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ÖZET 

Behçet hastalığı  etiyolojisi bilinmeyen multisistem tutulumlu enflamatuar bir hastal ık olup Santral Sinir Sistemi 
(SSS) tutulumu bazen di ğ er sistemlerin tutulumundan önce olabilir. Erken teşhis ve tedavi sekelleri önlemek aç ı -
s ından önemli olup erken tan ıda Kranyal Magnetik Rezonans Imaging (MRI) önemli bir yere sahiptir. MRI'da 
genellikle beyin sap ı ndan diensefalona kadar uzanan vaskülitik lezyonlar görülür. Serebral hemorajiler ise na-
diren bildirilmiş tir. Nörobehçet tan ıs ı  ile takip edilen ve günümüze kadar nadir tan ı mlanm ış  olan hemorajik 
transformasyon gelişmiş  olgumuzu literatür eş liğ inde sunduk. 
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SUMMARY 

Behçet's disease is an idiopathic inflamatory disorder with multisystem involvement in which central nervous 
system (CNS) involvement is sometimes seen before the manifestations of the other systems. Early diagnosis and 
treatment is important in preventing the neurologic sequeles and cranial magnetic resonance imaging (MRI) has 
an important place to establish the diagnosis. Vasculitic lesions are seen easily in MRI which are localized thro-
ugh the brain stern and the diencephalon. Cerebral hemorrhages are rarely characterized in Behçet's disease. In 
this study, we present a neurobehcet case with hemorrhagic transformation which is really rarely seen until no-
wadays and we discuss it with the literature. 
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GIRIŞ  

Behçet hastal ığı  etyolojisi bilinmeyen oral aftöz ül-
serler, genital ülserler ve üveit klasik triad ıyla ta-
nımlanan multissitem tutulumlu enflamatuar bir has-

. tal ıktır. Akdeniz k ıyı sı  ve Japonya'da HLA B5 geni-
ne bağ lı  olarak daha s ık erkeklerde olmak üzere 
genç eri şkinlerde görülür (1 '2) . 

Behçet hastal ığı nda nörolojik tutulum % 10-28'dir. 
Nörolojik tutulum primer nöral parankimal lezyonlar 
(Nörobehçet) veya sekonder major vasküler tutulum 

(Vaskülobehçet) tarz ında görülür. Oral ve genital 
aftlar olmaks ı zın nörolojik veya oftalmolojik bul-
gular görülebilir. Hastal ığı n seyri relapsing remit-
ting, primer progresif veya sekonder progresif tarz-
dadır (1 '2 ' 31 . Nörobehçet tan ı  ve tedavisinde önemli 
bir yere sahip olan kranyal Magnetik Rezonans Ima-
ging (MRI) bulgulan Tl kesitlerde izo-hipointens 
iken T2 kesitlerde hiperintensite şeklinde belirir. Bu 
lezyonlar genellikle beyin sap ı , bazal çekirdekler, hi-
potalamus, hemisferik beyaz maddede görülür ve 
kontrast tutarlar. Serebral hemorajiler nadir olarak 
bildirilmiş tir (2'4'5'6). 

Haydarpa şa Numune Eğ itim ve Ara ş tırma Hastanesi, 1. Nöroloji Klinigi 
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Nörobehçet tan ı sıyla takip edilen olgumuzda he-
morajik transformasyon geli şmiş  olmas ı  ve bu bul-
gunun nörobehçet o'lgular ında nadiren tan ımlanmış  
olmas ı  nedeniyle olgumuzu literatür e ş liğ inde tar-
tış tık. 

OLGU SUNUMU 

A.K., 46 ya şı nda, erkek hasta. Ani geli şen konu şma 
bozukluğu, sağ  kol ve bacağı nda güçsüzlük yak ın-
mas ıyla kliniğ imize ba şvurdu. Özgeçmi ş inde; yı lda 
8-10 kez ağı z ve genital bölgede aftöz lezyonlann 
olup düzelmiş  olduğu ve üç yı l önce hepatit B enfek-
siyonu geçirmi ş  olduğu öğ renildi. Soygeçmi ş inde; 
kızkarde ş inin üç yı ldır Behçet hastal ığı  tanı sı  ile te-
davi görmekte oldu ğu öğ renildi. Hastan ın kliniğ i-
mizde yap ı lan fizik ve nörolojik muayenesinde dik-
kat çeken özellikler şunlardı ; Ate ş  36.5°C, Nas ız 68/ 
dk ritmik, Kan bas ınc ı  110/70 mmHg idi. Sistemik 
muayenesinde yanak mukozas ı  üzerinde 2-3 mm 
çaplı  aftöz ülserasyonlar d ışı nda özellik yoktu. Nö-
rolojik muayenesinde; bilinç aç ık, koopere, oryan-
tasyonu tam, konu şma hafif dizartrit, sağ  nazolabial 
oluk silik, sağ  üst ve alt ekstremitelerde 4/5 motor 
güç kayb ı , DTR'ler sağ  ekstremitelerde canl ı , sağ  
taban cildi refleksi ekstansör yan ı tlı  idi. 

Hastanın yapı lan laboratuvar tetklerinde; hemogram, 
biyokimya, elektrokardiyografi, ekokardiyografi, ak-
ciğer grafisi, tam idrar tetkiki, karaci ğ er fonksiyon 
testlerinde herhangi bir patolojik bulgu tespit edil-
medi. ANA ve Anti-DNA negatif, Paterji testi po-
zitif idi. Beyin Omurilik S ıv ı sı  (BOS) incelemesinde 
bir hücre, pandy (+++), protein 70 mg/dl, şeker 40 
mg/dl, BOS IgG 6.6 ng/dl (0.5-5 ng/dl), Oligoklonal 
band negatif idi. Kranyal MRI'de pontobulber böl-
geden baş layıp pons sol yarı sından mezensefalon sol 
anterioruna ve diensefalona dek uzam ış  Tl ağı rlıklı  
kesitlerde izo-hipointens ve halkasal kontrast tu-
tulumu, T2 ve Proton a ğı rl ıklı  kesitlerde hiperintens 
lezyon akut dönem infarkt olarak de ğ erlendirildi 
(Resim 1A, 1B, 1C). 

Hasta mevcut klinik, laboratuvar ve görüntüleme 
bulgulanyla nörobehçet olarak de ğerlendirildi ve beş  
gün pulse steroid ile azotioprin tedavisine ba ş landı . 
Bu tedaviyle klinik bulgular ında belirgin düzelme 
gözlenen hasta taburcu edildi. 
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C. 

Resim 2 A, B, C. 

Hastan ın taburcu edildikten yakla şı k iki ay sonra ba-
ş ağns ı  ve çift görme yak ınmalan oldu. Nörolojik 
muayenesi ve göz hastal ıklan kliniğ ince yap ı lan 
konsültasyonunda özellik saptanmad ı . Kontrol ama-
cıyla çekilen kranyal MRI tetkikinde bulbus ve me-
zensefalon do ğ al intensitesinde idi ve bilateral se-
rebellar folialarda minimal belirginle şme, pons sol 
yarı s ında subakut kronik hematom ile uyumlu gö-
rünüm tespite dildi. Hastan ı n ilk MRI tetkikinde ay-
nı  lokalizasyonda izlenen lezyonun boyutlar ında be-
lirgin gerileme olup tarif edilen hematom eski lez-
yonun santral bölgesine uymaktayd ı . Bu nedenle 

yeni lezyon hemorajik transformasyon olarak de-
ğ erlendirildi (Resim 2A, 2B, 2C). 

Azotioprin ile tedavisi devam eden hastaya pulse 
siklofosfamid ve steroid tedavisi verildi. Yak ın-
malan tamamen düzelen hasta takibe al ı ndı . 

TARTIŞ MA 

Behçet hastal ığı nda santral sinir sistemi (SSS) tu-
tulumu bazen diğer sistemlerin tutulumundan önce 
görülmektedir. Erken te şhis ve tedavi sekelleri ön-
lemek aç ı sından önemlidir (2 ' 7) . 

Erken tan ıda görüntüleme yöntemleri klinisyene en 
çok yard ımcı  olan tetkiklerdir. Nörobehçet hastal ı -
ğı nda görüntüleme yöntemleri olarak Computerize 
Tomografi (CT), MRI ve Single Position Emission 
Tomografi (SPECT)'nin tan ı  değeri olmakla birlikte 
teşhise gitmede ve tedaviyi planlamada MRI daha 
üstündür (2 ' 53 ' 8 ' 10) . Birçok çalış mada kranyal MRI 
ile te ş his edilen olgulardaki lokalizasyonlar SPECT 
ile doğ rulanmış tır (931) . Behçet hastal ığı nda SSS he-
morajileri nadir olarak bildirilmi ş  ve fizyopatolojik 
olarak oluşan antijiitise atfedilmi ş tir. Literatürde bun-
lar lokalizasyon olarak daha çok beyin sap ı  ve özel-
likle de pons'da akut veya subakut dönemde geli şen 
mikrohematom tarz ında bildirilmi ş tir (2 ' 5 ' 6 ' 12) . 

Nörobehçet hastal ığı nın MRI bulgular s ıklıkla Mul- 
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tibl Skleroz (MS) ve di ğer vaskülitlerle özellikle de 
sistemik lupus eritematozis (SLE) vasküliti ile ka-
nşmaktadır. Bazal ganglia ve talamusun tutulumu, 
periventriküler ak madde lezyonlann ın belirgin ol-
mayışı  ve ponsun santral parças ının tutulumu nö-
robehçet hastal ığı nı  destekleyen bulgular ıdır. Bu-
nunla beraber MS'de oldu ğu gibi periventriküler ak 
madde tutulumu olan vakalar da mevcut olup bu lez-
yon MS'de görülenlerden daha geni ş tir. Ayrıca beyin 
sap ı  lezyonlan da daha geni ş  ve semptomatik özel-
liktedir. Kronik dönem de görülen beyin sap ı  ve/ 
veya serebellum atrofisi de MS'de beklenmeyen bir 
bulgudur. SLE ve diğer vaskülitlerde beyin sap ı  lez-
yonlannın olmayışı  ve subkortikal ak madde lez-
yonlannın daha dominant ol şu nörobehçet has-
talığı ndan ay ınma yard ımcıdı r ("). 

Bizim olgumuzda ağı z ve genital bölgede tekrarla-
yıc ı  aftlar, hastal ığı n aile öyküsü, paterji pozitifli ğ i, 
piramidal bulgulanyla nörobehçet hastal ığı  düşü-
nüldü. İ lk çekilen kranyal MRI'da pons, mezensefa-
lodiensefalik bile şkenin tutulum bulgulann ın olması  
tanımız ı  destekledi. Nörobehçet hastal ığı nda akut 
dönemde lezyonlann özellikle beyin sap ından dien-
sefalona kadar yay ı lım gösterebilece ğ i bilinmektedir 
(2,4,5,13,14) ,  Olgumuzda azotioprin ve steroid te-
davisi verilmesinden sonra klinik bulgulannda be-
lirgin düzelme gözlendi. Klinik takibi devam eder-
ken ilk başvurusundan yalda şı k iki ay sonra 
baş ağ rı sı  ve çift görme yak ınmas ı  olması  üzerine 
kontrol amac ıyla tekrar kranyal MRI tetkiki yap ı ldı . 
MRI'da bulbus ve mezensefalon sinyal intensitesi 
doğ al olup bilateral serebellar folialarda minimal be-
lirginle şme bulgulan izlendi. Bu bize tedavinin et-
kisini ve hastan ın subakut kronik dönemdeki he-
mosiderin birikime bağ lanmış tır (5 '8 ' 1°35) . Bu tan ım- 

lanan lezyon olgumuzun daha önceki lezyonu ile ay-
nı  lokalizasyonda olmas ı  nedeniyle hemorajik trans-
formasyon olarak de ğ erlendirildi. 

Tedavi aç ı sından yönlendirici olmamas ına rağmen 
günümüze kadar nörobehçet hastal ığı nın radyolojik 
görüntülemesinde hemarajik lezyonlann nadiren 
saptanmas ı  ve etyopatogeneze olan katk ısı  nedeniyle 
olgu literatür e ş liğ inde tartışı lmış tır. 
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