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XULASO

Optikonevromielit vo ya Devik xostoliyi kimi taninan bu xastalik daha ¢ox gonc yaslarda miisahido
olunur. Xostoalik zamani1 optik sinirin iltihab1 (optik nevrit) vo onurga beyninin iltihabi (mielit) tistiinlik
togkil edir. Etiologiyast molum deyil, bozon infeksion xastoliklordon sonra yaranmasina rast golinir.
Onurga beyni va gérma sinirinin eyni vaxtda va ya forqli zamanlarda zadslonmasi ils xarakterizo olunan
bu xastolik zamani gdrmo sinirinin birtorafli vo ya ikitorofli zodslonmosi miigahids olunur. Agir gedisath
bu xastolikda gdrma siniri liflorinde zoadslonmo ¢ox oldugu iiclin gérme funksiyalarinda geri donmoyan
doyisikliklor olur. Optikonevromielit bir vo ya hor iki gézdo gérmonin itmasine eyni zamanda yuxari vo
asagi otraflarda iflico sobab ola bilor.

Mogalads 29 yagh xanim pasiyentdo 2010-cu ildon baslayaraq miixtslif remissiyalarla gedon
optikonevromielit zamani gérmo funksiyalarinda gedon doyisikliklor ilo klinik hal tosvir edilmisdir.
Xastads ilkin oftalmoloji miiayine zamani sag gézdo gérme sinirinin hissavi atrofiyasi,sol gozde iso
gOrmo sinirinin tam atrofiyast miisahido olunub.Xostoliyin agirligini nozora alaraq pasiyent daimi
miisahide altinda qalmalidir.

Acar sozlar: Devik xastaliyi, optik nevrit, mielit, gérma siniri
Anuesa I'A., CynranoBa T.A.
OIITUKOHEBPOMMEIJINUT — BOJIE3Hb JIEBUKA (KHI/IHI/I‘{ECKI/II}‘I CHY‘IAIZ)

PE3IOME

ONTHKOHEBPOMHEIHT U3BECTHBIN TakKe Kak 001e3Hb J{eBrka Jaie BCero BCTpeyaeTcsi B MOJIOIOM
Bo3pacte. [Ipeobnagaer coueTanue NOpaXxxeHus 3pUTEIHHOTO HEPBA (ONTHYECKUI HEBPUT) M BOCIIAJIEHHUE
CIMHHOTO Mo3ra (MHMENUT). OTHOJOTus 3a00ieBaHMsl OCTAETCs HEU3BECTHOH, WHOIZNA BO3HHUKAET
Mociie TIepeHeCeHHBIX MH(EKIMOHHBIX Oone3Heil. CoueTaHHOE WM HM30JIMPOBAHHOE BOBJICYEHHE B
MaTONOTHYECKUH MPOIecC COMHHOTO MO3Ta U 3pUTENBHOTO HEpBa MPH 3TOH OOJIE3HU COMPOBOXKIAETCS
OTHOCTOPOHHMM WJIM JBYCTOPOHHHM NOpaK€HWEM 3pHUTENBHOro HepBa. HeoOpartumble M3MEHEHUs
3pUTENBHBIX (QYHKIMH HPU 3TON MATOJIOTHH ¢ HEOIArONPHUATHBIM IIPOTHO30M CBSI3aHBI C IOBPEKACHUEM
OOJIBIIOr0 KOJIMYECTBA BOJIOKOH 3PUTENILHOIO HepBa. ONTHKOHEBPOMHUEIIUT MOXKET NMPUBECTH K IIOTEpE
3peHHs B OIHOM WM B 00enX Iilazax HapsAay ¢ TapajddyaMd WIM Tape3aMH BEPXHHX W HIDKHHX
KOHEYHOCTEN.

B crarpe mpencTaBieH KITMHUYECKAN CITydaid TalreHTKH B Bo3pacTte 29 jet ¢ nedioTom 00JIe3HH ¢
2010 ropa ¢ peMHCCHSIMH U pELIMIUBAMHU ONITUKOHEBPOMHUETUTA C U3MEHEHHUSMHU 3PUTENBHBIX (DyHKIHIA.
ITpu nepBuYHOM 0()TATBEMONIOTMYECKOM OCMOTPE ObliIa BEISIBICHA YACTUYHAS aTpOQHs IPaBOIo U MOMHAs
arpo(us JIEBOTO 3PUTEIILHBIX HEPBOB. Y UUTHIBAS TSKECTh 3a00JI€BaHUS, MAIIMEHT JODKEH HAXOMUThCS
MIOZI HOCTOSIHHBIM MEIMIMHCKUM HAOTIONECHUEM.

KuaroueBble cioBa: 6onesnsv [esuxa, onmuueckuil He8pum, Mueium, 3pumenbHbulil Heps
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Alieva G.A., Sultanova T.A.
OPTICONEUROMYELITIS (DEVIC’S DISEASE) (CLINICAL CASE)

SUMMARY

Disease known as Opticoneuromyelitis (ONM) or Devic’s disease is mostly observe at young ages.
In this disease, inflammatory of optic nerve (optic neuritis) and inflammation of spinal cord (myelitis)
prevail. It’s etiology is not known, it sometimes occurs after infectious disease. During this disease,
which is characterized with lesion of spinal cord and optic nerve at the same or different times, unilateral
or bilateral lesion of optic nerve is observed. In this disease with complicated progress, due to wide lesion
in the fibers in optic nerve, irreversible changes occur in vision functions. ONM may cause vision loss in
one or both eyes, more over to paralysis in upper and lower extremities.

The article presents a clinical case of a 29-year-old patient with the onset of the disease since
2010 with remissions and relapses of neuromyelitis optica with changes in visual functions. During
primary ophthalmology examination in patient, partial atrophy of optiv nerve in right eye,full atrophy
of optic nerve in left eye were observed. By considering the severity of disease, patient remains under
follow-up constantly.

Key words: Devic'’s disease, optic neuritis, myelitis, optic nerve

Devik xastaliyi olaraq da bilinon optikonevromielit immun sisteminin onurga beynini vo gérma
sinirini zodaladiyi agir xastaliklordon biridir. Bu xastalik hagqinda ilkin malumat XVIII-XIX osrlora
aiddir [1]. 1894-cii ildo Eugene Devic vo onun tolobosi Fernand Gault bir vo ya hor iki gézdo gérmo
gabiliyyatini itirmis vo uzun miiddotdir otraflarda siddatli spastik zoaiflik olan 16 xastoni toqdim etdi.
Onlar bu simptomlarin miivafiq olaraq optik sinir vo onurga beyninin iltihabinin naticasi oldugunu
izah etdilor [2, 3]. Kisilords vo qadinlarda eyni doracads bu xastaliys rast goalins bilar, lakin qadinlar
kigilora nisboton daha tez-tez residivlason optikonevromielit ilo qarsilagirlar. Usaglarda da xostoliyo
rast golinir [4]. Bu xostoliyin yayilma tezliyi regionlara goro doyisir. Umumi olaraq hor 100 min nofor
ohali arasinda rastglmao tezliyi 0.5-10 haldir [5].

Xostoliyin etiologiyast melum deyil,on ¢ox rastgolinon ilkin simptom onurga beyninin
iltihabidir(mielit).Mielit zamani xostolordo yuxari vo asagi otraflarda ozolo zoifliyi, hissiyyatin
itmosi,iflic,canaq orqanlarinda disfunksiya miisahide olunur [6]. Ikinci on ¢ox rastlagdigimiz simptom
isa gbrmao sinirinin va ya xiazmanin iltihabidir(optik nevrit).

Klinik hal — xastolik tarixino asason xastonin ilkin sikayatlori 2010-cu ildo (17 yas) baslamigdir.
Bir ay arzinde davam edon boyun agrilari,sol al vo barmaqlarda zsiflik,tonusun azalmasi,asagi otraflarda
gozmayina mane olmayacaq doracads ozals zaifliyi, qobizlik va sidik ifrazinda longima miisahido olunub.
Bas beyin vo onurga beyin MRT miiayinosi aparilmis vo metilprednizalon (doza geyd olunmayib) toyin
olunduqdan sonra xastonin vaziyyati nisboton stabillegib. Bir ay sonra sikayatlor tokrarlanib vo yeniden
pulse terapiya aparilib (metilprednizalon torkibli dormanla).

2011-ci ilds xastenin sag gdziinde gérmonin zsiflomasi miisahids olunub. Bir neg¢a giin sonra sag
g6zdo gérmo barpa olunub amma sol gézdo gdrmonin zaiflomosi miisahido olunub vo 3 giin arzindo
gdrmanin tamamils itmasi gqeyde alinib.Yeniden metilprednizalonla pulse terapiya baslanilib (sutkaliq
64 mq 1 ay orzinds todricon azaltmaqla). Bir ay arzindo xastonin vaziyyatinds yaxsilasma miisahido
olunub, lakin 2 ay sonra yenidon xastonin veoziyyeti agirlasma qeyd olunduguna gore prednizalon
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milalicasi baglanilmisdir.Digor sikaystlordo azalma miisahido olunsa da gérmanin zsiflomasi davam
etmis vo 2 il arzinds sol gozdoe gdrmoenin tamamilo itmosi miisahide olunmusdur. Bundan sonra
remissiyalarla 2012, 2016, 2017-ci illords xastolik 6ziinii gdstormis vo miialico davam etmisdir.

2017-ci ildo xastonin voziyyati qofloton agirlasmis, asagi otraflarda dorin spastik hemiparez, canaq
organlarinda disfunksiya vo sag gézdo gormonin zaiflomoasi miisahido olunub. Tokrar bas boyun vo dos
sahosinin MRT miiayinasi olundu. Notico: ag maddonin dorin hissesinds periventrikulyar T2 vo FLAIR
rejiminds maksimal 6l¢iisii 3-4 mm olan hiperintensiv ocaqlar miisahids olunur. Sol gérms siniri sagdan
nazikdir,zoif hiperintensiv signallar izlomak olar. T2 vo STIR rejimindo uzunsov beyindon Th11-o qodor
hipointensiv ocaq izlenir.

Sokil 1 va sokil 2-do onurga beynindoki ocaqlar gostorilmigdir.

Sakil 2

Qanin va sidiyin iimumi analizii norma daxilinda.

Antitel MOG-pozitiv (29.0 norma 0-15).

Antitel Aquaparin-4 (AQP-4-ab)-pozitiv.

Oftalmoloji miiayine zamani: Vis OD = 0.1; Vis OS = 0 (sifir).

Xastonin imiimi vaziyyatins uygun olaraq korreksiya etmok miimkiin olmadi.

On seqmentds patologiya askarlanmadi,anizokoriya,optik miihit soffaf,OD — konvergensiyada
zoif istirak edir. Oftalmoskopiya zamani OD — gdrma sinirinin hissovi atrofiyasi; OS — gbérma sinirinin
atrofiyasi miisahido olunmusdur. Xostonin voziyyatini nozors alaraq digor oftalmoloji miiayinolor apara
bilmadik.

Miialica: Pulse terapiya Metipred 1000mg+ S.Nacl0.9-200.0i/v (5 giin),daha sonra 5 seans
plazmaferez (hor dofs 1000ml plazma eksfuziya edilib) aparildi.Seanslar zamani plazmasvazedilmasi
kristalloid vo kolloid mohlullar vo 5%-o qodor durulasdirilmis albumin ilo aparilib.Eksfuziya infuziya
nisbati 1:1.5 hocmindo aparilib.

3 hofto sonra tokrar oftalmoloji miiayinalorimiz oldu.

Sag gozds maksimal gérms itiliyi 0.3 korreksiya ilo (sph-1.75) 0.6, sol gozda sifira barabor
olmusdur. Gozdaxili tozyiq: sag gézds 18,2 mm c.s., sol gézdo — 19,4 mm c.s.

On seqment — patologiyasiz; biillur OU — soffaf, arxa seqment OKT miiayinosi olundu (sok.3,4).
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Sanglion Coll OU Analywia: M

Sok.4. OKT miiayinssinds ganqlion

k.3. GSD-nin OKT sokli
So nin oKl hiiceyro sayinda azalma geyds alindi.

Pattern-VEP miiayinasinin noticesine asason OU — gdérma siniri funksional aksonlarin say1 azalib
(daha ¢ox sol g6zda).

Xostoya prednizalon vo neyroproteksiya mogsadi ilo Sitikolin Vit B12 torkibli g6z damcilar toyin
olundu.Neyroprotektorlari toyin etmokdo mogsad optik siniri qorumaq vo gdrms itkisini azaltmaq vo ya
yavaglatmaq idi.Aparilan miialicalor va reabilitasiya todbirlori naticesindo xastonin vaziyyati stabildir.
Canagq tizvlorindo disfunksiya miisahido olunmur, xosto yardimgi aparatlarin kdmoyi olmadan harokat
edo bilir. Oftalmoloji miiayinolor 6 ay fasilolorlo aparilmigdir.

2021-ci ildo tokrar oftalmoloji miiayino aparimisdir. Sag gézdo maksimal gérmo itiliyi 0.5,
korreksiya ilo (sph-1.50) — 0.9; sol gozds sifira barabar olmusdur. Tokrar OKT va fundus miiayinosi
olundu (sok.5, 6).

Sak.5. OD-g6z dibinin Sak.6. OS-goz dibinin
rongli fotoqrafiyasi rongli fotoqrafiyasi
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Sak.7. OD-OKT Sak.8. OS-OKT
milayinasi milayinasi

Aparilan miiayinslorin naticasi xastoliyin klinik gedisatina uygun olmusdur. OKT miiayinalorinin
naticasine gors (sok.7, 8) son bir il orzindo agirlasma miisahids olunmamisdir. Xiisusilo sag gézds gérmo
siniri atrofiyasinin doyerlondirilmesi {i¢iin gérmo sahosinin Ol¢iilmasi moslohat goriildi,lakin xaste
imumi voziyyetini goz oniinds tutaraq miiayinodon imtina etmigdir.

Optikonevromielit diagnozu xastoliyin erkon morholosindo qoyulsa da, agir gedisatli olmasi
sababindan sol gézds gdrmoa funksiyalarii barpa etmok miimkiin olmadi.Sag gézds eynok korreksiyasi
ilo gérma itiliyi 0.9 olmusdur. Tokrar tutmalarin rast galobilocoyini nozors alaraq xasto nozarat altina
gotiirilmisdiir.

Miizakira

Optikonevromielit xostaliyi nadir rast golindiyi {i¢iin odobiyyatlarda xostolik hagqinda molumatlara
vo moqaloalors az rast golinir. Xostolik agir gedigata malikdir. Bu xostoliyi digor morkozi sinir sisteminin
demielinsizlosmo xastaliklori ila diizgiin differensasiya etmok lazimdir. Ciinki bu xastaliklorin bdyiik bir
gisminda asag1 vo ya yuxari atraflarda hemi-, para vo bazon mono parezlors, eyni zamanda hissiyyatin
pozulmasi,gérmo funksiyalarinda azalmasi vo ya gormenin tamamen itmasi,canaq orqanlarinin
funksiyasinda gedon doyisikliklors rast galinir. ONM diagnozunun qoyulmasinda optik nevrit vo mielit
kimi osas simtomlarla yanasi Antite]-MOG vo AQP4-iin pozitiv olmagi 6nomlidir. AQP4 antitelinin
agkarlanmasi1 hom diagnozun qoyulmasinda hom do aparilan plazmaferez miialicosindo seanslarin
miloyyan edilmosinds bizo kdmok edir [7]. Eyni zamanda diizgiin aparilan diagnostika vo miialicoya
miasir yanagma 5 illik 6liim faizini 5-9% azalda bilor [8].

Bizim toqdim etdiyimiz xostodo osas simptomlarla yanasi (optik nevrit, mielit) diaqnostik
miiayinalor vo eyni zamanda AQP4-iin pozitiv naticosi xastoys optikonevromielit diagnozu qoymaga
osas Vverir.

Xastoliyin tam miialicesi yoxdur, lakin aparilan miialicalor gérme funksiyalarinin gorunub
saxlanilmasina vo otraflarda olan ozalo zoifliyinin garsisinin alinmasina komok edir [9].

Ononavi olaraq miialico yiiksok dozali metilprednizalonun qisa kurslarla venadaxiline yeridilmasi
ilo aparilir (pulse terapiya) [10]. Steroidlorlo miialiconin erkon baslanmasi qisa bir zamanda gérmonin
yaxsilasmasina komok edir,lakin bu miialiconin uzun miiddotli effektli olmasi siibut olunmayib [11].

Kortikosteroidlarin totbiginden sonra xostolik irsliladikco plazmaferez effektiv miialics ola bilar [12].
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