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‹ZOLE MEDULLA SP‹NAL‹S TUTULUMU OLAN NÖRO-BEHÇET SENDROMU:
OLGU SUNUMU*
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On sekiz yafl›nda kad›n hasta ani geliflen fliddetli bafl a¤r›s›, sol kol ve baca¤›nda his kayb› flikayetleri ile baflvurdu. Nörolojik muayenesinde sa¤
hemihipoestezi mevcut olup, bilateral derin tendon refleksleri canl› idi. Göz muayenesinde geçirilmifl üveit bulgular› vard›. Kranyal, torakal ve
lomber manyetik rezonans görüntüleme (MRG) tetkiklerinde patolojik bulgu görülmezken; servikal MRG’de medulla spinaliste dördüncü ve alt›nc›
servikal vertebralar seviyesinde, ring tarz›nda, T2W’de hiperintens, T1W’de hipointens iki adet Behçet lezyonu ile uyumlu patolojik odak görüldü.
‹mmunosupresif tedavi alt›nda iken bir ay sonra çekilen kontrol servikal MRG’de bu lezyonlar›n kayboldu¤u görüldü. Behçet hastal›¤› (BH) tan›s›
alm›fl, kranyal MRG bulgusu olmayan, izole medulla spinalis tutulumu gösterilen nöro-Behçet Sendromu olgusunu nadir görülmesi nedeniyle
sunmay› uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Behçet hastal›¤›, Behçet sendrom, MRG

ISOLATE SPINAL CORD INVOLVEMENT IN NEURO-BEHÇET SYNDROME: CASE REPORT

An 18 years old female patient applied to our clinic with the complaints of sudden headache with anesthesia on left arm and leg. The neurological
examination findings were right hemihypoesthesis and bilateral hyperactive deep tendon reflexes. She has the findings of uveitis sequel. There was
no pathological findings on the cranial, thoracal and lomber MRI, however in the cervical MRI there were hyper intense on T2 weighted images
and hypo intense on T1 weighted images ring shaped lesions at the level of fourth and sixth cervical vertebras, which were consistent with the
Behçet’s lesions. The lesions were absent on the control MRI taken one month later while immunosuppressive treatment is maintained. We decided
to report this neuro-Behçet syndrome with an isolated medulla spinalis lesion without a cranial MRI lesion because it’s a rare entity.
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Behçet Hastal›¤› (BH) etyolojisi bilinmeyen, nüks eden
üveit, tekrarlayan genital ve oral ülserlerle karakterize bir
hastal›k olup 1937 y›l›nda Türk dermatolog Hulusi Behçet
taraf›ndan tan›mlanm›flt›r1. Japonya ve Akdeniz ülkelerinde
s›k, Amerika ve Kuzey Avrupa ülkelerinde oldukça
seyrektir2. Hastal›k en s›k üçüncü dekatta ortaya ç›kar.
Erkekler kad›nlara oranla daha fazla hastal›¤a yakalan›r.
Genetik predispozisyonu olan kiflilerde hücresel ve humoral
immunitede oluflan bozukluklar ve ortaya ç›kan inflamasyon
sonucu meydana geldi¤i konusunda fikir birli¤i vard›r;
ancak ayr›nt›lar hala karanl›kt›r3-9.

Multisistem bir karakter tafl›r; artrit, eritema nodosum,
papül, püstül ile gastrointestinal, pulmoner, kardiyovasküler
ve santral sinir sistemi bulgular› ortaya ç›kabilir3,10,11.

Nörolojik bulgular› olan BH ilk olarak 1941 y›l›nda Knapp
taraf›ndan bildirilmifltir12. Nöro-Behçet sendromu (NBS)
terimi ise 1954 y›l›nda Cavara ve D’Emro taraf›ndan
kullan›lm›flt›r13. BH’da nörolojik tutulum oran› %4-49
oran›nda bildirilmifltir14,15. Sinir sisteminin herhangi bir
bölümü hastal›¤a tutulabilir. Kranyal sinir felçleri s›kt›r.
Di¤er semptom ve bulgular aras›nda piramidal bulgular,
bafl a¤r›s›, papil ödemi, konvülziyonlar, mental konfüzyon,
hemiparezi, koma, afazi, beyin sap› bulgular›, psödobulber
paralizi ve bazal ganglionlar, serebellum veya omurilik
lezyonlar›na ait bulgular vard›r. Baz› olgularda ise kafa
içi bas›nç art›fl› sendromu görülür, ço¤unlukla dural sinüs

trombozuna seyrek olarak ise vena kava superiorun
t›kanmas›na ba¤l›d›r. Bu tablo NBS de¤il vaskülo-Behçet
(VB) olarak de¤erlendirilir.

Bu çal›flmada bir olgu münasebetiyle kranyal tutulum
olmaks›z›n medulla spinalis tutulumu ile giden NBS’nun
klinik, radyolojik ve laboratuar özellikleri sunulmufltur.

OLGU

On sekiz yafl›ndaki kad›n hasta 6.11.2000 tarihinde ani
geliflen fliddetli bafl a¤r›s›, sa¤ kol ve baca¤›nda hissizlik
yak›nmas› ile poliklini¤imize baflvurdu. Özgeçmiflinde
dört y›l önce tonsillektomi operasyonu geçirdi¤i, yaklafl›k
4 ay önce bacaklar›nda a¤›z ve genital bölgelerinde yaralar,
her iki ayak bileklerinde k›zar›kl›k, flifllik ve a¤r› flikayetleri
nedeniyle BH tan›s› ald›¤› ve bunun için Azotioprin 50
mg/gün, metilprednisolon 64 mg/gün kulland›¤› ö¤renildi.
Fizik muayene bulgular› normal olan hastan›n nörolojik
muayenesinde ise sa¤ hemihipoestezi, bilateral derin
tendon reflekslerinde canl›l›k saptand›. Göz muayenesinde
fundus do¤ald›, vizyon tamd› (10/10) ve geçirilmifl üveit
bulgular› vard›.

Hasta NBS ön tan›s› ile tetkik ve tedavi amac›yla
klini¤imize yat›r›ld›. Rutin tetkiklerinde (hemogram,
sedimantasyon,  biyokimya,  akci¤er  grafis i ,
elektrokardiyografi, ekokardiyografi, tam idrar tetkiki ve
karaci¤er fonksiyon testleri) herhangi bir patolojik bulgu
tespit edilmedi. Kranyal, torakal ve lomber  MRG
tetkiklerinde patolojik bulgu yoktu. Ekim 2000 tarihinde
çekilen servikal MRG’de medulla spinaliste  4. ve 6.
servikal vertebralar seviyesinde saptanan ring tarz›nda,
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T2W’de hiperintens, T1W’de hipointens iki adet Behçet
lezyonu ile uyumlu patolojik oda¤›n (Resim 1)
immunosupresif (Azotioprin) ve kortikosteroid tedavi
alt›nda iken bir ay sonra çekilen kontrol MRG’de
kayboldu¤u görüldü (Resim 2).

Aral›k 2000 tarihinde yap›lan kranyal MR venografide
ise patoloji saptanmad›. Elektroansefalografide (EEG)
anormallikler görülmedi. Beyin omurilik s›v› (BOS)
bas›nc›: 230 mmH2O, hücre: yok, glikoz: 73 mg/dl, klor:
129 mEq/L, protein: 32 mg/dl idi. BOS’ta ve kanda
oligoklonal bant ve sifiliz serolojik testleri negatifti.
Omurilik s›v› kültürlerinde üreme olmad›.

Hasta mevcut klinik ve görüntüleme bulgular› ile NBS
ön tan›s› ile dermatoloji ve iç hastal›klar› klini¤i Behçet
poliklini¤i taraf›ndan de¤erlendirildi. Paterji testi negatif
sonuçland›. Serolojik testlerde lupus antikoagülan› (LA),
anti-çift sarmal DNA (Anti-ds DNA), antinükleer antikor
(ANA), antikardiyolipin antikorlar, antinötrofilik
sitoplazmik antikorlar (ANCA), anti-Sm antikor negatif
bulundu. Hastal›kla yak›ndan ilgili olmas›na ra¤men
HLA-B5 (human lökosit antijen) negatifti.

Olgu, özgeçmiflinde BH olmas› ve mevcut servikal
MRG bulgusu ile NBS olarak de¤erlendirildi.
Azotioprin 50mg/gün, metilprednisolon 64 mg/gün
(haftada 8 mg azalt›larak 8 mg/gün olacak flekilde) devam
edilmesi, bir ay ara ile karaci¤er enzimleri, hemogram,
kan flekeri, üre ve kreatinin takibi önerilerek izleme al›nd›.

TARTIfiMA

BH’da Uluslararas› Çal›flma Grubu s›n›flamas›na göre
son y›llarda en s›k kullan›lan diagnostik kriter rekürrent
oral ülserasyonlara ilaveten rekürrent genital ülserasyonlar,
deri lezyonu, göz lezyonu veya pozitif paterji testlerinden
ikisinin bulunmas›d›r16. Co¤rafik da¤›l›m Akdeniz’den
Japonya’ya do¤ru uzanan ‹pek Yolu üzerinde yo¤unlafl›r2.
HLA-B5 hastal›kla yak›ndan ilgilidir ve yüksek prevalansl›
yerlerde genellikle pozitiftir17-20.

Etyolojik nedenler aras›nda viral-bakteriyel ajanlar,
immünolojik faktörler, genetik nedenler ve beraberlerinde
fibrinolitik defektler say›labilir; ancak yine de bunlar net
de¤ildir3-9. Arteriyel ve venöz sistemi tutan damar duvar›
ve perivasküler monosellüler hücre infiltrasyonu
histopatolojik çal›flmalarda gösterilmifltir4,5. Bir teoriye
göre genetik yatk›nl›¤› olanlarda bir eksternal faktör
(örne¤in infeksiyöz ajan) teti¤i çeker ve vaskülitin
oluflmas›na yol açar8,21.

Koçer ve ark.n›n yapt›¤› bir çal›flmada, BH’da nörolojik
tutulum %6.7 oran›nda saptanm›flt›r. Yine ayn› çal›flmada
“mesodiencephalic junction” %46, pontobulber %40,
hipotalamik-talamik %23, bazal ganglionlar %18,
telensefalon %7.7, serebellum %4.6 ve servikal spinal
kord %4.6 tutulan bölgeler olarak bildirilmifltir22.

BH’da beyin sap› tutulumunun fazlal›¤› bölgesel
hemodinamik özelliklerle aç›klanabilir. Telensefalik yap›lar
medüller venlerle anastomoz yapar, derin ve yüzeyel pial
venleri internal serebral vene ve daha az olarak da
Rosenthal venine ba¤lar23. Bununla beraber beyin sap›nda
intraparenkimal radial ve longitudinal anastomotik kanallar
neredeyse hiç yoktur24. Spinal kordda intraaksiyel
anastomozlar torasik seviyede belirgindir25 .
Telensefalondaki bu düzen venlerin her iki yönde de
(medüller venler vas›tas›yla) akmas›na izin verir. Bu
durum böyle bir ven t›kan›rsa neden önemsiz boyutta
parankimal lezyon olufltu¤unu da aç›klar. Mesensefalon,
diensefalon ve pontin seviyelerde daha büyük lezyon
oluflur çünkü buralarda kollateral venöz sistem yoktur.

NBS akut fokal veya multifokal santral sinir sistemi (SSS)
disfonksiyonu ile ortaya ç›kar ve klinik olarak multipl
skleroz (MS) ile kar›flabilir26-31. Bir k›s›m NBS “relapsing-
remitting”, bir k›s›m sinsi bafllang›çl›, baz›s› primer
progresif SSS disfonksiyonu, bir baflka grup ise kafa içi
bas›nç art›fl› sendromu (K‹BAS)’a yol açan dural sinüs
trombozuna ba¤l› semptomlarla ortaya ç›kar32-34. NBS’nda
periferik sinir tutulumu bildirilmesine ra¤men s›k de¤ildir35.

Bizim olgumuzda kranyal tutuluma rastlamad›k. Sistemik
lupus eritematozus (SLE) ve non-Behçet vaskülitlerde
kortikal tutulum s›kt›r30,36,37. MS’de görülen periventriküler
ve ovoid lezyonlar NBS’da görülmez. MS’de ve bazen
de sarkoidozda görülen periventriküler de¤iflimleri biz
olgumuzda izlemedik. MS’de görülen dördüncü ventrikül
etraf› posterior fossa lezyonlar› NBS’ndakilere benzemez.
MS’deki beyin sap› lezyonlar› genelde küçüktür.
Kronik NBS’nda görülen belirgin beyin sap› ve/veya
serebellar atrofi MS’de nadirdir26,30.

MS’de servikal tutulum birkaç vertebral segment boyunca
uzan›r38, NBS’nda ise daha yayg›nd›r. Bizim olgumuzda
servikal bölgede birbirinden ba¤›ms›z iki adet lezyon
mevcuttu. Leptomeningeal kontrast tutulumu sarkoidoz
için tipiktir39. Bizim olgumuzda böyle bir görünüm yoktu.
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Resim 2. Tedavi sonras›
servikal MRG görünümü

Resim 1. Tedavi öncesi
servikal MRG görünümü
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Devlin ve ark.40 iki NBS vakas›nda leptomeningeal
kal›nlaflma izlemifllerdir. Dural venöz tromboza veya
lomber ponksiyona ba¤l› anormal meningeal kal›nlaflmalar
ekarte edilmelidir41 .

MS, vaskülitler, NBS ve SLE SSS’ni etkileyen genç
eriflkinlerin hastal›klar›d›r. Klinik kar›flabilir ancak
NBS’nun radyolojik bulgular› oldukça barizdir. Olgumuz
özgeçmiflindeki klinik bulgular› ile BH olarak izlenmesi,
di¤er vaskülit ve MS laboratuar tetkiklerinin negatif olmas›,
servikal MRG’de bulunan lezyonlar›n Behçet lezyonu
olarak yorumlanmas› nedeniyle NBS olarak
de¤erlendirilmifltir.

Kranyal MRG bulgusu olmaks›z›n izole medulla spinalis
tutulumu ile seyretmesi nedeniyle olgumuzu sunmay›
uygun bulduk.
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