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Venoz Siniis Trombozu ile Prezente olan Norobehcet: Olgu Sunumu

Neuro-Behget Presenting with Venous Sinus Thrombosis: Case Report

Fatma SIMSEK", Nuray BILGE

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Erzurum

0z

Behget hastalif1 etiyolojisi bilinmeyen, multisistem tutulumlu enflamatuar bir hastaliktir. Santral sinir sistemi (SSS) tutulumu nadir
olmakla birlikte bazen diger sistem tutulumlarindan dnce olabilir. SSS tutulumu vakalarin %5-15’inde goriilmektedir. Erken teshis ve
tedavi, sekelleri 6nlemek agisindan 6nemlidir. SSS tutulumu, Behget hastaligi tanisi igin gerekli kriterleri tasiyan, ancak heniiz tan1 almamisg
vakalarda hastaneye ilk bagvuru nedeni olabilir. Bu yazida, siddetli bas agris1 ve ¢ift gorme nedeniyle hastaneye basvuran ve tetkiklerinde
serebral vendz siniis trombozu tesbit edilip etiyolojide Behget hastaligi ¢cikan nérobehget olgumuzu sunduk. Venoz siniis trombozunda
etiyolojik neden tedaviyi sekillendirdigi ve hastamiz Behget hastaligidan dnce nérobehget tanisi aldigi icin sunmaya deger bulduk.
Anahtar kelimeler: Behget hastaligi; venoz siniis trombozu; bas agrisi.

ABSTRACT

Behget disease is an inflammatory disease of unknown etiology with multisystem involvement. Central nervous system (CNS)
involvement is rare, but may sometimes been before the other systems involvements. CNS involvement is seen in 5-15% of the cases.
Early diagnosis and treatment is critical in terms of prevent the sequellae. CNS involvement could be the first reason of the patient to
consult the hospital in the cases that carry the fundamental criteria for Behget disease diagnosis, but not diagnosed yet. In this report,
we presented a neurobehget case admitted to hospital due to severe headache and diplopia, and detecting cerebral vein thrombosis
resulting from Behget disease in etiology. We found this case worth to present since the etiological reason forms the treatment in venous
sinus thrombosis and our patient was diagnosed neuro-behget before than the Behget disease.
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GIRIS

Behget hastaligi (BH) ilk kez 1937 yilinda Prof. Dr. Hulusi Behget tarafindan 3 olguda gézlenen rekiirren agiz aftlari, genital
tilserasyonlar ve {iveit triad1 olarak tanimlanmis ve o dénemde iiglii semptom kompleksi olarak adlandirilmistir (1). BH etiyolojisi
bilinmeyen, kronik, tekrarlayici, multisistem inflamatuar bir hastaliktir. BH, Uzak Dogu, Orta Dogu, Akdeniz iilkeleri ve eski ipek
yolu boyunca daha yaygin olarak goriilmektedir (2). BH’de santral sinir sistemi (SSS) tutulum prevalansi %4-49 arasinda degismektedir
(3-6). Norolojik semptomlar en sik BH’ nin baglangicindan 3-6 yil sonra ortaya ¢ikar (5-7). Baz1 hastalar BH ile es zamanli ya da
BH’den 6nce ndro-Behget gelistirirler (8). Norolojik tutulum BH’de uzun dénem mortalite ve morbiditenin en énemli nedenlerinden
biridir (9). BH’de noérolojik belirtiler genellikle diger sistemik bulgularin baslangicindan birkag yil sonra gelisir. BH’de sistemik
tutulumdan 6nce nérolojik tutulumun oldugunu raporlayan az sayida ¢alisma bulunmaktadir (8,10). Bizde BH tanisini nérolojik tutulum
sonrasinda alan hastamizi sistemik inflamatuvar hastaliklarda noérolojik tutulumun Snemini vurgulamak igin sunduk. Olgumuzdan
goniillii onam formu alinmistir.

OLGU SUNUMU

31 yasinda bayan hasta, bas agrisi, ¢ift gorme ve sag gozde bulanik gérme sikayeti ile néroloji poliklinigine bagvurdu. Bes-alt1 aydir
bas agrisi sikayeti olan hastanin agrisinin son 1 aydir arttif1 ve 15 giindiir araliksiz devam ettigi 6grenildi. Agr1 daha ¢ok basinin sag
tarafinda, zonklayici karakterde, geceleri uyumasini engelleyen, agr1 kesici ile gegmeyen, bulantinin oldugu, kusmanin eslik etmedigi
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ozellikteydi. Son birka¢ giindiir bas agrisina ¢ift gérme ve sag
gdzde bulanik gorme eklenmisti. Ozgegmisinde; 2-3 haftada bir
tekrarlayan oral aftlar, bazen genital bdlgede ¢ikan yaralar
oldugu Ogrenildi. Soygecmisinde ozellik yoktu. Fizik
muayenede; yaygin oral afti, avug icinde ve bacakta diz alti
ekstansor bolgede pistiiller dokiintiileri mevcuttu (Sekil 1).
Norolojik muayene, bilateral papil 6dem ve sag gdzde disa bakis
kisitliligi disinda normaldi. Laboratuvar bulgularmmda rutin
hemogram, biyokimya testleri normaldi. Sedim 96 mm/h,
vaskiilit markirlarindan ANA +2 idi. Protein C, S, antitrombin III
diizeyleri normaldi. Hastanin paterji testi (+), HLA B51(+) idi.

\
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Norobehget ve Venoz Tromboz

Cekilen kranial manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ve MR
venografide sol transvers siniis ve sigmoid siniiste trombiis
izlendi (Sekil 2). Goz muayenesinde iiveite ait bulgu izlenmedi.
Noro-Behget olarak degerlendirilen hastaya 1 gr/giin seklinde 5
giin metilprednizolon, enoksaparin sodyum 0,6 cc 2x1 subkutan,
asetozolamid tablet 3x1 oral olarak baglandi. Bir hafta sonra
sikayetlerinde belirgin diizelme izlenen hasta azotiopiirin 50 mg
2x1 oral, enoksaparin sodyum 0.6 cc 2x1 subkutan,
metilprednizolon 1x64 mg ile taburcu edildi. Ug ay sonra gekilen
kontrol MR venografide trombiisiin rekanalize oldugu izlendi
(Sekil 3).

Sekil 1. Hastanin oral aft1 (a), avug igi piistiiler dokiintiisii (b) ve diz alt1 ekstansor bolgede piistiiler dokiintiileri (c) 1zlen1y0r

Sekil 2. Kranial MRG’de sol transvers siniis ve sigmoid siniiste T2
¢ekimde (c) trombiis ile uyumlu delta sign izleniyor.

Sekil 3. Uc ay sonra cekilen kontrol MR venografide sol transvers
siniis ve sigmoid siniiste trombiisiin rekanalize oldugu izleniyor.
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sekansta hiperintens (a), T1 sekansta h1p01ntens (b) ve kontrasth

TARTISMA

Noro-Behget sendromu (NBS), diger olast sebeplerin
dislanmasindan sonra BH igin tani kriterlerini yerine getiren
bireylerde belirtilerle ve/veya goriintiileme ile ve/veya anormal
BOS ile iliskili norolojik semptomlarmn varlig1 olarak tanimlanir
(8,11). Serebral vendz siniis trombozunun (SVT) etiyolojisinde
gebelik, puerperium, oral kontraseptif kullanimi, sistemik
inflamatuar hastaliklar, koagiilopati tablolari, yiiz, kulak, burun
bolgesi enfeksiyonlari, sistemik hastaliklar ve dehidratasyon
bulunmaktadir (12). Hastamiz SSS tutulumu bulgulari (bag
agrisi, ¢ift gorme, sag gozde bulanik gérme) ile basvurmustu ve
MR venografi sonrast SVT tanist konulmustu. BH’de SSS
tutulumu parankimal veya nonparankimal olabilir. Parankimal
tutulum 6zellikle beyin sapi, spinal kord ve serebral hemisferleri
etkiler. Nonparankimal tutulum intrakranial hipertansyon,
aseptik menenjit, kranial ndropati ve dural siniis trombozu,
arteryel diseksiyon, okliizyon, anevrizma gibi serebrovaskiiler
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bozukluklar igerir (4). Bizim hastamizda kafa i¢i basing artigina
bagli sag gbzde 6. kranial sinir paralizisi ve bilateral papil 6dem
vardi. Kafa igi basing artig1 sag transvers ve sigmoid siniisteki
trombiisten  kaynaklaniyordu.  Nonparankimal  tutulum,
parankimal tutulumdan daha iyi prognoza sahiptir. Parankimal ve
nonparankimal tutulumun ayni anda goriilmesi oldukg¢a enderdir
(5). Mevcut bulgular ile hastamizda nonparankimal SSS
tutulumu mevcuttu.

SVT, BH’nin %10-20’sinde goriilmektedir. Bas agrist en stk
basvuru nedeni olmakla birlikte papil 6deme bagli gecici gérme
bozukluklar1 ile fokal veya jeneralize ndbetler SVT’de sik
basvuru nedenleri arasindadir (13). Bas agris1 ve papil 6deme
bagli gorme bozuklugu olup, SVT tespit edilen hastanin
oykiisiinde tekrarlayan oral aft ve genital iilserler olmasi, fizik
muayenede piistiller dokiintiilerin  goriilmesi nedeni ile
etiyolojiye yonelik yapilan tetkiklerle noro-Behget tanisi
konuldu. Hastamizda sistemik tutulum 6ncesi norolojik tutulum
s6z konusuydu. Yapilan ¢aligmalar BH nin %6 gibi diisiik oranda
NBS olarak baslayabilecegini gostermektedir (8,10). NBS’de
herhangi bir vendz siniis etkilenebilecegi gibi en sik olarak
stiperior sagittal siniiste tromboz saptanmakta ve bunlarin bir
béliimiinde transvers siniis trombozu da eslik etmektedir (14).
Bizim hastamizda superior sagittal siniis etkilenimi yoktu,
transvers ve sigmoid siniiste trombiis izlendi. Behget hastalarinda
goriilen serebral vendz siniis trombozunun tedavisi konusunda
heniiz bir fikir birligi yoktur ve antikoagiilasyonun yeri hala
tartisgtlmaktadir (15). Hastamizin tedavisi giin asirt 16 mg
metilprednizolon, giinliikk 100 mg azotiopiirin ve antikoagiilan
tedavi seklinde diizenlendi. Ug ay sonra cekilen kontrol
venografide trombiisiin rekanalize oldugu goriiliip, antikoagiilan
tedavisi sonlandirilarak immunsupresif tedavisine devam edildi.
Hastanin 1 y1l sonra yapilan ndrolojik muayenesi normaldi ve
SVT rekiirrensi gézlenmedi.

BH’de serebral vendz trombozda antikoagiilan tedavi tek basina
yeterli olmayip immunsupresif tedavide gereklidir. BH’de
norolojik tutulum uzun dénem mortalite ve morbiditedeki en
onemli faktorlerden biri oldugu icin erken tani ve tedavi
hastaligin klinik seyrinde biiyiik bir 6neme sahiptir. SVT tanist
konulan hastalarda etiyolojik incelemede sistemik inflamatuvar
hastaliklar1 da unutmamak gereklidir.
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