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OZET

Behget hastaligi, kronik, relapslarla seyreden, etiyolojisi bilinmeyen sistemik vaskiilitik bir hastaliktir. Santral sinir sistemi tutulumu Noéro-Behget
olarak tanimlanmakta olup Noro-Behgette norolojik komplikasyonlarin prevelans: %3 ile %10 arasinda degismektedir. Bu yazida klinik ve beyin
omurilik stvisi bulgulariyla baslangicta menenjit tanisiyla takip edilen, kismi iyilesme goriilen, takip siirecinde genel durum bozuklugu ve norolojik
bulgularin koétiilesmesi sonrasinda yapilan tetkikler ve radyolojik incelemeler sonucunda Noro-Behget tanisi konan ve immunsupresif tedavilerle yanit
alinan bir olgunun sunulmasi amaglandi.
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ABSTRACT

A Case of Neuro-Behcet Which was Confused with Menengitis

Behcet's disease is a systemic vasculitic disorder with chronic, relapsing and unknown etiology. Central neural system involvement is defined as
Neuro-Behcet and the prevalence of neurological complications in Neuro-Behcet ranges from 3% to 10%. In this article, we aimed to present a patient
who was initially diagnosed with meningitis due to clinical and cerebrospinal fluid findings, showed partial improvement, after the deterioration of the
general condition and worsening of neurological findings during the follow-up period diagnosed with Neuro-Behget as a result of examinations and
radiological examinations, and responded to immunosuppressive therapies.
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Behget Hastaligi (BH), kronik, relapslarla seyreden, st konan bir olgunun sunulmasi amaglandi.
etyolojisi bilinmeyen sistemik vaskiilitik bir hastaliktir.
Behget Hastaligi ilk olarak 1937 de Prof. Dr. Hulusi OLGU SUNUMU

Behget (1) tarafindan tanimlanmistir. Ozellikle goz,
deri, mukoza, eklem, vaskiiler sistem, akciger, gastro-
intestinal sistem ve sinir sistemini etkilemektedir (2).
Erkeklerde kadinlara gore iki kat daha fazla goriillmekte
ve en sik 20-40 yas arasi geng erigkinlerde saptanmak-

On sekiz yasinda bayan, 7 yildir bilinen Behget Hasta-
lig1 tamli ve kolsisin, prednizolon, 2 ayda bir infliksi-
mab tedavilerini almakta idi. Ara ara bas agrisi ve
bulant1 sikayetleri olan olgunun bu sikayetleri 6zellikle

tafhr (32~ o infliksimab tedavisi almaya yakin iken olmakta ve sol

Tim dinyada ve hemen hemen her irkta goriilebilen ozde iiveite sekonder gdrme kaybi mevcuttu. Olgu

BH, k kiirede ve dikkat cekici bir sekild N et Y &
, kuzey yarim kurede ve dikkat ¢ekicl bir sekilde Van Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi Acil Ser-

tarihi “Ipek Yolu” tizerinde bulunan ilkelerde oldukea visine iki giin once baslayan basagrisi, bulant, kusma
sik goriilmektedir. Tirkiye, Iran, Uzakdogu (Japonya, ve ates sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenesinde
Cin, Kore) tilkeleri hastaligin en sik gorildiigi iilkeler- (FM) genel durumu iyi-orta, suuru agik, ates 38.9 °C,
dir (4). SSS tutulumu Noro-Behget (NB) olarak tamim- tansiyon arteriyel 100/60 mm/Hg, nabiz 100
lanmakta ve NB’de, ndrolojik komplikasyonlarin pre- atim/dakika, solunum sayisi 22, ense sertligi (++),
velanst %3 ile %10 arasinda degigmektedir (5). Bu Kernig-Brudzinski negatif idi. Diger sistem muayene-
yazida Behget Hastaligi tanist olan, menenjit agisindan leri dogaldi. Laboratuvar tetkiklerinden beyaz kiire
yatirilarak takip edilen, genel durum bozuklugu ve 18.000/mm?3, CRP 45 mg/dL, eritrosit sedimentasyon

norolojik bulgularin kotiilesmesi sonrasinda yapilan hizi (ESH) 24 mm/saat, ALT 13 TU/L, AST 20 1U/L
tetkikler ve radyolojik incelemelerle Néro-Behget tani- kreatinin 0.7 mg/dL Wi Akut menenji’t diisiiniilen ol
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guya lomber ponksiyon (LP) yapildi ve BOS mikros-
kopisinde 1650 Idkosit/mm?® (%90 lenfosit), BOS pro-
teini 264 mg/dl, BOS/Kan glukozu 50/124 mg/dl gel-
mesi lizerine ampirik olarak seftriakson 2x2 gr dozunda
baslanarak klinige yatirildi. BOS Wright tiip agliitinas-
yon testi negatif, BOS Thc PCR ve ARB boyama nega-
tif, BOS Tbc ve bakteriyel kiiltiirii ile kan kiiltiirtinde
iireme yok, BOS ADA diizeyi: 19 (0-10), BOS HSV 1-
2 19G-1gM negatif idi. PPD testi 15 mm geldi. 1k ceki-
len beyin MR’1 normal olarak degerlendirildi. Fizik
Tedavi Rehabilitasyon ve Noroloji branglarinca ilk
etapta Noro-Behget diistiniilmedi.

iki haftalik seftriakson tedavisi sonrast klinik, serum ve
BOS laboratuar tetkikleri diizelip tedavinin tamamlan-
mast planlanirken hastanin klinik durumunda bozulma,
yeniden basagrist ve ates sikayetleri gelisti. Ertesi gilin
fasial paralizi, alt ekstremitelerde kuvvet kaybi ve
mesane globu gelisti. Bu dénemdeki FM’sinde pupiller
izokorik, sol fasial asimetri, her iki iist ekstremitede
kas giicii 4/5, her iki alt ekstremitede kas giicii 1/5,
derin tendon refleksleri hipoaktif, duyu defisiti yoktu.
Sozel uyaranlara kismen yanit veriyor ama motor ko-
mutlar1  yerine getiremiyordu. Beyin kontrasth
MR’inda bilateral parietal-frontal bolgede subkortikal,
korpus kallozum ve bilateral Kkortikospinal alanlarda
sinyal artislar1 mevcuttu ve BH tutulumu lehine deger-
lendirildi. Yapilan kontrol LP’sinde lokosit 330 /mm?®
(%80 lenfosit), protein 104 mg/dl, BOS/Kan glukoz
38/101 mg/dl idi. BOS Kkiiltiiriinde tireme olmadi. Ayri-
ca torakal MR’da spinal kordda T2 agirlikli serilerde
yaygin silik sinyal artiglart ve servikal MR’da C2-7
vertebra korpuslar diizeyinde spinal kordda hafif eks-
pansiyon ve T2 agirlikli serilerde sinyal artisi olup
bunlar da BH tutulumu lehinde degerlendirildi ve olgu-
ya ilgili branslarca intravenéz 1 gr metil prednizolon
tedavisi baslandi. Ayrica BOS ADA diizey pozitifligi,
PPD pozitifligi, BOS laboratuar bulgulariyla Tbc me-
nenjitinin ekarte edilememesi iizerine olguya anti-Thc
tedavisi de baslandi1 ve yatiginin 18.giinii (ikinci klinik
bozulmanin 4.giinii) Romatoloji bilim dalinin bulundu-
gu bir hastaneye sevk edildi. Bu merkezde Noro-
Behget diisiiniilen olguya pulse steroid, siklofosfamid
ve alfa interferon baglanarak 2 haftalik takip sonrasi
genel durumu diizelerek taburcu edildi. Tiiberkiiloz
tedavisi Romatoloji tarafindan 4.haftanin sonunda
mevcut klinigin Noro-Behgete bagli oldugu diisiiniile-
rek durduruldu. Tedavinin 6. haftasinda yapilan kontrol
LP’sinde BOS laboratuvar bulgular1 tamamen diizeldi.
Son olarak olgu norolojik olarak paraplejisi devam
etmekte ve rehabilitasyon amacli FTR boliimiinde takip
edilmekteydi.

TARTISMA

Behget Hastalig1 heterojen, epizodik, etiyolojisi tam
olarak bilinmeyen multisistemik inflamatuar bir hasta-
liktir. Tekrarlayan oral ve genital iilserler ve paniiveit
ile karakterizedir. Bu klasik triad Diinya’da ilk defa
1937 de Prof. Dr. Hulusi Behget (1) tarafindan tanim-
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lanan tekrarlayan oral ve genital iilserler ile hipopiyon-
lu tiveittir. Erkeklerde kadinlara gore iki kat daha fazla
goriilmekle birlikte en sik 20-40 yas arast geng erigkin-
lerde saptanir (3). Bizim olgumuz 18 yasinda geng bir
bayandi.

Behget Hastaliginda norolojik tutulum ilk olarak 1941
yilinda tanimlanmis, ilk otopsi olgusu 1944 yilinda
bildirilmistir (6). Noro-Behgette, ndrolojik komplikas-
yonlarin prevelansi %3-10 arasinda degismekte ve SSS
tutulumu Tiirkiye’de BH’l1 olgularin  %.2-7.3’{inde
goriilmektedir (4, 5). BH’da norolojik tutulum, siste-
mik bulgularin ortaya ¢ikmasindan ortalama 5 yil sonra
ortaya ¢ikar, erkeklerde kadinlardan 3-4 kat daha sik
goriiliir (7). Bizim olgumuz daha 6nce Noro-Behget
atagl gecirmemisti ve BH tanis1 konduktan 7 yil sonra
Noro-Behget atagi goriildii.

Noro-Behget hastaligi tanisi i¢in, basta BH tanisi olma-
s1, ayrica var olan norolojik semptomlarin baska bili-
nen bir sistemik veya ndrolojik hastalikla agiklanama-
mas1 ve bunlara pozitif noérolojik muayene, Noro-
Behget diisiindiirecek MR veya Noro-Behget ile uyum-
lu BOS incelemelerinden en az birinin eslik etmesi
gerekmektedir (8). Olgumuzda pozitif nérolojik mua-
yene bulgularina Noro-Behget lehine MR bulgulart
eslik etmekteydi.

Bas agrist Noro-Behget’te en sik goriilen nérolojik
yakinmadir (9). Hastaligin akut ataklarinda ates siktir.
Sedimentasyon artigi, anemi ve hafif bir 16kositoz atese
eslik edebilir. Laboratuvar incelemeleri, néroradyolojik
ve elektroensefalografik bulgular 6zgiil olmadig1 igin
tanida ¢cok yardimer degildir. BOS basinct normal veya
hafifce artmis ve BOS’ta pleositoz goriilebilir. BOS da
lenfosit ya da notrofil hakimiyeti olabilir, protein hafif
artmig, fakat normal glikoz degerleri goriilir (10).
Olgumuzda klinik belirti ve bulgu olarak bas agrisi,
ates, fasial paralizi, idrar ¢ikaramama, bacaklarda kuv-
vet kaybi, laboratuvarinda ise 16kositoz, ESH, CRP
yiiksekligi mevcuttu. BOS bulgularinda ise BOS hiicre
artisi, protein yliksekligi ve glukoz diisiikligii mevcut-
tu.

Norolojik tutulum 3 smifta gruplandirilmistir. Birincisi
okuler motor sinir disfonksiyonu, nistagmus, ataksi
gibi semptomlarla giden beyin sap1 tutulumudur. Ikin-
cisi spinal kord ve hemisferlere ait degisken bulgularla
giden menenjit ve meningomiyelittir. Ugiinciisii ise
fokal norolojik bulgular olmadan ortaya ¢ikan menin-
goensefalit tablosudur (11). Kidd ve arkadaslarinin (2)
yapmis olduklar1 ¢alismada menenjit siklig1 %8 olarak
bulunmustur. Olgumuzda ilk olarak norolojik bulgula-
rin olmadig1 bakteriyel menenjite benzeyen bir tablo,
daha sonra motor disfonksiyonlar, spinal kord ve he-
misferlerde degisikliklerle seyreden menenjit tablosu
goriildi.

Norolojik tutulumu olan hastalarn %35’inde miksiyon
semptomlarmin goézlendigi bildirilmistir. Cetinel ve
arkadaglar1 (12) mesane tutulumunun Noro-Behget
tanisindan 1-10 y1l sonra belirginlestigini belirtmis ve
mesane tutulumunun yaklasik insidansint %0,07 olarak
bildirmislerdir. Olgumuzda da Noro-Behget atagi gelis-
tiginde globe vesikale tablosu goriildii.
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Kraniyal MR’da akut donemde goriilen, ilerleyen do-
nemde kaybolan veya kiigiik rezidii olarak kalan, peri-
lezyonal ddemin eslik ettigi lezyonlar arteryel alandan
ziyade vendz infarktlarla uyumludur (13). Siklikla
kii¢iik odaklar seklinde goriilen parankimal lezyonlarin
biiyiik ¢ogunlugu beyaz cevherde (%70), beyin sapinda
(%60), talamus ve bazal gangliyonlarda (%40) goriiliir.
Beyin sapindaki lezyonlar izole olabilir ve siklikla
ponstadir (14). Olgumuzda Kraniyal MR’da bilateral
parietal, frontal bolgede subkortikal alan, korpus kallo-
zum ve bilateral kortikospinal alanda sinyal artislari
mevcuttu.

Behget Hastaliginda spinal kord etkilenmesi enderdir.
Noro-Behget Hastaligi ile ilgili olarak yapilan klinik
caligmalarda spinal kord etkilenme prevalanst %10 ile
%18 iken otopsi serilerinde bu prevalans %28 dolayin-
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