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OZET

Amag: Behcet hastalidi orijini bilinmeyen, multisistem, vaskuler-inflamatuvar bir hastaliktir. Sinir sisteminin etkilenmesi nadir olup,
geng eriskinlerde beyin sapi sendromu veya hemiparezi ile prezente olmaktadir. Calismamizda bas agrisi sikayeti olmayan, parankimal
veya nonparankimal néro-Behcet sendromlu olgularda kraniyal manyetik rezonans gértintlileme (MRG) bulgularinin incelenmesi
amaclanmistir.

Hastalar ve Yontem: Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, 1. Néroloji Klinigi ve GATA Haydarpasa Egitim Hasta-
nesi Néroloji Klinigine 2003-2009 yillari arasinda akut dénemde basvuran ve néro-Behget sendromu tanisi alan 38 hasta incelen-
di. TUm hastalar rutin hematolojik ve biyokimyasal kan tetkikleri, vaskdilit testleri, kranial MRG ve gereginde kraniyal manyetik re-
zonans venografi tetkikleri ile incelendi. Bas agrisi yakinmasi olan ve kraniyal gortinttilemelerinde lezyon olmayan hastalar calisma-
ya alinmadi.

Bulgular: Yas ortalamasi 34.6 + 9.7, yas araligi 17-51 olan 18 hasta incelendi. Hastalarin 11'i erkek 7'si kadin idi. Hastalarin 14'Gin-
de Behcet hastaligi tanisi ortalama 11.5 yildir var olup, dért hastaya basvuru sonrasinda yeni tani konuldu. En sik sikayet hemiparezi,
dizartri ve kraniyal sinir tutulumuna bagl cift gérme idi. Hastalarin 12'si ilk atak, besi ikinci atak, biri tctincl atak ile akut dénemde
basvurdu. Parankimal néro-Behcet sendromu olan 16 hastada toplam 41 adet lezyon saptanmis olup, lezyonlarin en sik lokalizasyo-
nu beyin sapi (%55.6) idi. Nonparankimal néro-Behget sendromlu iki hastanin birinde stperior sagittal sintiste, digerinde transvers si-
nliste tromboz saptandi.

Yorum: Kraniyal MRG néro-Behget sendromunda sensitiv bir tani yéntemidir. Behcet hastaliginda santral sinir sisteminin tutulumu-
nun saptanmasinda ve hastaligin evresinin belirlenmesinde MRG 6nemli rolti olan noninvaziv bir tani aracidir.

Anahtar Kelimeler: Behcet sendromu, manyetik rezonans gértinttleme.
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ABSTRACT

Cranial Magnetic Resonance Imaging Findings in Patients with Neuro-Behcet’s Syndrome
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Temel Ozden’, Aysegiil Ertorun’

THaydarpasa Numune Training ve Research Hospital, Istanbul, Turkey
2Gulhane Military Medical Academy Haydarpasa Training Hospital, Istanbul, Turkey

Objective: Behcet's disease is a multisystemic, vascular-inflammatory disease of unknown origin. Impairment of the central nervous
system is rare, and young adults can present with brain stem syndrome or hemiparesis. In this study, we aimed to determine the cra-
nial magnetic resonance imaging (MRI) patterns in patients diagnosed as parenchymal or nonparenchymal neuro-Behcet’s syndrome
who did not have headache.

Materials and Methods: Thirty-eight patients admitted to the Haydarpasa Numune Training and Research Hospital, Department of
15t Neurology and GATA Haydarpasa Training Hospital Neurology Department, Istanbul between 2003 and 2009 in the acute peri-
od and with the diagnosis of neuro-Behcet’s syndrome were investigated. All the patients were examined by routine hematological
and biochemical blood tests, vasculitis tests, cranial MRI, and magnetic resonance venography if needed. Patients with headache and
those without cranial MRI lesions were excluded.

Results: Eighteen patients, with a mean age of 34.6 + 9.7 and age range of 17-51, were investigated. Eleven of the patients were
male and seven were female. In 14 patients, the diagnosis of Behcet's disease was present for 11.5 years, while four patients were
newly diagnosed after admission. The most common complaints were hemiparesis, dysarthria and diplopia due to the cranial nerve
involvement. Twelve of the patients were admitted with the first attack, five with the second attack and one with the third attack in
the acute period. Sixteen patients with parenchymal neuro-Behcet's syndrome had a total of 41 lesions, and the brain stem was the
most common localization (55.6%). Of the two patients with nonparenchymal neuro-Behcet's syndrome, thrombosis was observed
in the superior sagittal sinus in one and in the transverse sinus in the other.

Conclusion: Cranial MRl is a sensitive diagnostic technique for neuro-Behcet’s syndrome. MRI is a noninvasive diagnostic tool to confirm
the involvement of the central nervous system and has an important role in confirming the stage of the iliness in Behcet's disease.

Key Words: Behcet syndrome, magnetic resonance imaging.

GIRIS Calismamizda bas agrisi sikayeti olmayan, parankimal
veya nonparankimal NBS tanisi alan olgularda kraniyal

Behcet hastaligi (BH) kronik, multisistem inflamatuvar . N .
manyetik rezonans gortinttileme (MRG) bulgularinin ince-

bir hastalik olup, temel patoloji bilinmeyen faktér veya fak-

térlerin baslattigr bir vaskdilittir (1). Siklikla tctincl dekadda
ve erkeklerde daha fazla gériilmektedir. Hastaligin epidemi-
yolojisi cografi varyasyon géstermekte olup, ipek yolu bo-
yunca Akdeniz'den Japonya'ya kadar uzanmaktadir. HLA
B51 beraberligi Behcet olgularinda siktir. Ancak cografi yer-
lesim ve etnik farkliliklara gére bu siklik degismektedir (2).

BH'de sinir sistemi %4-49 oraninda etkilenmektedir.
Néro-Behcet sendromu (NBS)'nda en sik baslangi¢ belirti-
si bas agrisi olup kuadriparezi, psédobulber felg, kraniyal
sinir tutulumu, ataksi, periferik sinir lezyonlari ve cesitli
vaskdler sendromlar ile prezente olmaktadir (3,4). Nérolo-
jik olmayan bulgular siklikla nérolojik bulgulardan énce
gorilmesine karsin bazen bu bulgular belirgin olmayip ta-
ni gligltiklerine yol agabilmektedir (5).

Patolojik veriler ile klinik ve néroradyolojik bulgulara
dayanilarak NBS'de parankimal ve nonparankimal olmak
lizere iki farkli santral sinir sistemi tutulumu tanimlanmis-
tir. Parankimal tutulum; hemisfer, beyin sapi, piramidal
traktus ve spinal kord lezyonlari ile karakterizedir. Nonpa-
rankimal tutulum dural sinls trombozlari, arteryel okltiz-
yon ve anevrizmalarla seyretmektedir (4,6).

lenmesi amaclanmistir.
HASTALAR ve YONTEM

2003-20009 yillari arasinda Haydarpasa Numune Egitim
ve Arastirma Hastanesi, 1. Néroloji Klinigi ve GATA Hay-
darpasa Egitim Hastanesi Néroloji Klinigine akut ddnemde
basvuran, Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu kri-
terlerine gdre kesin BH tanisi alan 38 NBS'li hasta incelen-
di. Akut dénemde basvuran, bas agrisi disinda nérolojik
yakinmasi olan, kraniyal MRG'de saptanan lezyonlara go-
re parankimal veya nonparankimal NBS tanisi alan hasta-
lar calismaya dahil edildi. Sadece bas agrisi sikayeti ile bas-
vuran subakut ve kronik dénemdeki hastalar, kraniyal
MRG'de lezyonu olmayan veya kraniyal goriinttilemedeki
lezyonlari NBS disinda bir etyolojiye badli olan hastalar ¢a-
lisma disi birakildi.

Hastalarin 17'sinde basvuru sikayetinin bas agrisi olma-
si, ikisinde nérolojik bulgusu olmasina karsin kraniyal go-
rlintlilemelerinde lezyon olmamasi, birinde bas agrisinin es-
lik ettigi aseptik menenjit saptanmasi nedeniyle ¢alismaya
alinma kriterlerine uymayan 20 hasta ¢alisma digi birakildi.
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Tlm hastalarin aclik kan sekeri, trigliserid, total koles-
terol, dusuk dansiteli lipoprotein, ¢ok dustik dansiteli li-
poprotein (VLDL), ylksek dansiteli lipoprotein, elektrolit,
tam kan sayimi, koaguilasyon testleri (protrombin zamani,
aktive parsiyel tromboplastin zamani, fibrinojen), sedi-
mentasyon, ASO, C-reaktif protein, romatoid faktér,
VDRL, Rose Bengal, antikardiyolipin antikor (IgG ve IgM),
lupus antikoagtilani, faktér V Leiden geni, protein S, pro-
tein C, antitrombin I, anti-ds-DNA, antinuikleer antikor,
antinukleer sitoplazmik antikor (ANCA) tetkikleri ile elekt-
rokardiyografi, PA akciger filmi, ekokardiyografi, karotis
vertebral Doppler ultrasonografi tetkikleri yapildi.

MRG incelemesi icin 1.5 Tesla’lik MRG cihazi kullanildi.
Hastalara rutin olarak intraven6z paramanyetik kontrast
madde verildi. Kontrast dncesi ve sonrasi spin eko T1 agir-
likli aksiyel ve koronal ile proton ve T2 adirlikli aksiyel gé-
rtintller elde edildi. Tiim puls sekanslardaki anormal sinyal
intansitelerinin lokalizasyon ve sinyal degisiklikleri belirlen-
di. Lezyonlarin kontrastlanma &zellikleri ayrica degerlendi-
rildi. Sinlis trombozu saptanan hastalara kraniyal manye-
tik rezonans venografi tetkiki yapild.

BULGULAR

Calisma kriterlerine uygun olan 18 hastanin yas ortala-
masi 34.6 + 9.7 olup, yas araligi 17-51 idi. Hastalarin 11'i
erkek 7'si kadin idi. Hastalarin demografik &zellikleri Tab-
lo 1'de g&sterilmistir.

Hastalarin 14'tinde BH tanisi ortalama 11.5 yildir var
olup, dort hastaya yatis sonrasinda BH tanisi yeni konuldu.
iki hastada yaygin organ tutulumu, bes hastada diabetes
mellitus tip | mevcut idi. Hastalarin 12'sinin yatis éncesin-
de bir ndrolojik yakinmasi olmayip, ilk atak ile akut do-
nemde klinigimize basvurdu. Hastalarin besi ikinci atak, bi-
ri lglincu atak ile basvurdu.

Parankimal NBS olan hastalarda toplam 41 adet lez-
yon saptanmis olup, lezyonlarin en sik yerlesim yeri beyin
sapl (%55.6) idi. Hastalarin 5 (%27.8)'inde ponsta izole
lezyon olup 3'linde 1 cm’nin tzerinde tek lezyon, 1'inde
0.5 mm capinda tek lezyon, 1'inde ise 0.5 ve 0.7 mm ¢ap-
larinda iki lezyon saptandi. Bir (%11.1) hastada bulbusta
1 cm lzerinde tek lezyon, bir hastada mezensefalonda
tek lezyon, iki hastada beyin sapina lokalize lezyonlar sap-
tanirken birinde derin serebellar beyaz cevherde de mili-
metrik lezyonlar saptandi (Resim 1).

Subkortikal ve periventriktler beyaz cevherde lezyon
saptanan 3 (%16.7) hastanin birinde sag talamus, bazal
ganglionlar ve sag parietal kortikal beyaz cevherde de yay-
gin yama tarzinda lezyonlar saptandi (Resim 2). Mezodi-
ensefalik bileskede lezyonu olan 2 (%11.1) hastadan birin-
de serebelluma digerinde ise pontobulber bélgeye uzanim
saptandi (Resim 3).

Sintis trombozu saptanan ve nonparankimal NBS tani-
si alan hastalarin (%11.1) birinde slperior sagittal sintiste

Tablo 1. Hastalarin demografik 6zellikleri
Behcet hastaligi
Hasta no Cinsiyet Yas tanisi (yil) Basvuru semptomu
1 E 37 9 Konusma bozuklugu
2 E 43 18 Sag tarafta guigstizltik, pitoz
3 E 38 3 Bas dénmesi, dengesizlik
4 E 37 15 Cift gérme, konusma bozuklugu
5 E 46 14 Sag tarafta kuvvetsizlik
6* E 17 Yeni tani GOrme bozuklugu, epileptik nobet
7 E 38 3 Dengesizlik, konusma bozuklugu
8 E 25 Yeni tani Cift gérme
9* E 21 Yeni tani GoOrme bozuklugu, epileptik nébet
10 E 41 10 Gdérme ve konusma bozuklugu, dengesizlik
11 E 26 2 Dengesizlik, konusma ve gérme bozuklugu
12 K 38 Yeni tani Sag tarafta kuvvetsizlik, yutma guicltigu
13 K 51 15 Sagda pitoz, solda hemiparezi
14 K 27 12 Cift gérme, sol tarafta gigstizltik
15 K 47 3 Konusamama, sag tarafta kuvvetsizlik
16 K 32 4 Konusma bozuklugu, dengesizlik
17 K 44 15 Sol tarafta kuvvetsizlik
18 K 47 3 Konusma bozuklugu, sol tarafta kuvvetsizlik
* Nonparankimal néro-Behget sendromu tanisi konulan hastalar.
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Resim 1. Kontrastl kraniyal MRG (aksiyel kesit). Mezensefalon
sag yariminda homojen kontrast tutulumu olan tek lezyon.

Resim 2. Kraniyal MRG aksiyel (FLAIR) ve koronal (T2 agirlikh)
kesitler. Sag temporal lob medialinde, frontal lob posteriorunda,
pariyetal lobda, sag lentiform nukleusta ve sag talamusta korti-
kal ve subkortikal beyaz cevherde hiperintens multipl lezyonlar.

Resim 3. Kraniyal MRG aksiyel (FLAIR) kesit. Sa§ mezodiensefalik
alanda, serebral pedinktil ve temporal lobda hiperintens lezyonlar.

digerinde ise transvers sintste tromboz saptandi. Bu hasta-
larda parankimal tutulum izlenmedi. Hasta grubumuzda
hemorajik lezyon gértilmemis olup hastalardaki lezyon yer-
lesimleri ve kontrast tutulumlari Tablo 2'de gé&sterilmistir.

TARTISMA

BH'de etyolojik faktérlerden badimsiz olarak kiigtik ve
buyik damarlarda okltizyon, lokal trombtus olusumu ve
damar btlnligunin kaybolmasina yol acan vaskdilit pa-
togenezden sorumludur (1). NBS %5-30 oraninda bildiril-
mekte olup vaskdilit, dustik dereceli inflamasyon, demiye-
linizasyon ve dejeneratif degisiklikler patolojide suglan-
maktadir (7,8).

NBS tanisi icin var olan nérolojik semptomlarin baska
bir ndrolojik veya sistemik hastalik ile agiklanamiyor olma-
sl, pozitif norolojik muayene, NBS dustindtirecek géruintu-
leme bulgulari veya NBS ile uyumlu beyin omurilik sivisi
bulgularindan birinin olmasi gerekmektedir (6). Klinik ola-
rak primer progresif, sekonder progresif ve relaps-remis-
yonlarla giden formlari bulunmaktadir (9). Erkeklerde ka-
dinlara oranla dort kat fazla gérdilmekte olup, en sik tgtin-
cl dekadda goruiltir (1,10). Hasta grubumuzun yas ortala-
masi 34.6 + 9.7 olup, %61.1ini erkekler olusturuyordu.

Nérolojik bulgular siklikla BH'de gértilen diger klinik bul-
gulardan iki-dort yil sonra gdrtilmesine karsin olgularin
%5'inde hastaligin ik semptomu olabilmektedir (3). Bas ag-
rsi siklikla gérdlen yakinma olup, bilateral ve vaskdiler tipte-
dir. BH olan olgularda aurali migren veya dider primer bas
agnisi gorilme sikhigi ytiksek bulunmamistir (2). izole siddet-
li bas agrisi olan hastalarin %10’unda BH'ye bagl nérolojik
sendrom gelistigi gézlenmistir (10). NBS ile izledigimiz olgu-
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Bulbus + pons + mezensefalon 2
Bulbus 1
Bulbus + pons + serebellar beyaz cevher 1
Mezensefalon 1

Bilateral subkortikal/periventrikiiler beyaz cevher 3
Mezodiensefalik bileske 2
Talamus 1
Toplam 16

Tablo 2. Parankimal néro-Behget sendromlu hastalarda lezyon dagilimi

Lezyon yeri Hasta sayisi
Beyin sapi 10
Pons 5

Lezyon sayisi Kontrast tutulumu

6 Homojen (3), noddiler (3)
7 irregtiler (4), negatif (3)

1 Nodtiler

4 irregliler (3), negatif (1)

1 Homojen

16 irregliler (5), negatif (11)
5 Nododiler (3), homojen (2)
1 Nodtiler

41 26

lar arasinda da en sik yakinma siddetli bas agrisi idi ancak
calismamizda bas agdrisi disinda sikayetler ile basvuran has-
talar incelenmistir. Hastalarimizin dérdtine BH tanisi nérolo-
jik yakinmalarla klinigimize yatirildiktan sonra konulmustur.

NBS'de etkilenme iki farkli sekilde ortaya ¢ikmaktadir.
Hastalarin cogunda santral sinir sisteminde kiglk ven6z
inflamatuvar hastaliga bagl olarak fokal veya multifokal
parankimal lezyonlar gérilmekte olup intraaksiyel NBS
olarak adlandiriimaktadir. Daha iyi prognoza sahip olan ve
sinirli nérolojik bulgularla seyreden serebral vendz sinus-
lerde tromboz ise diger form olup ekstra-aksiyel (nonpa-
rankimal) NBS olarak adlandirilmaktadir (6,10). Bu iki tip
etkilenmenin ayni anda gdrilmesi ise oldukca enderdir
(11). Bu iki formun disinda nadiren BS tedavisi kullanilan
ilaglarin nérotoksisitesine veya diger sistemik problemlere
badli olarak néro-psiko Behget sendromu ve periferik sinir
sistemi tutulumu da gortilebilmektedir (10).

Parankimal NBS sik olarak kraniyal sinirlerin etkilendi-
§i, dizartri, unilateral veya bilateral kortikospinal traktus
ve serebellar bulgularin eslik ettigi beyin sapi sendromu
olarak prezente olmaktadir (3). Hemiparezi, kognitif-dav-
ranissal degisiklikler, emosyonel labilite, ekstrapiramidal
bulgular, epileptik nébet, daha nadir olmakla birlikte bas-
langi¢ bulgusu olabilmektedir (12). Parankimal NBS tanis
konulan hastalarimizda en sik basvuru nedeni kuvvet kay-
bi, dizartri ve kraniyal sinir tutulumuna bagh cift gérme
olup, nonparankimal NBS tanisi konulan hastalar epileptik
nébet ve papil ddem ile basvurmuslardir.

Kraniyal MRG'de akut dénemde gértilen, ilerleyen dé-
nemde kaybolan veya kdclk rezidu olarak kalan, perilez-
yonal 6demin eslik ettigi lezyonlar arteryel alandan ziyade
vendz infarktlarla uyumludur (5). Arteryel tutulum nadir
olmakla birlikte bilateral internal karotis arter okltizyonu,
vertebral arter okltizyonu, anevrizmanin eslik ettigi olgular
arteryel tutulumun intraaksiyel NBS sendromunda subg-
rup olabilecegini distindtirmektedir (5,13,14). Lezyonlarin

ayiricl tanisinda sistemik lupus eritematozus gibi vaskdilit
tipleri, multipl skleroz ve sarkoidoz gibi inflamatuvar has-
taliklar dncelikle yer alir (1). NBS beyin tlimoriine benze-
yen lezyonlar seklinde de prezente olabilmekte, bdyle du-
rumlarda stereotaktik biyopsi gerekmektedir (15).

Siklikla kticlik odaklar seklinde gértilen intraaksiyel lez-
yonlarin buylk codunlugu beyaz cevherde (%70), beyin
sapinda (%60), talamus ve bazal gangliyonlarda (%40)
gordillir. Beyin sapindaki lezyonlar izole olabilir ve siklikla
ponstadir (16). Periventrikliler beyaz cevher ve sentrum
semiovalede saptanan ¢ok kiglk boyuttaki fokal sinyal
degisimlerinin nonspesifik nedenlere bagl olabilecegi akil-
da tutulmalidir. Ciliz ve arkadaslarinin ¢alismasinda 41
hastanin 17 (%41.4)'sinde derin beyaz cevherde multipl
daginik lezyonlar saptanmis olup, bu hastalarin btytik ¢o-
gunlugunda bas agrisi yakinmasi bulunmaktadir (1).
Weschler ve arkadaslarinin calismasinda da c¢ogunlugu
bas agrisi ile basvuran akut dénemdeki hastalarda hemis-
ferik beyaz cevherde daginik, siklikla 5 mm altinda multipl
lezyonlar saptanmistir (17). Calismamizda ise bilateral sub-
kortikal/periventriktler beyaz cevherde lezyonu olan sade-
ce 3 (%16.6) hasta saptanmistir. Bas agrisi olan olgularin
calismaya dahil edilmemesi nedeniyle bu oranin diger ca-
lismalara gére daha dustik oldugu dustindlmektedir.

Akut atak ile bagvuran hastalarda ise beyin sapi ve ba-
zal ganglion tutulumunun daha sik oldugu, kronik evrede
ise bu bolgeler ile serebral hemisfer tutulumlari arasinda
belirgin fark gordlmedigi saptanmistir (17,18). Erken dé-
nemde lezyonlar T1 agirlikli kesitlerde izointens veya hipo-
intens, T2 agirlikli veya FLAIR kesitlerde hiperintens gortil-
mektedir. Akut lezyonlar 6demin etkisiyle olduklarindan
daha buyuk gértnebilirler ve/veya kontrast tutabilirler.
Akut dénem gectikten sonra lezyonlar kaybolur veya k-
clllir ve/veya kontrast tutma &zelliklerini kaybederler
(6,11). ileri ddnemdeki bazi lezyonlar ise hemosiderin de-
polanmasina bagli olarak dustk sinyal intansitesinde olup
mikrohemoraji gibi gértinebilmektedir (3). Nérolojik bul-
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gular ile MRG'de saptanan lezyonlar arasinda korelasyon
oldugu dustindlmekle birlikte lezyonlar beklenenden daha
buytk ve yaygin olabilmektedir (16,19).

Galismamizdaki hastalar akut donemde bagsvurmus
olup 16'sinda parankimal tutulum saptanmistir. Hastalarin
%55.6'sinda beyin sapinda olmak lizere talamus ve me-
zensefalodiensefalik bdlgede, subkortikal/periventriktiler
beyaz cevherde T2 incelemelerde hiperintens tek veya mul-
tipl olmak tizere 41 lezyon izlenmistir. Pons (%27.7) en sik
etkilenen alandir. Lezyonlarin 24 (%58.5)'tinde homojen,
irreguiler veya noduiler kontrast tutulumu saptanmistir.

Serebral vendz sinls trombozu BS'li hastalarin %10-
20'sinde gérilmektedir. Bas agrisi en sik basvuru nedeni
olmakla birlikte papil 6deme bagl gegici gérme bozukluk-
lari ile fokal veya jeneralize n6betler serebral sinds trom-
bozunda sik basvuru nedenleri arasindadir (20). Kraniyal
MRG ve manyetik rezonans venografi ilk secilecek nonin-
vaziv tetkikler olup birlikte kullanildiklarinda tani koyduru-
cu degeri yuksektir ve nadiren anjiyografiye ihtiyac duyu-
lur. Etkilenen sintste akim yoklugu en guivenilir bulgudur.
Akut dénemde (1-5 guin) okltide sintis T1 agirlikli kesitler-
de izointens, T2 agirlikl kesitlerde hipointens gértintrken
subakut dénemde (5-15 gtin) T1 ve T2 adirlikli kesitlerde
hiperintens goérdltrler (21). NBS'de herhangi bir venéz si-
nus etkilenebilecedi gibi en sik olarak stiperior sagittal si-
nuste tromboz saptanmakta ve bunlarin bir béltimtnde
lateral sinlis trombozu da eslik etmektedir (22). Hastalari-
mizin ikisinde vendéz sinds trombozu saptanmis olup birin-
de sliperior sagittal sintiste digerinde ise transvers sintiste
tromboz izlenmistir.

Sonug olarak, NBS'de MRG sensitiv bir tani yontemi-
dir. Hem parankimal hem de nonparankimal NBS'de sant-
ral sinir sistemindeki lezyonlarin saptanmasinda, klinik du-
rumun ve hastaligin evresinin belirlenmesinde 6nemli bir
noninvaziv tani yontemidir.
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