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Naroloji polikliniginde MS ve ayirici tanisi MS'te Tani Kriterleri
Hastalarin baslica bagvuru nedenleri / sekilleri
+ Schumacher et al, 1965
/ \ “degisik zamanlarda, MSS'nin degisik yerlerinde ortaya
tkan lezyonlarin yol actifir hastalik”
Klinik &zellikler Gorlintiuleme dzellikleri * & volacng
“MS" dilstindirten "MS" diistindiirten - Poser et al, 1983
Semptom & bulgular Kraniyal & f_’f"i"‘f‘l MR “+paraklinik ve laboratuar kanitiarin varlig
; gwunyulen BT, EP, & BOS-OCB/IgGT)”
Klinik & Gariintiileme (BT. EP, ety
"MS" diglindiirten bulgular * McDonald et al, 2001; Gozden gegirilmis
l | McDonald, Polman et al, 2005
“zaman ve uzay iginde (MSS'nin degisik yerlerinde)
dagilimin MRG ile gosterilmesi / desteklenmesi...”
KIS RRMS PMS Varola t bulgulart agiklayacak baska bir neden ol ke
ya da nadir olmayarak baska bir hastalik bt b:;bk: o'ﬁﬁikm.‘;mb:i, e amm—l
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Disorders Mimicking Multiple Sclerosis and
The Differential Diagnosis of Multiple Sclemsisl

MS tanmisinda MRG kriterleri

MRI in the diagnosis of MS:
A prospective study with comparisen of cliaical evalsaticn,
“evoked potestials, oligocisaal basding. asd CT
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Criteria for an increased specificity of

MRI interpretation in elderly subjects
with suspected multiple sclerosis
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“ompanison of MRI criteria at fist presentation to

wedict conversion to climically definite muluple

sclerosis A o 115t

Lunlated Demyclinating Syndromes; € omparivon of

Different MR Imaging Criteria to Predict Comversion o
Climie Definite Multiple Sclerosi

Paty et al.Neurology 1988: 38: 180; Fazekas et ol Neurology 1988: 38: 1822
Barkhof et al. Brain 1997, 120: 2059: Tintore et al. 2000

Tani Kriterleri - MRG

New MRI criteria in the diagnosis of multiple sclerosis

e e o singhe dhnical featuse of lagnoatic best o woent  The onguial McDonaid cters mtraduced g

MRI criteria for multiple sclerosis in patients presenting with > ®
clinically isolated syndromes: a multicentre retrospective study

Lancet Neurclogy, (Aug) 2007

Tani Kriterleri - MRG
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Table 1. wberowrs

Swanton et al Lancet Neurolegy, (Aug) 2007

MS Tani Kriterleri
McDonald et al. 2001 & 2005*

MRG Kriterleri I* - uzay i¢inde dagilim
Agagidaki 4 kriterin 3
* 1Gd+ lezy / Gd+ lezyon yoksa 9xT2 hiperintens lezy
* =1 infratentoriyal lezyon
+ =1 jukstakertikal lezyon
* = 3 periventrikiiler lezyon
Not: 1 spinal lezyon, beyin lezyonlarindan birinin yerine geger
(sp.ezyon: > 3mm: « 2 verfbr, segment: enine kismi spinal tutulum)

2005'te 1 spinal lezyon 1 PF lezyonu yerine sayiimakta
sayisal olarak da beyin lezyonlariyla esdegerde

-Barkhof et al. Brain, 1997; Tintore et al Am J Neuroradiol 2000.
“*McDonald et al. Ann Neurol 2001 & Polman et al Ann Neurol 2005

MS Tani Kriterleri
McDonald et al. 2001 & 2005*

MRG Kriterleri IT* - zaman iginde dagihm:

+  1lk klinik ataktan en az 3 ay sonra yapilan MR'da
- atakla iligkisiz yerlesimli - Gd (+) lezyon;

*  BuMRda Gd (+) lezyon yoksa, ilk olaydan en az 3 ay
sonra yapilmig yeni MR'da 6d (+) lezyon / yeni T2 lezy

+ 2005 McDenald kriterlerinde bu siire 2 30 giin

*McDonald et al. Ann Neural 2001 & Polman et al Ann Neurol 2005

Klinik Izole Sendromla gelen hastalarda KKMS'e
déniigiim acisindan MRG tani kriterleri - 2007*

DIS - Uzay iginde dagihm
Asagidaki 4 anatomik yerlesimden
> 2'sinde 2 1 - T2 lezyonun varhgi
jukstakortikal
periventrikiiler
infratentorial
medulla spinalis
DIT - Zaman iginde dagilim
izleme MRG'de yeni T2 lezyon (6d+@)

KKMS' déniigiim igin tum kriterlerin dzgiinligi:
2001 MeDonald, 91%; 2005 McDonald, 88%; yeni, B7%,
Duyarlihgis 2001 McDonald: 47%; 2005 McDonald: 60%: year: T2%

=Swanton et al. Lancet Neurology, (Aug) 2007:6:677-686
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MS tanisinda zorluklar

Yanlis fani - MS'i oldugundan daha gok teghis etme ya da
taniyamama - niye hata yapabiliyoruz?

- Yanlig gérintileme (MR) raperlar:

* 1°basamak/non-néro hekimlerin /ya da simirli MS deneyimi
olan nérologlarin daha kolay taniya varmalari/ya da tersi

* MS'i bir an énce teshis etme dirtist! (tanyr atlama korkusu)

* MS'i taklit eden durumlarla karistirma

+ MS varyantlari / MS spektrumu

MS tanisinda zorluklar

ORIGINAL CONTRIBUTION

Initial Evaluations for Multiple Sclerosis
in a University Multiple Sclerosis Center
Outcomes and Role of Magnetic Resonance Imaging in Referval

Mario | Carmovme, BS; Kristin M. Browsssn. MD: Do 8 Ascwsrpn, MD. Jobn R Corbor, MD

Bir Universite MS merkezine
(University of Colorado Multiple Sclerosis Center, Denver)
M5 &n fanisi ile yollanan hastalarda son tanilar?

MS tanisinda zorluklar

Bir Universite MS merkezine MS &n tanisi ile yollanan
hastalarda M5 & olasi MS tamisinin orani (McDonald)*

Toplam 281 hasta — MS tanisi: % 33
+ Tipik demiyelinizan sendrom — MS: % 71
* Olasi demiyelinizan sendrom — MS: % 27
- Atipik demiyelinizan sendrom — MS: % 0
* MR "MS" dislndiirterek yollananlarda ise sadece % 11
Non-MS tanilar: Baska nérelejik hastalik: % 31.5
Olasi psikiyatrik hastalik: % 22.5
Kesin taniya varilamayan: % 125

Carmesina et al, Arch Neurol. 2005:62:585-590

MS tanisina varmak

MS tanisinda yapilacaklar

- Klinik ozellikler ~ ayrintili dykii
- Fizik & nérolojik muayene

+ Gériintileme - MRI (Kr & sp)

* Lab incelemeleri - Kan & BOS

* Narofizyolojik incelemeler (EP)

MS'te Ayirici Tani *

Vaskiiler hastaliklar

Oto-immun sistemik hastaliklar
Metabolik Bozukluklar

Neoplastik hastaliklar

Infeksiyonlar

Genetik sendromlar

Kraniye-servikal lokomotor sistem hast.
Psikiyatrik bozukluklar

™ Noseworthy JH, et al, NEJTM, 2000:343:938

MS'te Ayirict Tani - Klinik (1) *
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MS'te Ayirict Tani - Klinik (1) *
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MS5S'nin idiyopatik
inflamatuar demiyelinizan
hastaliklari da bu tabloda
» bu yaklagim
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MS'te Ayirici Tani - uzmanlar bildirgesil

REVHW Mutiple Sclemes 2008, 14 1187.1174

Differential diagnosis of suspected multiple sclerosis:
a consensus approach
DH AMiler, BC Wainihenier, M Filppe, I Bormwel®, |4 Coberr’, M3 frredmarr, § Calens’

M Muschwrsor?, RT johnson’, | Kappos™, | Ked' ', FD Lublin™, WF Mcfardand’, X Mortalorr”,
H boracty ', [ Sicheets, $C Reogold " ard O Polman™

Deneyime dayali, ipuclart iligkili ayirict fani Gnerileri

1) MS'e alternatif tanilar: diigiindiirtecek uyarilar

2) Klinik izole sendromlarin (KIS) daha iyi tanimlanmas:

3) Uc ana KIS'e (ON; BSs; My) yonelik tani algoritmalari

4) MS5'nin idiyepatik inflamatuar demiyelinizan hastaliklarinin
siniflandiriimasi ve tani kriterlerinin belirlenmesi

MS'te Ayirici Tani - uzmanlar bildirgesil
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MS'te Ayirict Tani - uzmanlar bildirgesi!
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MS'te Ayirici Tani - uzmanlar bildirgesil
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"MS Spektrumu"

MSS'nin néro-inflamatuar & naro-dejeneratif hastaliklar:

Zaman dzelligi Yerlesim dzelligi
Non-fazik Fokal l Multifokal / Diffuz
Mone-semptematik Poli-semptamatik
) ON [ON) ADEM
Mono-fazik | Bss (BSs)
Miyelit (Mivelit)
e Rec. ON (Rec. ON) RR-MS
Multi-fazik Rec, Miyelit (Rec. Mivelit) OpSpMS/ NMO
Progr. ON (Progr. ON) Fulm. MS (Marburg)
Progresif Progr. Miyelt (Progr. Miyelit) | Progr. MS
Progr. Cblr Sendr &progr. OBS

*Swo A The spectrum of mulliple scleresis ond treatment decssons, Clin Newro| Newresurg, 2006
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MS (+ ayirici) tanisinda incelemeler

MS ayirici tanisiyla gelen hastada yapilacak incelemeler®

Tk agamada Ik asamada/gerektiginde

- Oykii, FM, NM - BOS, BOS-OCB & indeks

* Kraniyal (& spinal) MRG ~ *_| EP(VEP&SEP)
TKS, ESR, Rutin biyokimya ~ * Q€T

* NMO-Ig6

* RPR vd Sy serolojisi
* HIV; Hepatit paneli
* Lyme seroloji/WB

* Ayirici tami 6zelliklerine gére
daha &zel testler (HTLV] vb)

+ Tit, kiiltiir, antibiyogram
Akciger grafisi

+ Bl2: Tiroid fonks & antbs
ANA; adsDNA; pANCA

* 55-A, 55-B; ACE

* Antikardiyclipin antikorlar

*ETF - kendi uygulamamiz

MS'te Ayirici Tani - incelemelerin katkisi

 Normal BOS — MS olma olasihg: diisiikce | *
* Normal MRG (kr & sp) — MS olmasi ¢ok zor
* Normal MRG & BOS — MS olamazlll

| *dogru: leburatuar, dogru yEnt:mm

MS'te Ayirici Tani - incelemelerin katkis

= Anormal BOS (+) OCB her zaman MS olmayabilirl
* Anormal MRG —> her zaman MS olmayabilir
ya da klinik olarak anlam tagimayabilir!"

MS tanisinda giigliikler
"iki kez diigiiniilecek durumlar”(pembe bayraklar!) *

MS'te karsilasiimasi olast, ancak baska hastaliklarin
oncelikle diglanmasi gerekli durumlar
» Demografik / klinik - genel &zellikler
Cocukluk gaginda baglangig (yas: <« 16)
Ileri yasta baslangic (yas: > 50)
© (+) Aile Gykisii ~> 1 aile ferdi etkilenmis
[genetik hastalik olasiligi]
* () Sistemik semptomlarin varligil
[sistemik inflamatuar & otoimmiin hastl.]
* (+)Psikiyatrik semptomlarin varhg!
[somatoform boz.; anksiyete & depresyon!: fibromiyaljil]

*Modified from Rudick et al, Arch Neurcl 1986: Katzan & Rudick. Ann Neurol 1996;
Rolak AAN Syllabi 2008

MS tanisinda giigliikler
"iki kez diiglintilecek durumlar”(pembe bayraklar!) *

MS tanisinda giigliikler
“iki kez diisiiniilecek durumlar”(pembe bayraklar!) *

MS'te karsilagiimasi olas, ancak baska hastaliklarin
gncelikle dislanmasi gerekli durumlar

* Nerolojik - klinik zellikler
+  Akut -inme- izlenimi veren baslangig
[akut hemiparezi]
Atipik (baslangic) semptomlarin varhigi
[EPS, demans, epileptik nobet, afazi; apraksi]
+ Tipik MS semptomlarinin yoklugu / garip semptomlar!!
[ON, sfinkter disfonks., Lhermitte's, vb nin yoklugu]

“Modified from Rudick et al, Arch Neurol 1986; Katzan & Rudick. Ann Neurol 1996;
Rolak AAN Syllabi 2008

MS'te karsilasiimasi olasi, ancak baska hastaliklarin
ancelikle diglanmasi gerekli durumlar

* Nérolojik - klinik (seyir) szellikler & tedavi yaniti
* Stereotipil
[MSS'nin hep ayni balgesinden kaynaklanan ataklar]
* Progresif & lateralize / mono-semptomatik hastalik
[bagtan progresif seyreden mons/ hemi-parezi]
Hig IVMP yanitinin alinamamis olmasi
[olast nen-inflamatuar, non-MS]

*Modified from Rudick et al, Arch Neurol 1986; Katzen & Rudick. Ann Neurol 1996
Relak AAN Syllabi 2008

Turk Norol Derg 2009;15(Ek 3):23-43
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MS tanisinda gligliikler
“iki kez dusinilecek durumlar”(pembe bayraklarl) *

MS tanisinda gligliikler
“iki kez diistiniilecek durumlar”(pembe bayraklar!) *

MS'te karsilagiimas: olasi, ancak bagka hastaliklarin
gncelikle diglanmasi gerekli durumlar
+ Narolojik - laboratuar ozellikler
BOS
normal BOS
QCB (-);
pleositoz > 50 / ul &
protein > 100 mg/dl

*Mod fied from Rudick et al, Arch Neurol 1986; Katzan & Rudick. Ann Neurol 996!
Rolak AAN Syllabi 2008

MS'te karsilasiimast clasi, ancak bagka hastaliklarin
sncelikle diglanmas: gerekli durumlar

- Norolojik - gorintileme ozellikleri

MRG
«  normal inceleme
atipik MRG

*Modified from Rudick et al, Arch Neurol 1986; Katzan & Rudick Ann Neurol 1594;
Rolak AAN Syllabi 2008

MS tanisinda gigliikler
“iki kez diistinilecek durumlar”(pembe bayraklar!) 5

MS'te karsilagiimasi olasi, ancak bagka hastaliklarin
sncelikle diglanmasi gerekli durumlar - MRG
MRG - MS igin atipik!
- cok kiigiik lezyanlar (<3 mm)
ovoid lezy yoklugu
lezyonlarin simetrik/semi-simetrik dagilimi
PV den ziyade periferik dagilim gosteren BC lezyonlari
PF ve CC lezy yoklugu
€C da genel lezy dagilimi ile orantisiz yaygin tutulum

*Modified from Rudick et al, Arch Neurol 1586, Katzan & Rudick. Ann Neural 1996,
Relak AAN Syllabi 2008

B MS tanisinda giiglikler
“iki kez diisiiniilecek durumlar”(pembe bayraklar!) *

MS'te karsilasiimas olas, ancak baska hastaliklarin
sncelikle dislanmasi gerekli durumlar - MRG

MRG - MS igin atipikl
yinelenen MR'larda hig degisim olmamasi
hic bir incelemede 6d tutulumunun olmamasi
kitle etkisi belirgin lezyon/lar
yukari/agag uzanim gasteren yaygin BS lezy
uzun & genis med sp lezyonlari (LECL)

MR'larinda ayni/benzer lezyonlarin (gériinimiin)
oldugu aile fertlerinin varhgi

*Modified from Rudick et al, Arch Neurol 1986: Katzan & Rudick. Ann Neurel 1996;
Rolak AAN Syllabi 2008

MS'te Ayirict Tani - Gériintiileme (MRG)

MRG bulgulart MS ile karisabilecek durumlar

- UBQOs/ NOR'ler!
- Genis Wirchow-Robin (perivaskiiler) araliklar
- (Komplike) migren
- Vaskiilitik (primer/sekonder) sendromlar
- Antifosfolipid sendromu
FMF !
- MSS lemfomas / multisantrik glioma
+ Tleri yas - iskemik dejeneratif degisiklikler
+ Binswanger's!
- CADASIL

MS ve onun “masum” taklitgileril
MRG'de birkag beyaz nokta ve..

- Normal (1) kabul edilen kisilerde olagan
ve “garipimsi’ néro-semptomlarin varhgt
- Basdonmesi (Dizziness), zararsiz uyusmalar
- Tyi anlagilamamis () romatolojik (?)
hastaliklar
- Fibromiyalji
- “Chronic fatigue syndrome"
- Primer psikiyatrik hastaliklar |
- Somatoform bozukiuk
- Konversiyon reaksiyonlar & hipokondriasis

- Depresyon

Turk Norol Derg 20089;15(Ek 3):.23-43
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MR - beyaz noktalar - MS
ne kadar M5, ne kadar MS degil?

AF. 50y K
Bagvuru: 12 03 09
9 ay once esini kaybediyor,

MRG: 17 02 2009

*Episodik gerilim bagegrisi

MR - beyaz noktalar - MS
ne kadar MS, ne kadar MS degil?

- MS., 45y, K

* MR (16.10.04)

- 04.12.04 (Ilk bagvuru): 1 yildir basdénmesi; birkac
aydir ellerde kollarda ve bacaklarinda uyusmalar

* NM: gzellik yok & Psikiyatrik M: depressif - Rt: fluox,

* 26.01.05: VEP & SEP: NSI EM&: non spesifik

: Kan/biyokimya vd lab: non spesifik

+ 01.06.05 MR ayni / yakinmalar ayni - dalgalanmali

+ 06.01.06 Kr MR ayni: Sp MR: parenkimal lezy yok

+ 17.01.07 kl K & 26.11.07 Kr MR ayni

+ 25.01.09 kl yakinmalari azalms

MR - beyaz noktalar - MS
ne kadar MS, ne kadar MS degil?

M.S. 45yK

MS tanisinda zorluklar
“akil karigtiran laboratuar bulgular**

MS ve oto-antikorlarl!
* Yanhg (+) ANA — % 81 **/v

Yanhs (+) ACA — % 21
Anlami tartigilabilir normal disi bulgular?
+ Yanhg (V) B12 (izolel) » % 0.6 - 19.4
+ Yanlis (+) Lyme serolojisi —» % 0.7%**

*Rolak, AAN Sylabbi &http://www sessions2view com/aan2008
“*Barned ef ol. Neurclogy. 1995; *** Coyle et al. Ann Neurol 1993
¥ ANA titresi gnemlilll » 1:320

MS olasiligi ile bagvuran hastada ayirici tan

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirict tanisinda genel yaklagim

+ Oncelikle MS olmama olasiligini
distinmek... Sonra ..

+ Asemptomatik MS!

* KIS / Erken MS?

* MS

* MS varyanti / MS spektrumu

* MS'i taklit eden durumlardan biri

T ————

MS olasiligt ile bagvuran hastada ayirici tani

MO, 52yE, is adami (alkol T; tiitiinT)

04/07 sol Ust ekstremite distal > hissizlik & uyusukluk
EMG: sag kubital sendr & aksonal etkilenme ?
nonspesifik olarak degerlendiriliyor

Yakinmalart t{im kola ve sol alt ekstr ye de yayiliyor

09/07 Bagvurdugu merkezde ileri tetkikleri isteniyor
MR kr & serv-sp: atrofik degisiklikler disinda N
BOS: Ig6 T OCB (-)

PPMS diisiiniiliiyor ve oral steroid ile uzatilmis

IVMP uygulamasi -» yakinmalarinda gerileme

[
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MS olasiligi ile bagvuran hastada ayirici tani

MO, 52yE, is adami (alkol T; tiitiinT)
09/08 tekrar ayni yakinmalar 7T - sol st / alt
ekstremite distallerinde > hissizlik & uyusukluk + giic}

giderek artiyor ve sag Ust ekstr distalinde de >
01/09 ilk merkezde tekrar TVMP gneriliyor
02/09 bize basvuru
NM: distal belirgin sol hemiparezi (4/5) , sol el beceri ¥
sol ekstr distal hipoestezi, DTR iist(4) alt(-) paf ref &

EMG: MADSAM

MS olasiligi ile bagvuran hastada ayirici tan

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirici tanisinda genel yaklagim

MS olmama olasihigi diglananlarda
- Asemptomatik MS!

+ MS
+ MS varyanti / MS spektrumu
- MS'i taklit eden durumlardan biri

Radyolojik olast - klinik asemptomatik MS

Unexpecied mulnple sclerosts: follow-up of 30
patents with magnetic resonance imaging and
chncal conversion profie

Incidental MRI anomalies suggestive of
multiple sclerosis

The eadslogcally sobisod gdrome

o Mk Loiema 0% 15, $1EHIT

Multiple sclerosis risk in radiologically uncovered

s & stic possible infl
JNNP, 2008
Neurology, 2008
Multiple Sclerosis, 2009 |

MS olasihgi ile basvuran hastada ayirici tani

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirici tanisinda genel yaklagim

+ MS varyanti / MS spekfrumu
+ MS'i taklit eden durumlardan biri
- M5 degil

*MS Spektrumu”
Klinik izole MSS sendromlari

Optik Narit

[ Diger KIS'lar: beyin sapi sendromlart, | [
hemisferik sendromlar vd....

MS olasihgi ile bagvuran hastada ayirici tani

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirici tanisinda genel yaklasim

- Asemptomatik MS!
: Erken MS?

+ M5 spektrumu
- MS'i taklit eden durumlardan biri
© MS degil

B
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"MS'te Tani Kriterleri”

+ Schumacher et al, 1965

"degigik zamanlarda, M5S'nin degigik yerlerinde ortaya
¢tkan lezyonlarin yol agtigi hastalik”
* Poser et al, 1983
“+ paraklinik ve laboratuar kanitlarin varligi
(BT, EP, & BOS-OCB/Ig6T)"

* McDonald et al, 2001; 63zden gegirilmis
McDonald, Polman et al, 2005
"zaman ve uzay icinde (MSS'nin degisik yerlerinde)
dagilimin MRG ile gésterilmesi / desteklenmesi..,"

Meveut semptom ve bulgularin baska bir hastalikla agiklanamamasi
(alternatif nérclojik hastalik diglanmis)

Eslik eden hastaliklar taniyi geciktirebilir
ve tanida artmig ozirlilikle iliskili olabilir*

Comorbidity delays diagnosis and increases

disability a1 diagnosis in MS

Hastalik birliktehigi - gruplar: physical, mental, vascular, autoimmune, visual,
musculoskeletal, and gastrointestinal

Vaskuler: DM; HT, kalp hast, periferik damar hast, hiperkolesterolem::
Musculoskeletal : fibromyalgia, artrit, RA, kalca/diz replasman

Mental : depresyon, anksiyete, bipolar, sizofreni; Obesite BMT 30 kg/mz.
tani gecikmesi ve artmis dzurlilikle iligkili

Otoimmiin, gastreintestinel, and viziiel komorbiditeler &zirlulikle iligkisiz

*Marrie et al, Neurology, 2009

MS olasiligi ile bagvuran hastada ayirici tani

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirici tamisinda genel yaklagim

* Asemptomatik MS!
+ KIS / Erken MS?

eden durumlardan biri

- MS degil

"MS Spektrumu"

MSS'hin néro-inflamatuar & néro-dejeneratif hastaliklar:

Zaman azelligi Yerlegim dzelligi

Non-fazik Fokal Multifokal / Diffiiz
o Mono-semptomatik Poli-semptomatik
: ON (ON) ADEM
Mono-fazik | pss (Bss) et
Miyelit (Miyelit)
N . Rec, ON (Ree. ON) RR-MS
Multi-fazik | pec. Miyelit | (Rec. Miyelit) | OpspMS/ NMO
"""""""" Progr. ON | (Progr.ON) | Fulm. MS (Marburg)
Progresif Progr. Miyelit [ (Progr. Miyelit Progr. MS

Progr. Cblr Sendr & Progr. OBS

“Siva A. The spectrum of multiple sclerosis and treatment decisions. Clin Neural Neurosurg, 2006

MS olasiligi ile bagvuran hastada ayirici tani

Soru: MS mi, degil mi?
MS ayirici tamisinda genel yaklagim

+ Asemptomatik MS!

+ KIS / Erken MS?

- MS

- MS var

+ MS'i taklit eden durumlardan biri
* MS degil

MS'i taklit edebilen durumlar

Basvurusunda
Klinik semptomlar ve bulgular MS diisiindiirten
* Naro-gariintileme (MR) MS diisiindiirten
* Her ikisi de MS diisiindiirten
Hastalarin gogunda tani olasilikla MS tirl
* Ancak tiim bu hastalar MS olmayabilirler!
* dikkatli degerlendirme bunu ortaya koyabilir

L
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Disorders Mimicking Multiple Sclerosis and
The Differential Diagnosis of Multiple Sc\erosisl

MS'i taklit edebilen durumlar®

Psikiyatrik bozukluklar
+ Norolojik idiyopatik hastaliklar
Infeksiyenlar
+ Metabolik Bozukluklar
Neoplastik hastaliklar
Vaskiler hastaliklar
Oto-immun sistemik hastaliklar
Genetik sendromlar
Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast

MS'i taklit edebilen durumlar

Nérolojik semptomlari olan *“Normaller” ?

+ “normal” kabul edilen 20 - 45 yas arasi kigilerin % 32
sinde gegici ndro-semptomlar™:

- Gorsel dedisiklikler
- Giigsiizlik
- Dengesizlik ve koordinasyonda
- Konusma bozukluklari
- Herkeste olabilen...

- Bagdénmesi, (yiiz, el-kol ve bacaklartrayoylsukluk,
halsizlik (fatigue), sik idrara gitme & yetistirme
zorlugu

Zaman (siire)
& yerlegim
(anatomi)

MS ile uyumlu

degil

«Levy DE. Neurclogy, 1988;
*Rolak LA. The Differential Diagnosis of Multiple Sclerosis, AAN 2008 Syllabi

MS'i taklit edebilen durumlar™

MS'i taklit edebilen durumlar

Ll o A—— :
Nerolojik idiyopatik hastaliklar
Infeksiyonlar

Metabolik Bozukluklar

Neoplastik hastaliklar

Vaskiiler hastaliklar

Oto-immun sistemik hastaliklar

Genetik sendromlar

Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast.

Psikiyatrik hastaliklar
Somatizasyon bozuklugu, hipokendriasis,
depresyon, anksiyete boz, femariiz boz.

MS'i taklit edebilen durumlar®

Infeksiyonlar

Metabolik Bozukluklar

Neoplastik hastaliklar

Vaskiler hastaliklar

Oto-immun sistemik hastaliklar
Genetik sendromlar

Kraniyo-servikal lokemotor sistem hast

MS'i taklit edebilen durumlar - migren

MS ayirict tanisinda Klinik
veya MRG azellikleri ile Migren

Turk Norol Derg 2009;15(Ek 3):23-43
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—

Subklinik lezyonlar ve migren

Hollanda ¢alismas: *
Hasta poptilasyanu:
= Yag: 30 - 60 yas arasi
= MwoA:134, MWA: 161, kontrol:140
* Radyolojik sessiz infarktlar:
migren (+)/(-): (%8)/(%5)
Anlamlr sonug: T AT
serebellar (iskemik !) lezyonlar aural migrenli + sik atak

gegirenlerde anlamli oranda daha yiiksek!!!

*Kruit et al, JAMA 2004, 291:427-434

Subklinik lezyonlar ve migren

ZC, K, 26y

Gorsel & duyusal aura, ardindan = 15
dk iginde migren dzellikleri olan BA
Bazi ataklarda BA yok!

Soy gegmis: (A) s/s, HT: (B) s/s,
migren (+) (3K) H2; dig s/s, -
migren (+),

Aurali Migren!

30y K, mimar

14 yasindan beri yineleyen

1- 2 ayda bir gelen tipik gorsel auralr,
ardindan bulanti ve fonofobinin

eslik ettigi bi-temporal ~1 saat siireli
BA ataklari;

Migren tetik faktarleri (+)

Oz gegmis: Hashimoto

Soy gegmis: Babada A+M

NM: normal

Tetkikleri: Kraniyal MRG: SK BC lezyonlar / TEE: PFO & ASA

MS'i taklit edebilen durumlar

SP. 23y K (basvuru 24 Subat 04)
+ 17 yasindan beri yineleyen bulanik gérme ve sol

+ 1995 - 2003 arasi herbiri bvirkag giin siireli 7 atak?
* Her afakta siddetli zonklayici ve beraberinde diger

* Hepsinde "IVMP" tedavisinin baglanmasiyla diizelme!
« Tani: "MSs"

hemiparezi ataklari

"migren” semptomlarinin da eslik ettigi basagrilari

MS'i taklit edebilen durumlar

SP. 23y K (bagvuru 24 Subat 04)

» NM: normal

* Kraniyal MRG (+spinal): Normal

+ BOS: Normal (OCB - yok)

+ Tani (bagka merkezde): RRMS!

- INF-B1 baslama énerisi

* tanimiz: sporadik hemiplejik migren!
* tedavimiz: lamotrigine / iyi yanit

MS'i taklit edebilen durumlar*

Psikiyatrik bozukluklar

* Neoplastik hastaliklar
Vaskiiler hastaliklar
Oto-immun sistemik hastaliklar
Genetik sendromlar
Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast

L
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Disorders Mimicking Multiple Sclerasis and

Sien B The Differential Diagnasis of Multiple Sclerosis |

MS'i taklit edebilen durumlar
HTLV - T infeksiyonu

HTLV - I infeksiyonunun klinik spektrumu

The human T-lymphotropic virus type 1 (HTLV-1)

Klasik Klinik tablolar

« Erigkin T-hiicreli l§semi/lemfoma

« HTLV-1 iligkili miyelopati / Tropikal Spastik Paraparezi
(HTLV-1-associated myelopathy/tropical spastic paraparesis -HAM/TSP)

En sik gariildiigli lkeler

Ekvatar Afrikasi, Giiney Japonya, Malezya, Karaipler,
Gliney America, giiney ABD

% 95 kigide asemptomatik!

Nérolojik tutulum formlari  Sistemik tutulum formlari
+ Kronik ilerleyici miyelopati + Uveit
Sicca sendromu
g + Tireid tutulumu
Subkortikal dema - Artrit
Optik narit Akeiger futulumu
Fasiyal néropati Dermatolojik tutulum
Aksonal sensorimotor eczematoid seborrhea, xerosis,

naropati crusty scabies, balding folliculitis
Peudo-MNH =7 D decalvans, infective dermatitis
Polimiyozit ) -

Kronik hipertrofik . o

pakimenenjit

MS'i taklit edebilen durumlar
Lyme Hastahgi

"Erythema chronicum migrans”
Lyme hastahiginin deri lezyonlar:

Lyme Disease
Nérolojik Spektrumu

Merkezi sinir sistemi
- Parenkimal infeksiyon
- Ensefalit
- Miyelopati
+ Toksik/metabolik
ensefalopatiler
+ Radikiilit - menenjit
+  Subaraknoid tutulum
- Kraniyal néropatiler

Periferik sinir sistemi
* Monongropati multiplex

Kraniyal ngropatiler
* Radikilopatiler
+ Brakiyal pleksopatiler
+ Lumbosakral pleksopatiler
*  Polingropathiler
+ Motor ndropatiler

*  Guillain-Barre benzeri
sendromlars

Lyme Hastaligi ve MS

Siklikla MS ayirict tanisina dahil edilmektedir!
- Ancak Lyme hastahginin, M5 in klasik klinik ve MR
bulgularini gstermesi beklenmez

Sonug: Eder iyi bir klinisyen sizin MS oldugunuzu
sdyliiyorsa sizin MS'iniz vardir. Eder Lyme igin
endemik bir yerde yagiyor ve Lyme serolojiniz (+) ise
dahi (olasilikla test yanhgtir ve) siz MS'inizdir! *

* Rolak LA, The Differential Diagnosis of Multiple Sclerosis
AAN 2008 Syllabi

MS'i taklit edebilen durumlar™

Psikiyatrik bozukluklar
Narolojik idiyopatik hastaliklar
_____ BRI, oo sy

Neoplastik hastaliklar

+  Vaskiiler hastaliklar
Oto-immun sistemik hastaliklar
Genetik sendromlar
Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast

[34
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MS'i taklit edebilen durumlar
Vitamin B12 eksikligi

Sikhikla MS ayirici tanisina dahil edilmektedir!

* Vitamin B12 eksikligi miyelin hasarina yol acabilir ve
MS'i digiindiirtecek bir miyelopatiye neden olabilir

* MS'te serum B12 diizeyi genelde diisiiktiir
(MS hastalarinin % 0.6 - 19.4'da)

* Sonug: Eger iyi bir klinisyen sizin MS oldugunuzu
soyliyorsa sizin MS'iniz vardir. Eger serum B12
diizeyiniz diisiikse dahi siz MS'inizdirl *

* Rolck LA, The Differential Diagnosis of Multiple Sclerosis, AAN 2008 Syllabi

MS'i taklit edebilen durumlar®

Psikiyatrik bozukluklar
Norolojik idiyopatik hastaliklar
Infeksiyonlar
Metabolik Bozukiukiar
Vaskiiler hastaliklar )
Oto-immun sistemik hastaliklar
Genetik sendromlar
* Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast

MS'i taklit edebilen durumlar

MS'i taklit edebilen durumlar*®

Psikiyatrik bozukluklar
Nérolojik idiyopatik hastaliklar
Infeksiyonlar

* Metabolik Bozukluklar
Neoplastik hastaliklar
Vaskiiler hastaliklar E
Oto-immun sistemik hastaliklar :
Genetik sendromlar E

Kraniyo-servikal lokomotor sistem hast

MS'i taklit edebilen durumlar
Primer MSS vaskiiliti

MS'i taklit edebilen durumlar
Primer MSS vaskiiliti

Tani kriterleri*

1. Yakin zamanda ortaya gikmis ve baska bir nedenle
agiklanamayan narolojik defisit dykiisi ya da varhg

2 Beyin (vd MSS doku) biopsisinde vaskiilit
bulgularinin varhig veya

3. karakteristik vaskiilit bulgularini ggsteren serebral
anjiyogram

*Calabrese and Mallek, Medicine, 1988 & Salvarini et al Ann Neurol 2007

101 olgu / 21 yillik izleme siiresi / retrospektif
calismada PCNSV tamisi kondugunda degisik
semptomlar ve belirtiler saptanmigti*

¢ogu olguda birden gok belirti — basagrisi, biling
bozukluklari; fokal nérolojik belirtiler; kalici defisitler;

inme benzeri tablo; gérsel semptomlar

*Salvarini et al Ann Neurel 2007

L
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Noro - Behget Sendromu

B85S ile dogrudan iligkili - primer norolojik etkilenme *
* Bas agrist (yapisal olmayan migren benzeri BA)

* Merkezi sinir sistemi tutulumu (intra-axial NBS)

+ Serebral vensz sinus trombozu (extra-axial NBS)
* Noro-Psiko-Behget Sendromu

* Periferik sinir sistemi tutulumu

+ Subklinik NBS

* Siva, Altintag, Saip.. Curr Opin Neurol, 2004

Néro - Behget Sendromu

BS ile dogrudan iligkili - primer nérolojik etkilenme *
* Bas agrisi i i nzeri BA)
Merkezi sinir sistemi tutulumu (infra-axial NBS)
+ Serebral vendz sinus Trombozu (extra-axial NBS)
* Noro-Psiko-Behget Sendromu

* Periferik sinir sistemi tutulumu

* Subklinik NBS

* Siva, Altintas, Saip.. Curr Opin Neural, 2004

MS'i taklit edebilen durumlar
intra-aksiyal Neuro-Behget Sendromu

NBS

# BS'dansrolojik tablonun
artaya ¢ikmasi hastaligin
sistemik semptom ve
belirtilerinin (8z. oral aft)
ortaya ¢ikisindan énce
beklenmez...

#» Narolojik goriintileme
genellikle NBSnu
diisundirtir...

MS ve NBS - ayirict fani - T*

MS intra-aksiyal NBS
K-E E>K

Baslangic Sempt - stk Baslangic Sempt - sik:
ON; Sensoryel; spinal; ~ Basagrisi; motor;

BS: motor: serebellar;  serebellar; BS(INO nadir)
Baglangic Sempt - nadir: Baslangic Sempt - nadir:
Basagrisi; ON; Sensoriyel; spinal;
kraniyal néropatiler

*Siva & Saip. J Neurol, 2009

MS ve NBS - ayirici tani - IT*

MS Intra-aksival NBS

* MRI + MRI

PV & SC lezyonlar (+++) PV & SC lezyonlar (£)

BS lezyonlar:: kigik, BS lezyonlar:: genis,

ayri / daginik, yayihm 1 (=) diffiz, yayihm [ (+)
Spinal lezyonlar (++) Spinal lezyonlar (=)

[« 3 segment] [ 3 segment]

+ BOS - BOS

Inflammatuar degisim (-)  Inflammatuar degisim (+)
OCB (+) [> % 90] OCB (=) [« % 20]

*Siva & Saip. J Neurol, 2009

Antifosfolipid antikor sendromu

- Antifosfolipid antikor sendromu: vaskiiler thromboz,
thrombesitopeni, bir veya daha fazla fotal kayp ve
livedo reticularis + SLE ile sekillenen klinik sendrom

- SLE olmadan MSS tutulumu: inme, ep.ndbet, demans,
migren, okiiler iskemi, kore, miyelopati, CVT olabilir

Turk Norol Derg 2009;15(Ek 3):23-43
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Antifosfolipid antikor sendromu

Klinik kriterier Laboratuar kriterler
L Vaskiiler | Her hangi bir yerde, bir veya

tromboz daha fazia Arteryel, venoz veya | |l Antikardialipin 6 hafta ara ile iki

el domer tromboru. Dappler | flantikaru Kere orta veya
veya histol JUL 95!1h‘l meli. ol .
Histolojide Tramboz yamnda TgMveyalge |yitksek dizeyde
inflamasyen olmemal.
2. Gebelk Oruncu haf1a ve sonrasi LUP_US . 6 hafta ara ile iki
morbiditesi: | aciklaromayen, morfolojik antikoaglan kere poxitif
olarak normal gorinimly bir bulunmal
veya doha fazia fotal kayip.
Veyo

34. hafrada veya dncesi agir e
preeklampsi veya eklompsi —

sarucu rarmal gorurimiu bebek | |{En az 1 klinik ve 1 laboratuar
hayby kriter varhiginda antifesfolipid
Veya |sendromu tamisi konur.

Oruncy hafteda veya oncesi iic
veya fazla, pes pege ve
n;nk!ammn& kgl}

Sistemik lupus eritematosis

* MSS futulumu = % 20 - 50 & periferik néropati

Klinik: optik nérit & miyelopati - NMO benzeri tablo;

fokal/multifokal/diffiiz MSS tutulumu (lupus serebriti)

naropsikiyatrik belirtiler (lupus psikozu)

* BOS: T Ig6 ve OCB (+) [MSS lupuslularda = % 50-70]
* MRG: MS benzeri | / NMO benzeri |

* MSS tutulumu genelde hastaligin sistemik tutulumu

sonrasi ortaya ¢ikhigindan MS ile karistirilmasi zordur

Sistemik lupus eritematosis
ON ve/veya miyelit ile seyreden naro-lupus!

NMO spektrumunun bir alt grubu mu?/hastalik birlikteligi mi?

Panel 1: Neuromiyelitis optica spectrum

Neuromyelitis optica

Limited forms of neuromyelitis optica

» Idiopathic single or recurrent events of longitudinally extensive myelitis (3 vertebral
segment spinal cord lesion seen on MRI)

«  Optic neuritis: recurrent or simultaneous bilateral

Asian optic-spinal multiple sclerosis
e 1
| Optic neuritis or longitudinally extensive myelitis assodated with systemic autoimmune |
discase

Optic neuritis or myelitis associated with brain lesions typical of neuromyelitis optica
(hypothalamic, corpus callosal, periventricular, or bralnstem)

Wingerchuk et al. Lancet Neurology, 2007

Sjdgren

Néro(MSS)-tutulumu
*Primer progresif MS"le karisabilir mi???

Co-morbidite (hastalik birlikteligi)?
Tesadifi - beraberlik?
Konfiizyon ?

Lab: (+) seroloji SS-A (Ro) & 55-B (La) otoantikorlar
66z ve agiz kurulugu, tiikirik bezi biopsisi tamsal

TNF receptor associated periodic syndrome
(TRAPS) ve MS

NEUROLOGY

INFRSFLA R2Q MUTATION IN ASSOCIATION WITH A MULTIFLE
SCLEROSIS LIKE DEMYELINATING SYNDROME

£ A MofSmmm P Loine. F B Komg W FW'.R)M&?*-.I“T.“K“-*(
Nevrlingy 2008 9. 1139- 1136, oblieiiedd eadose Fele 30 >
DOL 10 111301 wad S00R4 3 $4536 8

TRAPS and MS

Twa discases or an MS mimic?

Sabcamanion Sarar,  The oot by Holknum o ol cmes et o AL of Yeum saggrses disaminiris . rpwce,
e 124 e sepasding e amecsatian brwam mmse e paesent of ligckonal damds and mew i
reinmis fnvn (THI) cad EE dnaebioctiy  fuatanily fo a4 koo shurnivg, hom ol

Neurology® 2008:70:1077-1078; Neurology® 2008.71:1812-1820

TNF receptor associated periodic syndrome
(TRAPS) ve MS

Multiple sclerosis and the TNFRSF1A
R92Q) murartion

Chinical chasacteristios of 21 canes

700 MS hastasi (2006 - 2008)
158 (23%) TRAPS ile uyumlu semptomlar (+)
2l'inde (13%) TNFRSF1A R92Q mutasyonu (+)
ANA (+) 10 hasta (% 48 > 1:120 - 1:3,840)

Kumpfel et al. Neurology 2008:71:1812-1820

L
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Disarders Mimicking Multiple Sclerosis and
The Differential Diagnosis of Multiple Sclemsisl

TRAPS*

Herediter oto-inflamatuar bir hastalik!

- TNF receptor associated periodic syndrome
- otosomal dominant gegisli oto-inflamatuar hastalik
(TNFRSF1A geni ile iligkili mutasyonlar [MIM 191190])

- Klinik 6zellikler: tekrarlayici inflamatuar episodlar
(ates, abdominal agri, miyalji, artralji/artrit, deri dokintileri, af oz
stomatit, okiiler tutulum-konjunktivit & periorbital ddem, farenjit)
+ M85 tutulumu (iliskili-nedensel? / birliktelik?)

- Narolojik etkilenme:"MSS-TRAPS"/ "MS plus TRAPS!"
- MSS-TRAPS » Anti-TNF tedavisi (+)
~ MS plus TRAPS (27?2) > Anti-TNF tedavisi kantrendikelll /
DMD ve immun sup ile daha gok yan etkilll
*Hoffmann et al. Neurclogy 2008 & *Kumpfell et al. Meuralogy 2008

MS'i taklit edebilen durumlar

. 5Y.40y,E

- Oykii: Dalgalanmali seyreden bagdénmesi yakinmasi,
arada ¢ift gérme, bir yildir ekstremitelerinde
uyusukluk, bagka bir merkezde gariillyor

+ 02 01 03 MRG —> raporu MS ile uyumlu

Tedavi IVMP, anlamli degisim yok, gd tutulumu (-)
- 24 04 04 MRG tekrarlaniyor, dedisim yok

07/04 te INF pla/hftl baslaniyor
+ 11/04 CTF MS Klinigimize bagvuruyor

MS'i taklit edebilen durumlar

+ S5Y.40vy,E

- Oykii: Dalgalanmali seyreden bagdénmesi yakinmasi,
arada ¢ift gérme, bir yildir ekstremitelerinde
uyusukluk, bagka bir merkezde gériiliiyor

- 02 0103 MRG — raporu MS ile uyumlu

Tedavi IVMP, anlamli degigim yok, gd tutulumu (-)
+ 24 04 04 MRG tekrarlantyor, degigim yok

07/04 te INF pla/hftl baglanryor
+ 11/04 CTF MS Klinigimize bagvuruyor

MS'i taklit edebilen durumlar

MS'i taklit edebilen durumlar

Olasi taniniz nedir?
1. Post-ADEM

2. Multipl Skleroz
3. SLE serebriti

4. Binswanger

5. CADASIL

CADASIL

Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy

with Subcortical Infarcts and
Leukoencephalopathy

]

Turk Norol Derg 2009;15(Ek 3):23-43



Multipl Sklerozu Taklit Eden Durumlar ve
Multipl Sklerozda Ayirici Tani

Siva A.

CADASIL

Etyoloji & Patoloji

* Primer olay — vaskiilopati
+ Non-ateromatdz, non-amiloid bir angiopati

* Genetik bir hastalik, otozomal dominant gegis,
sorumlu gen: Notch3 - 1913 yerlesimli;
mutasyonlari var - tani: Notch3 geninin molekiiler
genetik analizi ile ya da deri biyopsisi ile konuyor

= Arterial damarlarin media tabakasindaki diiz kas hiicrelerinin
yerine granular, elektron-yogun, osmiofilik ve eosinofilik bir
materyalin gegerek damar duvarini konsantre bir sekilde
daraltarak damar Tikanikliging yol agmasi s6z konusu...

CADASIL

Klinik bulgular

+ Genellikle 40 -60 yaslar arasinda baslayan
tekrarlayici (subkortikal) iskemik inme ataklari,

- serebrovaskiiler risk faktarleri yok;

- psddobulbar paralizi ve demansla
sonuglanabiliyor!

- Psikiyatrik bozukluklar
(depresif veya manik episodlar, vd)

* Migren-benzeri basagrilar

CADASIL

+ CADASIL'in klinik spektrumu heterojen

* Hem cileleler arasi - hem de ayni ailede fertler
arasi farklar belirgin...

+ Sporadik olgular da bildirilmis - aile dykiisii kosul &

+ CADASIL olasilikla sanildigindan daha sik, ve bazi
migrenlilerde, etyolojisi belirgin olmayan birgok
inmede ve psikiyatrik tabloda nedenll???

+ CADASIL — "MSS" hastaligi olarak ortaya
¢ikmakla birlikte sistemik bir vaskiilopati

MS'i taklit edebilen durumlar

. 5Y.34y,E

* Sx.07/06 sol bacakta uyusukluk & gii¢siizlik,
bir hafta sonra diplopi ve dizartri

* Baska bir hastaneye basvuruyor
= 17 07 06 MRG — raporu MS ile uyumlu
* Tedavi IVMP 1000 mg/g X 7 giin + oral taper

* Klinik diizelme ile taburcu oluyor

MS'i taklit edebilen durumlar

MS'i taklit edebilen durumlar

Olasi taniniz nedir?
1. MSS Lemfomasi

2. Marchiafava - Bignami hast.
3. PML

4. Multipl Skleroz

5. MSS vaskiiliti

6. Susac Sendromu

L

Turk Norol Derg 2009;15(Ek 3):23-43



Siva A.

Disorders Mimicking Multiple Sclerosis and
The Differential Diagnosis of Multiple Sclerosis

—

MS'i taklit edebilen durumlar

Susac Sendromu

+ SY.34y,E

Semptomlar 1 hafta sonra yineliyor, hasta tekrar
TVMP 1000 mg/g X 3 giin, gegici kismi diizelme

- 07 08 06 - CTF MS Klinigimize bagvuruyor

+ NM: dizartri, ataksi

* MRI tekrarlaniyor, MS??

+ EP: VEP & SEP - normal

+ OCB: (+) - hem serum & hem BOS'ta ayni bandlar!

Ek IVMP'ye ragmen hastanede kognitif kétilesme
Sterotaktik beyin biopsisi yapildi...

- Klinik triad: ensefalopati, retinopati, and isitme 4

+ Seyir: baglangigtaki dalgalanma ve alevlenmeler (aylar -

yillar iginde 1 - 8 atak ) sonrasi genelde sinirh etkilenme

- Epidemiyoloji: < 100 hst, K »> E, » 4&5. onyillar
- Tani: odyogram, retinal anjiografi, beyin MRG

- Patolojik bulgular: beyin, retina, ig kulak arteriolerini

etkileyen mikroinfarktlar

+ Beyin biopsisi: kiigiik infarktlar ve minimal perivaskiiler

inflamatuar degisiklikler

+ Tedavi: Kortikosteroidler, immunsuppressan ted, IVIg?

MS'i taklit edebilen durumlar

N.

M. 36y, K (2007)
10/93 (21y) diplopi ve konugma bozuklugu, tedavisiz 2 haftada
diizeliyor, tani yok

+ 12/95 baska bir merkezde bagdonmesi & dengesizlik nedeniyle

gariiliiyor, BT de kapsula internada lezyon
Tani: MS? (geng, K, 2 atak!);
Rt: ACTH - diizelme, artindan oral Ctx + kortikosteroid

- 04/96 Agir depresyon
+ 11/97 Merkezimize ilk bagvuru: dizartri, disfaji, ylirime

boz/dengesizlik

MS'i taklit edebilen durumlar

Olasi taniniz nedir?

1. Néro-Behcet Sendromu
2. Primer MSS vaskiiliti
3. Fabry Hastahg

4. Moya moya hast.

5. Multipl Skleroz

6. MSS tiberkiilozu

MS'i taklit edebilen durumlar

N.

- BOS: OCB (-)

- Dermatoloji: angiokeratomatosis
- Deri biopsisi: tanisal degil

- Tit: preteiniiri (+) — nefroloji konsultasyonu —

M.36vy, K
Lab: vaskiilit paneli (-)
infeksiyon hast seroloji (-)

PBL: Alpha-galactosidase A aktivitesi (0)

+ Tami: Fabry hast
- Tedavi: Fabrzyme x 2/ay

MS'i taklit edebilen durumlar
Fabry hastaligi

X-linked, resesif, lisosomal depo hastaligi
(u-galactosidase A eksikigine bagl endoteliyal vaskiilopati)

» Klinik: progresif renal, KV ve SV disfonksiyon + agrili

naropati

+ Tani 14 alpha-galactosidase A aktivitesinin

gosterilkmesi

+ Tedavi: i.v. alpha-galactosidase infiizyonu ile enzimin

yerine konmasi

Turk Norol Derg 2003;15(Ek 3).23-43



Multipl Sklerozu Taklit Eden Durumlar ve

Multipl Sklerozda Ayirici Tan Siva A.
MS'i taklit edebilen durumlar MS'i taklit edebilen durumlar
Ms FABRY . ] ) '
Yas 20- 40 30- 40 MS'i taklit edebilen serebral vaskiilopatiler!
Etyoloji otoimmiin! Genetik-enzim def - PCNSA
. | Noroinflam - (Demyz) o * SLE
Patoloji NSrodegenerdtt Iskemik-infarkt . Sjogren
+ Néro - Behget
o Klir.ﬁk B(é')Np;1 esdea;s iﬁarl'?:?:l' Hemipqt-e'zi, B.S-Cbir-, . CADASIL
dzellikler : P 9. | EPS, Psikiyatrik, PNP . Siidge
- Fabry
MR& BVt Bh Iskemi.k (oS IEtion son derece nadir gériiliirler ve ya klinik ya da
iezyoniar! sistem> goriintiileme bulgulari M5 icin atipik dzellikler tagir!

MS'i taklit edebilen durumlar

K, 32; bekar, 2 yildir ¢aligmiyor!
(Istanbul digindan geliyor)

MS'i taklit edebilen durumlar 07/08 - "MS" &n tanisiyla bagvuruyor

- Oykii: 30y - giinler iginde gelisen ve 1 ay iginde belirgin
yiirime bozuklugu ile sekillenen alt ekstremitelerde giig
kaybi; ardindan dalgalanmali seyir

+ Psikiyatrik éyki: + major depresyon - galismay!
birakiyor, 2 ay éncesine kadar dr a gitmeyi reddediyor

S Fallit edebilen durumlar MS'i taklit edebilen durumlar

K, 32: bekar, 2 yildir galismiyor!
Yerel saghk kurumu; NM & MR yapiliyor ve
M5 tanisi aliyor!

K, 32: bekar, 2 yildir gahigmiyor!

+ Yerel saglk kurumu; NM & MR yapiliyor ve MS tanisi
aliyor!

+ NM: konjenital strabismus, DTR 77, plantar yanitlar
kayitsiz, orta derecede paraparezi, vibrasyon |,
solda disiik ayak; ylrliyls: spastik paretik ve
sensoriyal ataksi

» Lab & EMG: Normal
+ MR

+ NM: konjenital strabismus, DTR artmis, plantar yanitlar
kayitsiz, orta derecede paraparezi, azalmig vibrasyen,
solda diisiik ayak, spastik paretik ve sensoriyal ataksi

« Lab & EM&: Normal
© MR —>

L
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MS'i taklit edebilen durumlar

MS'i taklit edebilen durumlar

MS'i taklit edebilen durumlar®

“Erturk O, Yalcinkaya C, Siva A, van der Knaap, Adult onset leucoencephalopathy
with brain stem and spinal cord involvement and narmal lactate
Tiirk Néroloji Dergisi (baskida)

MS'i taklit edebilen durumlar

Adult enset levcoencephalopathy
with brain stem and spinal cord
involvement and normal loctate

Lewvemvphalopalhy with beain sk and
spinal cond nvehemant and raisod Lectan

A New Leukoencephalopathy
with Brainstem and Spinal
(:(]rd ‘n\"]l\':ﬂ‘:nl a l‘d

(IAST) W 4 while manler sease That had
revently Deen desonbed hasat on rpial
Akt et - rae e

Iromrc ey
arad s £l per bt wead sl tahate

Vi, o0
o Bsen ). W P, PLD™ -

O TTCTS TN CTET AT W
ohater Ea cate levels are wsually lound on
mAEnetk rewmance (pevTmecopy (MHS)
Chimically, the conditson 15 chasacterised by

2 childhood onses slowly prograse course
Here we spart wvo patients who presened
with adult vosel LESL and ol laciaie on
MR

® .A..sdugu.-m—.- dinct magasth ree-

Cu:umpm!

AT year ol womaa ud bes 27 yeas okl
Lln:d‘:r were releited o ow depaciiseni
Bevamse nf A sy progrewive gait disorder

MS'i taklit edebilen durumlar

Leukoencephalopathy with brainstem and spinal cord
involvement and high lactate

- otozomal resesif / hastalik geni — DARS2

Genelde belirtiler erken gocukluk ya da geng eriskin
dénemde ortaya ¢ikar; bildirilmis eriskin dénemde
baslayan formlari var

klinik gariiniim: yavas progresif piramidal, serebellar
ve arka kolon tutulum bulgular:

MS'i taklit edebilen durumlar
Leukoencephalopathy with brainstem and spinal cord
involvement and high lactate

The MRG paterni gzglin:

inhomojen ve noktasal serebral beyaz cevher anomalileri
(PV and deep cerebral WM, sparing the temporal lobes and the U-
fibers: post CC & post internal capsule)

+ selektif piramidal tractus tutulumu
- serebellar baglantilarda secici etkilenme

- trigeminal sinirin ve & mesensefalik trigeminal tractusun
intraparenkimal yollarinin tutulumu

MRG: Tbeyaz cevher lactate dizeyleri (tim olgularda yok!)
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Multipl Sklerozu Taklit Eden Durumlar ve
Multipl Sklerozda Ayirici Tani

Siva A.

MS'i taklit edebilen durumlar

Adult-onset leukoencephalopathy with
neuroaxonal spheroids

MS'i taklit edebilen durumlar
Adrenomiyelongropati

* ofosomal dominant gegis zelligi
+ genelde gocuklukta baslar
+ progresif kognitif ve motor etkilenme
- Tim hastalarda baslangicta asimetrik lskoensefalopati ve
belirgin progresyon
- derin predominant kortikal-tip demans
- asimetrik motor etkilenme
* MR: diffiiz gd-tutmayan subkortikal beyaz cevher
lezyonlari
+ serebral-tip MS'i taklit edebilir®

“Keegan et al. Sporadic adult-onset leukoencephalopathy with neurcaxenal spheraids
mimicking cerebral MS. Neuralogy, 2008

* AMN - adrenclskodistrofinin (ALD) bir varyant
- tipik klinik tablo: yavas ilerleyici spastik paraparezi ve

hafif polintropati, erigkin erkeklerde sfinkter
disfonksiyonu (yas:20-40)

* Ndrolojik belirtilerden énce hypoadrenalism

Kadin fagiyicilarda yavas ilerleyici spastik paraparezi
(ancak daha hafif ve daha geg yasta ortaya gikiyor)

* Hastalik patolojisi genelde med spinalis ve periferik

sinirlere kisith kaliyor

AMN'li erkeklerin % 20-50 sinde serebral beyaz cevher
degigiklikler geligiyor

MS'i taklit edebilen durumlar
Pelizaeus-Merzbacher Hastaligi

MS'i taklit edebilen durumlar
Geg baglangigli Iskodistrofiler

* PMH - X e bagl resessif (Xq22) - PLP1 gen mutasyonu
ile iligkili hasarli MSS miyenilizasyonu

+ Prevalans: 2-3/10¢

* Klinik 6zellikler: nistagmus, spastisite (altta), ataksi;
mutations in the PLP1 gene gen mutasyonlari ayrica
spastik parapleji tip 2 ye de yol agabiliyor

* hastalik tipik olarak bebeklikte baglyor

+ daha hafif PLP1 alleleri i¢in heterozigot olan kadinlarda
genelde erigkin cagda baglayan daha progresif ve
diizelme gostermeyen bir sendrom ortaya ¢ikabilmekte

Ne zaman diisiinmeli?...
(Alexander; Pelizaeus-Merzbacher; AMN)

+ Lezyonlar simetrik olduklarinda (> PF)

» Aileden birgok ve dzellikle geng kugak ferdin
etkilendigi durumlarda

* Hasta en bagindan beri IVMP tedavisine yanitsiz ise

+ Pelizaeus-Merzbacher'li erkeklerin tasiyic

kadinlarinda

PPMS ve ayirici tanisi
(PPMS'i taklit edebilen durumlar)

PPMS ve ayirici tanisi
(PPMS'i taklit edebilen durumlar)

Primer Progresif MS ile karisabilecek bazi durumlar
* Herediter spastik paraparezi
- MR (-) BOS (-) Aile Oykiisii () Genetik test (£) ?
* Spinoserebellar ataksiler
- MR » (-) BOS (-) Aile Oykiisii (+) Genetik fest () |
+ Primer lateral skleroz
- MR (-) BOS (-) VEP (-) sf disfonks (-)
- Geg baslangigh Iokodistrofiler

Adrenolgkedistrofi & adrenomiyelongropati
- Serumda yiiksek VLCF acids degerleri

* Lokoensefalopati sendromlari

Primer Progresif MS ile karigabilecek bazi durumlar

+ HTLV-I infeksiyonu

- Genelde Karaibliler veya Asya kékenlilerde; HTLV-1 (+)

+ Servikal Spondiloz

- Servikal MR: (+) degeneratif degl. / kraniyal MR: Normal
= Sorun I miyelopatik degisiklikler varsa / ya da her iki durum
birliktr ise / Cerrahi? Ne zaman??

+ Spinal AVM / spinal dural fistiil

- Tatli bir elasilik | Ancak saptanmas: giig !

+ Intramediiller timérler (6r. epandimoma; astrositom)

- progresif ve kitle etkisi gésteren med. sp. lezyonu / MR da
bagka sp ve kraniyal lezyon yokl!)
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