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.p mographlc and Clinical Features in Prlmary Progressive Multiple
. Sclerosis:

kground Primary progressive multiple sclerosis (PPMS) represents a

d é)ént entity in relation to age of onset, gender, clinical symptoms and the
. prognos:s ‘demographic and clinical characteristics in other words, in comparison
I ¢ elapsmg -remitting multiple sclerosis (RRMS).

ctlve Evaluation of the demographic and clinical data in patients with
der to use in the future pathogenetic and clinjcal trials.
orty-three patients who were diagnosed as PPMS ‘had been
ated. in: our study. initial demographic and-clinical features were
ted.. EDSS was performed every 3 months:and duratiori-that EDSS
ached to 6 and the mean-value of EDSS score that wasreached afte
10years of the' inftial findings were calculated: PPMS cases were 5.6% of tota:
ents. Sex rate-was found 1.06;1:(F/M). Age of onset for women ana

o men'‘was approximately 37.75%5.72 and 33.00£7.67, respectively. Difference

was’ SIgnrf" icant according to age of onset (p<0.05). The most observed initial
finding was motor disturbance. A s:gmf icant difference was found between
women and men, according to duration that EDSS score reached to 6. After
10:years; EDSS scores were found for women and men 6.3+1.84and 5.7+2.12,
respectlvely This was not stat/st/cally s:gmfzcant Family history was detected

In one case. -

’ Conclusmn The results of our study. lmpllcate the d/ffefences of PPMS from

RRMS and SPMS, ‘and support the differences such as late onset, absence of
ferale dominancy, rapid progression to higher disability. Although its aetiology

s unclear; PPMS starts Iater in women than ‘men.and reaches to higher disability

rap!d/y :

K ey Words analy progressive multiple sclerosis (PPMS) Re/apsmg Remitting

Mult/ple Sclerosis (RRMS).
)
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’ demograflk oz
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 gore. c*“aha ai; nfl
tutulumun: gorulme
“olast ugmdan fazladxr
' Bu rah$manm am.
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YONTEM

Bu gahgmaya klmlgmz ultip! Skleroz Poliklinigi'ne kayitli

E hastalar arasmdan ba|

2-alinmadan-6nce bir kez daha
sindan kraniyal ve spinal MRG
talik baglangiandaki yas, dnsiyet,
<ik tzellikler; klinik gidis ve aile
ve khmk ozelhkler mcelend:

| ‘mce!emelerl ymelendt
, baglanglg bulgularl ana lin
Sykusi glbx demogra

si: oldukga deg|§kenhk gosteren .
ke: Charcot 1868'de’ kimi MS”
t relaps gostermeden |Ierley|d :
bir gidige sahip olabilecegin animlamis, o tarihten bu yana
yaklasik 150 yllda primer progre'slf MS (PPMS) ye th§kmf
bilgilerimiz belurgm lleriemn kaydetm1§tnr MS hastalannm ;

%15'i ba§langlgtan mba' n ilerleyici bir seyir gostenrkenfl
te-biri ‘hastahgin ierleyen -
'gmr!er (224 Dolaylswla MS’

~MS ba§ nglcmdan |t|baren 10 yﬁ sonraku EDSS skorlan
s -.‘_kadmlar icin 6.3 + 1.84, erkekler icin 5.7 + 2.12 olarak
¢ “-bulundu ve ikicinsiyet arasinda anlamii bir fark saptanmadi

i;‘\v}il(Tablo 1). Yalnizca bir hastada (%2.3) kiz kardesinde
" elapsmg remlttlng form MS olmak Gzere pozitif-aile dykisi

5 Hastalara, Ocak 1986 - Ocak 2002 tarihleri arasindaki 16
~ yillik stirede 3 ayda bir EDSS uygulandi ve EDSS skorunun

6'ya ulagmasl icin gegen ortalama stre ve hastalk

. baglangicindan 10yl sonra ulasilan EDSS skorunun aritmetik
: ortalamasn hesaplandi.. #

"BUIEGULAR

Kll‘k ug primer progresnf seyirli olgu, klinigimiz multip!
skleroz pohkhnlgme kayrth 780 MS’li hastanin % 5.6'sini

‘o(ug,turmaktaydl Ortalama hastalik stiresi 12.15 + 4.30 yil

(4-22 yil), cinsiyet orani (K/E) 1.06:1 olarak bulundu ve
hastahgln cmsxyetler arasindaki dagilimi agisindan anlamli

o fark aptanmadl (p>0. 05) MS baslangig yast kadinlar igin

a37,75+£5.72, “erkekler icinise 33.00 + 7.67 olarak

1

ablo 1) Hastahgin baslama yasi agisindan

»cmmye’der f.rasmda istatistiksel olarak anlamh bir fark-
~bulundur (p<O 05). En sik gérilen baglangig beliftisi motor
_bozukluk olup (%81.8) bunu sirasiyla duysal tutulus (%40.9),

a barsak bozukluklari (%15) izlemekteydi {Sekil
n-.ison kontrollerinde de en sik motor tutulum

’PMS h hastalarm emograﬂk] '
. ek, RRMS’ den farkli-bir genetlkf
zeminde odzstsq: var yn!an Bu ha\ta grubunun sonuglannl';

an beri progresif gidis gésteren
BykUsti olmayan: hastalar dahil

Kadin

: Erkek -
: Ortalama»hastahk badangsg yag! 33.00+7.67 | 37.75+5.72
_EDSS 6" 'va ulagmak-igin gecen zaman (y)].8.6£4.34 7.5+ 378
Ortalama: EDSS puani 571212 | 63+184

(hastahk baglanglcmdan 10 yil sonra)

TARTISMA
Primer progresnC multip! skleroz tanisina iliskin zorluklar,
bu hasta grubunun temel 6zelliklerinin RRMS'den farkl

~ olmasindan kaynaklanir. Yaygin olarak kullanan-MS tan

Blgiitleri *> PPMS tanist icin yeterli degildir. Bu nedenle,
son yillarda PPMS'ye 6zel tani Slgltleri gelistirme cabalart -
yogunla§m|§‘ur PPMS .tani 6lgiitlerinde temel yaklasim;
klinik olarak ataksiz, progresif kétlilesme gdsteren hastalarda
destekleyici beyin-omurilik sivisi, MRG ve gérsel uyartimis
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Sekil 1.
Hastalk baslangi¢ bulgular:

¢ re‘bg‘lla'r

uzfdesteklemekte ve. PPMS nin RRMS ve: onun progresif
n SPMS'den anlamli farkini vurgulamaktadir.
ner progresif multipl sklerozu diger MS tiplerinden
ran bir baska demografik zellik hastaligin baglama
. ya§|d r. RRMS yaklaslk olarak 30 yas- dolaymda baglarken
P ,S'yaklagnk 40 yasinda baglar ™%, Bizim bulgularimiz
- da: bunu desteklemektedir. Bizim hasta grubumuzda dikkati
, geken bir 6zellik; kadin hasta popu!asyonunda baslangic
. ‘yaglnm erkeklere gbre oldukga ileri olusudur.
_ Prxmer progresif muiltipl sklerozda baslangic semptom
‘ .;ve behrtllen ¢ok .degigkendir. En sik baslangi¢ bulgusu
“spastik paraparezl §ekllnde ortaya glkan motor tutufum

. Tutulanbdlge

§ek112 !
Hastalarin son kon’trollermdekl
tutulum paterni

optik sinir mesane- - beyin sapi serebellar
barsak




genelde sinsi ve behrstz olsa da bizim senmtzde ba;lang@ o
- yakinma ve bulgulan behrlen"‘ b||m|§t|r Hastalanmlzm %750

' .,Ia ba;vurmusnur Bu- PPMS i
minm. monosemptomatlk-‘

: mlyelopatlye sahlp oldugun gosteren dlger ;al@malarla .

“baslangicta motor bozukl‘
- hastalarin dnemii- b:r'lkls

€35 Bizim gahgmamnzda da
VIS de nadirdir. Bununla
PPMS tanlsms dl§latmamahdlr
prognoz sekonder progresyon
daha kotldr. Wemshenker
'bl!dlrdaklerl ‘genis. seride
6'ya've 8'e ulag.ma surelen.
K bulunmu;tur (s - Benzer
a‘elde: edllmigtnr 02 Bizim
n ‘6'ya ulagma?sures: dlger

birlikte progresne gorme kay
Primer. progresif MS
.gosteren MS hastalarm‘
ve arkadaglarinm 198

.-,galvtgmalvardan b_l 7
.Galismarmiz, gegris call

p olan kédm PPMS

a a}l dlkkat gekncndlr Kadin
'eg baslamakta ancak agir

ylprognozun daha‘ 3]
Sonug olarak, PPM
" formlanindan farkhhlf ‘9
ba§lamakta RRMS! deuv

‘denl avc;tk. degildlr Ve, oIasrhkta.

% ulagmaktadlr Bu bulg ahu)
- PPMS’nin farkh 6zellikler
- PPMS'nin Klinik ozelllk|e. daklanan bir <;ah§maolmakla
birlikte hastahgin diger Ms formlarindan ayrimi Klinik ile
‘Slnlrll degildir: MRG, uyanimis potansnyeller BOS bulgular

ba§ta olmak Uzere. d|ge p Imlk Hzellikerin mcelendxgu
yeni: gahgmalarm pla
: “‘aydmlatnlmasn ve dig
- belirlenmesine daha fazl‘

formlarlndan ayrlmlnm
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