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OZET

Bickerstaff beyin sap1 ensefaliti (BBE); oftalmopleji, ataksi, biling bozuklugu, extensér plantar
yanit ve hemihipoestezinin bulundugu, santral sinir sistemi tutzlumu ile birtikte periferik tutu-
lum da g&sterebilen, monofazik post-infeksiyoz bir klinik tablodur, BBE'nin etiolojisi tam ola-
rak bilinmemekle beraber otoimmun bir mekanizma sonucu gelistigi ileri sirtilmektedir, Teda-
vide plazmaferez, kortikosteroid ve intravendz immunglobulin (IVIg) kullaniminin yararh ol-
dugunu bildiren, az sayida ¢aligma mevcuttur. Santral ve periferik sinir sistemi tutulumuy ile
seyreden ve intravendz immunglobulin tedavisi ile tama yakin iyilesme gésteren bir BBE ol-
gusu, literatiirde az rastlanmas: nedeniyle, klinik seyir, elektrofizyolojik bulgular ve tedavi so-
nuglan agisindan tartigdmaya deger bulundu.

Anahtar kelimeler: Bickcrstaff beyin sapi coscfaliti, anti-GQ1b antikoru, IVIg

SUMMARY

Bickerstaff Brainstem Encephalitis: A Case Report. Bickerstaff's brainstem encephalitis
(BBE) is a monophasic, post-infectious disorder with acute ophtalmoplegia, ataxia, drowsi-
ness, extensor plantar responses and hemi sensory loss. The etiology of BBE is unknown, but
an autoimmune mechanism has been proposed. There are limited number of stadies indicating
the benefits of plasmapheresis, corticosteroids and IV immunoglobulin in treatment, The case
was almost completely cared with I'V immunoglobulin treatment. The clinical progress, elect-
rophysiclogical findings and treatment results of a case of BBE with ceniral and peripheral in-
volvement was presented and discussed due to its rare incidence.
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GIRIiS

Bickerstaff's beyin sapi ensefaliti (BBE); of-
talmopleji, ataksi, biling bozuklugu, exten-
sor plantar yanit ve hemihipoestezinin bu-
lundugu, santral sinir sistemi tutulumu ile
birlikte periferik tutulum da gosterebilen,
monofazik post-infeksiyoz bir klinik tablo-
dur (U, Akut inflamatuar demiyelinizan bir
polinoropati olan ve oftalmopleji, ataksi ve
arefleksi klinik triadiyla karakterize, Guilia-
in-Barré Sendromu (GBS)'nun bir varyant:
kabul edilen Fisher sendromu (FS)ndan; bi-
ling degisiklikleri, piramidal traktiis bulgula-
n ve hemihipoestezinin varhif ile ayurt edi-
lebilmektedir (3.5:8.9),

BBE'nin etiolojisi tam olarak bilinmemekle
beraber otoimmun bir mekanizma sonucu
gelistigi ileri siiriitmektedir {9, Tedavide
plazmaferez, kortikosteroid ve intravenoz
immunglobulin (1Vig) kullanimunin yararl
oldugunu bildiren, az sayida calisma me
cuttur 8:10),

Santral ve periferik sinir sistemi tuty}
seyreden ve IVIg tedavisi ile tama?
lesme gosteren bir BBE olguss
az rastlanmasi nedeniyle, kI* :
rofizyolojik bulgular ve t=
stndan tartigilmaya def
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VAKA TAKDIMI

FK, 35 yagmnda, kadm, sag elli, hemgire. Iki
hafta 6nce baglayan halsizlik, bulanfi ve ha-
fif dengesizligi takiben, yirtime glgliigii, net
gorememe, gozlerini kapatamama ve gbz
kiirelerini -hareket ettirememe yakinmalar:
olugmus. Iki giin icinde desteksiz yiiriiyemez
hale gelen hasta, sag tarafinda belirgin bir
uyugma ile birlikte hafif kuvvetsizlik oldu-
Sunu fark etmis. Bir giin sonra suur bulanik-
11g1, etrafina tamyamama ve uyuklama hali
tabloya eklenmis ve bagvurdugu bir saglik
kurulusunda intrakranial kitle tamsi ile yati-
W’\nlarak Dexametasone 16 mg/g tedavisi bag-
anmig. Kontrastl: kranial magnetik resonans
goriintiileme (MRG)'si normal olarak deger-
lendirilen hasta, ileri fetkik ve tedavi igin
klinigimize gonderilmis. Hastanin zgegmi-
sinde yaklagik 20 yildw primer jeneralize
epilepsi tanisi ile takip edildigi ve son 3 yil-
dir Na Valproat 1500 mg/g diizenli olarak

’ kullandigi 6grenildi. Son giinlerde gegiril-
mis bir enfeksiyon hastahigi tammlamayan
hastanin yapilan fizik muayenesinde; tansi-
yon arteriyel 130/75 mmllg, ateg 36.8°C, so-
lunum 15/dk ve nabiz 87/dk, ritmikti. Noro-

T ~nede; suur agik, hafif derecede
T e akp-
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Na* 145 meg/L. ve CI" 122 meq/L. butundu.
BOS kiiltiirtinde treme olmadi. Herpes
stmplex, Ebstein-Barr, cytomegalovirus se-
rolojik incelemeleri ve astd resistant basil
boyamast negatif sonuglandi. Kranial MRG
ve EEG normal olarak degerlendirildi,
Elektrofizyolojik incelemelerde her iki alt
ekstremitede tibial sinirden uyarimla yapilan
somatosensoriyel uyaribmig potansiyellerde
{(SEP} Pi ve P2 dalgalari elde edilemedi.
Gorsel uyarilmig potansiyel (VEP) ve beyin
sapi igitsel uyaritmig potansiyelleri (BAEP)
normal olarak degerlendirildi. Bilateral tibial
ve peroneal sinir motor iletim calismasinda
F vanti latansinda uzama tespit edildi. Bila-
teral gastrokinemius kasindan kayitla H ref-
leks yaniti elde edilemedi. Fasial sinir motor
ilett caligmasinda bilateral fasial sinir bilegik
kas aksiyon potansiyel (BKAP) ampliitidii
diigiiktii. Serum anti-GQ1b IgG antikoru po-
zitif bulundu. Bu verilerle "anti-GQ1b send-
romu- Bickerstaff ensefaliti” difsiiniilen has-
taya, hastaligin 15, giniinden itibaren 0,4
mg/kg/giin dozunda 5 giin 1VIg tedavisi bas-
landi, Tedavinin 3, giiniinden itibaren kon-
fiizyon, fasial dipleji, oftalmopleji ve ataksi
bulgulary basta olmak iizere klinik tablosu
dizelmeve baglayan hastamn, ikinci hafta
=anunda fasial dipleji ve oftalmopleji bulgu-
1 tam diizeldi, 151k ve akomodasyon ref-
ksleri ahmyor ve hasta destekli yiiriiyebili-
ordu. Bu klinik bulgularla taburcu edilen
astanin 1 ay sonra yapilan ndrolojik mua-
‘enesinde, desteksiz fakat hafif ataksik yii-
diyiis disinda fokal ndrolojik bir defisiti sap-
tannmadi. Tekrarlanan elektrofizyolojik test-
Ter normal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

BBE, GBS ve FS'nin etiyolojisinin immun-
mekanizmalarla iligikli.oldugu ve birbirine
benzer 6zellikler gdsteren bu tig klinik tablo-
nun, klinik kriterlerindeki farkliliklara rag-
men ayni grup hastalifin iiyeleri olabilecegi




bildirilmektedir &%), Her ii¢ hasta grubunun
da serumlarmda anti-GQ1b IgG antikoru dii-
zeylerinin farkl oranlarda pozitif oldugunun
gosterilmesi bu tic hastahgin "anti-GQ1b
IgG antikor sendromu” adi altinda yeniden
siniflandinlabilecegi iddiasimt ortaya gikar-
mustir 39, Ayrica anti-GQ1b antikorlarimn
campylobacter jejuni bakterisinin kihfindaki
lipopolisakkaritle capraz reaksiyon goster-
mesi, siklikla bu enfeksiyon sonrasi ortaya
¢ikan GBS ve FS'nin fizyopatolojisinin agik-
lanmasida destekleyici bir bulgu olarak de-
gerlendirilmigtir 5:9). Yapilan ¢aligmalarda
okiilomotor sinirlerin paranodal bolgelerinde
GQ1b epitoplarinm dagihimt gdsterilmig ve
anti-GQ1b antikorlannin bu bolgelere affini-
te ghstermeleriyle, oftalmopleji klinigi agik-
lanmaya ¢aligilmustir ), Yine immunohisto-
kimyasal yéntemlerle yapilan ¢aligmalarda,
insan dorsal kék ganglionunun baz: néronia-
rinda ve rodent periferik sinir sisteminin
dorsal kok ganglionu ve kas igciginde anti-
GQ1b antikorlarmin varlifi gosterilmis, bu
sonuglar anti-GQ1b antikorlan pozitif hasta-
larda anti-GQ1b antikorlarinin grup la no-
ronlarma baglanmalariyla ataksi ve areflek-
sinin ortaya ¢ikabilecegi hipotezini ortaya
cikarmustir ¥, FS olgularmda ¢ogunlukla H
refleksi alinmazken periferik sinir iletimi
normal sinirlarda olabilmektedir. Grup Ia
olan bu durum ataksi ve arefleksi tablosunun
izahinda anlamlidir ).

BBE sik rastlanan bir klinik tablo olmadi-
Findan, en genig hasta popiilasyonlu ¢alisma
son yillarda Odaka ve ark tarafindan sunulan
62 hastalik seridir /), Bu seride klinik tablo-
va Oncitliik eden bir enfeksiyon hastalifs 6y-
kiisii %92, serum anti GQ1b IgG antikor po-
zitifligi %066 ve anormal kranial MRI orani
%30 olarak bildirilmektedir (). Hastalarn
elektrofizyolojik incelemelerinde ortalama
%40 oramunda GBS'nin aksonal formuna
benzer periferik sinir bulgular: tespit edilmis
- ve ekstremite giigsiizlitkleri bununla agtklan-

Berilgen M.S., Bulut S., Topsakal C,, Dag E., Miingen B,

mugtir 9. Bizim olgumuzdaki sag hemipare-
zi, sag hemihipoestezi ile birlikte ckstensor
plantar yanit daha c¢ok santral tutulumu, alt
ckstremitelerde H refleks yanitlarinin ahina-
mamasl, F latanslarnm uzamasi ve tibial
SEP yanitinin elde edilememesi ise periferik
sinir tutulumunu destekliemektedir.

BRBE ve FS tedavisinde spesifik bir yéntem
olmamasina ve bu hastaliklann iyt seyir gos-
termesine ragmen, tedavide plasmaferez,
kortikosteroid ve IVIg kullaniminm faydala-
rint bildiren az sayida ¢aligma vardir ), Te-
davi prensibi, anti-GQ1b antikorlarinin not-
ralizasyonu yoluyla klinik tablonun daha k-
sa siirede iyilesmesini saglamaktir 62, IVIg
uygulanmasinin plamaferez tedavisine gére
daha emniyetli ve kolay uygulanabilir bir
yéntem olarak kabul gormesi, son yillarda
diger otoimmiin hastaliklarda oldugu gibi,
BBE tedavisinde de ilk tercih edilen ajan
olarak nerilmesine sebep olmustur ©),

Periferik ve santral sinir sistemi tutulumu ile
seyreden, kiinik ve laboratuar bulgulan ile
BBE diistiniilen olgumuzda, hastalifin 15.
giinlinde baglanan IVIg tedavisi sonrasinda
hizh bir klinik iyilesme gozlendi. Hastanin
kranial sinir bulgulan ilk haftalar iginde be-
lirgin diizelirken ataksinin diizelmesi daha
vzun siirede oldu, Kranial sinir semptomla-
rinda erken, atakside daha geg gtzlenen iyi-
lesme, literatiir bulgulariyla uyum gosteri-
yordu @19 Tedavide IVIg tercih etme sebe-
bimiz, GBS ve varyantlarinda yapilan galis-
malarda IVIg tedavisinin plazmaferez ile te-
rapotik olarak esdeger, uygulama ve yan etki
profili agisindan daha iistiin oldugunu bildi-
ren ¢ahgmalardir (67,

BBE, GBS ve FS ile ayn1 hastalik grubunun
bir varyanti olmakla birlikte, santral sinir
sistemi tutulumu klinik tamda gecikmeye
yol agabilmektedir. Ozellikle biling bozuklu-
gunun 6n planda oldugu BBE olgularnda
[Vig gibi immun modiilatdr ajanlarin uygu-
tanmasimm hem morbidite hem de hastaligmn

45




46

Bickerstaff Beyin Sapi Ensefaliti: Bir Olgu Sunumu

iyilesme siiresini kisaltmasi agisindan fayda-
I1 olabilecegi diigiiniilmektedir.
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