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ÖZET

Amaç: Behçet hastal›¤› (BH) mukokütanöz, oküler, artritik, vasküler ve di¤er bulgularla sey-
reden bir vaskulittir. Nörolojik bulgularla seyreden durumuna ise Nöro-Behçet hastal›¤› (NBH)
denir. 

Yöntem: Bu çal›flmada 1990-2008 y›llar› aras›nda Uluslararas› Çal›flma grubunun kriterleri-
ne uygun olarak BH tan›s› alan 334 olgu geriye dönük olarak de¤erlendirildi. NBH tan›s› konul-
mufl olgular›n kay›tlar›, görüntülemeleri ve beyin omurilik s›v›s› (BOS) analizleri incelendi. 

Bulgular: Onbefl erkek, yedi kad›n olmak üzere 22 NBH olgusu saptand› (%6.6). Nörolojik
bulgular›n ortaya ç›kt›¤› ortalama yafl 28.3±8.9 y›ld›. Olgular›n 9’unda paterji testi pozitifli¤i,
5’inde HLA-B5 pozitifli¤i mevcuttu. Parankimal merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumu 14 olgu-
da, parankim d›fl› MSS tutulumu 7 olguda ve karma tutulum 1 olguda mevcuttu. Beyin sap› tu-
tulumu, hemisferik bulgular, omurilik lezyonlar› ve meningoensefalit bulgular› parankimal tutu-
lum olarak, dural sinus trombozu ve arteriyel t›kan›kl›k bulgular› parankim d›fl› tutulum olarak
kabul edildi. Periferik nöropati ve miyopati görülmedi. BOS s›v›s› incelemesinde pleositoz ve
yüksek protein seviyesi saptand›. Manyetik rezonans görüntülemesinde T1-a¤›rl›kl› serilerde
izo/hipointens, T2-a¤›rl›kl› serilerde hiperintens lezyonlar görüldü. Parankimal tutulumu olan ol-
gularda steroid ve immünsupresif tedavi, dural sinüs trombozu olanlarda steroid ve antikoagülan
tedavi uyguland›.

Tart›flma: NBH nadir görülen ama ciddi prognoza sahip oldu¤undan dikkatli olunmas›
gereken ve genç yaflta inme, multipl skleroz, hareket hastal›klar›, intrakraniyal hipertansiyon,
intrakraniyal venöz t›kay›c› hastal›klar ve di¤er nörolojik sendromlar›n ay›r›c› tan›s›nda düflünül-
mesi gereken bir hastal›kt›r.,
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SUMMARY

The Incidence and Clinical Findings of Neuro-Behçet Disease

Purpose: Behçet disease (BD) is a vasculitis with mucocutaneous, ocular, arthritic, vascular,

and other manifestations. Its neurologic manifestations named as neuro-Behçet disease (NBD).

Methods: In this study, three hundred thirty four patients who have fulfilled the International

Study group criteria for the diagnosis of BD from 1990 to 2008 were retrospectively evaluated.

The clinical records, images, cerebro spinal fluid (CSF) analyses of patients with NBD were re-

corded.

Results: Twentytwo patients (15 males, 7 females) with NBD were detected (6.6%). Mean

age at neurological presentation was 28.3±8.9 years. Thirteen patients had positive pathergy test

and 17 patients had positive HLA-B5 test. Parenchymal central nervous system (CNS) pattern

was detected in 14 patients, nonparenchymal CNS pattern was detected in 7 patients, mixt pat-

tern was detected in one patient. Parenchymal involvements were included brainstem involve-

ment, hemispheric manifestations, spinal cord lesions, and meningoencephalitic presentations

and nonparenchymal involvement were included dural sinus thrombosis, arterial occlusion. Pe-

ripheral neuropathy and myopathy were not seen. Pleocytosis and elevated protein levels were

detected in CSF analysis. Iso/hypointense lesions in T1-weighted images and hyperintense le-

sions in T2-weighted images were seen in magnetic resonance imaging. Corticosteroids and ad-

juvant immunosuppressive therapy were used for parenchymal manifestations, and corticoste-

roids and anticoagulants were used for treatment of dural sinus thrombosis. 

Conclusion: Neuro-Behçet disease is relatively rare, but it must be carefully investigated due

to their serious prognosis and considered in the differential diagnosis of stroke in young adults,

multiple sclerosis, movement disorders, intracranial hypertension, intracranial venous occlusi-

ve diseases, and other neurologic syndromes.

Key Words: Behçet’s disease, neuro-Behçet disease, uveitis, inflammation

G‹R‹fi

Behçet hastal›¤› (BH), tekrarlayan oral aftlarla bera-

ber genital bölgede ülser, göz bulgular›, cilt lezyonlar›,

nörovasküler bulgular ve artrit gibi belirtilerin efllik et-

ti¤i, aktivasyon ve remisyonlarla seyreden, kronik inf-

lamatuvar bir hastal›kt›r (1, 2). A¤›zda aftöz lezyonla-

r›n yan›nda genital ülser, göz bulgular›, cilt lezyonlar›

ve paterji testi pozitifli¤i durumlar›ndan herhangi ikisi-

nin varl›¤› BH tan›s› için gerekli ölçütlerdir (3).

BH’nda hastalar›n %4-49’unda nörolojik sistem tutulu-

mu saptan›r (4-6). Nörolojik bulgularla seyreden duru-

ma Nöro-Behçet hastal›¤› (NBH) denir. NBH’n›n mer-

kezi sinir sistemi (MSS) tutulumu iki formda olabilir.

Birinci form parankimal MSS tutulumu olup olgular›n

yaklafl›k %80’i bu flekilde görülür. ‹kinci formda paran-

kim d›fl› MSS tutulumu söz konusudur. Parankimal tu-

tulumda en s›k olarak beyin sap› lezyonlar› görülürken

bunu bazal gangliyon, serebral hemisferler ve spinal

kord tutulumu takip eder (4-9). Parankimal MSS tutu-

lumu ile gelen NBH olgular›nda, piramidal yollar›n tu-

tulumuna ait bulgular, hemiparezi, davran›fl bozukluk-

lar› ve sifinkter kusurlar› en s›k izlenen klinik bulgular-

d›r. Optik nöropatiye ba¤l› görme problemleri, sekizin-

ci sinir tutulumu ve periferik sinir tutulum bulgular› da-

ha nadir klinik bulgular olarak izlenir (4-9). Parankim

d›fl› tutulumda ise dural venöz sinüs trombozuna ba¤l›

geliflen artm›fl kafa içi bas›nc› en belirgin klinik bulgu-

dur. Aseptik meningo-ensefalit bulgular› ve nadiren

vaskülitik tutuluma ba¤l› serebral fokal enfarktlar geli-

flebilir (10, 11). Parankim d›fl› form daha az belirti verir



Nöro-Behçet Hastal›¤›n›n Görülme Oran› ve Klinik Bulgular› 493

ve prognozu daha iyidir. NBH’da parankimal tutulu-

mun olmas› (özellikle beyin sap›n›n tutulumu), tekrar-

lay›c› ataklar›n olmas›, ataklar aras›nda iyileflmenin

tam olmamas›, hastal›¤›n giderek fliddetini artt›rmas›,

akut atak esnas›nda BOS’da pleositoz efllik etsin veya

etmesin yüksek protein içeri¤inin bulunmas› hastal›¤›n

prognozunun kötü oldu¤una iflaret eden bulgulard›r (4-

9). Parankimal tutulumun izlendi¤i olgular›n %60 ka-

dar›nda beyin omurilik s›v›s›nda (BOS) artm›fl hücre

varl›¤› izlenir ve bu duruma artm›fl protein düzeyi efllik

edebilir. Parankim d›fl› formda BOS bulgular› bas›nç

art›fl› d›fl›nda genellikle normaldir. Manyetik rezonans

görüntüleme (MRG)’de NBH’nin parankimal tutulu-

muna ait lezyonlar, düzgün konturlu, iyi s›n›rl›, T1 a¤›r-

l›kl› serilerde genellikle parankime göre hafif hipoin-

tens veya izointens karakterde, T2 a¤›rl›kl› serilerde ise

hiperintens karakterde sinyal alanlar› olarak görülür.

Akut dönemde lezyonlar›n çevresinde ödem ve intrave-

nöz gadoliniumlu kontrast madde verilmesini takiben

periferik bölümde daha belirgin olmak üzere yo¤un

kontrast madde tutulumu beklenir (7-9). 

Bu çal›flmada klini¤imizde BH tan›s› alan 334 olgu

geriye dönük olarak de¤erlendirilerek NBH tan›s› konu-

lan olgular›n bulgular› de¤erlendirildi.

YÖNTEM VE GEREÇ

Bu çal›flmada klini¤imizde 1990-2008 y›llar› aras›n-

da Uluslararas› Çal›flma grubunun kriterlerine uygun

olarak BH tan›s› konulup göz hastal›klar› yönünden taki-

bi yap›lan 334 olgu geriye dönük olarak de¤erlendirildi.

Klini¤imize nörolojik bulgularla baflvurup nöroloji klini-

¤ine yönlendirilen olgulardan NBH tan›s› ile takip ve te-

daviye al›nan olgular›n oftalmolojik muayeneleri, radyo-

lojik görüntülemeleri ve beyin omurilik s›v›s› (BOS)

analizleri incelendi. Olgular›n tümü ilk kez NBH tan›s›

alm›fllard›.

Sonuçlar SPSS ver. 10.0 paket program› ile de¤erlen-

dirildi. Veriler “t testi” ve X2 ve varyans analizi ile kar-

fl›laflt›r›ld›. p<0.05 olmas› anlaml› kabul edildi. 

BULGULAR

De¤erlendirmeler sonucunda BH tan›s› konulan ve

takip alt›nda olan 334 hastan›n 22’inde NBH saptand›

(%6.6). Bu olgular›n 15’i erkek 7’i kad›nd›. Nörolojik

bulgular›n ortaya ç›kt›¤› ortalama yafl 28.3±8.9 y›ld›. BH

tan›s› konulup nörolojik bulgular›n ortaya ç›kt›¤› ortala-

ma süre 5.4±1.7 y›ld›. (Tablo 1) Bu olgular›n 17’inde

(12’i erkek 5’i kad›n) aktif üveit bulgular› mevcuttu.

Üveit bulgular›n›n pozitifli¤i yönünden BH ile takip edi-

len olgular ile NBH tan›s› konulan olgular aras›nda bir

fark yoktu. NBH tan›s› konulan olgular›n 9’unda paterji

testi pozitifli¤i, 5’inde HLA-B5 pozitifli¤i mevcuttu. Pa-

rankimal MSS tutulumu 14 olguda, parankim d›fl› MSS

tutulumu 7 olguda ve karma tutulum 1 olguda mevcuttu.

Beyin sap› tutulumu, hemisferik bulgular, omurilik lez-

yonlar› ve meningoensefalit bulgular› parankimal tutu-

lum olarak, dural sinus trombozu ve arteriyel t›kan›kl›k

bulgular› parankim d›fl› tutulum olarak kabul edildi. Pe-

riferik nöropati ve miyopati görülmedi. Parankimal MSS

tutulumlu olgular›n 3’ünde,  parankim d›fl› MSS tutu-

lumlu olgular›n ise 5’inde papilla ödemi vard›. Bu olgu-

lar›n hepsinde aktif üveit bulgular› mevcuttu. Papilla

ödemi görülen olgular›n radyolojik tetkiklerinde pozitif

bulgu olmas› nedeni ile papilla ödeminin NBH’na ba¤l›

oldu¤u düflünüldü. BOS s›v›s› incelemesinde; paranki-

mal MSS tutulumu olan olgularda bas›nç 267±12.3 mm

H2O,  protein 54.3±7.9 mg/dl, glukoz 47.2±9.3 mg/dl

(efl zamanl› kan flekeri 105.3±13.5 mg/dl), mikroskobisi

285.3±24.3 hücre/mm3, parankim d›fl› MSS tutulumu

olan olgularda bas›nç 278.1±19.6 mm H2O,  protein

34.1±9.3 mg/dl, glukoz 67.2±9.3  mg/dl (efl zamanl› kan

flekeri 98.8±11.9  mg/dl), mikroskobisi 157.6±18.5 hüc-

re/mm3, karma MSS tutulumu gösteren olguda ise ba-

s›nç 273 mm H2O,  protein 65 mg/dl, glukoz 43 mg/dl

(efl zamanl› kan sekeri 95 mg/dl), mikroskobisi 297 hüc-

re/mm3 olarak saptand›. (Tablo 2) Parankimal MSS tu-

tulumu olan olgular ile karma MSS tutulumu olan olgu-

nun BOS bulgular›nda tüm parametreler normal s›n›rla-

r›n üzerindeydi. Parankim d›fl› MSS tutulumu olan olgu-

larda ise yaln›zca bas›nç normal de¤erlerin üzerinde sap-

tand›. ‹ki de¤iflik MSS tutulumu tipi aras›nda BOS bul-

BH NBH NBH Nörolojik Nörolojik

Olgu Olgu Cinsiyet Da¤›l›m› bulgular›n bulgular›n

Say›s› Say›s› (Kad›n-Erkek) ortaya ç›kt›¤› yafl (y›l) Ortaya ç›kt›¤› süre

334 22 7/15 28.3±8.9 5.4±1.7

Tablo 1.  Behçet hastal›¤› (BH) tan›s› alan olgularda görülen  Nöro-Behçet hastal›¤› 
(NBH) ile ilgili demografik bilgiler
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gular› karfl›laflt›r›ld›¤›nda parankimal MSS tutulumu

olan olgularda tüm parametreler parankim d›fl› MSS tu-

tulumu olan olgular›n de¤erlerine göre yüksek olarak

tespit edildi. (p<0.01) Olgular vasküler BH yönünden in-

celendi¤inde derin ven trombozu parankimal MSS tutu-

lumlu 1 olguda, parankim d›fl› MSS tutulumlu 6 olguda

ve karma tutulumlu 1 olguda saptand›. Derin ven trom-

bozu parankim d›fl› MSS tutulumlu grupta belirgin ola-

rak fazla saptand›. (p<0.01) Olgular›m›zda pulmoner tu-

tulum görülmedi.

Parankimal MSS tutulumu olan olgular›n manyetik

rezonans görüntülemesinde özellikle beyin sap›, bazal

gangliyon ve hemisferde T1 a¤›rl›kl› serilerde izo/hipoin-

tens, T2-a¤›rl›kl› serilerde hiperintens lezyonlar görüldü.

Parankim d›fl› MSS tutulumu olan olgularda ise dural ve-

nöz sinüs trombozuna ait bulgular saptand›. Parankimal

tutulumu olan olgularda sistemik kortikosteroid

(1mg/kg/gün metilprednizolon tb, Prednol®, Mustafa

Nevzat) ve immünsupresif tedavi (2 mg/kg/gün azatiyop-

rin tb, Imuran®, Glaxo Smith Kline), dural sinüs trombo-

zu olanlarda kortikosteroid (1 mg/kg/gün metilprednizo-

lon tb, Prednol®, Mustafa Nevzat) ve antikoagülan teda-

vi (5000 IU/gün, subkutan dalteparin sodyum, Frag-

min®, Pharmacia & Upjohn) uyguland›. Olgular›n orta-

lama takip süresi 109.7±18.4 ayd›. Parankimal MSS tutu-

lumu olan bir olguda iki kez rekürrens geliflti. Bu olgu-

nun bulgular› düzelmifl halde takipleri devam etmektedir.

TARTIfiMA

Behçet hastal›¤› (BH), tekrarlayan oral aftlarla bera-

ber genital bölgede ülser, göz bulgular›, cilt lezyonlar›,

nörovasküler bulgular ve artrit gibi belirtilerin efllik etti-

¤i kronik inflamatuvar bir hastal›k olup a¤›zda aftöz lez-

yonlar›n yan›nda di¤er bulgulardan en az ikisinin varl›¤›

ile tan›s› konulur (1-3). Hastalar›n yaklafl›k %4-49’unda

nörolojik sistem tutulumu görülür ve NBH olarak isim-

lendirilir (4-6). Çal›flmam›zda BH tan›s› alan olgular›n

%6.6’›nda NBH tan›s› konulmufl olup literatür ile uyum-

luluk göstermekteydi. Klasik olarak NBH'›n ortaya ç›k-

ma yafl› 30-40 yafllar›d›r. BH’n›n ortaya ç›k›fl›ndan nöro-

lojik bulgular›n görülmesine kadar geçen süre ise yakla-

fl›k 1-14 y›ld›r (11-13). Çal›flmam›zdaki olgularda nöro-

lojik bulgular›n ortaya ç›kt›¤› ortalama yafl 28.3±8.9 y›l,

nörolojik bulgular›n ortaya ç›kt›¤› ortalama süre ise

5.4±1.7 y›ld›. Sonuçlar literatürle benzerlik göstermek-

teydi. 

NBH’n›n MSS tutulumu parankimatöz, non-paran-

kimatöz veya karma tip olabilir. Olgular›n yaklafl›k

%80’i bu parankimatöz flekilde görülür (4-9).  Bizim

çal›flmam›zda ki NBH saptanan olgulardan 14 olguda

(%63.6) parankimal MSS tutulumu, 7 olguda (%31.8)

parankim d›fl› MSS tutulumu ve 1 olguda (%4.6) ise

karma tutulum mevcuttu. Parankimal ve karma MSS

tutulumu gösteren olgularda hemiparezi, davran›fl bo-

zukluklar›, sifinkter kusurlar› en s›k izlenen klinik bul-

gular iken, parankim d›fl› MSS tutulumu görülen olgu-

larda tek bulgu bafl a¤r›s› idi. Optik nöropatiye ba¤l›

görme problemleri ve periferik sinir tutulum bulgular›

hiçbir olguda görülmedi. Periferik sinir tutulumunda

elektromiyograf› (EMG) yararl› sonuçlar verebilmekte-

dir.  Parankim d›fl› MSS tutulumunun daha az oranda

görülmesi, bulgular›n›n nispeten daha hafif seyirli ol-

mas› nedeniyle gözden kaç›r›lmas› sonucu olabilir. Pa-

rankimal MSS tutulumlu olgularla karfl›laflt›r›ld›¤›nda

oldukça hafif bulgular söz konusudur. Bizim serimizde-

ki parankim d›fl› MSS tutulumlu olgular incelendi¤inde

ortak bulgunun sadece bafl a¤r›s› oldu¤u görülmektey-

di. Bu nedenle bafl a¤r›s› flikayeti ile baflvuran BH tan›-

s› ile takip edilen hastalarda NBH olas›l›¤› göz önünde

bulundurulmal›d›r. Bafla¤r›s›n›n nedeni kafa içi bas›nc›-

n›n art›fl›d›r. Bas›nç art›fl› kendisini papilla ödemi bul-

gular›yla gösterir. Ancak düflük bas›nç de¤erlerinde pa-

pilla ödemi görülmeyebilir. Bunun yan› s›ra BH’da pa-

pilla görünümü vaskülitik olaylar nedeniyle papilla

ödemine benzer görünümde olabilir. Bu etkenler BH’da

BOS bas›nc›ndaki art›fl›n fark edilememesine yol açabi-

lir. Bizim serimizdeki parankimal MSS tutulumlu olgu-

lar›n 3’ünde,  parankim d›fl› MSS tutulumlu olgular›n

ise 5’inde papilla ödemi vard›. Bu nedenlerle bafl a¤r›s›

flikayeti ile baflvuran BH’nda, özellikle papilla s›n›rlar›

da silik ise NBH akla getirilmelidir. Ayn› zamanda

BH’n›n ilk bulgusunun optik nörit olabilece¤i de unu-

tulmamal›d›r (14).

n Bas›nç (mm H2O) Protein (mg/dl) Glukoz (mg/dl) Mikroskobi (hücre/mm3)

Parankimal MSS tutulumu 14 267±12.3 54.3±7.9 47.2±9.3 285.3±24.3

Parankim D›fl› MSS tutulumu 7 278.1±19.6 34.1±9.3 67.2±9.3  157.6±18.5

Karma MSS tutulumu 1 273 65 43 297

Tablo 2. Nöro-Behçet hastal›¤› olgular›n›n beyin omurilik s›v›s› bulgular› ((MSS= merkezi sinir sistemi)
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Parankimatöz MSS tutulumu görülen olgularda en

s›k olarak beyin sap› lezyonlar› görülürken bunu bazal

gangliyon, serebral hemisferler ve spinal kord tutulumu

takip eder (5-8). Çal›flmam›zdaki MRG ile parankimal

MSS tutulumu saptanan olgular›n 6’›nda beyin sap›,

4’ünde bazal gangliyon, 4’ünde ise serebral hemisfer

lezyonu görülürken spinal kord tutulumu görülmedi.

MRG’de parankimal MSS tutulumunda lezyonlar, düz-

gün konturlu, iyi s›n›rl›, T1 a¤›rl›kl› serilerde parankime

göre hafif hipointens veya izointens karakterde, T2 a¤›r-

l›kl› serilerde ise hiperintens karakterde sinyal alanlar›

olarak görülür (6-8). Olgular›m›zda saptanan bulgular

söz konusu verilerle benzerlik gösterdi. 

Parankimal MSS tutulumunda olgular›n yaklafl›k

%60’›nda BOS’da artm›fl hücre varl›¤› izlenirken bizim

olgular›m›z›n tümünde artm›fl hücre ve protein düzeyi

saptand›. Bunun yan› s›ra di¤er parametreler de hem nor-

mal de¤erlerin hem de parankim d›fl› MSS tutulumu gös-

teren olgular›n de¤erlerinin üzerinde saptand›. Parankim

d›fl› MSS tutulumu olan olgular›n BOS parametrelerin-

den yaln›zca bas›nç de¤erleri normal s›n›rlar›n üzerinde

saptand›. Olgular›n BOS incelemelerinde saptanan hüc-

re tipi lenfosit a¤›rl›kl› idi.

BH’n›n en ciddi komplikasyonu nörolojik tutulumda

mortalitedir. Ancak bizim olgular›m›zda tedavi ile bul-

gular düzeldi ve mortalite geliflmedi. Son zamanlarda

NBH tedavisi ile ilgili yeni yaklafl›mlar söz konusudur

(15-18). 

Sonuç olarak NBH nadir görülen ama ciddi progno-

za sahip oldu¤u için dikkatli olunmas› ve genç yaflta in-

me, multipl skleroz, hareket hastal›klar›, intrakraniyal

hipertansiyon, intrakraniyal venöz t›kay›c› hastal›klar ve

di¤er nörolojik sendromlar›n ay›r›c› tan›s›nda düflünül-

mesi gereken bir hastal›kt›r. NBH çok de¤iflik bulgular-

la karfl›m›za ç›kabilir. Bazen bafl a¤r›s› nörolojik tutulu-

mun tek bulgusu olabilir. Mortalite riski nedeniyle flüp-

he edilen olgular›n dikkatli nörolojik muayenesinin,

MRG ve BOS incelemelerinin yap›lmas› önemlidir. Ge-

rekli olgularda serebral anjiyografi ve periferik sinir tu-

tulumunda EMG unutulmamal›d›r. 
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