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Handan Isin Ozsik*, Sibel Altinayar*, A.Cemal Ozcan*

* Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Noroloji AD. Malatya

Behget hastaligi, heterojen, epizodik, patojenezi ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir multisistem inflamatuar
hastaliktir. Tekratlayan oral ve genital ilserler ve paniiveit ile karakterizedir. Behcet Hastaliginda nérolojik etkilenme
iyi tanimlanmustir ve prevalanst %2.2 ile %50 oraninda bildirilir. Nérolojik tutulum olarak siklikla beyinsap: veya
kortikospinal yol sendromlari, cogunlukla vendz sinus trombosu veya aseptik menenjite baglt olarak gelisen artmis
kafaici basinci, davranigsal bozukluklar veya izole bagagrisi tanimlanmustir. Sunulan calismada akut nérolojik
tutulumla Noroloji Servisi'ne bagvuran Behget hastaligi olan hastalarda, nérolojik tutulum bulgulart literatiir
esliginde gbzden gecirildi.

Anahtar Kelimeler: Behget Hastaligi, Norolojik tutulum, Noérogérintileme.
Neurological Involvement in Behget’s Disease

Behget’s Disease is an episodic disorder of unknown aetiology or pathogenesis, characterized by recurrent oral and
genital ulceration and panuveitis. Neurological involvement is well described in Behget Disease, with prevalance
rates of 2.2-50%. Neurological involvement most commonly is reported to manifest as brainstem or corticospinal
tract syndromes, increased intracranial pressure mostly related to venous sinus thrombosis or aseptic meningitis,
isolated behavioral symptoms, or isolated headache. The aim of this study was to report Neuro-Behget Disease,
describe their various characteristics and attempt to categorize the neurological presentations into characteristics
clinical patterns.
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Behget hastaligi (BH) heterojen, epizodik, patojenezi ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir multisistem inflamatuar
hastaliktir. Tekratlayan oral ve genital dlserler ve pantveit ile karakterizedir. Hastaligin klasik triadt 1937 de Hulusi
Behget tarafindan tanimlanan tekratlayan oral ve genital tlserler ile hipopyonlu iritisdir.! Cilt bulgular1 da siktir ve
biyiik eklemleri tutan oligoartropatiler de gozlenir. Akciger, gastrointestinal sistem ve bobrekler de ender olarak
tutulabilir.?

Behget Hastaligi Akdeniz havzasindaki tlkelerde, ortadogu ve dogu asyada Ozellikle Japonya’da siktir. Prevalansi
Japonya (10-15:100.000) ve Tiurkiye’de (%05.3-%7.6) yiksektir.>> Azizerli ve ark. nin Istanbul’da yaptiklar1 calismada
BH prevalanst 42/10000 olarak bulunmustur.® Yurdakul ve ark. ise kuzeyde Camag’da kigiik bir alanda yaptiklari
calismada, BH’nin gortlme sikligint 10.000/37 olarak bildirmiglerdir.” Hastaltk geng eriskinleri etkiler ve erkekler
daha siddetli tutulur.31® Farkli ilkelerden gelen sonuglar erkek:kadin oranmin 11:1 ile 0.2:1 olarak degistigini
bildirmistir.*

Behget Hastaliginda nérolojik etkilenme iyi tanimlanmistir ve prevalanst %2.2 ile %50 oraninda bildirilir.!!. Otopsi
serilerinde norolojik etkilenmenin patolojik kanitt 170 hastalik bir seride %20 olarak bildirilmistir.2 Norolojik
etkilenme siklig1 erkeklerde kadinlarin en az iki katidir.* Nérolojik tutulum olarak siklikla beyinsapi veya kortikospinal
yol sendromlari, cogunlukla vendz sinus trombosu veya aseptik menenjite baglt olarak gelisen artmis kafaici basinct,
davranigsal bozukluklar veya izole bagagrisi tanimlanmistir.!> Daha seyrek olarak riiptiire anevrizma sonucu gelisen
intraserebral kanama, periferal néropati, izole optik nérit ve parkinsonian sendrom BH’in nérolojik tutulum
bulgularidir.'?
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Ozigik ve ark

Sunulan ¢alismada akut nérolojik tutulumla Néroloji
Servisi'ne  bagvuran hastalarda, norolojik tutulum
bulgulari literatiir esliginde gézden gegirildi.

GEREC VE YONTEM

Akut nérolojik hastalik klinigi ile néroloji servisine
yatirilan 11 hasta calismaya alindi. Hastalarin hepsi
Uluslararast  Behcet Hastaligt  Calisma  Grubu
kriterlerine gore kesin Behget Hastaligr tanisi almis
hastalardi. Hastalarin 7’°si erkek 4’4 kadind1. Yaslar 22
ile 65 arasinda olan hasta grubunun yas ortalamast 34
+ 14,63 ve hastalik siiresi 1 ile 14 yil olan hastalarin
ortalama hastalik stresi ise 5,12+4,61 idi.

Nérobehget Sendromu (NBS) olan hastalara cesitli
laboratuar incelemeleri uygulandi. Bu laboratuar
incelemeleri: tam kan sayimi, sedimentasyon,
karaciger fonksiyon testleri, TIT, serolojik testler
(VDRL, Brucella igin Rose Bengal, ANA, RF vb), X-

ray  incelemeleri, EEG,  kranial  bilgisayarl
tomografi/Manyetik rezonans gorintileme
(BT/MRG), Transkraniyal dopler ultrasonografi,

Karotis-vertebral dopler ultrasonografi idi.

Hastalarin néroradyolojik gorintileme bulgularina
gbre dagilimr: Bir hastanin kranial MRG’ normaldi
(%9), iki hastada pir periventrikiler beyaz cevher
etkilenmesi (%18.1), dort hastada pons tutulumu
(%36.3), bir hastada piir medulla spinalis tutulumu
(%9), bir hastada medulla spinalis tutulumuna ek
olarak pons ve mesensefalon lezyonu (%9), bir
hastada superior sagital sinus trombosu (%9) ve bir
hastada da substansiya nigra, bilateral globus pallidus,
talamus ve serebral pedinkilde lezyon wvardi (%9)
(Resim 1,2,3 ve 4).

Resim 1. Sagital ve horizontal T2 agirlikli spin-eko gorintilerinde
T6-T7 diizeyinde spinal kordda sinyal artigt.
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Resim 2. Sagital T2 agithikli spin-eko gérintilerinde pons
diizeyinde sinyal artig.

Resim 3. Horizontal T2 agirlikli spin-eko gorintilerinde pons
diizeyinde sinyal artig.

Bir veya birden fazla yakinma ve/veya nérolojik
muayene bulgularina gére: 6 hastada piramidal sistem
bulgulari (%54.5), iki hastada medulla spinalis tutulum
bulgulart  (%18.1), t¢ hastada duyu bozukluklari
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(%27.2), iki hastada kranial sinir tutulumu (%18.1),
bir hastada serebellar sendrom (%9), bir hastada
patkinsonian sendrom (%9), bir hastada meninks
irritasyon  bulgulart (%9) ve bir hastada ise akut
baslangicl basagrisi (%9) vardi.

Yukarida  tanimlanan  hastalarin - néroradyolojik
gorintileme bulgulart ve klinik bulgularina gére
etkilenen santral sinir sistemi bélimleri Tablo I’de
Ozetlenmistir.

TARTISMA

Behget Hastaliginda Santral Sinir  Sistemi  (SSS)
tutulusunun stkligr Tirkiye’de %5.3-7.6, Israil’'de %29,
Tunus’da %21 ve Libnan’da %14 olarak
bildirilmistir.?

Noro-Behget Sendromunda MRI bulgular:  birkag
arastirmanin konusu olmustur. Lezyonlarin yerlesim
yeri bu ¢aligmalarda da bizim NBS grubumuzda
oldugu gibi beyinsapi, basal gangliyonlar, talamus,
serebral beyaz madde ve spinal korddu. Yine serebral
sinuslar ender de olsa etkilenen alanlardir.!3-16

Behget Hastaliginda spinal kord etkilenmesi enderdir.
No6ro-Behget Hastaligy ile ilgili olarak yapilan klinik
caligmalarda spinal kord etkilenme prevalanst %10 ile
%18 iken otopsi serilerinde bu prevalans %28
dolayindadir ve spinal kord tutulumu daha ¢ok
servikal ve torakal bélgelerdedir.!®!7 Calismamizda
NBS olarak kabul edilen 11 hastadan ikisi transvers

Tablo 1. 11 hastanin néroradyolojik tutulum bélgeleri ve etkilenen sistemler

myelit klinigi ile servisimize bagvurmustu. Bu
hastalardan birinde yalnizca medulla spinalis tutulusu
ve digerinde ise medulla spinalise ek olarak piramidal
sistem bulgulart da mevcuttu, bu hastada MRG de
medulla spinalise ek olarak pons ve mesensefalonda
da lezyon vardi Medulla spinalis tutulumu her iki
hastada da torakal duzeydeydi. Harmouche ve ark.
(18)nin iki olgusundaki gibi myelit bazen Behcet
Hastaliginin ilk bulgusu olarak gelisebilir. Behget
Hastahiginin ilk bulgusu olarak spinal kord lezyonu
olan iki hasta da Lafitte ve Yoshioka tarafindan
yayinlandi.!719

Kronik Behget Hastaliginda serebral beyaz cevherin
etkilenmesi  olgularin %55 de  gosterilmigtir.!4
Beyinsap1t ve kapsula internada piramidal yolun sik
tutulumu gri cevherden ziyade beyaz cevherin
tutulumunu yansitir.!5 Tki hastamizda pir piramidal
sistem tutulum bulgulari vardi. Bu hastalarin kranial
goruntilemesinde her iki hemisferde daha ¢ok
periventrikiiler yerlesimli yaygin parankimal tutulum
saptandt. N6ro-Beheet Sendromunda beyaz madde
lezyonlari, T2 agulikli gorintilerde ¢ok sayida,
hiperintens lezyonlardir.' Beyaz madde
etkilenmesinde  periventrikiiler tutulumun baskin
oldugunu destekleyen c¢alismalarin tersine boyle bir
baskinligin olmadigim bildiren yayinlar da vardir.'
Ayrica, MRG de dért hastanin beyinsapi lezyonu
vardt. Bu hastalardan tigiinde saptanan izole beyinsapt
lezyonu ponsdaydu. Izole beyinsapt lezyonlart enderdir
ve genellikle ponsta yerlesmislerdir.?

Hasta Etkilenen Sistem MRG/BT de kraniyal ve/veya spinal lezyonlarin yerlegimi
I Piramidal Sistem Pons
Duyu
II Spinal kord T6-T7
III Kranial Sinus Superior sagittal sinus trombozu
v Piramidal Sistem Substantia nigra

III ve V. kraniyal sinir
Duyu

Bilateral globus pallidus
Sag talamus

Serebral pedinkiil
\4 Piramidal Sistem Periventrikiler beyaz madde
VI Piramidal Sistem Mesensefalon
Spinal kord Pons
Spinal kord
VII Parkinsonian Sendrome Normal kraniyal/spinal MRG/BT
VIII Piramidal Sistem Periventrikiiler beyaz madde
IX III. kraniyal sinir Pons
VII. kraniyal sinir
X Piramidal Sistem Pons
Meninksler
XI Setebellum Pons
Duyu
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Ozigik ve ark

Akut baslangicli basagrisi yakinmasi ile bagvuran bir
hastada kranial MRG’de sagittal sinus trombusu
saptandi. Serebral venéz trombus, Behget hastalarinin
yaklagik olarak %0.6-10’da ortaya ¢ikar ve klinik ile
nérogéruntileme  belirtileri  diger nedenlere  baglt
serebral vendz trombusletle benzerdir.!4

Basagrisi, ates ve suur bozuklugu ile basvuran bir
hastada yapilan lombar ponksiyonda 970 hiicre/ mm?
saptandi, protein ve glikoz degetleri normaldi. Hasta
aseptik menenjit olarak degetlendirildi. Nérobehget
sendromunda beyin omurilik sivist normal veya
patolojik olabilir.* Aseptik menenjit N&ro-Behcet
Sendromu’nda ender de olsa goriilen bir tablodur. Al-
Fahad ve arkadaglarinin yayininda '' menenjit benzeri
tablo 3 hastada saptanmistt ve bu tim hastalarin
%7.5nu olusturmaktayd:. Bizim hasta grubumuzda
ise tim hastalarin = %9’du.  Akman-Demir ve
arkadaglarinin 2! 200 hastalik serilerinde yalnizca 1
olgu aseptik menenjit tanist ald1.

Noro-Behget sendromunda otopsi serilerinde basal
gangliyon etkilenmesi ¢ok stk olmasina ragmen,
diskinezi, kore veya parkinsonizm olarak ortaya ¢ikan
ekstrapiramidal sendrom yalnizca olgu sunumlari
olarak bildirilmistir.?>?> Bogdanova ve ark.?? bizim
olgumuza benzer olarak, psédobulbar palsi, dort
ekstremitede simetrik rijidite, maske yiiz ve azalmig
postural refleksleri olan olgu tanimladilar. Olgumuzun
farki  kranial goOrintileme bulgularinin  normal
olmasidir. Yine, Guak ve ark.?> paroksismal fokal
distonili bir olgu bildirdiler. Bu olgu da kranial MRI
da talamusta kiictk bir lezyon vardi.

Behget hastaliginda cilt ve goéz bulgulart ¢ok iyi
bilinmekte ve rutin hasta yaklasimi sirasinda
incelenmekle birlikte noérolojik tutulum  Gzellikle
noéroloji  disitndaki  uzmanlik alanlarinca  gézden
kacirlabilmektedir. Calismamizin nérolojik tutulumun
6nemini bir kez daha vurguladigi diistincesindeyiz.
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