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OZET

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), merkezi sinir sisteminin enflamatuvar, demiyelinizan bir hastaligidir. Yaygin norolojik bulgularla birlikte
beyin ve omurilikte multifokal lezyonlar goriiliir. Klinik olarak hizli ve giiriiltiilii fokal veya multifokal norolojik islev bozuklugu gelisebilir. Behget
hastaliginin en ciddi seyir gosteren formu nérolojik tutulumlu formudur. Nérolojik tutulum Behget hastaligi olgularinin %20’sinde gériiliir. Merkezi
sinir sistemi tutulumu nadiren diger sistemlerin tutulumundan once olabilir. Bu yazida, daha 6nce higbir tan1 almamis, ADEM ile prezente olan
Noro-Behget olgusunu sunmay1 amagladik.

Anahtar Sézciikler: Behget Hastaligi, Akut Dissemine Ensefalomiyelit, Noro-Behget.

ABSTRACT
An Atypical Presentation of Behcet's Disease: A Case of ADEM

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an inflammatory and demyelinating condition of central nervous system. A wide range of neuro-
logical symptoms are present along with multifocal lesions within brain and spinal cord. Clinically, severe focal or multifocal neurological deficits
with an abrupt onset may develop. The most severe form of Behget's disease is the one with neurological involvement, which constitutes 20% of all
Behget's cases. Rarely, central nervous system involvement may develop before any other organ systems. In this work, we aim to report a Neuro-
Behget case presented with ADEM who did not have any previous diagnosis.

Keywords: Behget'’s Disease, Acute Disseminated Encephalomyelitis, Neuro-Behget.

Behc;et hastalig etiyolojisi bilinmeyen, kronik, tekrar-
layic1 bir sistemik vaskiilittir. Mukokiitandz lezyonlarla
birlikte goz, vaskiiler, artikiiler, gastrointestinal, iiroge-
nital, pulmoner ve ndrolojik tutulumlar tipik klinik
ozelliklerini olusturur(1). Behget Hastaliginda goriile-
bilen semptom ve bulgular; subkutandz tromboflebit,
derin ven trombozu, epididimit, arteriyel okliizyon
velveya anevrizmalar, artralji, artrit, gastrointestinal
tutulum ve amiloidozisdir (2).

Klinik 6zelliklerine gore mukokutandz, kas-iskelet
sistemi, oftalmik, vaskiiler ve santral sinir sistemi tutu-
lumu seklinde smiflandirma yapilabilir (3). Behget
hastaliginda merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumunun
%2.2 ile %50 arasinda genis bir aralikta degistigi bildi-
rilmistir (4). Siklikla sistemik bulgular ortaya ¢iktiktan
sonra MSS tutulumu gériilmektedir. Noro-Behget ola-
rak isimlendirilen bu durum prognozun agir olacagini
gosterir. Norolojik tutulumda bag agrisi, MSS paren-
kim tutulumu, serebral vendz siniis trombozu ve noro-
psiko-Behget sendromu goriilebilir (5). Sistemik bulgu-
lar her ne kadar norolojik bulgulardan once ortaya
¢iksa da bazen norolojik olmayan bulgular belirgin

olmayabilir ve bu durum tanm gii¢liigiine neden olabilir
(6).

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM), MSS’-
nin akut baslangicli, multifokal tutulumuyla seyreden
demyelinizan bir hastaligidir (7). Akut dissemine ense-
falomiyelit, komaya kadar degisebilen biling degisik-
likleri, konviilziyon, multifokal nérolojik semptomlar,
kranial sinir felgleri, hareket bozukluklari, davranis
degisiklikleri, irritabilite, depresyon, psikoz gibi ¢ok
cesitli bulgularla karsimiza ¢ikabilir (8, 9). Bu yazida,
daha 6nce hicbir tan1 almamig, ADEM ile prezente olan
Noro-Behget olgusunu sunduk.

OLGU SUNUMU

Otuz bir yasinda erkek hasta iki giin dnce ani geligen
siddetli bas agrisi, idrar yapamama, bacaklarda ve
ayaklarda uyusma ve ylirliyememe nedeniyle acil ser-
vise bagvurmustu. Iki hafta éncesinde bas agrisi, yay-
gin viicut agrisi, halsizlik, titreme ve 39.1°C atesi oldu-
gu ogrenildi. Oykiisiinde iki yildir ates yiikselmeleri,
halsizlik, tekrarlayan oral iilserler oldugu &grenildi.
Ozgegmisinde herhangi bir enfeksiyon ve ast oy-
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kiisii olmadig1, 13 yil yogun sigara igme ve birkac¢ kez
kanabinoid kullanim1 &ykiisii oldugu ve 6 aydir zorunlu
askeri egitim aldig1 dgrenildi.

Soy gecmisinde Behcet hastaligi veya otoimmiin
bir hastalik ykiisii verilmedi. Fizik muayenede; ates
38.7°C, kan basmct 115/70 mmHg, nabiz 88/dk’yd1.
Oftalmolojik muayenede anormal bir bulgu izlenmedi.
Agizda yanak ve disetinde aftéz lezyon ve govdede
birka¢ erode piistiiler lezyon vardi. Gogiis ve batin
muayenesi normal olarak degerlendirildi. Biitiin eklem-
leri normaldi. Skrotumda {ilsere lezyon veya skar do-
kusu birakmig lezyona rastlanmadi. Paterji testi negatif
olarak degerlendirildi. Norolojik muayenede biling
acik, konusma dogaldi. Pupiller izokorik ve 11k reflek-
si bilateral aliniyordu. Fasiyal asimetri yoktu, bilateral
iist ekstremitelerde kas giigleri tam, sag alt ekstremite-
de 2/5, sol alt ekstremitede 3/5 kas giicii vardi. Taban
cildi refleksi bilateral dorsal fleksiyondu. Derin tendon
refleksleri bilateral artmis, karin cildi refleksi bilateral
almamadi. Ense sertligi yoktu. Duyu muayenesinde
T10 diizeyi distalinde hipoestezi mevcuttu. Serebellar
testler dogaldi.

Tam kan sayiminda beyaz kiire sayist 12330/ml
idi. Biyokimyasal incelemeler (AST, ALT, GGT, ALP,
ire, Kreatinin, elektrolitler, kolesterol diizeyleri Trigli-
serit, kreatin kinaz) tiroid fonksiyon testleri, vitamin
B12 diizeyi, HbAlc, tam idrar tetkiki ve digskida gizli
kan ve parazitler incelemesi normal olarak degerlendi-
rildi. Eritrosit sedimantasyon hizi 88 mm/h olarak
bulundu. Tiim kan ve viicut sivilart kiiltiirleri negatif
¢iktt. ASO, CRP normal olarak degerlendirildi. Anti
HIV, Anti HCV ve HbsAg negatif geldi. Romatoid
faktor, vaskiilit markerleri (ANA, AMA, ANTI-SM,
ANTI-TPO, P-ANCA, C-ANCA, Doku transglutami-
naz IgA, Doku transglutaminaz 1gG, Anti Gliadin IgA,
Anti Gliadin IgG, Mide Parietal Hiicre Antikoru, Anti
Kardiyolipin IgA, Anti Tg (Troglobulin), Anti Ds
DNA, Anti JO-1, Anti U1 RPN, Anti-SCL 70, Anti
Kardiyolipin- IgM, Anti Kardiyolipin- 1gG, Anti insii-
lin antikor, Anti Sentromer, CCP, Anti Glomeriil Bazal
Membran Antikoru), sifiliz seroloji testi (VDRL), An-
tiaquaporin 4 antikoru negatif olarak degerlendirildi.

Kranial MR goriintiileme yapildi, serebellumda,
ponsta, mezansefalonda, sol talamusta, sentrum semio-
valede, korona radiatada, biparietalde T2FLAIR'de
intensite artiglar1 goriildii ve yer yer difiizyon kisitlan-
malar1 izlendi ve gadolinium sonrasi kontrastlanma
izlendi. Pons orta kesim anteriorda T2 agirlikli kesit-
lerde (T2A) belirgin intensite artist izlendi (Sekil 1).
Servikal MR’da spinal kordda biiyiigii C6 diizeyinde
8x5 mm boyutta silik sinirli bir kismi gadolinium son-
rast kontrastlanan T2A ve STIR'da intensite artiglari
izlendi (Sekil 2). Torakal MR’da spinal kordda biiyiigii
T7, T8 ve T9 diizeylerinde 55x6 mm boyutta olan,
gadolinium sonrasit yer yer heterojen kontrastlanan,
T2A ve STIR'da intensite artiglart izlendi (Sekil 3).
Lomber MR’da lezyon izlenmedi.
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Sekil 1. A: aksial kesitte sol serebellopontin kisede T2FLAIR 'de
hiperintens lezyon, B: sagittal kesitte pons ve mezensefalonda
T24da hiperintens lezyon, C: kontrastli sagittal kesitte ponsda
kontrast tutan hiperintens lezyonlar

Sekil 2. A: sagittal servikal kesitte T2FLAIR 'de yaygin hiperintens
lezyon, B: kontrastl kesitlerde yaygin kontrast tutan hiperintens
lezyonlar

Sekil 3. A: sagittal torakal kesitte T2FLAIR de hiperintens lezyonlar,
B: kontrasth kesitlerde heterojen kontrastlanma gosteren hipe-
rintens lezyonlar

Beyin omurilik sivist incelemesinde agilis basinct
15 cm H20, BOS proteini 157 mg/dl, BOS glukozu 47
mg/dl (es zamanh kan glukozu 82 mg/dl) olarak sap-
tand1. Herpes simplex virlisii, Varisella Zoster viriisii,
Ebstain Barr Viriisii, Tiiberkiiloz BOS kiiltiirii ve poli-
meraz zincir reaksiyonu negatif olarak degerlendirildi.
Hastaya ADEM tanist ile yiiksek doz metilprednizolon
(1000 mg/giin, 7 giin, iv) verildi. Tedavinin 4. giiniin-
den itibaren alt ekstremite hareketlerinde iyilesme
gozlendi. Fizik tedavi ve rehabilitasyon programina
alind1. Idrar retansiyonu devam etmekteydi. Basvuru-
dan iki ay sonra kontrole ¢agrildiginda destekle yiirii-
yebildigi goriildii. Takibinin 3. yilinda agizda yanak ve
disetinde aftéz lezyon ve govdede birkac erode piistiiler
lezyonlar, skrotumda iilsere lezyon izlendi. Paterji testi
tekrarlandi, 4 mm ile pozitif olarak degerlendirildi.
Behget hastalig1 tanisi alan hasta takip edilmek iizere
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romatoloji klinigine refere edildi. Romatoloji klinigi
takibinin 6. ayinda karin agris1 ve rektal kanama ya-
kinmasi olan hastaya yapilan kolonoskopi sonucu ter-
minal ileumda 2,5 cm ¢apinda iilser, sigmoid kolonda 1
cm boyutunda polip saptand: (Sekil 4). ileumdan yapi-
lan biyopsi sonucu vaskiilit ile uyumlu, polipektomi
sonucu adenomatoz polip olarak geldi. Hastaya sulfasa-
lazin 2 gr/giin baslandi. Takiplerinde karmn agrisinda
diizelme olmadi. Hastaya intestinal tutulumlu Behget
hastaligina yonelik kolsisin, pentoksifilin baglandi.
Demiyelinizan hastaligi nedeniyle Anti-Tnf verilmedi.
Klinik durumunda diizelme olmamasi tizerine talido-
mid baslandi. Halen romatoloji boliimiinde takibi ve
tedavisi devam etmektedir.

Sekil 4. A: terminal ileumda iilsere ve kananmus lezyon, B: sigmoid
kolonda 1 cm boyutta polip

TARTISMA

Behget hastalig1 uluslararas1 ¢alisma grubu kriterlerini
karsilayan hastamizda tekrarlayan oral iilserler, skar
birakan genital iilser, papiilopiistiiler deri lezyonlar1 ve
pozitif paterji testi mevcuttu. Norolojik komplikasyon
olarak bas agrisi, paraparezi, hipoestezi ve iiriner retan-
siyonu daha 6nce ortaya ¢ikmisti. Beyin ve spinal MR
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goriintillemede eszamanli olarak serebellum, pons,
mezensefalon, sol talamus, sentrum semiovale, korona
radiata, biparietal ve spinal kordda tutulum izlendi.
Hastada ADEM’i diisiindiiren akut baslangicl ates, bas
agris1, lriner retansiyon ve parapareziydi. Bu klinik
tablonun ayirici tanisinda sistemik viral enfeksiyon, ag1
ve basta otoimmun hastaliklar olmak {izere diger hasta-
liklar diigiiniildii. Literatlir verilerinde sistemik lupus
eritematozusun Klasik belirtileri 6ncesinde ortaya ¢ikan
ADEM tablosu bildirilmistir (10).

Behget hastaliginda norolojik komplikasyonlar iki
ana grupta ele alinmaktadir. Birincisi parankimal MSS
tutulumu ‘Noro-Behget hastaligi’ beyin sap1 tutulumu,
hemisferal tutulum, spinal kord lezyonlar1 ve meningo-
ensefalitik prezentasyonlardir. Tkincisi non-parankimal
kranial sinir sistemi tutulumu ‘NO6ro-Vaskiilo-Behget
hastalig1’ dural siniis trombozu, arteriyel okliizyon ve
arteriyel anevrizmalari igerir. Parankimal tutulum non-
parankimal tutuluma gore daha sik goriiliir (11, 12).

Literatiirde li¢ hastada MR’da izole veya torakal
lezyonlarla beraber belirgin servikal lezyonlar olan
olgular bildirilmistir. Bildirilen olgularin birinde 15
mm uzunlugunda servikal lezyon ve 3 vertebra boyunu
agan torakal lezyon oldugu ve bu lezyonlara ekspansi-
yonun eslik ettigi gosterilmistir (13). Hastamizdaki
klinik ve radyolojik bulgular, literatiirde bildirilen
olgularla benzerlik gostermektedir. Birkag spinal ver-
tebra boyunu gegen lezyonlar multipl sklerozda az
goriilse de noromiyelitis optica (NMO) igin tipiktir.
Hastamizda 3 yillik izlem sonunda NMO diisiindiirecek
klinik veya laboratuvar bulgu izlenmemistir. Behget
hastaliginda bulgular parsiyel baslayabilmekte ve tani-
ya daha sonra ulagilabilmektedir. Olgumuzda da geli-
sen ADEM’in Behget hastaligi tanisindan once basla-
mig olmasi ilgi ¢ekici oldugundan sunuma deger bu-
lunmustur.
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