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Noro-Behcet Hastaligi (NBH) parankimal ve non-parankimal tutulum olarak siniflandiriimistir. Tani aftéz lezyonlarin yaninda
g0z, cilt bulgulari, pater;ji testi pozitifligi ve vaskiler lezyonlarin taninmasi ile konmaktadir. Bu yazimizda klinigimize farkli
norolojik yakinmalarla basvuran ve klinik degerlendirmeler sonucunda NBH tanisi alan 3 olgu sunmayi amacladik. Birinci
olgumuzda tekrarlayan oral aftlar, genital skar, paterji testi ve HLA B51 pozitifligi, magnetic rezonans (MR) tutulum 6zellikleri
ve dncesinde Behcet hastaligi (BH) tanisi almis olmasi nedeniyle NBH tanisi konuldu. ikinci olgumuzda non-parankimal
tutulum mevcuttu ve yaygin serebral vendz tromboz saptandi. Antikoagiilan kullanimi ile gastrointestinal system (GIS)
kanama gelismesi BH'nin GIiS tutulumu ve olasi komplikasyonlar acisindan uyariciydi. Son olgumuzda yilda 3 ten fazla oral
aft dykuasu, aralikl artralji yakinmalari ve parankimal merkezi sinir sistemi tutulumu mevcuttu ve HLA B51 pozitifti. Bas agrisi,
biling degisiklikleri veya akut nérolojik defisitler gibi farkl klinik tablolarla basvurabilen olgularda BH agisindan gerekli 6yki
ve muayenenin detayli yapilmasi gerektigini hatirlatmak ve {ilkemizde sik goriilen bu hastaligin 6énemine vurgu yapmak
istedik.

Anahtar kelimeler: Behcet hastaligi, ndéro-behcet hastalidi, santral sinir sistemi, serebral ven6z tromboz
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ABSTRACT

Neuro-Behcget's Disease (NBD) is classified as parenchymal and non-parenchymal involvement. The diagnosis is made by the
diagnosis of aphthous lesions, as well as by eye, skin findings, positive pathergy test and vascular lesions. In this article, we
aimed to present three cases who presented to our clinic with different neurological complaints and were diagnosed with
NBH as a result of clinical evaluations. Our first patient was diagnosed with NBH because of recurrent oral aphthae, genital
scar, pathergy test and HLA B51 positivity, magnetic resonance (MR) involvement, and previous Behcet's disease (BD). In our
second case, non-parenchymal involvement was present and widespread cerebral venous thrombosis was detected. The
development of gastrointestinal system bleeding with anticoagulant stimulation was associated with GIS involvement and
was stimulatory in terms of possible complications of Gl. In our last case, there were more than 3 oral aphthae per year,
intermittent arthralgia complaints and parenchymal central nervous system involvement and HLA B51 was positive. We
wanted to emphasize the need for detailed history and examination of BD in patients with headache, consciousness changes

or acute neurological deficits and emphasize the importance of this disease which is common in our country.

Keywords: Behcet's disease, neuro-behcet’s disease, central nervous system, cerebral venous thrombosis

GiRiS
Behcet hastaligi (BH), dokularda yikimla
mukozal membranlarda (lserasyon ve

karakterize, idiopatik
hastaliktir [1]. Baslica tekrarlayan oral aftlar, genital aft,

sonuclanan
inflamasyonla
multisistemik inflamatuvar  bir
okiler bulgular, cilt lezyonlar, gastrointestinal tutulum,
norolojik hasar, vaskuler tutulum veya artritle karakterize
multisistemik idiopatik inflamatuvar bir hastaliktir [2].
Norolojik tutulum bir¢ok seride %10’un altinda bildirilmistir
ve erkeklerde kadinlardan sik gériliir [3]. Ukemiz hastalik
prevalansinin en yiiksek oldugu ulkedir [2]. N6ro- Behget
Hastaligi (NBH) parankimal ve non- parankimal tutulum
olarak siniflandinlmistir. Parankimal hastalik beyin sapi
tutulumu, multifokal (diffiiz; beyin sapi, serebral veya spinal
kord tutulum birlikteligi) tutulum, miyelopati, serebral hasar
(ensefalopati, hemiparezi, hemihipoestezi, ndbet, disfaji ve
mental bozukluklar) ve optik néropatiyi icermektedir. Non-
parankimal tutulumda ise serebral venéz tromboz, benign
intrakranial hipertansiyon, akut meningeal sendrom ve daha
nadir olarak arteryel tromboz, diseksiyon veya anevrizma
gorulebilmektedir [4]. Tani aftoz lezyonlarin yaninda goz, cilt
bulgulan, paterji testi pozitifligi ve vaskiler lezyonlarin
taninmasi ile konmaktadir [5]. Bu yazimizda klinigimize farkli
norolojik yakinmalarla basvuran ve klinik degerlendirmeler
sonucunda NBH tanisi alan 3 olgu sunmayi amacladik.

OLGU 1

37 yasinda erkek hasta klinigimize 3 haftadir bacaklarda gti¢
kaybi sikayeti ile basvurdu. Yedi yil 6nce oral ve genital
bolgede tekrarlayan aftlar, tveit ve paterji pozitifligi ile BH
tanist almisti. 3 yildir urge inkontinans yakinmasi da
mevcuttu. Hastanin ndérolojik muayenesinde bilinci acik,
koopere ve oryante idi. Her iki alt ekstremite kas guici
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proksimallerde 4/5, distallerde +4/5 saptandi. Derin tendon
refleksleri (DTR) Ustte ve altta canl (+++) idi. Taban cildi
refleksi (TCR) bilateral ekstansér yanith izlendi. Duyu
muayenesinde torakal T8-T10 diizeyinde seviye veren his
kusur saptandi. Diger norolojik muayene bulgulari normaldi.
Rutin kan tetkiklerinde patolojik bulguya rastlanmadi.
Kranial magnetik rezonans (MR)’" inda sol pontin inferior
parasantral alanda ve sol presantral girusta subkortikal
yerlesimli  kontrast tutmayan T2- Flair sekanslarda
hiperintens lezyonlar saptandi (Resim 1). Spinal MR’ da
medulla spinalis T8 anterior kesiminde kontrast tutmayan T2
sekanslarda hiperintens lezyon izlendi. Tekrarlanan pater;ji
testi pozitif izlendi. Vaskiilit testleri negatif sonuglandi.
Lomber ponksiyon (LP) yapildi, beyin omirilik sivisi (BOS)
biyokimyasi ve hiicre sayimi normaldi. BOS kiltiiriinde
Greme olmadi. Oligoklonal band patern 4 pozitif sonuclandi.
Enfeksiyoz agidan yapilan tetkikleri negatifti. BH tanisi olan
hastaya mevcut bulgularla parenkimal NBH tanisi konuldu
ve pulse steroid tedavisi uygulandi. Klinik bulgularinda
anlamli diizelme gobzlenen hasta 32 mg/glin oral steroid

tedavisi ile takibe alindi.

OLGU 2

32 yasinda erkek hasta, 1 aydir olan sabahlari daha belirgin
basin¢ hissi seklinde bas agrnsi nedeniyle klinigimize
basvurdu. Bilinen hastalik 6ykusu ve sigara- alkol kullanimi
yoktu. Basvurusunda vitalleri stabil olan hastanin g6z dibi
incelemesinde bilateral papiléodem ve sol optik disk

arkasinda hemoraji izlendi. Diger norolojik muayene
bulgulari normaldi. Rutin kan tetkiklerinde anlamli patoloji
saptanmadi. Kranial MR ve MR- venografi tetkikleri yapilan
hastada superior sagital sinlisten sol transvers sinlse

uzanan, limeni tama yakin daraltan trombds ile uyumlu
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Resim 1. Sol pontin inferior parasantral alanda ve sol presantral girusta subkortikal yerlesimli Flair sekanslarda hiperintens lezyonlar

dolum defekti, ayrica sag sigmoid siniiste l[imende tama
yakin dolum defektine neden olan trombis izlendi.
Parenkimal tutulum izlenmedi. Yaygin serebral vendz
tromboz (SVT) nedeniyle hastaya etyolojik arastirmalari ile
birlikte toraks bilgisayarli tomografi (BT) de anevrizma
izlenmemesi Uizerine antikoagiilan tedavi baslandi.

GOz hastaliklar konslltasyonunda bilateral papil 6dem
izlendigi, Uveit saptanmadigi belirtildi. Ayrica optik disk
kenarinda igsi hemorajiler, fundus floresans anjiografide
(FFA) her iki optik disk basinda telenjiektazik damarlardan
erken dénemde sizintinin oldugu, ge¢ donemde arttigi,
retinal venlerin duvarinda belirgin boyanma izlendigi ve
bulgularin vaskilitik tutulumla uyumlu olabilecegi belirtildi.

Yilda 3 kez oral aft 6yklisi olan hastada pateriji testi pozitif
saptandi. Antikoagllan tedavinin 2. gliniinde inefektif INR
diizeyinde abondan gastrointestinal sistem (GiS) kanamasi
hasta konsiiltasyonu ile

saptanan gastroenteroloji

degerlendirildi. Yapilan endoskopi ve kolonoskopik
incelemelerde terminal ileumda Ulsere lezyonlar izlendi.
Antikoagiilan tedavi kesildi. Oral aft, g6z bulgulari, pater;ji
pozitifligi, GiS tutulumu ve non-parenkimal kranyal tutulum
bulgulari ile hastaya NBH tanisi kondu. HLA B51 testi pozitif
sonuglandi. Pulse steroid tedavisi verilen hastanin bas
agrilan geriledi. Tedavi 32 mg/ giin oral steroid ve 2,5
mg/kg/glin azotioprin seklinde diizenlenerek hasta takibe
alindi. Haftalik pulse steroid tedavilerine devam edildi. 1. ay
sonunda sinlstin rekanalize oldugu

superior sagital

saptandi.

OLGU 3

Ayakkabi imalathanesinde calistigi 6grenilen 29 yasinda
erkek hasta klinigimize son 1 haftadir olan bas agnsi,
yorgunluk ve uyku hali sikayetleri ile basvurdu. Ozgecmis ve
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soygecmisinde  ozellik  yoktu. alkol

kullanmiyordu. Gelisinde vitalleri stabil olan hastanin

Sigara  veya
norolojik muayenesinde apatik goértiniimde, suur uykuya
meyilli, coklu emirlere koopere olmakta zorlandigi saptandi.
Diger norolojik muayene bulgulari hasta koopere olabildigi
kadariyla normal izlendi. Kranial MR gdriintilemelerinde
bilateral bazal ganglionlarda, talamusa ve mezensefalona
uzanim gosteren T2-Flair sekanslarda hiperintens ve simetrik
vazojenik ddemin eslik ettigi lezyonlar izlendi (Resim 2).
Rutin kan tetkikleri ve vaskulit testleri normal izlendi. BOS
bulgularinda anormallik saptanmadi. Paterji testi negatif
bulundu. Radyoloji klinigince 6n planda metabolik- toksik
nedenler olabilecegdinin belirtilmesi lizerine mesledi de goz
oninde bulundurularak takibe alindi. Kliniginde kismi
diizelme ve radyolojik bulgularda gerileme gozlendi.

2 ay sonra biling bozuklugu, dengesizlik sikayetleri ile
klinigimize  tekrar  basvuran  olgunun  norolojik
muayenesinde apati ve saga dogru trunkal ataksi izlendi.
Kranial MR’ inda sagda bazal ganglionlardan beyin sapina
uzanan 6dematdz etkisi olan ve minimal kontrastlanma
goOsteren lezyon saptandi. Kan tetkikleri normal olan
hastanin BOS bulgularinda anormallik saptanmadi. Vaskiilit
testleri negatif izlendi. Paterji testi de negatifti. EEG ve goz
muayenelerinde belirgin patoloji saptanmadi. Yilda 3'ten
fazla oral aft 6ykusu, aralikh artralji yakinmalar olan ve
parenkimal merkezi sinir sistemi tutulumu olan olguda HLA
B51 pozitif sonu¢landi. Mevcut bulgularla NBH distintlen
olguya pulse steroid tedavisi uygulandi ve klinik tabloda
dizelmenin yaninda MR goériintllerinde de lezyonlarda
gerileme izlendi. Tedavisi haftalik pulse steroidin yani sira
oral 32 mg steroid ve 2,5 mg/kg/gulin azotioprin ile devam

edildi.
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Resim 2. Mezensefalon diizeyinde, sag serebral pedikil, sag talamustan bazal ganglionlar diizeyine dogru uzanim gosteren, T2 ve Flair
sekanslarda hiperintens lezyonlar. Ayrica sol serebral pedikil anteriordan bazal ganglionlar diizeyine dogru uzanim goésteren, T2 ve Flair

sekanslarda hiperintens lezyon izlenmektedir

Tablo 1. Behcet Hastaligi tani kriterleri ve genel 6zellikler

Kriterler Gerekli Ozellikler

Rekiirren oral iilserler

Aftoz (idiopatik) Ulser, hasta veya hekim tarafindan goérilen, yilda en az 3 epizod

Ek olarak asagidakilerden en az ikisi:

Rekirren genital Ulser Aftoz Ulser veya skar

GOz bulgular

Vitreusta slit-lamp muayenesinde anterior veya posteror liveit veya retinal vaskiilit (g6z uzmaninca belirtilmis)

Deri lezyonlari
psodofolikulit

Erythema nodosum-benzeri lezyonlar; papulopustiilar cilt lezyonlari veya karakteristik akneiform noddllerle birlikte

Paterji testi

Doktor tarafindan 24 ila 48 saat arasinda yorumlanmis

TARTISMA

Bu yazida, BH' nin parankimal ve nonparankimal tutulum
ozelliklerini gosteren 3 farkh olgu sunuldu. Literatiirde
norolojik semptomlarin BH tanisi sonrasi ortalama 2,5 ile 6,5
yil arasi bir stirede ortaya ciktigi bildirilmistir. Buna karsilik
norolojik komplikasyonlarin vakalarin %3 ile %33’Unde ilk
tutulum olabilecedi ve bu durumun tanisal gigcliklere
neden olacadl belirtilmistir [6]. ik olgumuz nérolojik
tutulum 6ncesinde BH tanisi almisken 2. ve 3. olgularimizda
norolojik tutulum daha 6nce gelismistir.

Behcet Hastaligi icin bircok diagnostik ve siniflama kriteri
ortaya konmustur ancak International Study Group (ISG)
tarafindan belirlenen tani kriterleri halen gecerliligini
korumaktadir (Tablo 1) [7]. Olgularimizdan ilk ikisi bu
kriterleri karsilarken 3. olgu inkomplet NBH olarak kabul
edilmistir. Genetik faktorler hastaligin gelisiminde 6nemli rol
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oynamaktadir. Bircok arastirma HLA-B51/B5 tasiyicilarinin
gecirme daha
gOstermistir [8]. Hastalarimizin ikisi HLA B51 + iken, ilk
olguda BH tanisi daha 6nce konmustu ve genetik analiz
yaptirlmadi. BH'nda bir¢ok klinik bulgunun vaskilitik

hastalig riskinin yuksek oldugunu

tutuluma bagh oldugu disindlmektedir.  Sistemik
vaskdilitler arasinda BH, kiiclik, orta ve biyik boy damarlari
tutabilmesi ve hem arteryel hem de vendz sirkilasyonu
etkileyebilmesi nedeniyle ayrilmaktadir [1]. Hastalikla ilgili
morbidite ve mortalitenin en sik nedenleri okiler (hastalarin
Ucte ikisinde), vaskdler (licte birinde) ve santral sinir sistemi
(%10-20) NBH'iInda en sik tutulum
parankimaldir. Karakteristik MR bulgular Ust beyin sapi

dogru

tutulumudur [9].

lezyonlarinin  talamus ve bazal ganglionlara
cogunlukla tek tarafli yayilimi seklindedir. Bilateral lezyonlar
daha nadirdir. Spinal kord tutulumu olgularin %10'unda

gorilebilmektedir [10]. ilk vakamizda beyin sapi ve spinal
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tutulum varken 3. olgumuzda tipik kranyal tutulum bulgular
izlendi. ikinci olgumuz non-parankimal tutulum érnegiidi ve
SVT ile prezente oldu. NBH nda SVT sikhgi %10 civari
bildirilmistir  [4]. NBH'Inda BOS proteininin
yikselebildigi ve erken dénemde nétrofil, ge¢ donemde

ithmh

lenfosit adirhkh hiicre sayisi hafif artis gosterebildigi
bildirilmistir. OKB pozitifligi [10].
Olgularimizdan ilkinde pattern 4 pozitif OKB saptanirken 2.

beklenmemektedir

olguda BOS bakilmamist. Uclincii olgumuzda ise BOS
incelemesi normaldi.

Sonuc olarak tic olgumuzda da farkli klinik bulgular izlenmis,
ikisinde parenkimal, birinde ise non-parenkimal tutulum
bulgular saptanmistir. Birinci olgumuzda oligoklonal band
pozitifligi izlenmis ancak tekrarlayan oral aftlar, genital skar,
paterji testi ve HLA B51 pozitifligi, MR tutulum ozellikleri ve
oncesinde BH tanisi almis olmasi nedeniyle NBH tanisi
konuldu. ikinci olgumuzda antikoagiilan kullanimi ile GiS
gelismesi BH'nin  GIS
komplikasyonlar agisindan uyariciydi. Bas adrisi, biling

kanama tutulumu ve olasi
degisiklikleri veya akut norolojik defisitler gibi farkh klinik
tablolarla basvurabilen olgularda BH acisindan gerekli 6ykii
ve muayenenin detayli yapilmasi gerektigini hatirlatmak ve
llkemizde sik goriilen bu hastaligin 6nemine vurgu yapmak

istedik.
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