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OzZET

Bickerstaff's beyin sapt ensefaliti genellikle monofazik olan, oftalmopleji, ataksi ve bilin¢ degisiklikleri ile
karakterize, post-viral inflamatuar bir hastaliktir. Ates yiiksekligi, konugsmada giicliik yakinmalart ile basvuran ve
ensefalit 6n tanist ile yatirilan 4 yasinda erkek olgunun beyin manyetik rezonans incelemesinde pons ve
mezensefalon tutulumu saptandi. Anti GQI1b Ab negatif ve mycoplazma Ig G ve M Ab pozitif gelen hasta
prednizolon tedavisine dramatik olarak yanit verdi, kontrol manyetik rezonans incelemesi normal olarak
tespit edildi. Mycoplazma enfeksivonunun neden oldugu, anti GQ1b Ab’nin negatif oldugu bu Bickerstaff
ensefaliti olgusunu, nadir gériilen bir antite oldugundan sunuma deger bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Bickerstaff’s ensefaliti, manyetik rezonans inceleme, anti-GQ1b Ab,
mikoplazma pnémonia

SUMMARY

Bickerstaff's brainstem encephalitis is a monophasic, post-viral inflammatory disease characterized by
ophthalmoplegia, ataxia, and disturbance of consciousness. A 4 year-old boy was admitted to hospital
because of fever and verbal difficulties. Cranial magnetic resonans imaging (MRI) revealed hyperintensity in
pons and mesencephalon. Patient’s anti-GQ1b Ab was negative, whereas anti-mycoplasma IgG and IgM Ab
was positive. He was treated succesfully with prednisolone. His control MRI was normal. We present here a
case of Bickerstaff encephalitis with anti-gQ1b Ab caused by mycoplasma infection due to its rarity.
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Bickerstaff's beyin sapt ensefaliti (BBE) ataksi,  karisabilen bu hastalikta anti- GQ1b antikorlar:

oftalmopleji, arefleksi ile birlikte motor giicsliz- ~ ve anormal beyin manyetik rezonans inceleme
lik, piramidal sendrom ve duyusal semptom- (MRI) bulgulari taninin desteklenmesine yar-
larla karakterize bir hastaliktir. Klinik spektrumu  dimci olur (1). Buna ragmen anti-GQ1b anti-
Miller-Fisher ve Guillain-Barre sendromu ile korlarinin negatif olmasi ve MRI'in normal
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olmast taniyi ekarte ettirmez, tani klinik bulgu-
lar ve diger nedenlerin dislanmasi ile konulur.
BBE ile Miller Fisher sendromu arasinda klinik
olarak devamlilik oldugu diistintilmektedir (2).
Otoimmun mekanizmalarin patogenezde rol
oynacdigi diistiniilen, bu hastalikta kortikoste-
roid, intravensdz immunoglobulin ve plazmafe-
rez yapilmasi dnerilmektedir (3-5).

Bu yazida Bickerstaff ensefaliti oldugunu di-
siindiigiimiiz, anti GQ1b Ab’'nin negatif oldugu
4 yasinda bir cocuk olguyu nadir gorilmesi
sebebiyle sunmayi uygun gordik.

OLGU SUNUMU

Dort yasinda erkek olgu, ates yiiksekligi, konu-
samama sikayetleri ile bir devlet hastanesinden
sevkle hastanemiz acil servisine vatmldi. Oy-
kitstinden 4 giin 6nce yiiksek ates nedeniyle
gotirildigii bir hastaneden antibiyotik, anti-
dekonjestan ve antitussif tedavi verildigi, 1 giin
sonrasinda konusamama sikayetinin ortaya ¢ik-
tig1, 3 glin sonrasinda da viicutta titreme ve
gdzlerini bir noktaya dikme seklinde sikayetle-
rinin basladigi 6grenildi. Bu sikayetlerle tekrar
basvurdugu hastaneden ensefalit 6n tanisiyla
sevk edilen hasta yatirildi. Ozgegmisinden nor-
mal spontan yolla miadinda dogdugu, néromo-
tor gelisiminin normal oldugu, gecirilmis énemli
bir hastalik bulunmadigi 6grenildi. Soygecmi-
sinde anne baba arasinda 2. dereceden akra-
bahk vardi. Fizik muayenesinde genel durumu

orta, biling kapali, kooperasyon yok, anlamsiz
bir sekilde gozerini bir noktaya dikiyor ve ko-
nusamyordu. Derin tendon refleksleri hipoak-
tif, babinsky pozitif, klonus negatif, ense sert-
ligi pozitif olarak degerlendirildi. Sol kolda myo-
klonileri olan hastanin izleminde sag gozde
pitozisi, sol kolda disli cark belirtisi ve rijidite
gelisti. Laboratuar incelemelerinde hemogram
ve rutin biokimyasal incelemeleri normal, erit-
rosit sedimantasyon hizi 11 mm/saat, CRP
negatif olarak bulundu. Lomber ponksiyon ile
alinan beyin-omurilik swisinin  incelemesinde
10/mm3 PNL, 30/mm3 lenfosit goriildii, ancak
biyokimyasal analizi normaldi ve Giemsa boya-
malarinda hiicre goriilmedi. BOS Kkiiltiiriinde
tireme olmadi. Hastada 6n tani olarak ensefalit
disstiniilerek seftriakson ve asiklovir basland.
Beyin tomografisi normal olan hastanin elek-
troensefalografisinde (EEG) sol hemisfer fron-
tosantral ve sentroparietal bolgelerinde zemin
aktivitesi diistikliigii haricinde anormal potansi-
vele rastlanmadi. Beyin MRI'inde pons ve mezen-
sefalonda hiperintensite saptand: (Resim 1, 2).
Beyin cerrahisi konstiltasyonunda lezyonun 6dem,
kitle etkisi olmadigindan beyin sap: gliomu disi-
nilmedi. Olgunun klinik bulgularinin ensefalit
lehine olmasi, goriintiilemesinde sadece beyin
sapt tutulumunun olmasi nedeni ile beyin sap1
ensefaliti veya Bickerstaff ensefaliti olabilecegi
dustinildii.  Klinik ve radyolojik tetkikleri ile

Resim 1, 2. Beyin MRI'inde Pons ve mezensefalonda hiperintensite.
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Resim 3. Beyin MRI'inde kontrol (normal).

ADEM diglanamayan olguya IVIG 400 mg/m?
uygulandi. Extremite myoklonileri olan hastanin
tedavisine valproat ilave edildi. {zlemde semp-
tomlar1 devam eden oturamayan, konusama-
van, sol kolda rijidite ve disli cark belirtisi, sag
g6zde pitozisi gelisen hastanin bundan sonraki
izleminde prednizolon 2 mg/kg, fizik tedavi ve
baklofen 1 mg/kg baslandi. Anti GQ1b Ab
negatif ve mycoplazma Ig G ve Ig M Ab pozitif
gelen hasta izlemde prednizolon tedavisine
dra-matik olarak yamt verdi, 1 hafta sonra
ylrti-meye, konusmaya baglayan hasta kontrol
MRI cekilerek taburcu edildi (Resim 3). izlemde
noro-lojik defisiti olmayan hastanin kontrol
MRI't normal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Bickerstaff beyinsapr ensefaliti oftalmopleji,
serebellar ataksi, santral sinir sistemi bulgular:
ve beraberinde anti-GQ1b antikorlarinm pozitif
bulunabildigi bir klinik sendromdur. Son yillarda
cesitli glikosfingolipidlere kars: olusan antikor-
larn bulunmaswyla otoimmun periferal néro-
patilerin etyolojisindeki rolleri {izerine dikkat
cekilmektedir. Gangliozidler otoimmun aktivite
icin 6nemli olan karbonhidrat bilesimlerdir ve
bunlara karsi olusan Ab’lar bazi akut ve kronik

Bickerstaff's Beyin Sapt Ensefaliti

néropati sendromlarindan sorumlu tutulmuslar-
dir. Antigangliozid Ab- iligkili noropatilerden
birisi de BBE'dir. Hastalarin ¢cogunda Ab pozi-
tiftir klinik iyilesme ile azalir, normal ve iyiles-
mis olan kisilerin serumunda bulunmaz (6).

Grezis ve ark. (7) BBE'nin akut fazinda olgu-
larm %66’ inda bu Ab’larin pozitif oldugunu
bildirmislerdir. Literatiirde BBE olan bir olguda
tetanusu dustindiirecek kadar siddetli rijidite
olabilecegi bildirilmistir (8). Ayirici tamda beyin
sapint tutan vaskiiler hastaliklar, Wernicke's
ensefalopatisi, botilizm, myastenia gravis, beyin-
sapt tlmorii, akut dissemine ensefalomiyelit
(ADEM) dustintlmelidir (9). Bizim olgumuzda
beyin MRI'inda pons ve mezensefalon tutulu-
mu seklinde beyin sapi tutulumu vardi. Ayirc
tanida yer kaplayict olusum (beyinsap: gliomu)
ve ozellikle de ADEM diistintildii. Ancak lezyo-
nun 6dem, kitle etkisi olmadigindan beyin sap1
gliomu ekarte edildi. Beyaz cevher lezyonunun
olmamasi, MRI'nda sadece beyinsap: tutulumu
olmasi bunun yanisira eksternal oftalmopleji,
ataksi, hiporefleksi ile izlemde gelisen disli cark
belirtisi ve rijidite ile BBE tam kriterlerine
uymasi nedeniyle ADEM dislanarak BBE tanis:
konuldu.

Literatiir incelendiginde cocukluk caginda az
sayida olgu bildirilmistir. Steer ve ark. (12) 11
vasinda bir erkek olguda ensefalopati, ekster-
nal oftalmopleji, beyin sap: bulgular: ve ataksi
ile birlikte anti-GQ1b antikorlarmin yiiksek tit-
rede pozitif oldugunu saptamuslardir. Klinik ola-
rak mikoplazma pnémonisi saptanan bu olgu
IVIG ile basarili bir sekilde tedavi edilmis ve
BBE olup AntiGQ1b Ab'nin porzitif oldugu
ikinci olgu olarak bildirilmistir (10). Bizim hasta-
mizin da sag gbzde pitozis seklinde eksternal
oftalmopleji, ensefalopati, ataksi ve konusama-
ma, oturamama, yiirliyememe, yutamama sek-
linde beyinsaps, disli cark belirtisi ve rijidite sek-
linde santral sinir sistemi bulgular1 mevcuttu.

Japonyada yapilan progresif, simeirik ekster-
nal oftalmopleji, ataksi ve bilinc bozuklugu ve/
veya hiperrefleksi seklinde Kklinik tani kriter-
lerine uyan 62 BBE'li olgunun incelendidi bir
calismada biling bozuklugu ve fasial dipleji (sira-
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swla, %45, %74) siklikla saptanmis, Babinski
isareti pozitifligi %40, pupiller anormallikler ve
bulbar palsi %34 olguda saptanmustir. Hemen
tiim hastalar monofazik seyir ve iyi prognoz
gostermistir. MRI'da beyin anormalligi %30 has-
tada saptanmustir (9). Diger bir tam kriterinin
simetrik gevsek tetraparezi oldugu ve hastalarnn
%60"1inda gorildigi bildirilmistir. Otopsi yapil-
diginda beyinsapinda inflamatuar degisiklikler
oldugu, perivaskiiler lenfositik infiltrasyonla bir-
likte 6dem ve glial nodiilerin oldugu saptan-
mustir. Elektrodiagnostik calismalar ile periferal
motor aksonal dejenerasyon oldugu bildirilmis-
tir. Ekstremite giicsiizliigiiniin BBE olgularinda
aksonal subtipi Guillain-Barre sendromunun over-
lapt sonucu oldugu ve bu iki hastahgm birbi-
rinin devami niteliginde oldugu diisintlmustiir
(9). Bizim hastamizda da baslangicta hiporef-
leksi saptanmasina ragmen izlemde klinik iyi-
lesme ile birlikte DTRlerin de pozitiflestigi sap-
tandi. Literatiirde arefleksinin olmadigi hatta
hiperrefleksi saptanan olgular bildirilmistir (11).

Sonug olarak mikoplazma enfeksiyonuna ikin-
cil gelisen Bickerstaff ensefaliti tanili olgu, nadir
gbrillen bir antite oldugundan sunuma layik
gorilmiistiir.
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