli klinik, radyolojik,
immunogenetik ve laboratuvar farkliliklar mevcuttur, MS
hastalarinda kadin/erkek orani yaklasik 3/2 iken, NMO
hastalarinda kadinlar ¢ok daha baskindir. Yukarda da
deginildigi gibi NMO'da optik sinirler ve omurilik tutulu-
mu &n plandadir. Bagka tiirli nérolojik ataklarin olmas
beklenmez. Miyelit ataklar genellikle komplet transvers
miyelit seklinde gérilme egilimindedir ve gerek miyelit
gerekse optik ndrit ataklarn agir sekel birakma egilimin-
dedir. Bunun yar sira néroradyolojik olarak da MS has-
talarinda omurilikte genellikle bir vertebra korpusu ytik-
sekligini asmayan lezyonlar gértiltirken, NMO hastalarin-
da en az (¢ segmenti tutan uzanima yaylim gdsteren
uzun lezyonlar gérilebilir. BOS bulgular da farklilik gés-
terir; MS hastalarinda mm3'te hicre sayisi 50'nin altinda-
dir (siklikla 20'nin altindadir) ve sadece moncntikleer
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hiicreler bulunur, protein normal veya hafif artmistir ve
hastalarin %90'indan fazlasinda intratekal IgG sentezini
kanitlayan oligoklonal bandlar bulunur. Buna kargin
NMO hastalarinda hticre sayisi 50'nin tizerinde bulunabi-
lir ve polimorflar gérdlebilir, protein artmig olabilir ve oli-
goklonal band pozitifli§i olgularin yaklagik 1/5'inde g&-
riiltir ve gegici olabilir. Bunlarin disinda NMO hastalarin-
da SLE, antifosfolipid sendromu, Sjogren sendromu,
Hashimoto tireiditi, romatoid artrit, kolitis tlseroza, per-
nisy6z anemi, miyastenia gravis gibi diger otoimmun
hastaliklar daha siklikla g&rdilur.

Son yillarda yapilan calismalarda Devic sendromunun
molekdler temelleri lzerine daha ayrintili bilgilerin elde
edilmesi mtimktin olmustur. Once olgularin histopatolo-
jik incelemesinde hastalarin lezyon bélgelerinde damar
duvarinin kalinlasmis oldugu, damar limeninde hiyalini-
zasyon bulundugu ve perivaskiler immtnglobulin ve
kompleman birikimi oldugu gosterilmistir (3). Hastalarin
buytik bir cogunlugunda lezyon bélgesinde polimorf ve
eozinofil infiltrasyonu bulundugu gdsterilmistir. Bu bul-
gularin miyelin oligodendrosit glikoprotein ile olusturul-
mus olan deneysel otoimmtin ensefalomiyelit modeline
cok benzerlik gésterdigi dikkati gekmistir. Daha sonra,
ayni grubun diger calismalarinda NMO hastalarinin se-
rumlari tzerinde ydrtitdlen immtinfloresans incelemeleri
sonucunda, hastalarin serumunda santral sinir sistemin-
de damar ceperi ve pial ylzeylere uyan bdlgelerde bag-
lanma gérildiigu ve bu bulgunun NMO hastalarina 6zg(
bir bulgu oldugu gésterilmistir ve NMO |gG olarak adlan-
dirlmistir (4). Bunun ardindan, ayni grup bu antikorlarin
aquaporin-4 adl bir su kanali molekiltine karsi gelismis
antikorlar oldugu gdsterilmistir (5). Daha sonra bagka
gruplar da bu antikorlarin NMO hastalari icin ytiksek spe-
sifisite tasidigini dogrulamistir, ancak duyarlihgr spesifisi-
tesi kadar ytksek bulunmamistir (6). Biz de izledigimiz
hastalar arasinda bu antikorlarin %50 oraninda pozitif
bulundugunu, ancak MS ve diger inflamatuvar norolojik
hastaliklarda ve saglikli kontrollerde hi¢ bulunmadigini
gosterdik (7). Ayrica, hastalarin klinik agirhdi ile bu anti-
korlarin pozitif olmasi arasinda bir iliski olabilecegini du-
stindtiren bulgular elde ettik; baska gruplarin da benzer
gézlemleri olmustur (7-9).

Bu verilerin 1siginda, NMO olgularinin bazilarinda MS
icin tipik olmayan bazi beyin lezyonlarinin da bulunabilece-
gi ileri strdlmusttr. Bunlar ézellikle hipotalamusta, beyin
sapinda veya serebral konveksitede yer alan genis, atipik
lezyonlardir (10).

2006 yilinda ayni ABD'li grup bu tani kriterlerini biraz
daha gelistirerek su sekle déntstirmdslerdir (11): Her has-
tada bulunmasi zorunlu olan mutlak kriterler; optik norit
ve transvers miyelit ile asagidakilerden ikisi;

1. Uc spinal segmenti asan genis spinal lezyon,
2. Beyin MRG incelemesinin MS icin atipik olmasi,
3. NMO IgG pozitifligi (11).

Bu kriterleri tam olarak doldurmayan olgular da NMO
spektrumu olarak adlandirimaktadir (12).

Aquaporin-4'e karg antikorlarin NMO patogenezinde
dogrudan roltintin olup olmadigi tartisiimakta olan bir ko-
nudur. NMO hastalarinda ytrtittilen histopatolojik calis-
malarda etkilenen sinir sistemi bélgelerinde yodun aqu-
aporin-4 kaybi g6zlenmistir (13). Bir diger calismada anti-
aquaporin-4 antikorlarinin titresi ile klinik siddet arasinda
bir iliski olabilecedi gésterilmistir (14). Ayrica, ataklar sira-
sinda plazmaferezin yararli olmasi da bu olasiligi destekle-
yen bir gézlemdir (15).

Bu hastalarin tedavisi icin ydrdttlmds randomize kont-
rolli calismalar yoktur. Ancak, ataklarda yliksek doz stero-
id tedavisinin ise yarayabilecedi bilinmektedir. Steroide ye-
terli yanit vermeyen olgularda plazmaferez yararl olabilir
(15). Ayrica, intravendz immtinglobulin tedavisi, sitostatik
ajanlar kullanilabilmektedir. Son yillarda B lenfositlere kar-
st monoklonal antikor olan rituksimabin kullanilmasi gtin-
demdedir (16).

Gorildigu gibi NMO son villarda dzellikle dikkat ce-
ken ve arastirmalann Uzerinde yogunlasmis oldugu bir
hastalik olmustur. Onimuzdeki yillarda hastalidin immd-
nolojik temelinin daha iyi tanimlanmasi ile klinik alt grup-
lari belirlenebilecek ve daha iyi tedavi secenekleri ortaya
konabilecektir.
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