Kocatepe Tip Dergisi
Kocatepe Medical Journal
22:6-13/ Ocak / 2021

ARASTIRMA YAZISI / RESEARCH ARTICLE
NOROBEHCET SENDROMUNDA KLIiNIK,
DEMOGRAFIK VE RADYOLOJIK BULGULAR

CLINICAL, DEMOGRAPHIC AND RADIOLOGICAL FINDINGS IN
NEURO-BEHCET SYNDROME

Fatma SIMSEK

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Néroloji Anabilim Dali

0z

AMAC: Noro-Behget sendromu (NBS), Behcet Hastaligi-
nin (BH) santral sinir sistemi tutulumuna bagli ortaya ¢I-
kan, mortalite ve morbiditeyi arttiran faktorlerden biridir.
Calismamizda bolgemizde yasayan NBS tanili hastalarin
klinik, demografik ve radyolojik verilerinin incelenmesi
amaclandi.

GEREC VE YONTEM: Galismamizda Ocak 2015-Ocak 2019
tarihleri arasinda Atatiirk Universitesi Noroloji kliniginde
NBS tanisi ile takip edilen ve tani kriterlerini karsilayan
14 hastanin kayitlari retrospektif olarak tarandi. Analizler
SPSS 20 istatistik programi kullanilarak yapild.

BULGULAR: Hastalarin yaslari 18-45 yas araligindaydi.
Yas ortalamasi 32,07+9,06 yil, NBS basglama yasi 29,9+6,8
yildi. NBS tanili hastalarin % 35,7'si (n=5) kadin, % 64,3
‘U (n=9) erkekti. Hastalarin en sik basvuru sebebi % 57,1
ile bas agristydi. NBS tanili hastalarin manyetik rezonans
goruntilemede % 50'sinde parankimal, % 50'sinde non-
parankimal tutulum vardi. Bir hastada NBS ve multipl
skleroz (MS) birlikteligi, bir hastada beyin sapinda difiiz-
yon kisitlamasi olan akut enfarkt alani vardi. Calismamiz-
da NBS'de mortalite oranimiz % 7,1 (n=1) idi. Hastalarin
% 35,7'sinde oncesinde bilinen BH tanisi olup, % 64,3'l
(n=9) NBS tanisi ile birlikte BH tanisini almisti. HLA-B51
sonucu dort hastada pozitifti.

SONUC: NBS ve BH tanisini ayni anda alan hasta orani-
miz literattire gore belirgin yliksek olup burada etkili olan
faktorin disik sosyokdltirel dizey oldugu disiinaldi.
Erken tani ve tedavi NBS gelisme riskini azaltan 6nemli bir
faktordir. Nadiren NBS ve MS birlikteligi gorilebilir.
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ABSTRACT

OBJECTIVE: Neuro-Behcet's Syndrome (NBS), occurs due
to central nervous system involvement of Behcet's dise-
ase (BD), and it is one of the factors that increase mor-
tality and morbidity. In this study, we aimed to investi-
gate the clinical, demographic and radiological data of
Neuro-Behcet patients living in our region.

MATERIAL AND METHODS: In this study, the records of
14 patients who were followed up with the diagnosis of
NBS at Atatirk University Neurology Clinic between Ja-
nuary 2015 and January 2019 were reviewed retrospe-
ctively. Analyses were made by using SPSS 20 statistical
program.

RESULTS: The ages of patients were between 18 and
45 years. The average age was 32,07+9,06 years, and
NBS onset age was 29,9+6,8 years. % 35,7 (n=5) of pa-
tients with NBS were female, and % 64,3 (n=9) of them
were male. The most common reason for admission was
headache with % 57,1. % 50 of the patients with NBS in
magnetic resonance imaging had parenchymal, and 50%
of the patients had nonparenchymal involvement. One
patient had coexistence of NBS and multiple sclerosis
while one patient had an acute infarct area with diffusion
restriction in the brain stem. In our study, mortality rate
in NBS was % 7,1 (n=1). % 35,7 of the patients had a pre-
viously known diagnosis of BS, and % 64,3 (n=9) of them
had been diagnosed BD with NBS diagnosis. The result of
HLA-B51 was positive in 4 patients.

CONCLUSIONS: The rate of patients with NBS and BD at
the same time is significantly higher than the literature.
It was thought that the effective factor was low sociocul-
tural level. Early diagnosis and treatment are important
factors that reduce the risk of developing NBS. Rarely co-
existence of NBS and MS?.

KEYWORDS: Behcet disease, Multiple sclerosis, Central
nerveus system, Early diagnosis.
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GiRiS

Behget hastaligi (BH) etiyolojisi bilinmeyen,
multisistemik, tekrarlayan ataklarla seyreden
enflamatuvar bir hastaliktir. BH ilk kez Hulusi
Behget tarafindan 1937 yilinda oral Ulserler, ge-
nital Glserasyonlar ve Uveit triadi olarak tanim-
lanmis (1). Sikhikla G¢lincii dekatta ve erkeklerde
gorulmektedir. BH genel olarak erkeklerde daha
agir seyretmekte olup, santral sinir sistemi (SSS)
tutulumu da erkeklerde daha sik goriilmekte ve
daha mortal seyretmektedir. Hastaligin her sis-
temi etkileyebilecek enflamatuvar bir perivas-
kdlit oldugu disuntlmektedir. BH ilk tanimlan-
digi triad disinda; eklem, damar (6zellikle ven
tutulumu), akciger, gastrointestinal sistem ve
sinir sistemini de etkilemektedir (2).

Uluslararasi Calisma Grubu tarafindan BH icin
belirlenen tani kriterlerine gore, tani tekrarla-
yan oral ulserlerin yani sira asagidaki ozellikler-
den ikisinin varligina dayanmaktadir: tekrarla-
yan genital Ulserler, g6z lezyonlari (6n ve arka
Uveit ve retinal vaskalit), cilt lezyonlar (eritema
nodozum, psddofolikiilit, papulopustiler lez-
yonlar ve akneiform nodiiller) veya pozitif bir
paterji testi (cilde igne batirnlmasindan 24-48
saat sonra pustil olusumu) (3).

BHde mortalite ve morbiditenin en 6nem-
li nedenlerinden biri SSS tutulumudur. BH'de
% 5-10 oraninda SSS tutulumu goérilmekte ve
Noro-Behget Sendromu (NBS) olarak adlandiril-
maktadir (4). Norolojik tutulum sistemik bulgu-
larin ortaya ¢ikmasindan ortalama 3-6 yil sonra
gorilmektedir (5, 6, 7). NBS'de SSS tutulumu pa-
rankimal veya nonparankimal olabilir. Paranki-
mal tutulumda klinik genellikle beyin sapi veya
kortikospinal traktus sendromu seklinde iken,
nonparankimal tutulumda serebral ven6z sinis
trombozuna (SVST) bagli artmis intrakranial
basin¢ seklindedir. Nonparankimal tutulumda
prognoz parankimal tutuluma goére daha iyidir.

NBS bircok hastada relaps ve remisyonla gidis
gosterirken, bazi hastalarda sekonder progre-
sif faza gecmektedir. Hastalarin az bir kisminda
ise baslangictan itibaren progresif seyir goster-
mektedir.

NBS'de en sik gorilen semptom bas agrsidir.

NBS'de hastalarin % 5-25'inde psikiyatrik semp-
tomlar vardir (4). Davranis degisikligi paranki-
mal NBS'de beyin sapi ve piramidoserebellar
sendromundan daha yaygindir (7).

NBS'de lezyonlar genellikle beyin sapinda, ba-
zen diensefalona yayillim gostermekte ve ¢ok
nadir periventrikiler ve subkortikal ak madde-
de yer almaktadir (8). MS'in aksine lezyonlar pe-
riventrikiler bolgede daha az gorilmekte olup
genellikle genis, birlesik ve ak madde Uzerine
dagilmis olarak izlenir (9, 10). Akut fazda cogu
hastada tek lezyon vardir ancak kronik fazda
NBS ile MS arasinda ayirim yapilmasini zorlasti-
ran daha yaygin tutulum oldugu izlenir (11).

NBS'de tipik kraniyal manyetik rezonans goruin-
tilemede (MRG) cogunlukla mezodiensefalik
kavsakta, serebellar pedinkiller ve beyin sa-
pinin diger bolgelerinde T1'de izo-hipointens,
T2'de hiperintens lezyonlar gorulmektedir (4,
12). Mezodiensefalik kavsak lezyonu olan hasta-
larin cogunda diensefalik yapilari iceren yukari
dogru bir uzama veya pontobulber bdlgeyi ice-
ren asagi dogru bir uzama izlenir (4, 13).

NBS ayirici tanisinda MS, geng yas inme, primer
ve sekonder SSS vaskuliti, norosarkoidoz, SSS
tlberkulozu, beyin sapi gliomu, primer SSS len-
fomasi, Reiter sendromu, Cogan’s sendromu,
Susac sendromu gibi hastaliklar degerlendiril-
melidir (14).

Bu calismada bolgemizdeki NBS tanili hastala-
rin klinik belirtilerini, bu hastalarda SSS tutulum
sekli, demografik ve radyolojik bulgularini de-
gerlendirmek amaglandi.

GEREC VE YONTEM
Hasta Se¢imi

Ocak 2015- Ocak 2019 yillar arasinda Atatiirk
Universitesi Tip Fakiiltesi Néroloji kliniginde
NBS tanisi ile takip edilen hastalarin dosyalari
retrospektif olarak incelendi. NBS tani kriterle-
rini karsilayan 14 hastanin demografik verile-
ri (yas, cinsiyet), klinik, radyolojik, laboratuvar
bulgularn kaydedildi. MRG'leri sistemde kayitli
olmayan, dosya verileri eksik olan ve NBS tanisi
kesin olmayan hastalar calismaya alinmadi. Vas-
kalit belirtegleri, paterji testi, HLA B51, MRG'de



tutulum sekli (parankimal ve nonparankimal),
eslik eden otoimmdin hastaliklari degerlendiril-
di.

NBS tanisi ile takip edilen hastalarin MRG g6-
rintuleri incelendi. MRG'de aksiyel FLAIR, sagit-
tal FLAIR, aksiyel T1, aksiyel T2, koronal T2, sa-
gittal T1, kontrasth T1 goriintulerinde BH'ye ait
parankim tutulumu olanlar, time of flight (TOF)
venografi ve kontrastli venografi goriintuleri ile
trombs tespit edilip nonparankimal tutulumu
olan hastalar calismaya dahil edildi.

iSTATISTIKSEL ANALIZ

Tum analizler SPSS 20 yazilimi kullanilarak ya-
pildi. Sayisal degiskenler ortalama * standart
sapma, kategorik degiskenler n (%) olarak ifade
edildi. Sayisal veriler normal dagilim icin Kolmo-
gorov-Simirnov testi ile kontrol edildi. Karsilas-
tirmalarda t testi kullanildi, anlamlihk p <0.05
olarak belirlendi.

ETIK KURUL

Bu calisma icin Atatiirk Universitesi Tip Fakdiltesi
Klinik Arastirmalar Etik Kurulundan onay alindi
(05/16/27.06.2019).

BULGULAR

Hastalarin yaslar 18-45 yas araligindaydi. Yas
ortalamasi 32,07+9,06 yil, kadin hastalarin yas
ortalamasi 28,6+5,2, erkek hastalarin yas orta-
lamasi 34+10,3, NBS'nin baslama yasi 29,9+6,8
yIl olup cinsiyetler arasinda yas agisindan an-
lamh fark yoktu (p=0,3). NBS tanili hastalarin %
35,7'si (n=5) kadin, % 64,3 ‘G (n=9) erkekti. Bir
hasta Universite mezunu, bir hasta lise mezunu,
12 hasta ilkokul mezunu ve/veya okur-yazardi.

Hastalarin en sik basvuru sebebi % 57,1 ile bas
agnisiydi. Norodefisit (parezi/pleji) goriilme ora-
ni % 35,7, psikiyatrik semptom gorilme orani
% 14,2 idi. Bas agnsi olan hastalarin % 75'inde
SVST seklinde nonparankimal tutulum vardi.

Hastalarin % 50'si migren benzeri, % 50'si geri-
lim tipi 6zelliginde bas agrisina sahipti. NBS ta-
nili hastalarin % 50'sinde parankimal, % 50’sin-
de nonparankimal tutulum vardi. Kadinlarin %
42,9'unda (n=3), erkeklerin % 57,1'inde (n=4)
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parankimal tutulum, kadinlarin % 28,6'sinda
(n=2), erkeklerin % 71,4'inde (n=5) nonparan-
kimal tutulum vardi.

NBS tanili hastalarimizda periventrikiler ve su-
bkortikal ak madde de lezyon goériilme orani %
21,4 (n=3)'ti. MRG'de parankimal ve nonparan-
kimal tutulum sekli ile yas arasinda anlamh bir
iliski yoktu (p=0,10).

Bir hastada NBS ve multipl skleroz (MS) birlik-
teligi vardi. iskemik inme bulgular ile gelen
diger bir hastada beyin sapindan talamusa ka-
dar uzanan demiyelinizan lezyon alani ve beyin
sapinda arteryel sulama alanina uyan, diflizyon
kisithligina neden olmus akut enfarkt ile uyum-
lu goriiniim izlendi. Bu hasta NBS ve BH tanisini
es zamanli aldi. Genel durumu ko6t olan hasta
bir hafta icinde kaybedildi.

Calismamizda NBS'de mortalite oranimiz % 7,1
(n=1)'di. Hastalarin % 35,7’sinde dncesinde bili-
nen BH tanisi olup, % 64,3'G (n=9) NBS tanisi ile
birlikte BH tanisini almisti. Hastalarimizin klinik
bulgulari ve tedavide kullanilan ajanlarin yiz-
deleri verildi (Tablo 1).

Tablo 1: NBS tanili hastalarin klinik bulgulari, tedavide
kullanilan ajanlar

Klinik bulgular n (%)
Oral iilser 14 (100)
Genital iilser 8(57,1)
Uveit 3214
Papiilopiistiiler dkiintii 3(214)
Eritema nodosum 6(42,8)
Eklem agrisi (artrit) 5(357)
Periferik derin venéz tromboz 1(7,1)
Nérolojik bulgular
Bas agrisi 8(57,1)
Parezi/pleji 5(357)
6.kranial sinir paralizisi 2(14.2)
Papil 5dem 6(42,8)
Psikiyatrik bulgular 2(142)
Kognitif etkilenme 1(7,1)
Paterji testi pozitifligi 6(42,8)
Kullanilan ilaglar
Kolsisin 11(78,5)
Antikoagiilan 5(357)
Deltakortil 7(50)
Azotiopiirin 7(50)
Siklofosfamid 1(7.1)

1(7.1)

Hastalarin klinik, demografik ve radyolojik veri-
leri gosterildi (Tablo 2). HLA-B51 sonucu dort
hastada pozitifti, diger hastalara ait HLA verileri
ise yoktu.
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Tablo 2: NBS tanili hastalarin klinik, demografik ve radyo-
lojik bulgulan

Hasta Cinsiyet Yas BH tamst BH NBS
olanlar ve sempomlar1  semptom
hastalik
siiresi

1.hasta K 28 yok 1,2,4 2 1

NBSMRG  Paterji
bulgusu  testi

Tedavi

Kolsisin,

+ Enoksaparin
sodyum,
Prednizolon

2hasta E 18 yok 1,2,7 1,35 1 kolsisin, Warfarin

sodyum,
prednizolon

3.hasta K 31 yok 1,2,3 2,4,5 1 Enoksaparin
sodyt

4hasta K 34 yok 1,5 3 2,5 +

Shasta E 42 8yl 1,7 1 2

6hasta E 34 yok 1,2,7 1,5 1

7hasta E 43 10311 1,2,7 1 2

veri
yok
Bhasta E 38 yok 1,4 3 2,3 + cksitus
9.hasta E 41 7yl 1,4,6 2,5 1 veri
yok

10.hasta E 25 yok 1,3,7 2,4,5 1

1lhasta K 20 yok 1,2,5 3 1,2

12.hasta K 30 il 1,4,7 1,3 2 veri
yok
13hasta E 20 yok 1,4 3,6 2 +

14hasta E 45 5yl 1,2,3,4 6 2,4 veri

yok

hastahg, sendromu,
2=genital ilser, 3
agnisi, NBS semp
paralizisi, 5=papil 5dem, 6=psil
hemisfer ve/veya beyin sapi T2 hiperi

inir
2=parankimal serebral
pinal kord tutulumu

ortikal atrofi

yonlar, 3=akut enfarkt,

TARTISMA

BH etiyolojisi bilinmeyen multisistemik bir vas-
kalittir. BH serisinde noérolojik tutulum % 3,2 ile
% 49 arasinda degismektedir ve bas agrisi (en sik
goriilen norolojik semptom), meningoensefalit,
MS benzeri hastalik, inme, psédotimor serebri,
organik konflizyonel sendrom veya bunlarin bir
kombinasyonu olarak ortaya c¢ikabilir (15).

NBS tanisiyla takip edilen hastalarimizda yas
ortalamasi 32,07+9,06 yil, NBS'nin baslama yasi
29,9+6,8 yil olup diger calismalarla benzerdi.

Olgularimizin % 35,7'si kadin, % 64,3'G erkek
olup erkek cinsiyet hakimiyeti vardi ve bu da li-
teratiir ile uyumluydu. NBS genellikle 25-33 yas-
lar arasinda, BH'den ortalama 5 yil sonra orta-
ya ¢ikmakta ve erkeklerde kadinlara gore 4 kat
daha sik goriilmektedir. BH'deki diger ciddi vas-
kiler komplikasyonlar da erkeklerde daha agir-
hkli olarak gorilmektedir. Ancak NBS gelistikten
sonra hastalik, hastaligin prognozu agisindan
cinsiyet farkliligr gostermemektedir (14). NBS %
6 oraninda BH ile ayni anda veya BH tanisindan
once ortaya cikabilir (7). Cahismamizda ise, has-
talarin % 64,3'lG (n=9) NBS ve BH tanisini ayni za-
manda aldi, % 35,7'sinde ise daha onceden BH
tanisi vardi. Sonuclarimiz literattirden farkhydi,
NBS ve BH tanisini es zamanli olarak alan hasta
oranimiz literatlre gore belirgin yuksekti.

Aslinda bu hastalarin NBS bulgulari ile geldik-
lerinde uzun siiredir olan BH semptomlarini ta-
sidiklar fakat bu sikayetleri nedeni ile hastane
basvurusu yapmadiklari gorilmekteydi.

Hastane basvurusunun gecikmesinde duslk
sosyokdltiirel diizeyin 6nemli bir etken oldugu
dustnlldi. Hastalarimizin % 85,7'si ilkokul me-
zunu veya okur yazardi. Bu hastalarin ¢cogu oral
aft, cilt dokuintist, eklem agrisi gibi sikayetlerin
onemli bir rahatsizlik olmadigini distndukleri
icin norolojik sikayetler sonrasinda hastane bas-
vurulari vardi. BH'nin erken tani ve dogru teda-
visi NBS gelisme riskini azaltici bir faktor oldugu
icin hastalarimizda BH tanisinin gecikmesi ve
tedavi almiyor olmalari NBS gelisme riskini art-
tirici bir faktor olarak degerlendirildi.

SSS tutulumu parankimal veya nonparankimal
olabilir. Parankimal tutulum temel olarak beyin
sapini, omuriligi ve beyin hemisferlerini etkiler.

Nonparankimal tutulum intrakranial hipertansi-
yon, aseptik menenjit, kraniyal néropati, dural
sinlis trombozu, arteriyel diseksiyon, oklizyon
ve anevrizma gibi serebrovaskiler hastalikla-
rn icerir (16). Norolojik tutulumu olan BH'nin
%10-20'sinde SVST gorilmektedir (14). Calisma-
mizda NBS tanili hastalarin % 50’sinde paranki-
mal, % 50'sinde nonparankimal tutulum vardi
ve nonparankimal tutulumu olan hastalarimi-
zin hepsinde SVST vardi. NBS'de SVST goriilme
oranimiz literatiire gore belirgin yiksekti. SVST
olan hastalarin incelenen trombofili panelleri
normal olup bu yuksekligin etnik farkhliklardan
(irk, cevresel faktorler) kaynaklaniyor olabilece-
gi dustnalda.

Kraniyal MRG ile goriilen NBS ile iliskili lezyonlar
genellikle beyin sapi icerisinde yer alir, zaman
zaman diensefalona uzanir ve daha az siklikla
periventrikiler ve subkortikal ak madde icinde
bulunur (7). NBS tanili hastalarimizda perivent-
rikiler ve subkortikal ak madde de lezyon go6-
riilme orani % 21,4 (n=3) olup literatur ile ben-
zer olarak diger tutulum sekillerine gore daha
disukta.

BH'de tekrarlayan bas agrilan, hastalarin %
82'sinde rapor edilmistir (6, 17, 18). BH'de has-
talarin Ugte birinde vaskuler veya parankimal
norolojik tutulum nedeniyle sekonder bas ag-
nlari gorilmektedir (17, 18, 19). Cahismamizda



NBS tanisi alan hastalarin en sik basvuru sebe-
bi % 57,1 ile bas agrisiydi. Bas agrisi olan has-
talarin % 75'inde SVST seklinde nonparankimal
tutulum vardi ve hastalarin % 50’sinde migren
benzeri, % 50'sinde gerilim tipi 6zelliginde bas
agnsi olup literattirdeki calismalarla benzerdi.

BH'de psikiyatrik reaksiyonlar anksiyete, uy-
kusuzluk, manik / depresif donem ve psikozu
icerebilir (20). Psikiyatrik semptomu olan iki
hastamiz olup ikisinde de beyin sapi tutulumu
ve psikoz vardi. Bu hastalardan biri klinik olarak
tedaviye iyi yanit verirken digerinde agir psikoz
ve belirgin kognitif etkilenme izlendi.

BH'nin parankimal tutulumu MS benzeri klinik
ve radyolojik gériinime neden olabilir (12).

BH'de erkek cinsiyet hakimiyeti, lezyonlarin be-
yin sapindan diensefalon ve bazal ganglionlara
uzanim gostermesi (21), beyin sapi lezyonlari-
nin daha biyuk olmasi, polimorfontkleer hiicre
hakimiyetinin belirgin oldugu BOS pleositozu
(12), oligoklonal bantlarin (OKB) goérilmemesi
veya nadiren gorulmesi (7) ve kronik vakalarda
beyin sapi atrofisi goriilmesi MS'den ayirt edici
Ozelliklerdir (21). NBS'de cogu olguda OKB sap-
tanmaz (6, 12). OKB saptanan hastalarda da ¢o-
gunlukla patern 3 saptanmaktadir. BH'de optik
norit gorilme sikhdi, MS'e kiyasla cok dusuktur
(22).

Galismamizda bir bayan hasta g yillik takip
sonrasinda NBS ve MS birlikteligi olarak deger-
lendirildi.

Relaps ve remisyonla seyir gosteren NBS'si olan
hastada kranial MRG'de derin ak madde yer-
lesimli FLAIR kesitte hiperintens lezyonlar ve
santral ven isareti, ovoid karakterli, korpus kal-
lozuma dik seyirli ve jukstakortikal yerlesimli
plaklar, spinal kordda demiyelinizan plaklar,
atak ile geldigi donemlerde MRG'lerinde kont-
rast tutan plaklar izlendi (Resim 1 2, 3, 4).

Hastanin NBS olarak takip edildigi ilk yillardaki
MRG gorintilerine bakildiginda derin ak mad-
de vyerlesimli subkortikal plaklar izleniyordu
(Resim 5).

10

Resim 1: Kraniyal MRG'de aksiyel FLAIR kesitte derin be-
yaz cevher yerlesimli hiperintens plaklar, periventrikiler
plaklar, santral ven bulgusu (kirmizi ok) gériilmektedir.

I
Resim 2: Kraniyal MRG'de sagittal FLAIR kesitte korpus
kallosuma dik seyirli, ovoid sekilli demiyelinizan plaklar
ve jukstakortikal plaklar izlenmektedir.

f

Resim 3: Servikal spinal MRG'de T2 agirlikli kesitte C5-C6
diizeyinde intraspinal hiperintens demiyelinizan plak iz-
lenmektedir.
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Resim 4: Kontrastli kraniyal MRG'de T1 a|rI|kI| sagittal
kesitte homojen kontrast tutan demiyelinizan plak izlen-
mektedir.

Resim 5: Kraniyal MRG'de T2 koronal kesitte derin ak
madde yerlesimli subkortikal plaklar izZlenmektedir.

OKB patern 2 pozitifligi, BOS'da pleositoz olma-
masi, optik norit atadi, viziiel uyarimis potansi-
yel (VEP) testinde bilateral P100 latans uzamasi
olmasi (liveit atagr yokken), MRG'deki bazi lez-
yonlarin yerlesim yeri ve sekilleri MS'i destekle-
yici bulgulard.

Hasta takipte li¢ defa optik norit atagi ile geldi
ve bu donemlerde aktif Giveiti yokken cekilen
VEP testinde P100 latansinda uzama tesbit edil-
di. MRG, MS ve diger santral sinir sistemini et-
kileyen vaskulopatilerin ayirici tanisinda énemli
bir tetkik olup, MRG'de goérilen santral ven bul-
gusu MS hastalarinda daha siklikla gorilmekle
birlikte MS’e spesifik degildir (Resim 1).

Hastanin McDonald kriterlerini karsilamasi,
MRG'de lezyonlarin MS lezyonlar ile uyumlu
gorintlisu olmasi ve mevcut klinik ile NBS ve
MS birlikteligi olarak degerlendirildi.

Hastaya tedavi olarak azotiopurin baslandi ve
2,5 mg/kg/giin dozuna c¢ikildi. Bu doz sonrasin-
da hastanin bir defa atagi gézlendi. Randomize
bir calismada azotioptrinin relaps-remisyonlu
MS'de en az interferon beta kadar etkili oldugu
ve interferon (IFN) tedavisine alternatif olabile-
cegi gosterilmistir (23). 85 hastanin retrospektif
bir calismasinda azatioplrine ek olarak IFN-f3
kullaniminin aktif MS'li hastalarda niiks aktivi-
tesini azalttigi gosterilmis (24). Tedavi hastanin
durumuna gore klinisyen tarafindan tekli veya
kombinasyon seklinde diizenlenebilir.

Parankimal tutulum, BOS da yuksek protein ve
/ veya pleositoz, primer veya sekonder progresif
form olmasi, iki veya daha fazla atak olmasi ve
steroid tedavisi sirasinda relaps olmasinin BH
icin kotl prognozla iliskili oldugu bulunmus (7).

Beyin sapi ve / veya omurilik tutulumu, erken
hastalik progresyonuda NBS'li hastalar icin kot
prognostik ozelliklerdir (14, 25) Calismamizda
mortalite oranimiz % 7,1 (n=1) olup bu hastada
beyin sapi tutulumu vardi. Beyin sapi1 tutulumu
olan diger bir hastada da agir psikoz ve belirgin
kognitif bozukluk vardi.

HLA B51 mevcut olan hastalarda BH riski 6 kat
artmakta ve bu hastalarda hastalik genellikle
daha ciddi seyretmektedir (26). Calismamizda
4 hastada HLA B51 pozitif olup diger hastalara
ait veri olmadigi icin prognozla HLA pozitifligi
arasindaki iliski degerlendirilemedi.

NBS'de tedavide akut atakta metilprednizolon
intraven6z olarak verilmesi ve erken ataklari
engellemek icin tedavinin ani degil azaltilarak
kesilmesi Onerilmektedir. Hastada kot prog-
nostik belirtiler varsa ya da hasta ikinci nérolojik
atagini geciriyorsa tedaviye azatiopdrin, siklo-
fosfamid, mikofenalat mofetil, metotreksat gibi
immunsupresan ajanlar eklenmelidir (2, 25).
SVST'de pulmoner arter anevrizmasi dislandik-
tan sonra antikoagilanlar ve kortikosteroidlerin
kullanimi 6nerilmektedir (2, 25, 27).

Burada dikkat edilmesi gereken durum, BH ta-
nisi olup ataklari nedeni ile siklosporin baslan-
mis olan hastalarda norolojik tutulum ortaya
¢ikinca bu ajanin kesilmesidir. Clinku siklospo-
rin-A'nin norotoksisiteye neden oldugu ya da
SSS semptomlarinin gelisimini kolaylastirdigi
bildiriimis ve NBS'de kullanimi 6énerilmemek-



tedir (28). SVST'si olan NBS'de tedavide tam
bir gorus birligi yoktur. Antikoagilan ve korti-
kosteroid kombinasyonu oneren klinisyenlerin
yaninda tek basina kortikosteroidlerin yeterli
oldugunu savunan klinisyenler de bulunmakta-
dir. Calismamizda SVST olan 7 hastanin % 71,4
(n=5)'linde antikoagtilan kullanilirken, % 28,6
(n=2)’sinda antikoagulan kullanilmadi ve anti-
koagtlan kullanilan hastalarin cogunda korti-
kosteroid ile kombine terapi uygulandi.

SONUC

Hastalarimizin yasi, cinsiyeti, klinik ve radyo-
lojik bulgular literatir ile uyumluyken NBS ve
BH tanisini ayni anda alan hasta oranimiz lite-
ratlire gore belirgin yiksekti. Burada etkili olan
faktoruin, dusuk sosyokdltirel diizey nedeni ile
kisilerin oral aft, cilt dokiintlisi gibi semptom-
lart Gnemsemeyerek hastane basvurularindaki
gecikmeden kaynaklandigi dusinuldi. BH'de
tani ne kadar erken konulup tedaviye ne kadar
erken baslanirsa NBS gelisme riski buna paralel
olarak azalacaktir. Otoimmun hastaliklarin bir-
liktelikleri sik gorulen bir durum olup disuk bir
ihtimalde olsa BH ve MS birlikteligi olabileceg;i,
bu iki hastaligin ayirici tanisinda kullanilabile-
cek tanisal bir belirtec olmadigi, bu birlikteligin
bazen tedavi degisikligi gerektirebilecegi de
unutulmamahdir.
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