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[ZOLE MEDULLA SPINALIS TUTULUMU OLAN NORO-BEHGET SENDROMU:
OLGU SUNUMU*

Murat CABALAR ', Murat ORTEN, Hiisniye ASLAN', Orhan YAGIZ', Burak Ahmet BILGIN?

On sekiz yaginda kadin hasta ani geligen siddetli bas agrisi, sol kol ve bacaginda his kaybr sikayetleri ile bagvurdu. Norolojik muayenesinde sag
hemihipoestezi mevcut olup, bilateral derin tendon refleksleri canli idi. G6z muayenesinde gecirilmis iiveit bulgular1 vardi. Kranyal, torakal ve
lomber manyetik rezonans goriintiileme (MRG) tetkiklerinde patolojik bulgu goriilmezken; servikal MRG’de medulla spinaliste dordiincii ve altinct
servikal vertebralar seviyesinde, ring tarzinda, T2W’de hiperintens, T1W’de hipointens iki adet Behcet lezyonu ile uyumlu patolojik odak goriildii.
Immunosupresif tedavi altinda iken bir ay sonra cekilen kontrol servikal MRG’de bu lezyonlarin kayboldugu goriildii. Behget hastaligi (BH) tanis
almis, kranyal MRG bulgusu olmayan, izole medulla spinalis tutulumu gosterilen néro-Behget Sendromu olgusunu nadir goriilmesi nedeniyle
sunmay1 uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Behget hastaligi, Behget sendrom, MRG
ISOLATE SPINAL CORD INVOLVEMENT IN NEURO-BEHCET 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
Behget’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-Behget syndrome with an isolated medulla spinalis lesion without a cranial MRI lesion because it’s a rare entity.
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Behcet Hastalig1 (BH) etyolojisi bilinmeyen, niiks eden
iiveit, tekrarlayan genital ve oral iilserlerle karakterize bir
hastalik olup 1937 yilinda Tiirk dermatolog Hulusi Behget
tarafindan tammlanmustir!. Japonya ve Akdeniz iilkelerinde
sik, Amerika ve Kuzey Avrupa iilkelerinde oldukca
seyrektirZ. Hastalik en sik iiciincii dekatta ortaya cikar.
Erkekler kadinlara oranla daha fazla hastaliga yakalanir.
Genetik predispozisyonu olan kisilerde hiicresel ve humoral
immunitede olugan bozukluklar ve ortaya ¢ikan inflamasyon
sonucu meydana geldigi konusunda fikir birligi vardir;
ancak ayrintilar hala karanhktir3-9.

Multisistem bir karakter tasir; artrit, eritema nodosum,
papiil, piistiil ile gastrointestinal, pulmoner, kardiyovaskiiler
ve santral sinir sistemi bulgular ortaya ¢ikabilir®!%!1,

Norolojik bulgulari olan BH ilk olarak 1941 yilinda Knapp
tarafindan bildirilmistir'2, Néro-Behcet sendromu (NBS)
terimi ise 1954 yilinda Cavara ve D’Emro tarafindan
kullamlmustir'3, BH’da nérolojik tutulum orani %4-49
oraninda bildirilmistir!4-15. Sinir sisteminin herhangi bir
boliimii hastaliga tutulabilir. Kranyal sinir felgleri siktir.
Diger semptom ve bulgular arasinda piramidal bulgular,
bas agris1, papil 6demi, konviilziyonlar, mental konfiizyon,
hemiparezi, koma, afazi, beyin sap1 bulgulari, psodobulber
paralizi ve bazal ganglionlar, serebellum veya omurilik
lezyonlarina ait bulgular vardir. Bazi olgularda ise kafa
ici basing artigt sendromu gortiliir, cogunlukla dural siniis

*37. Ulusal Noroloji Kongresi’nde (Antalya 2001) poster olarak
sunulmustur.
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trombozuna seyrek olarak ise vena kava superiorun
tikanmasina baglidir. Bu tablo NBS degil vaskiilo-Behget
(VB) olarak degerlendirilir.

Bu c¢alismada bir olgu miinasebetiyle kranyal tutulum
olmaksizin medulla spinalis tutulumu ile giden NBS’nun
klinik, radyolojik ve laboratuar 6zellikleri sunulmugtur.

OLGU

On sekiz yasindaki kadin hasta 6.11.2000 tarihinde ani
gelisen siddetli bas agrisi, sag kol ve bacaginda hissizlik
yakinmast ile poliklinigimize bagvurdu. Ozge¢misinde
dort y1l 6nce tonsillektomi operasyonu gegirdigi, yaklasik
4 ay once bacaklarinda agiz ve genital bolgelerinde yaralar,
her iki ayak bileklerinde kizariklik, sislik ve agr1 sikayetleri
nedeniyle BH tanis1 aldig1 ve bunun i¢in Azotioprin 50
mg/glin, metilprednisolon 64 mg/giin kullandig1 6grenildi.
Fizik muayene bulgular1 normal olan hastanin norolojik
muayenesinde ise sag hemihipoestezi, bilateral derin
tendon reflekslerinde canlilik saptandi. Gz muayenesinde
fundus dogaldi, vizyon tamdi (10/10) ve gecirilmis iiveit
bulgular1 vard.

Hasta NBS 6n tanisi ile tetkik ve tedavi amaciyla
klinigimize yatirildi. Rutin tetkiklerinde (hemogram,
sedimantasyon, biyokimya, akciger grafisi,
elektrokardiyografi, ekokardiyografi, tam idrar tetkiki ve
karaciger fonksiyon testleri) herhangi bir patolojik bulgu
tespit edilmedi. Kranyal, torakal ve lomber MRG
tetkiklerinde patolojik bulgu yoktu. Ekim 2000 tarihinde
cekilen servikal MRG’de medulla spinaliste 4. ve 6.
servikal vertebralar seviyesinde saptanan ring tarzinda,
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T2W’de hiperintens, T1W’de hipointens iki adet Behget
lezyonu ile uyumlu patolojik odagin (Resim 1)
immunosupresif (Azotioprin) ve kortikosteroid tedavi
altinda iken bir ay sonra c¢ekilen kontrol MRG’de
kayboldugu goriildii (Resim 2).

Resim 2. Tedavi sonrasi
servikal MRG gortintimii

Resim 1. Tedavi 6ncesi
servikal MRG goriintimii

Aralik 2000 tarihinde yapilan kranyal MR venografide
ise patoloji saptanmadi. Elektroansefalografide (EEG)
anormallikler goriilmedi. Beyin omurilik sivi (BOS)
basinct: 230 mmH?2O0, hiicre: 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 s1v1 kiiltiirlerinde iireme olmadi.

Hasta mevcut klinik ve goriintiileme bulgular1 ile NBS
on tanisi ile dermatoloji ve i¢ hastaliklar1 klinigi Behget
poliklinigi tarafindan degerlendirildi. Paterji testi negatif
sonuglandi. Serolojik testlerde lupus antikoagiilan1 (LA),
anti-¢ift sarmal DNA (Anti-ds DNA), antiniikleer antikor
(ANA), antikardiyolipin antikorlar, antinétrofilik
sitoplazmik antikorlar (ANCA), anti-Sm antikor negatif
bulundu. Hastalikla yakindan ilgili olmasina ragmen
HLA-B5 (human l6kosit antijen) negatifti.

Olgu, dzge¢cmisinde BH olmas1 ve mevcut servikal
MRG bulgusu ile NBS olarak degerlendirildi.
Azotioprin 50mg/giin, metilprednisolon 64 mg/giin
(haftada 8 mg azaltilarak 8 mg/giin olacak sekilde) devam
edilmesi, bir ay ara ile karaciger enzimleri, hemogram,
kan sekeri, iire ve kreatinin takibi onerilerek izleme alindi.

TARTISMA

BH’da Uluslararas: Calisma Grubu siniflamasina gore
son yillarda en sik kullanilan diagnostik kriter rekiirrent
oral lilserasyonlara ilaveten rekiirrent genital iilserasyonlar,
deri lezyonu, goz lezyonu veya pozitif paterji testlerinden
ikisinin bulunmasidir'. Cografik dagilim Akdeniz’den
Japonya’ya dogru uzanan Ipek Yolu iizerinde yogunlasir2.
HLA-BS hastalikla yakindan ilgilidir ve yiiksek prevalansh
yerlerde genellikle pozitiftir' -0
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Etyolojik nedenler arasinda viral-bakteriyel ajanlar,
immiinolojik faktorler, genetik nedenler ve beraberlerinde
fibrinolitik defektler sayilabilir; ancak yine de bunlar net
degildir3-9. Arteriyel ve venoz sistemi tutan damar duvari
ve perivaskiiler monoselliiler hiicre infiltrasyonu
histopatolojik ¢aligmalarda gosterilmistir*>. Bir teoriye
gore genetik yatkinlig1 olanlarda bir eksternal faktor
(6rnegin infeksiydz ajan) tetigi ceker ve vaskiilitin
olusmasina yol agar8-2!,

Koger ve ark.nin yaptig bir calismada, BH’da norolojik
tutulum %6.7 oraninda saptanmustir. Yine ayni calismada
“mesodiencephalic junction” %46, pontobulber %40,
hipotalamik-talamik %23, bazal ganglionlar %18,
telensefalon %7.7, serebellum %4.6 ve servikal spinal
kord %4.6 tutulan bolgeler olarak bildirilmistir22,

BH’da beyin sap1 tutulumunun fazlaligi bolgesel
hemodinamik dzelliklerle aciklanabilir. Telensefalik yapilar
mediiller venlerle anastomoz yapar, derin ve yiizeyel pial
venleri internal serebral vene ve daha az olarak da
Rosenthal venine baglar3. Bununla beraber beyin sapinda
intraparenkimal radial ve longitudinal anastomotik kanallar
neredeyse hi¢ yoktur?4. Spinal kordda intraaksiyel
anastomozlar torasik seviyede belirgindir?>.
Telensefalondaki bu diizen venlerin her iki yonde de
(mediiller venler vasitasiyla) akmasina izin verir. Bu
durum bdyle bir ven tikanirsa neden 6nemsiz boyutta
parankimal lezyon olustugunu da agiklar. Mesensefalon,
diensefalon ve pontin seviyelerde daha biiyiik lezyon
olusur ¢linkii buralarda kollateral venoz sistem yoktur.

NBS akut fokal veya multifokal santral sinir sistemi (SSS)
disfonksiyonu ile ortaya ¢ikar ve klinik olarak multipl
skleroz (MS) ile karisabilir26-31, Bir kisim NBS “relapsing-
remitting”, bir kisim sinsi baslangicli, bazis1 primer
progresif SSS disfonksiyonu, bir bagka grup ise kafa i¢i
basing artis1 sendromu (KIBAS)’a yol acan dural siniis
trombozuna bagh semptomlarla ortaya gikar32-34, NBS nda
periferik sinir tutulumu bildirilmesine ragmen sik degildir3.

Bizim olgumuzda kranyal tutuluma rastlamadik. Sistemik
lupus eritematozus (SLE) ve non-Behget vaskiilitlerde
kortikal tutulum siktir30-3637. MS’de gériilen periventrikiiler
ve ovoid lezyonlar NBS’da goriilmez. MS’de ve bazen
de sarkoidozda goriilen periventrikiiler degisimleri biz
olgumuzda izlemedik. MS’de goriilen dordiincii ventrikiil
etrafi posterior fossa lezyonlar1 NBS’ndakilere benzemez.
MS’deki beyin sap1 lezyonlar1 genelde kiiciiktiir.
Kronik NBS’nda goriilen belirgin beyin sap1 ve/veya
serebellar atrofi MS’de nadirdir?6-°.

MS’de servikal tutulum birkag vertebral segment boyunca
uzanir38, NBS’nda ise daha yaygindir. Bizim olgumuzda
servikal bolgede birbirinden bagimsiz iki adet lezyon
mevcuttu. Leptomeningeal kontrast tutulumu sarkoidoz
icin tipiktir3?. Bizim olgumuzda boyle bir goriiniim yoktu.
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Devlin ve ark.*? iki NBS vakasinda leptomeningeal
kalinlagsma izlemislerdir. Dural ven6z tromboza veya
lomber ponksiyona bagli anormal meningeal kalinlagmalar
ekarte edilmelidir*! .

MS, vaskiilitler, NBS ve SLE SSS’ni etkileyen geng
erigkinlerin hastaliklaridir. Klinik karisabilir ancak
NBS’nun radyolojik bulgular1 oldukg¢a barizdir. Olgumuz
ozgecmisindeki klinik bulgular ile BH olarak izlenmesi,
diger vaskiilit ve MS laboratuar tetkiklerinin negatif olmasi,
servikal MRG’de bulunan lezyonlarin Behget lezyonu
olarak yorumlanmasi nedeniyle NBS olarak
degerlendirilmistir.

Kranyal MRG bulgusu olmaksizin izole medulla spinalis
tutulumu ile seyretmesi nedeniyle olgumuzu sunmayi
uygun bulduk.
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