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Olgu Sunumu  Case Report
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OZET

Akut izole nérolojik sendrom multipl sklerozun en sik gorilen semptomudur ve antifosfolipid sendromu, sistemik lupus
eritematozus, Noro-Behget gibi hastaliklarin ilk bulgusu olarak ortaya ¢ikabilmektedir. Demiyelinizan bulgulari olan hasta-
lar ise yanliglikla mutipl skleroz olarak degerlendirilebilmektedirler. Néro-Behget hastaligi manyetik rezonans gértnttleme
bulgular ve Klinik seyir agisindan multipl skleroza benzeyebilen inflamatuvar bir hastaliktir. Burada demiyelinizan ézellikleri
bulunan hastalarin ayirici tanisinda akilda tutulmasi gerekliligini vurgulamak ve nadir gértimesi agisindan néro-Behget
hastaligi tanisi alan 13 yasinda kiz olgu sunuldu.
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ABSTRACT

Acute isolated neurological syndrome is the most common symptom in multiple sclerosis but can also be the only
feature or first manifestation in antiphospholipid syndrome, systemic lupus erythematosus and neuro-Behget’s disease.
Patients with demyelinating features may be given the false label of multiple sclerosis. Neuro-Behget's disease is an
inflammatory disorder where the magnetic resonance imaging findings and clinical course may mimic multiple sclerosis.
Here we present a 13 year-old girl with neuro-Behget'’s disease in terms of rarity and review of the differential diagnosis

of demyelinating features.
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GIiRIiS

Behget hastaligi rekirren aftdz oral ve genital Ulserlerle ka-
rakterize goz, deri, eklem, damar, sinir sistemi tutulumuyla
giden multisistemik bir vaskiilittir. Ozellikle ipek Yolu boyunca
uzanan Dogu Akdeniz Ulkelerinde ve Dogu Asya Ulkelerinde sik
olarak gértlmektedir. Japonya’da goérlilme sikliginin Amerika
Birlesik Devletleri ve Avrupa’ya gore 30 kat daha fazla oldugu
bildirilmektedir. Nérolojik tutulum prognozu olumsuz etkileyen
faktdrlerden biridir ve prevelansi %4-49 arasinda degismektedir.
Noro-Behget hastaligi izole bas agrisindan subakut ensefalopa-
ti, aseptik menenijit ve psikoza kadar uzanan oldukga farkl klinik
tablolar gosterebilmektedir. Klinik, sessiz olabilecegi gibi akut
atak ve progresif seyir seklinde de olabilmektedir (1-5). Norolojik
bulgular erken dénemde multipl skleroz (MS) gibi demiyelinizan
hastaliklar ile karisabilmekte, tani ve tedavide gecikmelere ne-
den olmaktadir (6). Olgumuz, cocukluk caginda multipl skleroz
ayiricl tanisinda néro-Behget hastaliginin da dusuntimesi ge-
rektigini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On ¢ yasinda kiz hasta yaklasik 18 aydir devam eden bas agrisi,
bas dénmesi nedeniyle hastanemize bagvurdu. Bir yil 6nce bas
agrisi ve halsizlik yakinmasiyla basvurdugu baska bir merkezde
gekilen beyin manyetik rezonans goruntilemesinde (MRG) sag
sentrum semiovale dizeyinde 1,5 cm c¢apinda kontrast tutan
demiyelinizan bir plak saptanmasi Uzerine MS tanisi aldigi ve
steroid tedavisi gérdiigi dgrenildi. Ozgecmis ve soygecmisinde
Ozellik olmayan hastanin noérolojik muayene bulgular normal
olarak saptandi.

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayimi normal olan
hastanin eritrosit sedimentasyon hizi 60 mm/saat saptandi.
Biyokimyasal parametreler normal sinirlardaydi. Beyin MRG’de
sag frontal lobta periventrikller beyaz cevherde 2 cm ¢apinda
aktif kontrast tutan demiyelinizan plak saptandi ve MS ile
uyumlu oldugu bildirildi. Beyin omurilik sivisinda (BOS) hicreye
rastlanmadi ve protein dizeyi normaldi. BOS IgG indeksi 0.85
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(0,28-0,7) ve oligoklonal bant negatif bulundu. Hastanin
TORCH, EBV, Hepatit, Brusella ve Mikoplazma serolojisi
normal olarak saptandi. ANA, ANCA, ENA paneli, antidsDNA
ve antikardiyolipin antikorlar negatif, C3 ve C4 dulzeyleri
normal olarak saptandi. Gérsel uyarimis potansiyeller (GUP)
normal olarak degerlendirilirken, somatosensoriyel uyarimis
potansiyellerde (SUP) alt ekstremitelere iliskin iletide bilateral
etkilenme tespit edildi. Hasta Poser sinflandirmasina goére
laboratuvar destekli muhtemel MS olarak degerlendirildi ve
pulse steroid tedavisi baslandi.

Tedavinin birinci ayinda kontrol MRG’de lezyon kontrastlanma-
sinda azalma saptandigi halde olguda israrll sedimentasyon
yuksekligi olmasi ve bel agrilan tariflenmesi nedeniyle olgu
tekrar degerlendirildi. Derinlestirilen 6yklde tekrarlayan oral
aftlarinin oldugu, genital bolgede bazen yaralarin ¢iktigi belirtildi.
Hastanin annesinde de tekrarlayan oral aftlar, genital Ulserler,
yaygin dokuntuler ve eklem agrilarn oldugu &grenildi. Erigkin ro-
matoloji bolimune yénlendirilen anneye Behget hastaligr tanisi
kondu. Steroid almakta olan hastaya uygulanan Paterji testi
negatif ve gdz dibi bakisi normal olarak belirlendi. Hastada ve
annesinde HLA B51 pozitifligi bulundu. Bel agrilari nedeniyle ¢e-
kilen MRG’da sakroileit ve spondilit bulgular saptandi. Tim bu
bulgularla hastada néro-Behget hastaligi distnuldd. Almakta
oldugu steroid tedavisine kolsisin, metotreksat ve sUlfasalazin
eklendi. Tedavinin tekrar dizenlenmesi ile hastanin bas agri-
s, bas dénmesi ve eklem agrilarinda azalma oldu. Akut faz
belirleyicileri normale déndu. Steroid tedavisi 3 ayda tedricen
azaltilarak kesildi.

TARTISMA

Multipl skleroz beyinin beyaz cevherinde ve spinal korda
demiyelinizasyon ile seyreden kronik inflamatuvar bir hastaliktir.
Antifosfolipid sendromu, sistemik lupus eritematozus, Behget
hastaligi ve Sjogren sendromu gibi otoimmUn hastaliklar
izole norolojik tutulum bulgulan ile ortaya c¢ikabilmekte ve
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diger sistemik 06zelliklerin bulunmadidi durumlarda MS ile
karigabilmektedir. Ayni zamanda antintkleer antikor gibi
otoantikorlar, otoimmUn hastaliklar yaninda multipl sklerozda da
pozitif saptanabilmektedir.

Behget hastalidi relaps ve remisyonlarla giden, progresif seyirli,
izole norolojik tutulumunda MS ile karistinlabilen bir hastaliktr.
Perivaskiler infiltrasyonun olmasi, MRG’da gorilebilen hipe-
rintens lezyonlar, GUP ve SUP bulgulari, kortikosteroid ve im-
munsupresif tedavi cevabi gibi birgok yonden MS ile benzerlik
gbstermektedir (6).

Noéro-Behget hastaligi yaklasik %10 olguda MS benzeri bir Klinik
tabloyla kargsimiza gelebilir. Néro-Behget hastaliginda lezyonlar
en sk beyin parankiminde daha sonra omurilik, serebellum ve
meninkslerde saptanirken MS’te siklikla periventrikller olarak
saptanir. Néro-Behget’te gorllen periventrikller lezyonlar MS’e
gbre daha az sayida olma egilimindedirler (6,7). Olgumuzda da
periventrikUler kontrast tutan tek demiyelizan plak saptandi.

Noro-Behget hastaligi olan olgularda BOS incelemesi tamamen
normal olabilecegi gibi pleositoz, BOS proteininde ve basincinda
artma seklinde patolojik de olabilir. Genellikle BOS'ta oligoklonal
bant pozitifligi saptanmaz, ancak IgG indeksi artmis olabilir
(8). Oligoklonal band pozitifligi MS’li olgularda daha sik olarak
saptanmaktadir. Almanya’da yaplilan bir ¢calismada, MS tanisi
alan ¢ocuklarin %90’ Inda intratekal oligoklonal band sentezinin
tespit edildigi bildirimistir (9). Ik demiyelizan atak sirasinda
oligoklonal band saptanan hastalarin ¢ok buyUk bir kisminda
MS gelistigi birgok ¢alisma ile desteklenmistir. Oligoklonal band
pozitifligi tanida énemli bir laboratuvar bulgusu olmasina ragmen
baslangigta negatif olabilir (10-13). Hastamizda BOS Ig G indeksi
artmis olmasina ragmen oligoklonal bant saptanmamigtir.

Uyarimis potansiyeller siklikla MS tanisi ve siniflamasi igin
kullanilan  paraklinik ydntemler olmakla birlikte Behget
hastaliginda da patolojik saptanabilir. Stigsby ve ark. 54 Behcet
hastasini  degerlendirmigler ve norolojk semptomlar olan
hastalarda bir veya daha fazla uyarimig potansiyel modalitesinde

Sekil 1: Sag frontal lob periventrikller
beyaz cevherde 2 cm ¢apinda kontrast
tutan demiyelizan plak.
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anormallik  saptamiglardir.  Norolojik  semptomu  olmayan
olgularin timtnde ise SUP’u normal olarak tespit etmiglerdir.
Ayrica anormal somatosensoriyal uyariimis potansiyellerin noro-
Behget hastaliginda subklinik lezyonlarin varligini géstermede
duyarli oldugu bildirilmistir (14,15). Turker ve ark. ise yaptiklar
calismada néro-Behcet ve MS hastalari arasinda SUP agisindan
anlamli farkliik saptamazken GUP amplitGdlerinin ndro-Behget'li
olgularda anlamli olarak dusuk saptandigini bildirmislerdir(16).
Olgumuzda gdrsel uyarimis potansiyeller normal saptanirken,
somatosensdryel uyarimis potansiyellerde alt ekstremitelere
iliskin iletide bilateral etkilenme tespit edildi.

Olgumuz baglangigta noérolojik muayenenin normal olmasina
ragmen SUP’te alt ekstremitelere iliskin iletide bilateral etkilenme
tespit ediimesi, beyin omurilik sivisinda Ig G indeksinin artmig
olmasl nedeniyle Poser siniflandirmasina goére laboratuvar
destekli muhtemel MS olarak degerlendirilmis ve steroid tedavisi
baslanmisti. Fakat hastanin ayni semptomla devam eden tek
demiyelizan plagi bulunmasi ve tedaviye ragmen sedimentasyon
yUksekliginin devam etmesi nedeniyle MS tanisindan uzaklasiidi.

Ozetle nérolojik bulgular hastaligin tani dlgiitlerini karsilayacak
sistemik bulgulardan 6nce ortaya ¢ikmig ise néro-Behcget ve MS
ayrmini yapmak oldukga gugtur. Turkiye gibi Behget hastaliginin
sk gorlldugu Ulkelerde MS ayirici tanisinda néro-Behcget
hastaligi akilda tutulmali ve olgular bu yoénden de arastirimalidir.
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