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OZET

Behget hastaligi etiyolojisi bilinmeyen multisistem tutulumlu enflamatuar bir hastalik olup Santral Sinir Sistemi
(SSS) tutulumu bazen diger sistemlerin tutulumundan once olabilir. Erken teghis ve tedavi sekelleri onlemek agi-
sindan onemli olup erken tamida Kranyal Magnetik Rezonans Imaging (MRI) onemli bir yere sahiptir. MRI'da
genellikle beyin sapindan diensefalona kadar uzanan vaskiilitik lezyonlar gériiliir. Serebral hemorajiler ise na-
diren bildirilmigtir. Norobehget tamist ile takip edilen ve glintimiize kadar nadir tammlanmg olan hemorajik
transformasyon gelismis olgumuzu literatiir egliginde sunduk.
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SUMMARY

Behget's disease is an idiopathic inflamatory disorder with multisystem involvement in which central nervous
system (CNS) involvement is sometimes seen before the manifestations of the other systems. Early diagnosis and
Ireatment is important in preventing the neurologic sequeles and cranial magnetic resonance imaging (MRI) has
an important place to establish the diagnosis. Vasculitic lesions are seen easily in MRI which are localized thro-
ugh the brain stem and the diencephalon. Cerebral hemorrhages are rarely characterized in Behget's disease. In
this study, we present a neurobehcet case with hemorrhagic transformation which is really rarely seen until no-
wadays and we discuss it with the literature.
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GIRIS (Vaskiilobehget) tarzinda goriiliir. Oral ve genital
aftlar olmaksizin nérolojik veya oftalmolojik bul-
gular gﬁrﬁ'lebilir. Hastalifin seyri relapsing remit-
ting, primer progresif veya sekonder progresif tarz-
dadir (123, Nérobehget tam ve tedavisinde onemli

Behget hastali1 etyolojisi bilinmeyen oral aftoz iil-
serler, genital iilserler ve iiveit klasik triadiyla ta-
nimlanan multissitem tutulumlu enflamatuar bir has-

tahiktir. Akdeniz kiyis1 ve Japonya'da HLA BS geni-
ne bagli olarak daha sik erkeklerde olmak iizere
geng eriskinlerde goriiliir (2,

Behget hastaliginda norolojik tutulum % 10-28'dir.
Norolojik tutulum primer néral parankimal lezyonlar
(Norobehget) veya sekonder major vaskiiler tutulum

-bir yere sahip olan kranyal Magnetik Rezonans Ima-

ging (MRI) bulgulann T1 kesitlerde izo-hipointens
iken T2 kesitlerde hiperintensite seklinde belirir. Bu
lezyonlar genellikle beyin sapi, bazal ¢ekirdekler, hi-
potalamus, hemisferik beyaz maddede gériiliir ve
kontrast tutarlar. Serebral hemorajiler nadir olarak
bildirilmistir (2:4-5:6),
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Norobehget tamsiyla takip edilen olgumuzda he-
morajik transformasyon gelismig olmast ve bu bul-
gunun nérobehget olgularinda nadiren tanimlanmig
olmasi nedeniyle olgumuzu literatiir eslifinde tar-
tistik.

OLGU SUNUMU

A K., 46 yasinda, erkek hasta. Ani geligen konusma
bozukiugu, sag kol ve bacaginda giicsiizliik yakin-
masiyla kiinigimize bagvurdu. Ozgegmisinde; yilda
8-10 kez a1z ve genital bolgede aftoz lezyonlarin
olup diizelmis oldugu ve ii¢ y1l 6nce hepatit B enfek-
siyonu gecirmis oldugu 6grenildi. Soygec¢misinde;
kizkardesinin ti¢ yildir Behget hastalig: tamsi ile te-
davi gormekte oldugu Ogrenildi. Hastamn klinigi-
mizde yapilan fizik ve nérolojik muayenesinde dik-
kat ¢ceken ozellikler sunlardi; Ates 36.5°C, Nasiz 68/
dk ritmik, Kan basinc1 110/70 mmHg idi. Sistemik
muayenesinde yanak mukozas: iizerinde 2-3 mm
caph aftoz iilserasyonlar disinda 6zellik yoktu. No-
rolojik muayenesinde; biling agik, koopere, oryan-
tasyonu tam, konusma hafif dizartrit, sag nazolabial
oluk silik, sag iist ve alt ekstremitelerde 4/5 motor
glic kayb,, DTR'ler sag ekstremitelerde canli, sag
taban cildi refleksi ekstansor yamtl: idi.

Hastanin yapilan laboratuvar tetklerinde; hemogram,
biyokimya, elektrokardiyografi, ekokardiyografi, ak-
ciger grafisi, tam idrar tetkiki, karaciger fonksiyon
testlerinde herhangi bir patolojik bulgu tespit edil-
medi. ANA ve Anti-DNA negatif, Paterji testi po-
zitif idi. Beyin Omurilik Sivis1 (BOS) incelemesinde
bir hiicre, pandy (+++), protein 70 mg/dl, seker 40
mg/dl, BOS IgG 6.6 ng/dl (0.5-5 ng/dl), Oligokional
band negatif idi. Kranyal MRI'de pontobulber bol-
geden baglayip pons sol yarisindan mezensefalon sol
anterioruna ve diensefalona dek uzamis T1 agulikh
kesitlerde izo-hipointens ve halkasal kontrast tu-
tulumu, T2 ve Proton agirhikli kesitlerde hiperintens
lezyon akut donem infarkt olarak degerlendirildi
(Resim 1A, 1B, 1C).

Hasta mevcut klinik, laboratuvar ve - goriintiileme
bulgulanyla nérobehget olarak degerlendirildi ve bes
giin pulse steroid ile azotioprin tedavisine baglandi.
Bu tedaviyle klinik bulgularinda belirgin diizelme
gozlenen hasta taburcu edildi.

B.

Resim1 A, B, C.
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Resim2 A, B, C.

Hastanin taburcu edildikten yaklagik iki ay sonra ba-
sagnis1 ve ¢ift gorme yakinmalari oldu. Nérolojik
muayenesi ve goz hastaliklart klinigince yapilan
konsiiltasyonunda 6zellik saptanmadi. Kontrol ama-
ctyla gekilen kranyal MRI tetkikinde bulbus ve me-
zensefalon dogal intensitesinde idi ve bilateral se-
rebellar folialarda minimal belirginlesme, pons sol
yarisinda subakut kronik hematom ile uyumlu gé-
riiniim tespite dildi. Hastanin ilk MRI tetkikinde ay-
m lokalizasyonda izlenen lezyonun boyutlarinda be-
lirgin gerileme olup tarif edilen hematom eski lez-
yonun santral bolgesine uymaktaydi. Bu nedenle
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yeni lezyon hemorajik transformasyon olarak de-
gerlendirildi (Resim 2A, 2B, 2C).

Azotioprin ile tedavisi devam eden hastaya pulse
siklofosfamid ve steroid tedavisi verildi. Yakin-
malart tamamen diizelen hasta takibe alindi.

TARTISMA

Behget hastaliginda santral sinir sistemi (SSS) tu-
tulumu bazen diger sistemlerin tutulumundan once
goriilmektedir. Erken teshis ve tedavi sekelleri 6n-
lemek agisindan 6nemlidir 7).

Erken tanida gériintileme yontemleri klinisyene en
¢ok yardimci olan tetkiklerdir. Norobehget hastali-
ginda goriintileme yontemleri olarak Computerize
Tomografi (CT), MRI ve Single Position Emission
Tomografi (SPECT)'nin tan1 degeri olmakla birlikte
teshise gitmede ve tedaviyi planlamada MRI daha
wistiindiir (25:78:10) Bircok ¢aligmada kranyal MRI
ile teshis edilen olgulardaki lokalizasyonlar SPECT
ile dogrulanmistir @11, Behget hastaliginda SSS he-
morajileri nadir olarak bildirilmig ve fizyopatolojik
lar lokalizasyon olarak daha ¢ok beyin sap1 ve ozel-
likle de pons'da akut veya subakut donemde gelisen
mikrohematom tarzinda bildirilmigtir (2-5:6:12),

Norobehget hastaliginin MRI bulgularn siklikla Mul-
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tibl Skleroz (MS) ve diger vaskiilitlerle 6zellikle de
sistemik lupus eritematozis (SLE) vaskiiliti ile ka-
rismaktadir. Bazal ganglia ve talamusun tutulumu,
periventrikiiler ak madde lezyonlarinin belirgin ol-
maylisl ve ponsun santral parcasimn tutulumu no-
robehcet hastahigimi destekleyen bulgulandir. Bu-
nunla beraber MS'de oldugu gibi periventrikiiler ak
madde tutulumu olan vakalar da mevcut olup bu lez-
yon MS'de goriilenlerden daha genistir. Ayrica beyin
sap1 lezyonlar da daha genis ve semptomatik 6zel-
liktedir. Kronik dénem de goriilen beyin sap1 ve/
veya serebellum atrofisi de MS'de beklenmeyen bir
bulgudur. SLE ve diger vaskiilitlerde beyin sap1 lez-
yonlarimin olmayist ve subkortikal ak madde lez-
yonlarimin daha dominant olgu norobehget has-
taligindan aymmma yardimeidir G-8),

Bizim olgumuzda agiz ve genital bdlgede tekrarla-
yic1 aftlar, hastalifin aile Gykiisi, paterji pozitifligi,
piramidal bulgulariyla norobehget hastalifi diigii-
niildii. Ik gekilen kranyal MRI'da pons, mezensefa-
lodiensefalik bileskenin tutulum bulgularinin olmasi
. tanimz1 destekledi. Norobehget hastaliginda akut
donemde lezyonlarin 6zellikle beyin sapindan dien-
sefalona kadar yayilim gosterebilecegi bilinmektedir
(245,13,14)) " Olgumuzda azotioprin ve steroid te-
davisi verilmesinden sonra klinik bulgularinda be-
lirgin diizelme gozlendi. Klinik takibi devam eder-
ken ilk bagvurusundan yaklasik iki ay sonra
basagris1 ve cift gérme yakinmasi olmasi iizerine
kontrol amaciyla tekrar kranyal MRI tetkiki yapildi.
MRI'da bulbus ve mezensefalon sinyal intensitesi
dogal olup bilateral serebellar folialarda minimal be-
lirginlesme bulgulan izlendi. Bu bize tedavinin et-
kisini- ve hastamin subakut kronik doénemdeki he-
mosiderin birikime baglanmgtir ©-3:10:15), By tanim-
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lanan lezyon olgumuzun daha 6nceki lezyonu ile ay-
m lokalizasyonda olmasi nedeniyle hemorajik trans-
formasyon olarak degerlendirildi.

Tedavi agisindan yonlendirici olmamasina ragmen
giiniimiize kadar nérobehget hastaliginin radyolojik
goriintilemesinde hemarajik lezyonlarin nadiren
saptanmasi ve etyopatogeneze olan katkisi nedeniyle
olgu literatiir esliginde tartigilmigtir.
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