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OTURUM 13: Olgular Esliginde AQP4+, NMO, MOG Oturumu
Oturum Bagkanlar:: Nihal Isik, Serpil Demirci

Tedavilerin Etkinlik ve Giivenlik A¢isindan Kargilagtirmali Analizi
Burcu Altunrende, Mesude Tiitiincii

* RTXvs. AZA
* |kisi de efektif olarak ARR ve EDSSV
e RTX>AZA

* RIN-1 Calismasi (RTX vs. plasebo)
« ARR%38 Vv EDSS @

e TANGO: Tocilizumab vs. AZA
* Tocilizumab > AZA

* Eculizumab (PREVENT)
* ARR %94 v

e Satralizumab (SAkuraSky, SAkuraStar)
* ARR %62 ¥ ve %55 ¥ (Total)
« ARR %79 ¥ ve %74 ¥ (AQP4+)

* inebilizumab (N-Momentum)
* ARR AQP4+ %77v AQP4 - %73V

* Ravulizumab (CHAMPION-NMOSD)
* ARR %100V

Kortikosteroidler

NMOSD TEDAVILERI
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OTURUM 13: Olgular Esliginde AQP4+, NMO, MOG Oturumu

Oturum Bagkanlar:: Nihal Isik, Serpil Demirci

Tedavilerin Etkinlik ve Giivenlik A¢isindan Kargilagtirmali Analizi
Burcu Altunrende, Mesude Tiitiincii

* MOGAD Tx
* Erken Tx = atak riskiv

* Txbaslama >7 gun > gormede sekel
riski 5.5 katt

* Prednizon >12.5mg/g min 3 ay-> atak
riski %88V
* Uzun donem non-steroid immunsup.
* Alanlar > atak riski %76V

* Almayanlar > tx >5 gun sonra baslanirsa
atak riski 2.6-3.5 x artiyor

* MOG-IgG seronegatiflesmesi
* Erkentxile 7 kat
e |VIG
* %30 ataksizlik (Chen, JAMA, 2022)

* PLEX
* Erken PLEX > ataktan iyilesme 2.5 katt

UZUN DONEM TEDAVI

41 calisma dahil edildi: 3’ prospektif kohort,

1’i ambispektif kohort, 37’si retrospektif kohort ya

da olgu serisiydi.

Ataksiz kalma oranlarn — =

AZA: %65 (CI%a982)

MMEF: %73 (Cl %62-84)

RTX: %66 (Cl %55-77)

Idame IVIG: %79 (CI %66-91)
ICZ9e984(Cl %54-100)

Chang. MSARD:2023




OTURUM 13: Olgular Esliginde AQP4+, NMO, MOG Oturumu

Oturum Bagkanlar:: Nihal Isik, Serpil Demirci

Seronegatif NMO'lar AQP4+'ler Gibi Davranir? Evet/Hayir
Bedriye Karaman, Sena Destan Biiniil

* Benzer Yonleri * Benzemeyen Yonleri
e Klinik fenotip * Neg > taniigin 2. atak gerekiyor
« Dizabilite * Demografik
« K/E 10:1vs 1:1.2
 Cogu BOS parametresi . EDS%ram( v )
e Goruntuleme bulgulari e Relaps orani (%99 vs %17.6)

e Akut atak tx . Otoim.mtln .hastallk birlikteligi (%44 vs %12)
* Atak siddeti
* NSIStx Patogenez
* Txyaniti * Antikor
* Proteomik farklar
* Negatifler daha heterojen
Radyolojik
* Neg~> daha heterojen
* Poz > daha klasik alanlar
Tx yaniti
* Neg > B-hucre tx tanit daha zayif olabiliyor



OTURUM 13: Olgular Esliginde AQP4+, NMO, MOG Oturumu

Oturum Bagkanlar:: Nihal Isik, Serpil Demirci

MOG Yeni Tam Kriterleri Yeterlidir/ Degildir
Bilge Piri Cinar, Gokcen Goziibatik Celik

* Yeterlidir * Yeterli Degildir
* Klinik ortusme

* Heterojen klinik
tablolardan farkli klinik ve * Myelit > uzun segment %50

* Diger demyelinizan

radyolojik ozellikler olmasi

NMOSD ve MOGAD Tani kriterlerinin
benzerlikleri

MOGAD - 1/3 McDonald krit karsilar
Antikorun taklitci davranabilmesi
* Overlap

Radyolojik kriterlerin belirsizligi
e Or. Kiazma tutulusu

* Ayirici tani kismi genisletilmeli



OTURUM 13: Olgular Esliginde AQP4+, NMO, MOG Oturumu

Oturum Bagkanlar:: Nihal Isik, Serpil Demirci

Pro/Con Degerlendirme
Ayse Altintas, Alev Leventoglu

Double seronegatif NMOSD

« Kisitl hasta sayisi
» Eslik eden otoimmun hastaliklar nadir
« Monofazik atak olsa dahi agir atak olabilir — Seropoz gibi etkin tx gerekir

MOGAD

« Cok heterojen

« Daha iyi seyirli olabilir

» Eriskinde —ensefalit ; cocukta — ADEM

» Test — canli hucre temelli daha duyarli

« MOGAD dusunuliyorsa — serum neg ise — BOS'’ta bakilmali

Test tedavi oncesi bakilmali

Farkli populasyonlarin genetik farklihgi

Ayirici tanilarin iyi yapiimasi gerekli

Erken ve etkin tx gerekliligi

Siddetli atakta — PLEX

NMOSD'de gebelik ve emzirme donemine dikkat edilmeli



OTURUM 14: Tecriibelerden Yansiyanlar, Ogrendiklerimiz? Soru & Cevap Oturumu:
Moderasyon: Rana Karabudak

Oturum Bagkam: Egemen Idiman, Aksel Siva, Omer Faruk Turan, Yesim Beckmann, Ayse Nur Yiiceyar '

Gencler:
Giingor Cakmakci, Melike Cakan, Ezgi Demirel, Emine Kilicparlar Cengiz, Duygu Arslan Mehdiyev, Giilcan Nesem Baskan, Mehmet Demir, Ibrahim Acir

NfL icin hastaliklara gore cut-off deger var mi?
« Hangi komorbiditelerin cutoff degeri ne kadar etkiledigi/degistirmesi gerektigi bilinmiyor
 Literatur verileri yetersiz

Klinik fenotiplerin/siniflamanin sinirlari nedir?

* MS sureci bir continuum...
» Dogal seyrinde hastalik basindan beri progresif !

Biyolojik yasin ve yaslanmanin etkileri
Tani kriterleri # tedavi baslama kriterleri
Yeni tani kriterlerinin kullanilabilirligi

Taniyl guglendirmek icin mumkun olan tum markerlari bakmak onemili
OCT VEP kadar onemli

Atak tx — CS yeterli degilse — PLEX
Aylik CS tedavileri cok olumlu yanitlar vermeyebilir + y.e.?



OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci

Tipik GBS, GBS varyantlar1 ve akut baglangicli CIDP
Kayihan Ulug

* BOS — %10 normal
 Normal BOS prot GBS tanisini diglamaz !

- DIKKAT!

150+ : : z '
[ Normal CSF protein concentration

W Increased CSF protein concentration

1004

Number of patients

50

-0 - 270 2Q
2E20 83%

0-1 2-3 4-5 6-7 8-14 >14
Time between onset of weakness and lumbar pucture (days)

« Solunum sikintisi belirginken ekstremite kuvvetsizligin hafif olmasi

Seviye veren duyu kaybi

- Baslangicta ates

» Hiperrefleksi, UMN tutulusu
 Ciddi, kalici mesane tutulusu
* Nistagmus

« >24s kotulesme olmamasi

« Gorece yavas ilerleme olmasi
« >4hf progresyon

« BOS hiicre>50/mm?3

HIV

Sarkoidoz

Lyme

Leptomeningeal karsinomatozis




OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci

Tipik GBS, GBS varyantlar1 ve akut baglangicli CIDP
Kayihan Ulu¢

« GBS varyantlari
 Miller Fischer Sendromu
Bickerstaff Beyinsapi Ensefaliti
Akut paraparetik form (ayirici tani: 6n boynuz MN tutulusu, TM...)
Faringobrakioservikal form
Bilateral fasiyal palsi ve ekstremitelerde parestezi
Saf duyusal

* Tedavi iligkili dalgalanma
* %8-16
« Gorece duzelme/stabilizasyon ardindan AYNI bulgularda kotulesme
* Ne yapalim? — Ayni tedavinin tekrari iyi yanit verir



OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:
Oturum Bagkanlar: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekgi

Tipik GBS, GBS varyantlar1 ve akut baglangicli CIDP
Kayihan Ulu¢

Tedavi iligkili dalgalanma-GBS x Akut-KIDP

Akut KIDP
Tedavi diskili dalgalanma-GBS

8 haftadan sonra {

* Rekurrens ilk 8 hafrada
* 3 veya daha fazla atak

» En fazla 2 atak ks
* Baslangi¢ belirgin degil | 3 — ——GiS
i '.g — R 354 -
~ —_—AKIDP

* Baslangic¢ belirgin
* Antesedan olaylar seyrek (%30)

* Antesedan olaylar daha sik (%7 )
* Bagran beri yiirime korunmus

* Duyusal bulgular belirgin degil

* Duyusal bulgular belirgin

* Otonomik ve fasiyal turulum sik
* Otonomik ve fasival tutulum seyrek

* Mekanik ventilasyon (+)

« Mekanik ventilasyon (-)




OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci

Anti-AChR (+), anti-MUSK (+) MG ve ELMS
hsan Sengiin

* MG klinigi asimetrik
« Simetrik pitoz — miyopatiler (?)
« Miyotonik distrofi pitozu asimetrik, bagka ilave bulgulari +

« Hasta hafif dereceli ¢ift gormeyi “bulanik gérme” olarak ifade edebilir
* Bulber tutulus — nazone konusma, ses kisikligi gibi...
* Anti-MuSK antikorlari IgG4 alt tipi

 Klasik tedavilere yanit zayif

 Pridostigmin ile y.e. cikar (diyare, fasikulasyon...)
PLEX

EMG’de miyopatik patern+

Dilde atrofi gelisir

Fasiyoskapulohumeral dagilim gosterir
 FSHD — extraokuler kaslari tutmaz



OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci

Anti-AChR (+), anti-MUSK (+) MG ve ELMS
Ihsan Sengiin

 LEMS
* Anti-VGCC Ab+
 Klinik
« sabah kotu, gun icinde, aksama dogru acilir
» Uyluk glgsuzlugua belirgin (bacaklar>kollar)
« DTR |/, tekrarlayan uyarimlat
» Otonom belirtiler %96
 EMG: motor amplitudler ufalmis, ama igne EMG’de axonal pnp bulgusu
yok
« Tumor taranmali



° ! sporadik INKLUZYON CiSIMCIKLI KLi NiK
OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar: KLz}

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci S
POLIMIYOZIT 2
IBM, polimiyozit, dermatomiyozit ( == (PM)
Piraye Oflazer DERMATOMIYOZIT o
' NEKRgTi(;AN l\/LIJiYOPATi = ONKOLO”KW
& ey A AJANLARLA (ICI)
o . . A . . OLUSAN MiYOZiT
» Sporadik inklizyon cisimcikli miyozit e 4
« >50y en sik miyopati
* Distal, asimetrik
* CKN/1 | AYIRICI TANI

EMG: miyojenik + nérojenik C rammsa D
Bx: inflamasyon/vakioller/mitokondriyal tutul

Tx: yok (dejenerasyon oldugu igin

immunsup yanit vermez) /

* Yogun aerobik egzersizden fayda + e

* Dermatomiyozit METASOLI ENDOKRIN TS, >
iDIYOPATIK
i El’l§k|nde tumor taramasi yap INFLAMATUVAR MIYOPATILER —————-—"’"’@EN'KSTAT‘N' KoLsisin. >

PM / ONM
. P I . t / \QTENHK HASTA@
O I m IyOZI NOROIMMUNOLOJ OKULU. KIBRIS 2025

e cocukta cok nadir
e okuler kaslari tutmaz




o . . sporadik INKLUZYON cisiMCin KLI NiK
OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar: (' MivOZIT
Oturum Bagkanlar: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekgi SEhl
POLIMIYOZIT 2

IBM, polimiyozit, dermatomiyozit (PM)
Piraye Ofiazer FERMATOM;‘YOZI‘T SN

| NEKROTIZAN MIYOPATI [\ (o) ik w

& ey A AJANLARLA (ICI)
.. . . . LOLU§AN MIYOZIT

* Akill onkolojik ilaclarla olusan miyozitler 2

« Tum kaslari tutar

CK cok yuksek degil

Inflamasyon +

Kardiyomiyopatik tutulus yapabillir...dikkat!

Immiin check-point inh.
» Okuler ve bulber tutulum — MG ile karisir



OTURUM 15: Noromuskiiler Hastahklarin Tam ve Ayirici1 Tamisinda Piif Noktalar:

Oturum Bagkanlar:: Miinife Neyal, Ozgiil Ekmekci

Immiinoloji bakis agistyla yaklagim
Ishak Ozel Tekin

« Cogu antikor hastalik aktivitesi ile korelasyon gostermez
« Her gordugumuz antikorun pesine dusmek gerekmeyebillir.
« Antikorun patojenik olup olmadigi onemli

- Ik arastirmalardan sonra hastalik seyrinde bircok antikorun
devamli kontrolu gerekmez

 B-lenf plastisite ozelligi
* Breg hucrelerin kiymetli oldugu
« “B-lenf yok edelim” demeden once “hangi B-lenf?”

* PLEX'in Alb yerine TDP ile yapilmasi



OTURUM 16: immiin Kokenli Periferik Noropatilerde Az Konusulanlar

Oturum Bagkanlar: Vildan Yayla

Immiin kokenli ganglionopatiler

Can Ebru Kurt
« Muayenede * Immun, herediter, dejeneratif, enfeksiyoz, metabolik, toksik...
« Duyusal ataksi * Sjogren hastaligi
. p 'Yd tet » Colyak hastaligi
Sodoatetoz - Miller Fisher Send
« Romberg + « Anti-AGO iliskili duyusal ganglionopati
e DTR l/® * Anti-FGFR-3 iligkili duyusal ganglionopati
* Asimetrik  Paraneoplastik
« Noropatik agri olabilir « BOS prot 1, OKB +
* Motor bulgular silik/@ * Motor tutulum +

» Anti-Hu iligkili duyusal ganlionopati
« Gunler, haftalar

Noropatik agri+ neg semp

Otonomik semp

Otonomik ganglionopati
*  Otoimmun otonomik ganglionopati %25 saf periferik, %75 ensefalomyelit
* GBS MN tutulusu benzeri tablo eslik edebilir!

* Sjogren Send * Vit B6 (pridoksin) intox dikkat!




OTURUM 16: immiin Kokenli Periferik Noropatilerde Az Konusulanlar

Oturum Bagkanlar: Vildan Yayla

Immiin kokenli duyusal noropatiler
Eda Derle

B W ‘ AIDP | ‘ W@%ﬁmmmw wmw

 Duyusal CIDP b
e CISP - Kronik immiin duyusal poliradikiilopati

CISP-plus (distal kuvvet kaybi %75) e
. CAN DA \ : , anti- GD1b, -GQ1b
« Kronik ataksik noropati |
* Ince lif néropatisi e

« Immuin: SLE, Sjogren, Sarkoidoz, RA, Colyak,

paraneoplastik, monoklonal gammopati

 Vaskulitik noropatiler

Paraneoplastik noropatiler



OTURUM 16: immiin Kokenli Periferik Noropatilerde Az Konusulanlar
Oturum Bagkanlar:: Vildan Yayla

Nodopatiler- paranodopatiler
Atay Vural

Paranod bileskesini 3lu bir protein yapi olusturur
» Neurofascin 155, contactin-1, Caspr

IgG4 alt tipinde, IVIg ¢ok etkili degil
Otoimmiin Nodopatilerin Ortak Ozellikleri Otoimmiin Nodopatilerin Ortak Ozellikleri

Akut baslangic, hizli ilerler « EMG

Geng yas (20-30y)  CIDP kriterlerini karsilar
« Aksonal bulgular belirgin

Tremor
« Radyoloji
» Kraniyal ve periferik sinirler yogun T2
hiperintens

Duyusal ataksi

Distal motor

Agir fenotip (quadriplejik)
IVIg yaniti kot — PLEX, RTX (yaniti iyi) ONEMLI

CIDP tani asamasindaki tum hastalardan

CIDP+nefropati — anti-contactin-1 antikor testleri istenmeli

Agri ¢cok belirgin — Anti-Caspr







