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Osmotik demiyelinizasyon sendromu pons veya ekstrapontin serebral beyaz cevherde miyelin kilifin siklik-
la hiponatremi veya hipernatremi gibi metabolit anormalliklerine bagli hasarlanmasiyla olusan nébetler,
ensefalopati, néropati, davranis veya hareket bozukluklari ile seyredebilen bir antitedir. Radyolojik olarak
osmotik demiyelinizasyon sendromu tanisinda en duyarli gérinttleme yéntemi manyetik rezonans gé-
rintulemedir. Osmotik demiyelinizasyon sendromu lezyonlari genellikle simetrik ve iyi sinirl olup sant-
ral pontin miyelinozisde ponsun periferi, kortikospinal yollar ve tranvers pontin lifler korunurlar. Tutulum
alanlan T2 agirlikh veya FLAIR serilerinde hiperintens, T1 agirlikli serilerde hipointens goérulurler. Ekstra-
pontin miyelinozisde lezyonlar 6zellikle orta serebellar pedinklllerde olmak UGzere en sik serebellumda
ve lateral genikulat cisimde goérular. Osmotik demiyelinizasyon sendromunun akut evresinde bilgisayarli
tomografi veya konvansiyonel manyetik rezonans gértntileme sekanslarinda bulgu saptanamazken di-
fuzyon agirhikli gortnttlemede tutulum alanlarinda diftizyon kisitlamasi saptanabilir. Osmotik demiyelini-
zasyon sendromlu hastalarda klinik bulgularin baslangicindan itibaren 24 saat icinde diftizyon kisitlamasi
saptanabilmekte, bir ay icerisinde gorunur difizyon katsayisi degerleri normale dénmektedir. Klinik olarak
osmotik demiyelinizasyon sendromu dustintlen hastalara konvansiyonel manyetik rezonans gértintileme
sekanslari yaninda mutlaka diftizyon agirlikh géranttleme de yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: intramiyelinik 6dem, demiyelinizasyon, osmotik demiyelinozis, sitotoksik 6dem

zis” (SPM) olarak tanimlanmistir. Daha sonra
lezyonlarin ponsun diginda da gelisebildigi sap-
tanmig ve “ekstrapontin miyelinolizis” (EPM)
terimi aciga ¢ikmigtir [4]. SPM ve EPM bas-
langicta yetersiz beslenen alkoliklerde saptanir-
ken daha sonralar ¢esitli ciddi hastaliklar olan
yetiskinlerde de rapor edilmistir. Bu hastaliklar
ile hiponatremi gibi elektrolit diizensizlikleri ve
bu elektrolit diizensizliklerin hizli diizeltilmesi
arasinda bir baglant1 kurularak hem SPM hem

GIRiS

Osmotik demiyelinizasyon sendromu (ODS),
beyin hiicrelerinde miyelin kilifinin hasarlan-
masindan kaynaklanan nadir goriilen bir néro-
lojik bozukluktur [1, 2]. Ilk kez 1959 yilinda
Adams ve ark. 3] tarafindan kronik alkolik veya
yetersiz beslenmis kuadripleji ve psddobulber
felgli dort hastada ponsta demiyelinizasyon
saptanmasi iizerine “santral pontin miyelinoli-
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de EPM’yi igeren “osmotik demiyelinizasyon
sendromu” terimi tliretilmistir [4, 5].

Ik baslarda oldukca nadir ve fatal bir has-
talik olarak tanimlanan ODS’nin bilgisayarl
tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintii-
lemenin (MRG) kullanima girmesinden sonra
insidansinda artis olmustur. Ozellikle MRG’de
oligosemptomatik hastalarda bile radyolojik
bulgularin saptanabilmesi ODS’nin erken tanis1
ve tedavi edilebilirliginde artis saglamistir |1,
5]. ODS fgiincii basamak hastanelerine yapi-
lan tiim norolojik basvurularin %0,4-0,56’sin1
ve tiim tibbi hastane bagvurularinin %0,06’s1n1
olustururken MRG tabanli ¢alismalarda insi-
dans %1,1°e kadar ¢ikmaktadir. ODS insidan-
st risk gruplarinda %9,5 saptanirken karaciger
nakli sonrasi %9,8-29 araliginda bildirilmistir
[1, 5-7].

Osmotik Demiyelinizasyon Sendromunun
Etiyolojisi ve Fizyopatolojisi

Osmotik demiyelinizasyon sendromu baslan-
gigta alkoliklerde tanimlanirken daha sonralari
hiponatremili hastalar ve hizli diizeltme tedavisi
uygulananlarda gelistigi goriilmiistiir. Etiyolo-

jik olarak ¢ok sayida altta yatan neden ve iligkili
komorbiditeler vardir. Hepsinde ortak olan ise
ODS’nin 6nceki ciddi bir hastalik veya tedavi-
nin sonucu olarak gelismesidir [ 1-5]. Tablo 1’de
ODS riskini artirabilecek durumlar belirtilmis-
tir [1-5]. ODS’nin fizyopatolojisinde elektrolit
imbalans1 ve osmolalite degisikliklerine bagl
vazojenik 6dem, aksonal traktlarin kompres-
yonu ve miyelinolizis ile sonu¢lanan kan-beyin
bariyerinin bozulmasi saptanmigtir. Bunlara
ilavaten serebral dehidratasyon, intramiyelinik
0dem ve oligodendrosit dejenerasyonu da fiz-
yopatolojide yer almaktadir [8].

Osmotik Demiyelinizasyon
Sendromunun Klinik Bulgulari

Osmotik demiyelinizasyon sendromunda kli-
nik bulgular pons veya ekstrapontin tutulum
alanlarmin varligima gore degiskenlik gdstere-
bilir. Klasik olarak SPM, baslangi¢ta ndbetler
veya ensefalopati ile giden ve yavas yavas dii-
zelebilen, ancak ardindan dizartri, disfaji, oku-
lomotor disfonksiyon ve degisken derecelerde
kuadriparezi ile kendini gosteren ciddi bozulma
ile giden bifazik bir seyir gosterir. Agir olgular-
da, yalnizca vertikal g6z hareketleri ve goz kirp-

Tablo 1. Osmotik demiyelinizasyon sendromu etiyopatogenezinde yer alan nedenler

Osmotik demiyelinizasyon sendromu riskini artirabilecek durumlar

Kronik alkolizm

Hiponatremi (akut/kronik)
Hipernatremi (akut/kronik)
Karaciger yetmezligi (akut/kronik)
Karaciger transplantasyonu
Diyabetik hiperosmolarite
Diyabetik ketoasidoz

Renal yetmezlik (akut/kronik)
Akut hemorajik pankreatit

Sepsis

Viral enfeksiyonlar (kabakulak, hepatitler)
Wilson hastaligi

Diabetes insipidus

Hiperemezis gravidarum

Anoreksiya nervoza

Yaniklar

Koagulopatiler

Amiyotrofik lateral sklerozis

Orak hucreli anemi krizi
Hipotalamik tamorler

Pineal bolge timorleri

Polidipsi

Sistemik lupus eritomatozis
Hipofosfatemi

Hipokalemi

Ornitin karbomil transferaz eksikligi
Hipertonik salin ile kist hidatik lavaji

Dogum sonrasi dehidrasyon



ma korunarak kilitlenme (locked-in sendromu)
meydana gelebilir [2, 8]. EPM’de davranissal
ve psikiyatrik bozukluklar, hareket bozuklukla-
11 (parkinsonizm, distoni ve titreme), ndbetler,
depresyon, poliradikiilopati ve noropatik semp-
tomlar goriilebilmektedir [2, 6-8].

Osmotik Demiyelinizasyon Sendromunun
Radyolojik Goriintiileme Bulgulan

Osmotik demiyelinizasyon sendromlu olgula-
rin yaklagik %50’sinde lezyonlar sadece ponsta,
%30’unda hem pons hem de ekstrapontin alan-
larda, 9%20’sinde ise sadece ekstrapontin alan-
larda saptanmaktadir [8-10].

Genellikle ilk basamak néroradyolojik ince-
leme olan beyin BT, ODS hastalarinda normal
olabilir (Resim 1) veya tutulum alanlarinda hi-
podansite gosterebilir (Resim 2) [8, 9]. Beyin
BT’de lezyon saptanmasa bile beyin BT ayirict
tanilarin hizli bir sekilde dislanmasinda yardim-
c1 olur [5]. Beyin BT de olusabilen 1s1n sertles-
mesi artefaktlar1 ponsta ODS’ye bagl gelisen
hipodansitelerin saptanmasimi  giiglestirebil-
mektedir [8, 9].

Osmotik demiyelinizasyon sendromu tanisin-
da MRG en duyarl goriintiileme yontemidir [1,
2,5, 8, 9]. MRG’deki lezyonlar semptomlarin
baslamasindan giinler ile haftalar sonra ortaya
cikabilir ve aylar iginde tamamen diizelebilir
[1]. ODS lezyonlart genellikle simetrik ve iyi
sinirhidir. SPM’de ponsun periferi, kortikospinal
yollar ve tranvers pontin lifler korunurlar (Resim
1, 3). SPM lezyonlart siklikla yuvarlak bazen de
ii¢ disli mizrak (trident) seklindedirler. T1 agir-
likl1 serilerde lezyonlar hipointens, T2 agirlikl
veya FLAIR serilerinde ise hiperintens goriiliir-
ler [8-10]. SPM lezyonlarinda gliozis gelismesi-
ne ragmen T2 hiperintensitesi zamanla normale
donebilmektedir [8]. Bu lezyonlarda ge¢ takip
goriintiilemelerde artmig T1 sinyali saptanabil-
mesi, muhtemelen demir ve/veya diger mineral-
lerin biriktigini diisiindiirmektedir [8].

Ekstrapontin miyelinolizisin, tutulum alanla-
rinda metabolik siireci vurgulayan simetrik T2
sinyal artis1 goriilmektedir. EPM’de lezyonlar
en sik serebellumda (6zellikle orta serebellar
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pedinkiillerde) ve lateral genikulat cisimde go-
riltir (Resim 4). Ek olarak eksternal ve ekstrem
kapsiiller, bazal ganglionlar, talamuslar, serebral
jukstakortikal-subkortikal beyaz cevher alanla-
r1 ve hipokampuslar tutulabilmektedir [8, 10].
Nadir olmakla birlikte, omurilikte, mamiller
cisimlerde, forniks kolonlarinda, amigdalada,
on komissiirde, optik yolaklarda ve subtalamik
cekirdeklerde de lezyonlar tanimlanmistir [8].

Osmotik demiyelinizasyon sendromu lez-
yonlarinda T2 agirlikli gradient eko sekans-
larda veya manyetik duyarlilik sekanslarinda
(SWI, ESWAN vb.) kanama iiriinlerine ait
sinyal kaydi saptanmaz [10]. Akut ODS’li
olgularin yaklasik %20’sinde lezyon santrali
ve periferinde kontrastlanma saptanabilir ve
ponsta trident seklini belirginlestirebilir. Geg
akut veya subakut lezyonlarda orta derecede
birlesen kontrastlanma goriilebilir. Kontrast-
lanma lezyonlarin baslangicindan birkag¢ hafta
sonra kaybolur [9, 10]. Akut ODS’de konvan-
siyonel MRG sekanslarinda bulgu saptanmaz-

Resim 1. Karaciger sirozlu 49 yasinda alkolik erkek
hastaya yuriime bozuklugu ve bilincte bozulma
nedeniyle yapilan A: kontrastsiz aksiyel beyin BT
goruntulemede akut patoloji saptanmazken; 4
gun sonra yapilan aksiyel MRG'lerde B: T2 FLAIR
sekansinda pons santralinde hiperintensite; C:
B1000 difuzyon agirlikli; D: ADC incelemelerinde
pons orta kesiminde santral pontin miyelinolizis
ile uyumlu difuzyon kisitlamasi goérulmektedir.
BT: Bilgisayarli tomografi MRG: Manyetik
rezonans goruntileme, ADC: Goérunur difazyon
katsayisi.
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Resim 2. Sepsis nedeniyle yapilan tetkiklerinde kan sodyum duzeyi 198 mEg/L olmasi Uzerine
hipernatremisaptanan 2 aylik erkek hastanin yapilan kontrastsiz aksiyel beyin BT gérinttlemelerinde;
A, B: Serebellumun korunarak beyin sapinda pontin miyelinozise bagl diffiz 6deme sekonder dansite
azalmalari ile; C: Serebral parankimde ekstrapontin miyelinolizise bagl diffuz édem ile uyumlu
dansite azalmalan gértilmektedir. BT: Bilgisayarli tomografi.

Resim 3. Mezotelyoma nedeniyle kemoterapi alan 67 yasinda erkek hastanin oral aliminda bozulma ve
bilinc bulanikhgr gelismesi Gzerine yapilan aksiyel MRG’lerde A: T2 FLAIR sekansinda pons santralinde
hiperintensite; B: B1000 difiizyon agirlikh; C: ADC incelemelerinde pons orta kesiminde santral pontin
miyelinolizis ile uyumlu difazyon kisitlamasi gérilmektedir. MRG: Manyetik rezonans gérintileme,
ADC: Gorunur difuzyon katsayisi.

Resim 4. Koroner arter hastaligi ve diabetes mellituslu 63 yasinda kadin hastaya kan sekerindeki
duzensizlik ve bas donmesi nedeniyle yapilan aksiyel MRG’lerde; A: B1000 difuzyon adirlikh; B:
ADC incelemelerinde ponsta periferal alanlarin korundugu santral pontin miyelinolizis ile uyumlu
difuzyon kolaylasmasi; C: B1000 diftizyon agirlikli; D: ADC incelemelerinde pons disinda orta
serebellar pedinkullerde ekstrapontin miyelinolizis ile uyumlu difizyon kolaylasmasi gérilmektedir.
MRG: Manyetik rezonans gorunttleme, ADC: Gorinur difuzyon katsayisi.



ken diflizyon agirlikli goriintilemede tutulum
alanlarinda difiizyon kisitlamasi saptanabilir
[8, 10]. ODS’li hastalarda tetraplejinin bas-
langicindan itibaren 24 saat i¢inde difiizyon
kisitlamas1 saptanmakta, 3-4 hafta icinde de
gorlinlir difiizyon katsayist (ADC) degerle-
r1 normale donmektedir [8]. Diflizyon tensor
goriintiilemede SPM’de santral pontin liflerde
hasarlanma saptanirken periferal ve transvers
pontin liflerin korunmus oldugu goriilmektedir
[8, 10]. ODS lezyonlarinda MR spektroskopi-
de noronal kayip ve gliozisi diisiindiiren diisiik
kolin (Cho) seviyeleri, artan Cho/Cr orani, dii-
stk N-asetilaspartat seviyeleri ve diigiik lipid
seviyeleri bildirilmistir [8, 11]. MR perflizyon
goriintiillemede semptomlarin  baslangicinda
vazodilatasyon nedeniyle serebral kan volii-
miinde (CBV) artis, sonraki giinlerde gliozisin
gelismesiyle CBV degerlerinde azalma goriil-
mektedir [8, 11].

Osmotik demiyelinizasyon sendromunda T2
sinyal degisiklikleri semptom baslangicindan
14-21 giin sonrasina kadar gecikebileceginden,
baslangic goriintiilemesinde lezyon saptanma-
yan hastalarda taniy1 dogrulamak i¢in takip go-
rlintiileme gerekebilir [8].

Santral pontin miyelinolizis lezyonlarinin ayi-
ric1 tanisinda pontin iskemi, multipl skleroz gibi
diger demiyelinizan hastaliklar, pontin gliomlar
yer almaktadir. Bu lezyonlar genellikle asimet-
rik olmalartyla ve klinik bulgulariyla SPM’den
ayrilirlar [8, 10].

Ekstrapontin miyelinolizis lezyonlarinin ayi-
rict tanisinda On siray1 Wilson hastaligi ve mito-
kondriyal hastaliklar gibi bazal ganglionlar1 ve/
veya korteksi tutan metabolik hastaliklar yer al-
maktadir. Posterior geri doniisiimlii ensefalopati
(PRES), Wernicke ensefalopatisi veya vaskiilit-
ler gibi hastaliklarda ayirici tanida disiiniilme-
lidir |8, 10].

SONUC

Osmotik demiyelinizasyon sendromu lezyon-
lar1 siklikla hiponatremi gibi elektrolit anor-
malliklerine yol agan hastaliklar ve bunlarin
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diizeltilme tedavileri sonucu ortaya ¢ikar. ODS
diisliniilen hastalarin ¢cogunda beyin BT de bul-
gu saptanamayabileceginden hastaligin erken
asamalarinda lezyonlar1 saptamada en duyarh
yontem olan difiizyon agirlikli goriintiilemenin
uygulanmast gereklidir. ODS lezyonlar1 kon-
vansiyonel MRG sekanslarinda giinler veya
haftalar sonra agiga c¢ikabileceginden takip
MRG goriintiilemeleri ile tanisal dogrulama ya-
pilmalidir.
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Egitici Noktalar
S —
Sayfa 54

ODS’nin fizyopatolojisinde elektrolit imbalansi ve osmolalite degisikliklerine bagli vazojenik
6dem, aksonal traktlarin kompresyonu ve miyelinolizis ile sonuglanan kan-beyin bariyerinin bo-
zulmasi saptanmistir. Bunlara ilavaten serebral dehidratasyon, intramiyelinik 6dem ve oligodend-
rosit dejenerasyonu da fizyopatolojide yer almaktadir.

Sayfa 54

Klasik olarak SPM, baglangigta ndbetler veya ensefalopati ile giden ve yavas yavas diizelebilen,
ancak ardindan dizartri, disfaji, okulomotor disfonksiyon ve degisken derecelerde kuadriparezi ile
kendini gosteren ciddi bozulma ile giden bifazik bir seyir gosterir. Agir olgularda, yalmzca verti-
kal goz hareketleri ve goz kirpma korunarak kilitlenme (locked-in sendromu) meydana gelebilir.
EPM’de davranigsal ve psikiyatrik bozukluklar, hareket bozukluklar1 (parkinsonizm, distoni ve
titreme), nobetler, depresyon, poliradikiilopati ve noropatik semptomlar goriilebilmektedir.

Sayfa 55

Osmotik demiyelinizasyon sendromu tanisinda MRG en duyarli goriintiileme yontemidir. MRG’de-
ki lezyonlar semptomlarin baglamasindan giinler ile haftalar sonra ortaya ¢ikabilir ve aylar icinde
tamamen diizelebilir. ODS lezyonlar genellikle simetrik ve iyi sinirlidir. SPM’de ponsun periferi,
kortikospinal yollar ve tranvers pontin lifler korunurlar. SPM lezyonlar siklikla yuvarlak bazen de
ti¢ disli mizrak (trident) seklindedirler. T1 agirlikli serilerde lezyonlar hipointens, T2 agirlikli veya
FLAIR serilerinde ise hiperintens goriiliirler.

Sayfa 55

Ekstrapontin miyelinolizisin, tutulum alanlarinda metabolik siireci vurgulayan simetrik T2 sinyal
artig1 goriillmektedir. EPM’de lezyonlar en sik serebellumda (6zellikle orta serebellar pedinkiil-
lerde) ve lateral genikulat cisimde goriiliir.

Sayfa 55

Akut ODS’de konvansiyonel MRG sekanslarinda bulgu saptanmazken difiizyon agirlikli goriin-
tiillemede tutulum alanlarinda difiizyon kisitlamasi saptanabilir. ODS’li hastalarda tetraplejinin
baslangicindan itibaren 24 saat i¢inde difiizyon kisitlamasi saptanmakta, 3-4 hafta icinde de go-
riiniir difiizyon katsayisi (ADC) degerleri normale donmektedir.
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Calisma Sorulari
.

1. Osmotik demiyelinizasyon sendromunun fizyopatolojisinde agagidakilerden hangisi yer
almaz?

a. Elektrolit imbalansi

b. Kan-beyin bariyerinin korunmasi
c. Serebral dehidratasyon

d. Intramiyelinik 6dem

e. Oligodendrosit dejenerasyonu

2. Santral pontin miyelinolizisin klinik bulgularindan olmayan asagidakilerden hangisidir?
a. Dizartri
b. Disfaji
¢. Okulomotor disfonksiyon
d. Kuadriparezi
e. Parkinsonizm

3. Santral pontin miyelinolizisin goériintiileme bulgulari i¢in agagidakilerden hangisi yanligtir?
a. Lezyonlar genellikle simetrik ve iyi sinirlidir.
b. Lezyonlar siklikla yuvarlak bazen de ii¢ disli mizrak (trident) seklindedirler.
¢. Ponsun periferi, kortikospinal yollar ve tranvers pontin lifler tutulur.
d. T1 agirlikli serilerde lezyonlar hipointens goriiliirler.
e. Lezyonlar T2 agirlikli veya FLAIR serilerinde hiperintens goriiliirler.

4. Osmotik demiyelinizasyon sendromu hastaliginin erken (akut) asamalarinda lezyonlari
saptamada asagidakilerden hangisi en duyarl goriintilleme yontemidir?

a. Diflizyon agirlikli goriintiileme

b. MR spektroskopi

¢. MR perfiizyon goriintiileme

d. Manyetik duyarlilik sekanslari

e. Bilgisayarli tomografi

5. Ekstrapontin miyelinolizis lezyonlarmin ayirici tanisinda asagidakilerden hangisi yer almaz?
a. Wernicke ensefalopatisi
b. Posterior geri doniisiimlii ensefalopati (PRES)
c. Wilson hastalig
d. Pontin gliom
e. Vaskiilit
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