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1.GIRIS

Behget hastaligi ilk kez 1937 yilinda Istanbul Universitesi Dermatoloji
Anabilim Dali 6gretim iiyesi olan Prof. Dr. Hulusi Behget tarafindan, oral-genital
tilserasyon ve hipopiyon iiveiti bulunan 3 hastada tanimlanmistir. Bununla birlikte bu
semptom birlikteliginin 2500 yil once Hippokrat tarafindan tamimlandigina dair
kanitlar bulunmaktadir (1).

Behcet sendromu; ozellikle geng yas grubunu etkileyen; mukokutandz
lezyonlar, bazen korliik ile sonuclanan iiveit ataklari, sinir sistemi tutulumu, fatal
olabilen major damar hastaliklari, kas-iskelet sistem problemleri, gastrointestinal
tutulum ve bunun gibi pek ¢ok organ ve sistem tutulumuna yol agabilen; relapslarla
seyreden, orijini bilinmeyen vaskiiler-inflamatuvar 6zellikli kronik bir hastaliktir.
Behget sendromu igin alevlenmeler ve remisyonlar karakteristiktir. Bu ataklarin
siiresi birkag giin ile birka¢ hafta arasinda degismektedir. Ataklar genellikle tam bir
remisyonla sonuglanir fakat sekelde kalabilir (2).

Behcet hastaliginin nérolojik tutulumu ile ilgili bugiine kadar yapilmis pek ¢ok
calisma mevcuttur. Behcet hastaliginin norolojik tutulumunun; beyin sap1 tutulumu,
hemisferik bulgular, spinal kord lezyonlari, ve meningo-ensefalitik prezentasyonlari
iceren  parankimal tutulum veya dural siniis trombozu, arteriyel
okliizyon/anevrizmalar1 igceren non-parankimal tutulum olmak iizere iki sekilde
oldugu bilinmektedir (3). Tiirkiye’de yapilan ¢caligmalarda Behcet hastalarinda en sik
rastlanan norolojik semptomun bas agrisi, en sik goriillen nérolojik tutulumun ise
parankimal tutulum oldugu saptanmustir (4).

Bugiine kadar Behget hastaligt ve basagrisi ile ilgili olarak; basagrisi
prevalansi, sikligi, siiresi, tipi, norolojik tutulumla iliskisi ve prognoza etkisi
degerlendirilmistir. Bundan Once yapilan calismalarin ¢ogu kesitsel ¢aligmalardir,
longitudinal ¢alisma az sayidadir.

Bu calismanin amaci, hastanemize basvuran ve nérolojik tutulum oldugu
disiiniilen Behget hastalarinda, nérolojik tutulum goriilme oraninin, norolojik
tutulum paterninin, bu hastalarda goriilen bas agris1 siklig1 ve tipinin, bas agrisinin -

norolojik tutulumun hastaliin aktif veya remisyon donemi ve Behcet hastaliginin



diger sistem tutulumlan ile iliskisi olup olmadiginin, bas agrisinin beyindeki lezyon

lokalizasyonlari ile iliskili olup olmadiginin prospektif yontemle belirlenmesidir.



2.GENEL BILGILER
2.1 Tarihce

Behget hastaligi ilk kez 1937 yilinda Istanbul Universitesi Dermatoloji
Anabilim Dali 6gretim iiyesi olan Prof. Dr. Hulusi Behget tarafindan, oral-genital
ilserasyon ve hipopiyon iiveiti bulunan 3 hastada tanimlanmistir. Bu semptom
birlikteliginin 2500 yi1l o6nce Hippokrat tarafindan tamimlandigina dair kanitlar
bulunmaktadir (1).

2.2 Epidemiyoloji, Prevalans, insidans

Behcet hastaligi tiim diinyada bildirilmesine ragmen, hastalik epidemiyolojisi
cografi degiskenlikler gostermektedir. Uzak Dogu (Japonya, Kore vb), Orta Dogu
(iran, Irak, Israil, Suudi Arabistan, Kuveyt, Suriye vb) ve Akdeniz iilkelerinde (
Tiirkiye, 1talya, Misir, Yunanistan, Fas, Cezayir, Tunus vb) prevalansi daha fazladir.
A.B.D. ve Kuzey Avrupa’da 1/100.000 olan prevalans; yukarida sayilan iilkelerde
10-100/100.000 arasindadir. HLA-B51 varligi ile hastalik prevalansindaki artig
arasinda da giiclii bir iliski vardir. Bununla birlikte ciddi goéz tutulumu ve
inflamatuvar barsak hastaliklart Akdeniz iilkelerine gore Uzak Dogu iilkelerinde
daha sik goriilmekteyken; paterji pozitifligi bati iilkelerinde, Akdeniz iilkeleri ve
Uzak Dogu iilkelerine gore daha az siklikta saptanmaktadir. Bu genetik ve klinik
varyasyonlarin bir sonucu olarak, son yayimlarda, Behcet’i bir hastaliktan ziyade bir

sendrom olarak adlandirmanin daha uygun olacag belirtilmektedir (5).
2.3 Klinik

Behcet sendromu; oOzellikle gen¢ yas grubunu etkileyen; muko-kutandz
lezyonlar, bazen korliik ile sonuglanan iiveit ataklari, sinir sistemi tutulumu, fatal
olabilen major damar hastaliklari, kas-iskelet sistem problemleri, gastrointestinal
tutulum ve bunun gibi pek ¢ok organ ve sistem tutulumuna yol agabilen; relapslarla
seyreden, orijini bilinmeyen vaskiiler-inflamatuvar 6zellikli kronik bir hastaliktir.
Behcet sendromu i¢in alevlenmeler ve remisyonlar karakteristiktir. Bu ataklarin
siiresi birkag giin ile birka¢ hafta arasinda degismektedir. Ataklar genellikle tam bir

remisyonla sonuclanir fakat sekelde kalabilir (2).



Farkli ¢alismalarda hastalifin baslangic yasi 20-35 arasinda degismektedir.
Yayinlanan bir ¢ok seride Behcet sendromunun daha cok erkekleri etkileyen bir
hastalik oldugu bildirilmistir. Ayrica yapilan ¢alismalarda, gen¢ erkeklerde hastaligin
hem daha siddetli seyrettigi hem de prognozun daha koétii oldugu bildirilmektedir (6).

Oral iilserler; genellikle Behget sendromunun ilk bulgusudur. Bununla birlikte
sadece oral iilserlerin varlig1 tam1 koymak icin yeterli degildir. Bu iilserler oldukca
agrili, ylizeysel veya derin, oval veya yuvarlak sekillidir, lezyonlarin merkezi beyaz
veya sarimst nekrotik doku iken ¢evresinde kirmizi renkte bir halo bulunmaktadir.
Bu aftlarin boyutlar1 1-20 mm arasinda degisir, tek veya multipl olabilir ve genellikle
birkag giin sonra kaybolur. Oral iilserler siklikla dudaklar, yanak mukozasi, dil, dis

eti, yumusak damak, tonsiller, uvula ve farinkste ortaya cikar. Genital iilserler; oral

tilserlere gore daha biiyiik boyutlu, daha derin ve daha agrilidir. Genital iilserler oral
ilserlere gore daha gec kaybolur ve genellikle skar olusumuna neden olurlar.
Hastaligin baslangic bulgusu olarak ortaya ¢ikmalar1 nadirdir. Erkek hastalarda tipik
olarak skrotum iizerinde, daha az siklikla penis govdesinde; bayan hastalarda en sik
labiumlarda, daha az siklikla vajina ve serviks’de ortaya ¢ikar. Behget sendromunun
deri bulgulari; eritema nodozum (en sik), psodofollikiilit ve follikiilit, akne benzeri
lezyonlar, yiizeyel trombofilebit, kutanoz vaskiilit ve papiilopiistiiler lezyonlardir.
Paterji testi; steril bir ignenin 6n kola intradermal olarak batirilmasiyla olusturulan
bir hipersensitivite reaksiyonudur. Olusan eritamatéz papiilin ¢apt 2 mm.den
biiyiikse test pozitif olarak kabul edilir. Farkli serilerde Behget sendromunda paterji

pozitiflik orant % 8-70 arasinda degismektedir (7). Okiiler tutulum; c¢ogunlukla

hipopiyon formasyonlu, tekrarlayici anterior iiveit veya retinal tutulumla birlikte
goriilen posterior iiveit seklinde ortaya cikar ve goz tutulumu Behget sendromunun
en Oziirleyici komplikasyonudur. Gozlerin inflamasyonu genellikle epizodiktir ve
birkag hafta sonra diizelir fakat tekrarlayici ataklar er ge¢ korliige neden olur. Behget

sendromunun eklem tutulumu diz, ayak bilegi, el bilegi ve/veya diger eklemlerin

etkilendigi mono-, oligo- veya poliartrit seklinde ortaya ¢ikar. Eklem tutulumu eroziv

degildir ve herhangi bir deformite birakmaz. Behget sendromu hem arteryel hem

venOz vaskiiler yapilari etkileyebilir. Yiizeyel trombofilebit, derin ven trombozu

(siklikla alt ekstremitelerde), superior vena kava sendromu, Budd-Chiari sendromu

ve dural siniis trombozu ana vendz tutulum sekilleridir. Arteryel inflamatuvar



degisiklikler; pulmoner, renal, subklavyen, femoral veya karotid arterlerde okliizyon
ve/veya anevrizma olusumuna neden olabilir (8). Behcet sendromu daha nadir

olarak; pulmoner tutulum (rekiirren hemoptizi, oksiiriik, gogiis agris1 veya dispne),

kardiyak tutulum (peri-, miyo- veya endokardit veya koroner arterit), GIS tutulumu

(disfaji, epigastrik agrilar, kolik tarzinda abdominal agrilar ve kanli diyare),

tirogenital tutulum (epididimit) prezente olabilir.

Behcet sendromunda goriilen klinik bulgularin ortalama sikligi 2004 yilinda

yayinlanan bir derlemeye (9) gore;

% Oral GISerler. . ...ooe e % 97-100
o Genital GIserler.........coovvviiiiiiiiiin.. ~ % 85
S GOZtUtUIUMU. . ..ottt ~ %50

% Deri lezyonlart

Papiilopiistiiler lezyonlar..................... ~ %85
Eritema nodozum.......................l. ~ %50
Paterji reaksiyonu..................o -~ %60
AL -~ %50
s Trombofilebit.............c.o.ooiii %25
¢ Ana arterlerin / venlerin tutulumu................. ~ %4
¢ Santral sinir sistemi tutulumu.................. ~ %5-10
o Epididimit ... ~ %5
s GISlezyonlart..........coovviiiiiiiiiniiinnn.. %1-30

olarak bildirilmistir.
2.4 Laboratuvar Bulgular1 Ve Patoloji

Behcet sendromu i¢in tanisal bir test yoktur. Hastaligin aktif dénemlerinde;
sedimentasyon hizi, CRP ve/veya C3-C4 kompleman diizeyleri yiikselebilir.
Immiinglobiilinler (IgA, IgM ve/veya IgG diizeyleri) artabilir ve bazi hastalarin
serumlarinda immiin kompleksler bulunabilir.

Sistemik bir perivaskiilit olan Behget hastaliginda erken donemde goriilen
notrofil infiltrasyonu, endotelyal hiicrelerde sisme ve fibrinoid nekroz iyi bir sekilde
tanimlanmistir. Mukokutanoz aft, deri paterji reaksiyonu (mindr travmanin

tetikledigi hizhi kutan6z inflamatuvar yanit), nodiiler kutanéz lezyonlar ve okiiler



lezyonlar dahil olmak iizere erken donem tiim lezyonlarda, ciddi nétrofil
infiltrasyonu goriilmektedir. Ek olarak nétrofil kaynakli sitokinlerin (6rnegin TNF,
Interlokin 1 B ve IL 8) ve yine aktive notrofillerden kaynaklanan miyeloperoksidaz

serum diizeylerinin arttig1 da bilinmektedir (3).
2.5 Tam

Giiniimiizde Behget hastaliinin tamisi icin 1990 yilinda kabul edilen
‘International Study Group’ kriterleri kullamilmaktadir (10). Bu kriterlere gore;
tekrarlayan oral iilserlere (hekim veya hasta tarafindan gozlemlenen 12 aylik bir
periyodda en az 3 kere tekrarlayan mindr aftdz, major aftéz veya herpetiform
tilserasyon) asagidaki bulgulardan en az 2’sinin eslik etmesi ile tan1 konulur:

¢ Tekrarlayic1 genital iilserasyon (hekim veya hasta tarafindan gézlemlenen

aftoz tilserasyon veya skar)

¢ Goz lezyonlari (goz doktoru tarafindan tespit edilen anterior iiveit, posterior

iiveit veya yarik lamba muayenesinde vitreusda hiicre goriilmesi; veya

retinal vaskiilit saptanmasi)

®
%

Deri lezyonlar (eritema nodozum, psodofollikiilit, papiilopiistiiler lezyonlar
veya akneiform nodiiller- bu akneiform nodiiller adolesan donemi veya
glukokortikoid tedavisi ile iligkili olmamalidir.)

¢ Pozitif paterji testi
2.6 Norolojik Tutulum

Simdiye kadar bildirilen klinik calismalarda; Behget sendrom’lu (BS) hastalar
arasindaki norolojik tutulum sikligt % 2,2-49 arasinda degismektedir. Fakat genis
hasta serilerinin bulundugu ¢alismalarda bu oran ortalama % 5 civarindadir. En genis
hasta serilerinden birinde; mortalite ve morbidite acisindan yaklasik 2 dekad takip
edilen 387 BS’lu hastanin uzun doénemli sonuglar1 yayinlanmistir. Bu prospektif
calisgmada bu hastalarda 20 yil sonra goriilen norolojik tutulum sikligi; erkekler
arasinda % 13, kadinlar arasinda ise % 5,6 olarak bildirilmistir (11).

Behcet sendromunda erkek, kadin orani birbirine ¢ok yakin iken bu oran néro-
Behget sendromunda (NBS) erkeklerin lehine 3-4 kez artis gdstermektedir (BS nun

diger vaskiiler komplikasyonlar1 da erkeklerde daha sik goriilmektedir). BS unun



ortalama baslama yas iigiincii 10 yil i¢inde olup, nérolojik tutulum ise ortalama 5 y1l
sonra ortaya ¢ikmaktadir. Baslangic yaslan ¢ok daha erken olan serebral venoz siniis
trombozu olgulari ise bu duruma bir istisna olugturmaktadir.

A. Behget sendromunun primer norolojik tutulumu; klinik bulgular ve
goriintiilemede elde edilen verilere dayanilarak 2 ana gruba ayrilir:

1. Kiigiik venoz inflamatuvar hastaliga bagl gelisen fokal veya multifokal
parankimal santral sinir sistem tutulumu (hastalarin ¢ogunda bu tutulum gozlenir - bu
tutulum santral sinir sistem— noro-Behget sendromu veya intra-axial ndro-Behcet
sendromu olarak da adlandirilir)

2. Sinirlh semptomlart olan ve daha iyi prognoz gosteren serebral vendz siniis
trombozu (SVST veya extra-axial NBS) dur (12,13). Aym hastada bu iki grup
tutulumun birlikte goriilmesi oldukca nadirdir. Bu sik goriilen iki primer norolojik
tutuluma ek olarak; nadiren noro-psiko- Behget sendromu ve periferik sinir sistem
tutulumu da goriilebilir.

B. Behget sendromunun tedavisi sirasinda ortaya c¢ikan norolojik
komplikasyonlar veya diger sistemik problemlerle iliskili komplikasyonlar ise
sekonder norolojik tutuluma neden olur.

* Behcet hastaliginin norolojik spektrumu 6zetlenecek olursa (3) :

¢ Primer norolojik tutulum

= Yapisal olmayan (migrendz) bas agrisi

=  Subklinik NBS

= Serebral dural venoz siniis trombozu (extra-axial NBS)

= Santral sinir sistemi tutulumu (parankimal NBS/intra-axial NBS)

= Noro-psiko-Behcet sendromu

= Periferik sinir sistemi tutulumu

¢ Sekonder norolojik tutulumu

= Behcet sendromunun tedavisi ile iligkili komplikasyonlar (6rnegin;
siklosporin kullanimina bagli santral sinir sistemi norotoksisitesi,
kolsisin veya talidomid kullanimina sekonder periferik noropati)

= Sistemik hastalia bagli komplikasyonlar (6rnegin; siiperior vena

kava sendromu ile iliskili intrakraniyal hipertansiyon veya Behcet



hastaliginin kardiyak komplikasyonlarindan kaynaklanan serebral
emboli)
e Ko-insidental (non-BS) nérolojik tutulum
Bu siniflandirmadan yaklagik 1 yil sonra 2005 yilinda yaymlanan bir literatiirde
(14); BS’nin santral sinir sistem tutulumu parankimal ve non-parankimal olmak
lizere 2 ana gruba ayrilmistir. Beyin sap1 tutulumu, hemisferik bulgular, spinal kord
lezyonlar1 ve meningo-ensefalitik prezentasyonlar parankimal tutuluma dahil
edilirken; non-parankimal grupta ise dural siniis trombozu, arteriyel okliizyon
ve/veya anevrizmalar vardir. Bu yayinda periferik noropati ve miyopatinin goreceli
olarak nadir saptandig belirtilmistir fakat herhangi bir gruba dahil edilmemistir.
20 ve daha fazla hasta iceren, NBS’nun klinik alt tiplerinin sikligin1 ve
demografik o©zelliklerini inceleyen, son 7 yil icinde yayinlanan calismalarda

asagidaki veriler elde edilmistir:



Tablo 1.1 Yirmi hasta iistii NBS vakasi iceren son 7 yil iginde yapilmis calismalar

Akman-
Kidd Siva Houman Al-Araji Sbai
YAZAR Demir
1999 2001 2002 2003 2003
1996
Hasta sayis1 200 50 164 27 140 109
Erkek/Kadin
34 1,6 3,82 2,85 2,3 2,5
orani
BS’nun
ortalama 25,8+7,8 26.7+8,0 28,5 30,85
baslangic yas1
NBS’nun
E:32+13
ortalama 31,5+£8,9 32,0487 34,26+8,79 34,1
K:31£10
baslangic yas1
Klinik Tip
intra-axial NBS
81 76 75,6 70,3 50
(%)
Extra-axial NBS
10 4 12,2 11,1 30
(%)
Her iKisi birlikte
20
(%)
* Diger/belirsiz
9 20 12,2 3,7
tam (%)

* optik noropati, izole 8. kranial sinir tutulumu, ndrogoriintiilemede tespit edilen dural siniis trombozu veya diger

anormalliklere bagl olmayan intrakraniyal hipertansiyon, aseptik menenjit, izole nobetler ve digerleri

Kendi klinigimizce 2001 yilinda yaymnlanan retrospektif bir ¢alismada; 1980-
1999 yillart arasinda klinigimizde noro-Behget tanisi ile tedavi goren 39 hastanin
klinik tutulum paternleri bildirilmistir. Bu 39 hastanin 32’si erkek, 7’si kadindu.
Sistemik semptomlarin baglangi¢c yasi 12-47 yil (ort. 28); norolojik semptomlarin
baslangi¢c yast 16-57 yil (ort. 34) arasinda degismekteydi. Bu hastalarin 33’iinde
beyin sap1 ve/veya hemisferik tutulum gosteren parankimal santral sinir sistemi
(SSS) tutulumu; 3’iinde serebral vendz siniis trombozuna bagli olmayan benign

intrakraniyal hipertansiyon; 2’sinde ise benign intrakraniyal hipertansiyona benzer




bir klinik tablo ile ortaya c¢ikan serebral venoz siniis trombozu; 1 hastada ise iskemik
inme ve meningovaskiilit izlenmisti (15).

Behcet sendromlu hastalarda en sik goriilen norolojik semptom bas agrisidir.
Behcet sendromunda bas agrisi goriillme sikligimi arastiran ve 2003 yilinda
yayinlanan bir caligmada; Ingiltere’de ki Behget dernegi iiyelerine tekrarlayan bas
agrilarmin olup-olmadigi ve niteligi hakkinda sorular iceren bir anket yollanmis,
cevap veren hastalarin % 82.5’unda vaskiiler tip bas agris1 saptanmig (16). Norolojik
tutulumu olmayan Behget sendromlu hastalarda bas agrisinin prevalansini arastiran
bir klinik ¢calismada da, aurasiz migren siklig1 kontrol grubunda %11 iken, nérolojik
tutulum bulunmayan BS hastalarinda % 44 bulunmustur aradaki fark istatistiksel
olarak anlamli yorumu yapilmistir. Calismada, bu birliktelikten vaskiiler veya
noronal subklinik bir disfonksiyonun sorumlu olabilecegi belirtilmis (17). Aym yil,
aym dergide yayinlanan Tiirkiye’de yapilan, Behget sendromlu 111 hastada ki bas
agris1 prevalansi - demografik ve klinik 6zelliklerini inceleyen bir caligmada; bas
agrisinin norolojik tutulumu olmayan BS’lu hastalarda en sik goriilen norolojik
semptom oldugu bulunmus fakat aurasiz migren veya herhangi bir tip primer bir bas
agrisi tipinin goriilme prevalansinda artis bulunmamis, bu hastalarin % 29’unda,
BS’nun sistemik belirtilerinin ortaya c¢ikmasindan sonra, tekrarlayan, bifrontal,
vaskiiler tip bas agris1 baglamis. Bu bas agnilar1 bazen BS alevlenmesi sirasinda
ortaya ¢ikmis (18).

Yeni basglayan, ciddi bas agris1 olan BS’lu hastalarda, norolojik bulgu olmasa
dahi, intra-axial veya extra-axial tip NBS baslangic1 acisindan daha ileri incelemeler
yapilmalidir.

Bas agrist olan BS’lu hastalarin anamnezinde, asagidaki bilgilerden en az biri
elde ediliyorsa ileri tetkik gerekir :

e Hastanin isini-giiciinii yapmasini engelleyen ve cok siddetli olan bag agrisi

e Hastanin 6mrii boyunca yasadigi ilk veya en kotii bas agrist

® Diger sistemik Behget semptomlar1 baslangicindan sonraki 6 ay i¢inde veya

daha sonrasinda baglayan bas agrist

e Sistemik hastaligin baslangicindan sonra, bas agrisinin karakterinin

degismesi

e Norolojik muayenede papil 6demi saptanmasi
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Sadece ciddi bas agris1 olan hastalarin yaklasik olarak % 10’unda ilerleyen
donemde; BS’nun neden oldugu bir nérolojik sendroma doniis saptanmus (13).

Intra-axial noro-Behcet sendromu (santral sinir sistem - noro-Behget
sendromu): En sik goriilen santral sinir sistem noro-Behcet sendromu (SSS-NBS)
prezentasyonu; giinler i¢inde yerlesen, kranial sinir bulgulari, disartri, unilateral veya
bilateral kortikospinal traktus bulgulari, biling kaybinin eslik ettigi ya da etmedigi
hafif konfiizyon ve serebellar bulgular'in (6rnegin ataksi) farkli kombinasyonlarini
iceren subakut beyin sap1 sendromudur (3).

Genellikle norolojik tutulumun 6ncesinde veya beraberinde sfinkter kusuru ve
davranis degisikligi veya kognitif bozukluklar goriilir. Daha az siklikla sinirli bir
beyin sap1 lezyonu sonucunda izole hemiparezi veya kranyal sinir tutulumu ve ¢apraz
hemiparezi goriilebilir. Bu durumda kognitif tutulum ve sfinkter kusuru eslik etmez.
Bununla birlikte SSS-NBS'nun her zaman beyin sap1 bulgular1 ve semptomlan ile
ortaya ¢ikmayacagi da akilda tutulmalidir. Beyin sap1 disinda omurilik tutulumu da
tek basina veya daha sik olarak beyin sapi1 tutulumuyla veya kognitif bozuklukla
birlikte goriilebilir. Hemiparezi, kognitif-davranigsal degisiklikler, emosyonel
labilite, kendi kendini sinirlayan veya ilerleyici miyelopati, ekstrapiramidal bulgular
ve nobetler daha az siklikta da olsa goriilebilen diger santral sinir sistemi tutulum
bulgularidir. Yaymnlarda sik olmamakla birlikte, inme- benzeri bir tablo ile
prezentasyonda bildirilmistir. Boyle bir tablo goriildiigiinde, genellikle subakut
sekilde baslar ve ortaya c¢ikan giicsiizlik tam degildir (19-20). Diger nadir
prezentasyonlar ise izole optik norit, 8. kraniyel sinir tutulumu ve aseptik
menenjit'dir (3).

Santral sinir sistemi lezyonlarindan genellikle; baskin olarak vendz damarlari
etkileyen bir vaskiilit tablosunun sorumlu oldugu diisiiniilmektedir (7). Santral sinir
sistem tutulumu olan NBS’lu hastalarin patolojik incelemelerinde; vaskiilit, diisiik
dereceli bir inflamasyon, demiyelinizasyon ve dejeneratif degisiklikler bir arada
bulunmustur. BS’nun santral sinir sistem tutulumundan arteriyel bir vaskiilit sorumlu
tutulmamaktadir cilinkii yapilan radyolojik caligmalarda goriilen lezyonlar herhangi
bir arterin sulama alami ile uyumlu bulunmamstir. Ayrica akut hastalik doneminde
saptanan peri-lezyonal 6dem alaninin takipte kaybolma veya orantisiz kiiciik bir

rezidiiniin kalma egilimi de venoz infaktla uyumludur. Simdilik intra-axial NBS’de
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goriilen santral sinir sistem lezyonlarindan, inflamatuvar-ven6z damar (kiiciik damar)
patolojileri sorumlu tutulmaktadir (3).

Kiigciikk damar inflamasyonlu, santral sinir sistem tutulumu olan NBS’lu
hastalarin ¢ogunda baslangicta ataklar ve diizelmeler ile giden bir seyir saptanir
(Relapsing-remitting tip). Bu hastalarin bazilarinda zamanla sekonder progresif bir
gidisat gozlenebilir. Az sayida olguda ise basindan beri primer ilerleyici seyir soz
konusu olabilir (3).

Santral sinir sisteminde BS’na bagl arteriyel vaskiiler bir etkilenme oldukca
nadirdir fakat literatiirlerde bildirilmis vakalar vardir (21). Simdiye kadar bilateral
internal karotis arter okliizyonu, vertebral arter okliizyonu, intrakraniyal arterit,
anevrizma ve buna bagh norolojik komplikasyonlart olan vaka bildirimleri
yapilmistir (3). NBS’na bagl intrakraniyel bir kanama ortaya ¢ikma olasiligi oldukca
disiiktiir ve genellikle boyle bir kanama iskemik lezyon i¢inde goriiliir.

Parankimal NBS’da beyin omurilik s1vis1 (BOS) incelemesi tanida yardimcidir.
Bazen normal bulunabilirse de, genellikle hafif-orta diizeyde lenfosit ve
polimorfoniikleer hiicre artis1 ve protein diizeyinde i1limhi bir artis gozlenir.
Genellikle BOS’ta oligoklonal IgG bantlar1 saptanmaz, ancak IgG indeksi artmig
olabilir. Inflamatuar nérolojik tutulumu desteklemesi disinda, anormal BOS bulgulart
daha kotii prognoza isaret eder ve daha agresif tedavi verilmesini gerektirir (12).

Noro—psiko-Behcet sendromu: B.S’lu bazi hastalarda 6fori, anlamada bozulma,
disinhibisyon, hastaligina umursamazlik, psikomotor ajitasyon veya retardasyon,
paranoid ve obsesif diisiinceleri igerebilen ndro-davranissal bir sendrom gelisebilir.
Bu sendrom glikokortikoid veya diger tedavilerin kullanimina ikincil olarak ortaya
cikabilecek bir psikoz ile karigtinlmamalidir. Cesitli vaka serilerinde psikiyatrik
semptom insidanst % 5-25,5 arasinda degismektedir (3).

12 NBS hastasini iceren prospektif bir ¢calismada baglica tutulum bulgusunun;
bellek kusuru oldugu bildirilmis ve hastalarin tiimiinde gecikmis geri ¢agirmada
bozukluk saptanmis (22).

Subklinik noéro-Behget sendromu: Yapilan prospektif bir calismada norolojik ve
radyolojik olarak asemptomatik olan 2 hastada; unilateral kortikospinal traktus
bulgular1 saptamislar (20). Norolojik semptomlart bulunmayan BS’lu hastalarda

tesadiifi olarak norolojik bulgularin saptanmasi da baska gozlemciler tarafindan
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bildirilmistir ve bunlarin az bir kismi daha sonra hafif norolojik ataklar
gecirmislerdir. Noropati diisiindiiren semptom Oykiileri olmayan bazi hastalarda,
ENMG c¢alismalarinda subklinik noéropati saptanmistir. Belirgin kas tutulum
semptomlar1 bulunmayan bazi hastalarda da elektron mikroskopi de sessiz kas
tutulumu bildirilmistir. Asemptomatik BS hastalarinda otonom sinir sistemi tutulumu
da bildirilmistir. Asemptomatik hastalarda klinik, noropsikolojik veya noro-
goriintiileme ile noérolojik bir anormallik saptanmast durumunda, bu alt grup
subklinik NBS olarak adlandirilir. Bu vakalarin klinik ve prognostik 6zellikleri halen
tam olarak aydinlatilmamaistir.

Extra-axial noro-Behcet sendromu (serebral vendz siniis trombozu): Norolojik
tutulumu olan BS hastalarinin % 10-20’sinde bu tablo goriiliir. Aym1 hastada hem
intra-axial hem de extra-axial NBS goriilmesi nadirdir fakat literatiirde boyle vakalar
bildirilmistir.

Behcet hastaligina bagh dural siniis trombozu, genellikle diger nedenlere bagh
dural siniis trombozuna benzer bir klinik tablo gosterir. Venoz siniis trombozu,
intrakraniyal basingta artisa yol acarak; siddetli bas agrisi1 (6zellikle yatar pozisyonda
artan), papil stazi, mental degisiklikler ve okiiler motor felclere neden olabilir fakat
bazi hastalarda tek bulgu bas agrisidir. Bilindigi gibi klinik bulgular; venoz
okliizyonun tarafi, tikanikligin oram ve genisligine gore degiskenlik gostermektedir.
BS’da ortaya ¢ikan venoz tromboz goreceli olarak daha yavas gelisme egilimindedir
ve diger nedenlere bagh dural siniis trombozlarinin aksine, epileptik nobet ve venoz
kortikal enfarkt gelismesi nadirdir (3).

Serebral venoz trombozlu hastalarin Manyetik rezonans goriintiilemelerinde
(MRG), hemorajik vendz infarktlar veya diger parankimal santral sinir lezyonlarinin
goriilmesi nadirdir. Bu gozlemde; BS’unda ortaya cikan serebral vendz siniis
trombozu (SVST) gelisiminin akut olmama ihtimalini desteklemektedir. Bununla
birlikte nobetler ve fokal norolojik bulgularla ortaya ¢ikan akut SVST vakalar1 da
bildirilmistir. Yayinlarda BS’lu SVST vakalarinda en sik goriilen semptomlar;
papilédem ve 6. kraniyel sinir felci iken baz1 vakalarda hemiparezi bildirilmis (12,

13).
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Herhangi bir dural siniiste etkilenme goriilebilir fakat en sik superior sagittal
sinlis trombozu goriilmektedir, bu vakalarin 6nemli bir kisminda aym zamanda
lateral siniis trombozu da mevcuttur (3).

Simdiki bilgilerimize gore; BS’de goriilen SVST genellikle sistemik ana damar
hastaligina baghidir ve parankimal santral sinir sistem tutulumuna gore daha erken

ortaya ¢ikma egilimindedir.
2.7 Etyopatogenez

Behcet sendromunun etyolojisi halen tam olarak bilinmemekle birlikte; BS nun
genetik, immiinolojik ve bakteriyel faktorler, viral ajanlar ve koagiilasyon
anormallikleri ile iligkisini arastiran cesitli calismalar yayimlanmistir (3). BS
Mendelian kalitim paternlerine uyan bir genetik hastalik degildir ancak bazi ailelerde
BS hasta kiimeleri saptanmigtir. Kalitilan higbir faktér tanimlanmamis olmakla
birlikte etkilenmis anne babalarin c¢ocuklarinda hastalifin erken baslamasi ve
kardeglerde yiiksek rekiirrens orani bulunmasi, hastaliin genetik temelini isaret
etmektedir.

Bir¢ok etnik gruptaki BS hastalarinda BS ile HLA BS51 arasindaki iliski
dogrulanmigtir. Ancak HLA BS51 geninin BS’den sorumlu mu oldugu yoksa
yakinindaki B51 ile iliskili genlerin dengesindeki degisikliklerin mi BS’den sorumlu
oldugu halen bilinmemektedir. 84 Iranl1 BS hastasinda HLA nin siipheli lokuslarini
lokalize etmek ve haritalamak igcin PCR - sekans spesifik primer metodunu
uygulamistir. Daha 6nceki calismalarinda, bu yazarlar, Japon BS hastalarinda, BS ile
iliskili geni MICA ve HLA-B genleri arasindaki 46 kb’ye lokalize etmislerdir. Japon
BS hastalarina benzer bicimde Iranli hastalarda da MICA-A6-MIB-348-C1-4-1-217-
HLA-B51 haplotipi predominanttir. Sonu¢ olarak MICA ve HLA B genleri
arasindaki 46 kb’nin BS’ye hassasiyet ile ilgili kritik segment oldugunu ©ne
siirmiislerdir. BS hassasiyet lokusunu tamimlamak i¢in degisik etnik kdkenlerden BS
hastalarinin sayisini arttirmak gerekmektedir (23).

HLA ve BS’nin klinik degiskenleri ile ilgili iki yeni calisma yayinlanmistir.
Kaya ve arkadaglar1 85 Tiirk BS hastasinda HLA klas 1 antijenleri ile hastaligin
spesifik klinik bulgularinin (tromboflebit, genital iilser, géz tutulumu, eritema

nodozum) iligkisini arastirmiglardir. Sonuglart HLA B51’in BS hastalarinda artmig
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tromboflebit riski i¢in bir marker oldugunu diisiindiirmektedir. Yazarlar ayrica HLA
B35’in tromboflebit riskinde azalma ile ilgili oldugunu bildirmislerdir (24). Choukri
ve arkadaslar1 benzer bir ¢alismay1 Fasli BS hastalarinda yaparak B51 veya B15’in
varligimin belirli bir klinik belirtiyi predispoze etmedigini bulmuslardir (25). Bu
sonuclarin  farkli iilkelerden yiiksek sayida BS hastalarinda dogrulanmasi
gerekmektedir. BS hastalarinda birka¢ immiin yanit anormalligi bildirilmistir.

Bunlara inflamasyonlu dokuda T hiicresi infiltrasyonu, CD4, CD8 T
lenfositlerin sayisinda artis, T-supressor hiicre disfonksiyonu, mitojenlerin aktive
ettigi T-hiicrelerde defektif IL-2 aktivitesi, dolasimdaki fenotipik olarak aktive
edilmis veya bellek T-hiicrelerinde artig, serum c¢oziinebilir CD8 ve CD25
konsantrasyonlarinda artig, poliklonal B-hiicrelerinde aktivasyon ornek verilebilir
(26-27). Hollanda’dan yeni bir calisma BS iiveitli ve non BS iiveitli hastalarin
intraokiiler sivi Ornekleri tarafindan mitojenik olarak uyarilan T hiicrelerinin
fenotiplerini ve antijen 6zgiilliiklerini aragtirmistir. Non BS iiveitli hastalarin aksine
BS iiveitli hastalarin intraokiiler sivilarin da, ¢ogunlugu CD3+CD4-CDS§- olan
yiiksek sayida T hiicresi saptanmistir (27).

Th 1/Th2 lenfositlerinin otoimmiinite indiiksiyonu ve diizenlenmesinde 6énemli
rol oynadiklar1 bilinmektedir. Deneysel otoimmiin uveoretinitte immiin yanitin Thl
polarizasyonu bulunmustur. BS hastalarindaki CD3+ lenfositlerdeki Th1/Th2 tipi
sitokinlerin analiz edilmesiyle polarize Th1 immiin yanitin hastali§in progresyonuyla
paralel oldugu anlasilmistir (26). Alpsoy ve arkadaslar1 BS hastalarinin serumlarinin
in vitro olarak insan makrofajlarinda antijen ve kemokin ekspresyonuna etkilerini
arastirmiglar ve BS hastalarinin serumlarinin in vitro olarak insan periferik kan
makrofajlarinin proinflamatuar aktivasyonunu indiikledigini bulmuslardir (28).

Saruhan —Direskeneli ve arkadaglari NBS ile Multipl Skleroz (MS) ve diger
norolojik hastaliklardaki serum ve BOS sitokin ve kemokin diizeylerini
kiyaslamiglardir. Calisma gruplart noro-Behget’li 30 hasta, MS’li 25 hasta,
enfeksiyoz veya inflamatuar noérolojik hastalikli 20 hasta ve non inflamatuar
norolojik hastalikli 14 olguyu icermektedir.

Calismacilar bu hasta gruplarindaki IL-10, IL-12, IL-17, CXCL8, CXCLI10 ve
CCL2 diizeylerini incelemislerdir. Sonugta noro-Behcet ve inflamatuar norolojik

hastaliklardaki BOS CXCL10 diizeylerinin non inflamatuar norolojik hastaliklar ve
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MS’den anlamh derecede yiiksek oldugunu ve noro-Behget hastalarindaki CXCLS
diizeyinin sadece BOS’da yiikseldigini saptamiglardir. IL-10 ve IL-17 acisindan fark
saptanmamistir. Yazarlar sonuglarinin noéro-Behget’te BOS’da kemokin etkilerinin
dominansina isaret ettigini ve bu paternin MS gibi otoimmiin bozukluklara kiyasla
nonspesifik inflamasyona daha ¢cok benzedigini 6ne siirmiislerdir (29).

B hiicreleri artmig diizeyde CD13, CD33, CD80 ve CD45RO gibi aktivasyon
markerlarinin ~ ekspresyonunu  gosterirler.  Antikor olusturan CD5+CD19+B
hiicrelerinin diisiik diizeyleri BS’nun klasik otoantikor iliskili hastaliklardan farkli
oldugunu diisiindiirmektedir (30).

BS’lu hastalarin yaklagik 1/3’liniin tromboflebiti vardir. Trombofili ve
endotelyal disfonksiyonla ilgili, fibrinoliziste azalma disinda herhangi bir spesifik
koagiilasyon bozuklugu saptanmamistir. Endotelyal disfonksiyon gelisen ilk
bozukluk gibi goriinmektedir. Bircok wvaskiilitte oldugu gibi BS’unda da anti
endotelyal antikorlar bildirilmistir. Ancak bunlarin hedef antijenleri belirli degildir.
Kore’de yapilan giincel bir ¢calisma BS hastalarinda antiendotelyal antikorlar pozitif
oldugunda cogunlukla hedef antijenin alfa - enolaz oldugu gosterilmis (31). Ek
olarak bazi erken veriler bu antikorun BS icin spesifik olabilecegini de gostermistir.
Faktor 5 leiden ve protrombin gen mutasyonlar1t ve homosistein, endotelinl, nitrik
oksit diizeylerinin, BS’de trombozu indiikliiyor olabilecekleri diisiiniilmiis ancak

bunlarin patogeneze teker teker katkilart aciklik kazanmamastir.
2.8 Radyoloji

NBS’nun santral sinir sistem tutulumunu aragtiran ndro-goriintiileme
calismalarinda, lezyonlarin genellikle beyin sapina lokalize oldugu; arasira
diensefalona dogru genisleme gosterdigi; daha nadir olarak da periventrikiiler ve
subkortikal beyaz cevherde ortaya c¢iktigi goOsterilmistir. Yapilan radyolojik
calismalarda en sik etkilenen bolge, mezo-diensefalik bileske iken bunu ponto-bulber
bolge takip etmektedir (12,32). Lezyonlarin daha nadir goriildigii bolgeler ise;
hipotalamo-talamik bolge, bazal ganglionlar, serebral hemisferler, serebellum ve
spinal kord’tur.

Kraniyal magnetik rezonans goriintilleme (MRG) ¢ogu olguda akut donemde

O0dematdz, asagl veya yukari yayilim gosterebilen, T2 agirlikli kesitlerde hiperintens
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ve cogunlukla merkezi kiiciik bir kontrast tutulumu gosteren, tek veya iki yanl
olabilen, hafif kitle etkisi yapabilen, biiyiik mezo-diensefalik lezyonlar1 gosterir.
Yine periventrikiiler, subkortikal beyaz cevher lezyonlarinin ve de daha nadir olan
miyelopatinin ortaya konmasinda da en énemli goriintiileme yontemi MRG’dir.

Tedaviyle lezyon kiigiiliip, daginik milimetrik T2 hiperintensiteleri olarak
kalabilir veya kaybolabilir. Ge¢ donemde ozellikle tekrarlayan ataklardan sonra
belirgin beyinsap1 atrofisi gelisebilir. Intra-axial NBS’de, hemisferik lezyonlarin
goriilmesi sik degildir ve hemisferik lezyonlar saptaniyorsa hemen hemen daima
diensefalik ve beyinsapi lezyonlar1 da mevcuttur. Yapilan ¢alismalarda takip noro-
goriintiilemelerde bu lezyonlarin  boyutlarinda kiiciilme veya rezoliisyon
gosterilmistir (32).

Giiniimiizde bir ¢ok akut NBS hastasinin diffiizyon MRG ve proton MRG
spektroskopi bulgular1 da bildirilmistir (33,34,35). Yapilan bu c¢aligmalar sonucu
yazarlar, hastaligin akut fazinda goriilen lezyonlarin infarkttan ziyade vazojenik

6deme bagli oldugu konusunda fikir birligine varmislardir.
2.9 Prognoz

Cogu BS hastasinda goriilen 6liimlerin baslica 2 nedeni; biiyiik (major) damar
hastaligi ve santral sinir sistem tutulumudur. Norolojik tutulum ayni zamanda
morbiditenin de baglica nedenidir. Prognozu belirlemek i¢in yapilan genis hasta serili
bir calismada, norolojik semptom veya bulgularin baslamasindan 10 yil sonra
hastalarin EDSS (genisletilmis oziirliillik durum skalas1) (EK 1: EDSS) skorlarina
bakilmis ve hastalarin % 78.2°sinde EDSS>3, % 45.1’inde ise EDSS>6 bulunmus.
Calismada venoz siniis trombozlu hastalar ayr olarak degerlendirildiginde, EDSS 1-

2 arasinda saptanmis (13 ).
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3. GEREC VE YONTEM

Klinigimizin noro-Behcet poliklinigine, nérolojik tutulumu degerlendirmek
tizere 7.9.2005-14.11.2007 tarihleri arasinda konsiilte edilen hastalar bu ¢alismaya
alimmugtir. Hastalarin BS hastalig tanis1 aldiklar tarih, BS hastaligi disindaki akut ve
kronik hastaliklari, kullanmakta olduklar ilaglar ve o ilaglar1 kullanma siireleri, néro-
Behget polikliniginden konsultasyon istenme nedenleri kaydedilmistir. Ek olarak
hastalarin BS hastaligiyla iliskili semptomlar baslamadan 6nce, BS tanmis1 aldiktan
sonra, Behcet atagi sirasinda bas agrisi yakinmalarinin olup olmadigi sorulmustur.
Hastalarin norolojik muayeneleri yapilmis, her bir fonksiyonel sistem tutulumu
Kurtzke fonksiyonel sistem skalasina gore degerlendirilmis, EDSS’leri
hesaplanmistir. Varsa beyin goriintilleme (BBT-MRG) bulgulan kaydedilmistir. BS
semptomlarinin muayene sirasinda ve geg¢miste olup olmadigi sorgulanmistir. BA
tammlayan hastalar Uluslararast Bas Agrist Toplulugunun (IHS: international
Headache Society) 2004 tani kriterlerine uygun olacak sekilde bas agris1 tiplemesi
yapilmistir (36). Sonugta hastanin NBS olup olmadigi, varsa BA tipi belirlenmistir.
(EK 2: Sorgulama Formu, EK3: Bas agris1 Sorgulamast )

3.1 istatistiksel Analiz

Calismada grup oranlarinin karsilastirnlmasinda Chi-Square, ortalamalarin
karsilastirllmasinda student T testi, non-parametrik bagimh degiskenlerin
karsilastirilmasinda ise Wilcoxon testi kullanildi. Istatistiksel analiz icin SPSS 11.5

versiyonu kullanilds. Istatistiksel anlamlilik icin p<0.05 kabul edildi.
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4. BULGULAR

7.9.2005-14.11.2007 tarihleri arasinda toplam 114 hasta noro-Behget
polikliniginde degerlendirildi. Calismaya alinan 114 hastanin 67’si (%58.8) kadin,
47°si (%41.2) erkek idi. Yaslar1 18-65 olan hastalarin yas ortalamasi 32,1 + 9,08 idi.
Behcet semptomlarinin ortaya ¢ikmasi ile Behcet tanisi konmasi arasindaki siire 0-31
yil arasinda degismekteydi, ortalama 5,57 £ 6,66 yildi. Merkezimize konsiilte edilen
hastalarin 101 (%88.6) tanesi kolsisin kullanmaktaydi.

Behcet merkezinden néroloji konsiiltasyonu istenen bu 114 hastanin 30’unda
(%26,3) noro-Behget tespit edildi. NBS hastalarinin baslangi¢ yaslar1 15-52 arasinda
degismekte iken ortalamasi 37,07 £ 9,82 olarak bulundu. BS’den ortalama 5 y1l sonra
NBS baglamigti. Noro-Behget tespit edilen hastalarin ise 13’ii kadin, 17’si erkek idi.
Erkek kadin oram1 1.03 olarak saptandi. NBS erkeklerde kadinlarla
karsilastinlldiginda daha fazla goriilmiistii ve bu istatistiksel olarak anlamliydi
(p=0.045).

Tiim hastalarin bagvuru yakinmalari tablo 4.1’de 6zetlendi.
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Tablo 4.1Behget merkezinden

norolojik

tutulum oldugu diisiiniilerek

poliklinigimize konsiilte edilen tiim hastalarin bagvuru yakinmalar1

emptomlar N:Olgu Sayisi (%)
Bas Agrisi 53 (46,5)
*Kontrol 23 (20,2)
Uyusukluk 10 (8,8)
Bas Agrisi-Bas Donmesi 10 (8,8)
Bas Donmesi 4 (3,5)
Unutkanhk 3 (2,6)
Senkop 3 (2,6)
Yorgunluk-Halsizlik 2 (1,8)
Titreme 2 (1,8)
Giigsiizliik 2 (1,8)
Ellerde-Ayaklarda Yanma 1(0,9)
Gorme Kaybi 1(0,9)
Toplam 114 (100)

* Behget merkezinde norolojik tutulumu oldugu disiiniilen fakat biz sorguladigimizda

norolojik yakinma tariflemeyen 8 BS hastasim1 ve daha 6nce NBS tespit edilip Behget Poliklinigi

tarafindan bize konsiilte edilen 5 NBS hastasini icermektedir.

Hastalarda saptanan BS bulgular1 Tablo 4.2de 6zetlenmistir. 16(%14) hastaya

paterji testi yapilmamisti. 60 (%52,6) hastanin paterji testi pozitif iken 38 (%33,3)

hastanin paterji testi negatif idi.
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Tablo 4.2: Hastalarin BS bulgulan ve tiim BS hastalan i¢indeki yiizdeleri

Norolojik
Norolojik
Yok degerlendirme
degerlendirme
N:Olgu sirasinda yok ama
Bulgular sirasinda var
Sayisi 0zgecmiste var
N:Olgu Sayisi
(%) N:Olgu Sayisi
(%)
(%)
Oral Aft 1(0,9) 2(1,8) 69(60,5)
Genital Ulser 20(17,5) 1(0,9) 88(77,2)
Goz 67(58,8) 1(0,9) 38(33,3)
Cilt 28(24,6) 1(0,9) 65(57)
Eklem 29(25,4) 3(2,6) 37(32,5)
DVT 95(83,3) 1(0,9) 16(14)
GiS 94(82,5) 6(5,3) 9(7,9)
Subkutan
106(93) 1(0,9) 6(5,3)
Tromboflebit
Epididimit 45(95,7) 1(2,2) 1(2,2)
Arter
111(97,4) 0(0) 2(1,8)
okliizyonu

Hastalarin Behcget bulgular ile bas agrnist ya da norolojik tutulum arasinda

herhangi bir iligski gézlenmedi (p>0.005).

30 (%?26,3) hastada BS remisyondaydi (muayene sirasinda BS nun diger sistem
tutulumlart yoktu), 84 hastada ise hastalik aktifti (muayene sirasinda BS’nun diger
sistem tutulumlart vardi). 30 (%26,3) hastada BS norolojik tutulumu mevcuttu.

Noro-Behget hastalarinin 25’inde (%383,3)

vaskiiler tutulum mevcuttu.

Bas agris1 yakinmasi olan hastalarin agrilar1 ayrintili olarak sorgulandi (EK 3).
Basagris1 olan 74 (%78,7) hastanin agris1 bilateral, 20 (%21,3) hastanin ise

unilateraldi. Bas agris1 lokalizasyonlar1 tablo 4.3’de gosterilmistir. Iki hastada ikinci

bir tip bas agris1 bulunuyordu.
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Tablo 4.3 Bas agris1 lokalizasyonlar1 ve tiim bas agris1 olan BS hastalarn
icindeki yiizdeleri (p=0.065)

BA Lokalizasyonu NBS olmayan NBS olan N:Olgu sayisi
N:Olgu Sayis1 N: Olgu Sayis1 (%)
Bilateral frontal 10 4 14 (14.8)
Bilateral verteks 14 2 16 (17)
Bilateral oksipital 8 4 12 (12.8)
Sag yarim 10 0 10 (10.6)
Sol yarim 0 1 1(1.1)
Tiim Bas 14 4 18 (19.1)
Diger 17 6 23 (24.5)

Bas agris1 42 (%36,8) hastada kiint, 44 (%38,6) hastada zonklayici, 2 (%1,8)
hastada bicak saplanir tarzda, 6 (%5,3) hastada sikistiricti ve zonklayici
karakterdeydi. Hastalarin 20’sinde (%17,5) bas agris1 yakinmas1 olmamist1. Ikinci tip
bas agrisi olan 2 hastadan birincisinin ikinci bas agris1 kiint iken digerinin zonklayici
karakterdeydi. Hastalarin ortalama bas agrisi siiresi 25 saatti (1-236). Hastalarin bas
agrist sikligi ayda 1 ile 30 arasinda degismekteydi. Ortalama 10.4+10.9 idi. Bas
agrisi olan hastalarin 54’{inde (%57,4) bas agris1 siddetli, 31’inde (%33) bas agrisi
orta siddette, 9’unda (%9,6) bas agris1 hafif siddette idi.

Bas agris1 sirasinda agriya eslik eden semptomlar tablo 4.4’ de 6zetlenmistir.

Tablo 4.4 Bas agrisina eslik eden semptomlar

Var Yok
Semptom
N: Olgu sayis1 (%) N:Olgu sayis1 (%)
Bulanti 34 (36,2) 60 (63,8)
Kusma 20 (21,3) 74 (78,7)
Fotofobi 42 (44,7) 52 (55,3)
Fonofobi 49 (52,1) 45 (47,9)

Bas agrisi olan hastalarin 45’inde (%47,9) fiziksel aktivite bas agrisini

artinyorken, 4’iinde (%4,3) azaltmaktaydi. Geri kalan 45 hastada da fiziksel aktivite
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bas agris1 iizerine etkisizdi. Ikinci tip bas agris1 olan 3 hastada ise bulanti, kusma,
foto ve fonofobiden higbiri bas agrilarina eslik etmiyordu. Fiziksel aktivite sadece 1
hastanin bas agrisimi artiriyorken, 2’sinde bag agrisi iizerine etkisizdi.

Noro- Behget olan ve olmayan hastalarin bagvuru yakinmalar ise tablo 4.5°de
Ozetlendi.

Tablo 4.5 NBS olan ve olmayan hastalarin basvuru yakinmalari

Semptomlar N:Olgu Sayisi (%) N:Olgu Sayisi (%)
Noro-Behcet olmayan Noro-Behcget olan
Bas Agrisi 46 (54,8) 7 (23,3)
Kontrol 8 (9,9 5 (50)
Uyusukluk 9 (10,7) 1(3,3)
Bas Agrisi-Bas Donmesi 9 (10,7) 1(3,3)
Bas Donmesi 3 (3,6) 1@3.,3)
Unutkanhk 2(2,4) 1@3,3)
Senkop 1(1,2) 2(6,7)
Yorgunluk-Halsizlik 212,4) 0 (0)
Titreme 2(2,4) 0 (0)
Giigsiizliik 0 (0) 2 (6,7)
Ellerde-Ayaklarda
Yanma 1(1,2) 0 (0)
Gorme Kaybi 1(1,2) 0 (0)
TOPLAM 84 (100) 30 (100)

Tablo 4.6 da da goriildiigii gibi hem NBS olan hem de olmayan grupta en sik
rastlanan basvuru yakinmasi bas agrisi idi fakat bas agris1 goriilme oranlar1 bu iki
grup arasinda karsilastirlldiginda istatistiksel olarak anlamli sekilde norolojik
tutulumu olmayan grupta daha fazla idi (p=0.000). Calismada noro-Behget olan ve
olmayan hastalarin bas agrilar ortaya ¢ikis zamanlarina gore 3’e ayrildi. Bu 3 grup;
BS ile iliskili olabilecek semptomlar baglamadan 6nce bas agrisi olan grup, BS tanisi
aldiktan sonra yeni ortaya ¢ikan bas agrist olan grup ve Behget atagi sirasinda bas

agrist olan grup idi. Elde edilen veriler sirasiyla Tablo 4.6’da 6zetlendi.
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Tablo 4.6 BS oncesi bag agrisi, BS sonrasi bas agrisi, Behget atagi sirasinda

bas agrisi olan hasta sayilari

BS semptomlari BS semptomlari
Toplam
baslamadan once baslamadan O6nce P
N: Olgu
bas agrisi olan bas agris1 olmayan Degerleri
sayisi(%)
N: Olgu sayisi(%) N: Olgu sayisi(%)
NBS yok 36 (42,9) 48 (57,1) 84 (100) 0.004
NBS var 4 (13,3) 26 (86,7) 30 (100)
Toplam 40 (35.1) 74 (64.9) 114
BS tamis1 aldiktan BS tamsi aldiktan
sonra bas agrisi sonra bas agrisi
olan olmayan
N:Olgu sayis1 (%) N:Olgu sayis1 (%)
NBS yok 44 (52,4) 40 (47,6) 84 (100) 0.591
NBS var 14 (46,7) 16 (53,3) 30 (100)
Toplam 58 (50.9) 56 (49.1) 114
Behget atag1 Behget atagi
sirasinda bas agris1 | sirasinda bas agrisi
olan olmayan
N:Olgu sayis1 (%) N:Olgu sayis1 (%)
NBS yok 18 (21.4) 66 (78.6) 84 (100) 0.193
NBS var 10 (33.3) 20 (66.7) 30 (100)
Toplam 28 (24.6) 86 (75.4) 114

Merkezimize konsiilte edilen hastalarin 40’inda (%35,1) Behcet semptomlart

baslamadan Once bas agris1 vardi. NBS olan ve olmayan hasta gruplar
karsilastirlldiginda, bas agrist NBS olmayan grupta istatistiksel olarak anlamli
derecede daha fazlaydi (p=0.004). BS tanis1 aldiktan sonra ise hastalarin 58’inde
(%50,9) bas agris1 vardi; NBS olan ve olmayan hasta gruplan karsilastirildiginda bu
fark istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0.591). BS atagi sirasinda ise toplam 28
(%24,6) hastada vardi,

bas agrisi NBS olan ve olmayan hasta gruplar
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karsilastirlldiginda bu fark da istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p=0.193).
Behget semptomlar1 baslamadan once 40 hastada (% 35,1) bas agris1 varken BS
sonrasinda 58 hasta (% 50,9) bas agris1 bildirdi, bu ikisi arasindaki fark istatistiksel
olarak anlamli degildi (p=0.047). Kolsisin kullanan ve kullanmayan hastalar
arasinda bas agris1 goriilmesi agisindan anlamh fark yoktu (p=0.414).

Hastalarin 57 (%50) tanesinin bilinen baska bir kronik hastalig1 vardi. Tablo

4.7’ de hastalarin eslik eden kronik hastaliklar1 6zetlendi.

Tablo 4.7 Eslik eden kronik hastaliklar

Hastaliklar N:hasta sayis1 %

Depresyon ve Anksiyete Bozuklugu 14 12.3
Hipertansiyon 12 10.5
Osteoporoz 5 4.4
Karaciger Hastalig: 3 2.6
Tiroid Hastahg: 3 2.6
Gastrit-Ulser 3 2.6
Epilepsi 3 2.6
Akciger Hastahg 3 2.6
Diabetes Mellitus 2 1.8
Anemi 2 1.8
Kalp Hastalhigi 1 0.9
Hiperlipidemi 1 0.9
Multipl Skleroz 1 0.9
Myoma Uteri 1 0.9
Parkinson Hastaligi 1 0.9
Kanser 1 0.9
Varis 1 0.9
TOPLAM 57 100

Eslik eden kronik hastaliklar noro-Behget sendromu olan ve olmayanlar

arasinda istatistiksel olarak anlaml fark gostermedi (p=0.410).
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Tablo 4.8’de noro-Behget olan ve olmayan hastalarin BS 6ncesi; Tablo 4.9°da

ise BS sonrasi bas agnisi tipleri karsilastirlmistir. BS Oncesi

bas agris1 tipleri

karsilastirildiginda NBS olan ve olmayan hasta gruplar arasinda istatistiksel olarak

anlamli bir fark saptanmadi (p=0.318).

Tablo 4.8 BS oncesi bas agrist tipleri (p=0.318)

Bas Agris1 Tiirii NBS olmayan NBS olan Total
ota
N:Olgu Sayisi N:Olgu Sayisi
8 y 8 y N:Olgu Sayis1
(%) (%)
Yok 48 (57,1) 25 (83,3) 73
GTBA 11 (13,1) 2(6,7) 13
Aurasiz Migren 16 (19) 2 (6,7) 18
Aurali Migren 1(1,2) 0 (0) 1
Siiflandirilamayan 5(6) 1@3,3) 6
Migren+GTBA 2(2,4) 0 (0) 2
Analjezik Kotiiye
kullanimina bagh bas 1(1,2) 0(0) 1
agrisi
TOPLAM 84 (100) 30 (100) 114

NBS olan ve olmayan hastalarda BS oncesi BA tipleri arasinda istatistiksel

anlamilikta fark saptanmadi (p=0.598). Ardindan gruplar 3 ana bashkta toplanacak

sekilde birlestirildi (GTBA, Migren, BA yok); yine NBS olan ve olmayan gruplarda

istatistiksel anlamda fark gozlenmedi (p=0.080). BS 6ncesi GTBA ve aurasiz migren

goriilme siklig1 agisindan iki grup arasinda anlamli fark yoktu (p=0.082).

NBS olan ve olmayan hastalarla, BS Oncesi bas agris1 olmayan, GTBA ve

aurasiz migren gruplari, NBS olan ve olmayan iki grup arasinda istatistiksel olarak

anlamh fark saptanmadi (p=0.082).*

e BS Oncesi hastalarda goriilen iki bas agris1 tipi aurasiz migren ve GTBA

oldugu icin bu iki bas agris1 tipi istatistiksel olarak karsilagtirilmistir.
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Tablo 4.9 BS sonrasinda bas agrisi tipleri (p=0.598)

Bas Agrisi Tiirii NBS olmayan NBS olan Total
N.Olil;o )SaylSl N: Ol(g;: )Saylsl N:Olgu Sayist
Yok 40 (47,6) 16 (53,3) 56
GTBA 16 (19) 7(23,3) 23
Aurasiz Migren 12 (14,3) 3 (10) 15
Aural Migren 1(1,2) 0 (0) 1
Sekonder 3(3,6) 1@3.,3) 4
Smiflandirilamayan 10 (11,9) 1@3,3) 11
Migren+GTBA 1(1,2) 1(3,3) 2
Analjezik kotiiye
kullammmina bagh bas 0 (0) 1(3,3) 1
agrisi
Migrenoz 1(1,2) 0(0) 1
TOPLAM 84 (100) 30 (100) 114

BS sonrasi bas agrisi tipleri karsilastirildiginda, NBS olan ve olmayan hasta
gruplar1 arasinda da istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0.598).
Ardindan gruplar birlestirilerek (BA yok, GTBA, migren, diger) karsilastirma tekrar
yapildi ; iki grup arasinda yine istatistiksel anlaml1 fark saptanmadi (p=0.779). Iki

grup arasinda migren ve GTBA goriilme oram da farkli degildi (p=0.491).

BS atag sirasindaki bas agris1 tipleri tablo 4.10’da 6zetlenmistir.
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Tablo 4.10 BS atagi sirasindaki bas agris1 tipleri (p=0.033)

NBS olmayan NBS olan
Bas Agris1 Tiirii N:Olgu Sayis1 | N: Olgu Sayist Total
) N:Olgu Sayis1
(%) (%)
Yok 66 (78.,6) 20 (66,7) 86
GTBA 6 (7,1) 4 (13,3) 10
Aurasiz Migren 8 (9,5) 0 (0) 8
Aurali Migren 1(1,2) 00 1
Sekonder 0 (0) 2(6,7) 2
Siiflandirilamayan 2(2,4) 3 (10) 5
Migren+GTBA 1(1,2) 1(3,3) 2
TOPLAM 84(100) 30(100) 114

NBS olan ve olmayan iki grup arasinda BS atagi sirasindaki bas agris1 tipleri
karsilastirildiginda aradaki fark istatistiksel olarak anlamli idi (p=0.033).

NBS olan ve olmayan hastalarla, BS atagi sirasinda bas agris1 olmayan, GTBA
ve aurasiz migren gruplan karsilagtirldiginda* NBS olan grupta GTBA, olmayan
grupta ise aurasiz migren daha sik goriilmekteydi ve bu iki grup arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark vardi (p=0.015). NBS olmayan 16 hastanin 10’unda (%62.5)
migren, NBS olan 5 hastanin 4’iinde (%80) GTBA vardi. Aradaki fark istatistiksel
olarak anlamli degildi (p=0.097).

Atak (Ataktan kastedilen hastada Behget’in herhangi bir sistemik tutulumunun
bulunmasidir) ve remisyon ( Behget’in herhangi bir sistemik tutulumunun
bulunmamasidir.) doneminde olan hastalarin bas agrilar1 karsilastirildiginda ise bu
iki grup arasinda anlaml bir iliski bulunmadi (p=0.49).

Tablo 4.11’de NBS olan ve olmayan hastalarin norolojik muayene bulgular
gosterilmistir. NBS olmayan hastalarin muayenesinde saptanan anormal bulgular
lakiiner infarktlar, polinoropati ve NBS ile iliskili olmayan demansla iligkili olarak

degerlendirilmistir.
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Tablo4.11NBS olan ve olmayan hastalarin norolojik muayenelerinde

anormallik saptanan hasta sayilari

Anormal Norolojik ;IBOSI;IIH;?;: N.N(fls OSlan Total

Muayene Bulgusu P Digu sayist N:Olgu Sayis1
(%) (%)

Normal 60 (71.4) 5(16.7) 65

Sadece Piramidal 2(2.3) 0 (0) 2

Sadece Serebellar 0(0) 1@3.3) 1

Sadece Beyin Sap 1(1.2) 9 (30) 10

Sadece Duysal 8(9.95) 3(10) 11

Mesane 0 (0) 0(0) 0

Mental 4 (4.8) 0 (0) 4

Piramidal+Duysal 7(8.3) 2(6.7) 9

Piramidal+Serebellar 1(1.2) 3 (10) 4

Piramidal+Beyin Sap1 1(1.2) 2 (6.7) 3

Serebellar+Beyin Sapi 0 (0) 13.3) 1

Piramidoserebellar+Beyin 0 (0) 4 (13.3) 4

Sap1

TOPLAM 84 30

NBS olan ve olmayan hastalarin nérolojik muayene bulgular

karsilastirildiginda; NBS olan grupta serebellar, beyin sapi, piramidoserebellar ve
piramidoserebellar + beyinsapinda anormallik bulunma orami istatistiksel olarak
anlaml1 derecede daha fazla idi (p=0.000).

Hastalarin EDSS skorlar1 O ile 3 arasinda degismekteydi. Tablo 4.9’da BS ile
NBS hastalarinin EDSS skorlart gosterilmektedir (EK 1=EDSS). NBS olan ve
olmayan hasta gruplarinin EDSS skorlan karsilastirildiginda beklenildigi gibi NBS
olan hasta grubunun EDSS skorlar1 istatistiksel olarak anlamli derecede daha

kotiiydii (p=0.000).
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Tablo 4.12 EDSS Skorlar1 (p=0.000)

EDSS NBS yok NBS var
N:Olgu sayisi (%) N:Olgu sayis1 (%)
0 50 (59.5) 5 (16,7)
1 19 (22,6) 8 (26,7)
1.5 8 (9.5) 6 (20)
2 4 (4,8) 4 (13,3)
2.5 3 (3,6) 3 (10)
3 0 (0 4 (13,3)

Norolojik tutulumu olmayan hastalarin EDSS’de skor almalarinin nedenleri;
gecirilmis iiveit ataklari, lakiiner infarktlar, polindropati ve bununla iligkili duyu
defisiti ve demanstan kaynaklanan oziirliiliikler dolayisiylaydi.

Noro-Behget polikliniginde degerlendirilen 114 hastanin 57’sine (%50,9)
kraniyal MRG c¢ekildi. Tablo 4.13’de NBS olan ve olmayan hasta gruplarinin
kraniyal MRG bulgular1 6zetlenmistir. Elliyedi hastanin 28’inde (%49,1) toplam 70
adet lezyon saptandi, 29 (%50,9) hastanin kraniyal MRG’1 normal idi.

Tablo 4.13: NBS olan ve olmayan hasta gruplarindaki kraniyal MRG bulgulari

NBS
NBS olmayan Total
Kraniyal olan
N:Olgu Sayis1 N:Olgu Sayisi P degeri
MRG N: Olgu Sayis1
(%) (%)
(%)
Mezensefalon 0(0) 3 (100) 3 (100) 0,018
Pons 3(21,4) 11 (78,6) 14 (100) 0,000
Bulbus 1 (20) 4 (80) 5 (100) 0,036
Serebellum 0 (@) 1 (100) 1 (100) 0,187
Frontal 9 (56,3) 7 (43,8) 16 (100) 0,499
Parietal 4 (36,4) 7 (63,6) 11 (100) 0,040
Oksipital 3(33,3) 6 (66,7) 9 (100) 0,043
Temporal 4 (36,4) 7 (63,6) 11 (100) 0,040
TOPLAM 24 46 70
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NBS olan ve olmayan hastalarin kraniyal MRG bulgulan karsilastirnildiginda;
NBS olan grupta pons, mezensefalon, bulbus, parietal, temporal, oksipitalde lezyon
saptanma siklig istatistiksel olarak anlamli derecede daha fazla idi (p degerleri tablo
10’da gosterilmistir). Serebellum ve frontal bolgede lezyon goriilme orani iki grupta
farkli degildi.

BS tamis1 aldiktan sonra ortaya c¢ikan bas agrist olan ve olmayan hastalarin
norolojik muayene bulgular1 ( piramidal, serebellar, beyin sapi, duysal, mesane ve
mental) sirasiyla tablo 4.14’de 6zetlenmistir. Bu gruplarin higbirinde istatistiksel

olarak anlaml bir fark saptanmamaistir.
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Tablo 4.14 BS tanis1 aldiktan sonra ortaya c¢ikan bas agrist olan ve olmayan

hastalarin, norolojik muayene bulgularinin karsilastirilmasi

BS tanisi aldiktan | BS tamsi aldiktan
Anormal Norolojik sonra bas agrisi sonra bas agrisi Total
Muayene Bulgusu olmayan olan N:Olgu Sayisi P degeri
N:Olgu Sayis1 N: Olgu Sayisi (%)
(%) (%)
Piramidal bulgu yok 37 (46.2) 43 (%53.7) 80 (70.2)
Piramidal bulgu var 19 (55.9) 15 (44.1) 34 (29.8)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) 0.347
Serebellar bulgu yok 46( 46.9) 52 (53.1) 98 (86)
Serebellar bulgu var 10 (62.5) 6 (37.5) 16 (14)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) 0.248
Beyin sap1 bulgu yok 47 (49.5) 48 (50.5) 95 (83.3)
Beyin sap1 bulgu var 9 (47.4) 10 (52.6) 19 (16.7)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) 0.867
Duysal bulgu yok 42 (53.2) 37 (46.8) 79 (69.3)
Duysal bulgu var 14 (40) 21 (60) 35 (30.7)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) 0.195
Mesane bulgu yok 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100)
Mesane bulgu var 0 (%) 0 (%) 0(0)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) Yok
Mental bulgu yok 53 (48.6) 56 (51.4) 109 (95.6)
Mental bulgu var 3 (60) 2 (40) 54.4)
Toplam 56 (49.1) 58 (50.9) 114 (100) 0.619

NBS olanlarin norolojik muayene bulgulari ile BS sonrasi bas agrisi
karsilastirildiginda ikisi arasinda da iliski gézlenmemistir (herbiri i¢in p>0.05).

BS tanis1 aldiktan sonra ortaya cikan bas agrisi olan ve olmayan hastalarin
kraniyel MRG bulgular1 (mezensefalon, pons, bulbus, serebellum, frontal, paryetal,

oksipital, temporal) tablo 4.15’de Ozetlenmistir. Kraniyel MRG’inda pons ve
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bulbusta lezyonu bulunan hastalarda istatistiksel olarak anlamli derecede BS sonrasi
bas agris1 goriilmemekteydi. Diger lezyon lokalizasyonlar1 ile BS sonrasi bas agrisi

arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark saptanmamastir.

Tablo 4.15 BS tanist aldiktan sonra ortaya ¢ikan bas agrist olan ve olmayan

hastalarin kraniyel MRG bulgularinin karsilastirilmasi

Kraniyel MRG bulgusu | BS tanisi aldiktan | BS tamsi aldiktan Total
sonra bas agrist sonra bas agrisi N:Olgu Sayisi
olmayan olan (%) P degeri
N:Olgu Sayisi N: Olgu Sayist
(%) (%)
Mezensefalonda lezyon 25 (46.3) 29 (53.7) 54 (100)
yok
Mezensefalonda lezyon 3 (100) 0 (%) 3 (100)
var
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.066
Ponsta lezyon yok 17 (39.5) 26 (60.5) 43 (100)
Ponsta lezyon var 11 (78.6) 3214 14 (100)
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.009
Bulbusta lezyon yok 23 (44.2) 29 (55.8) 52 (100)
Bulbusta lezyon var 5 (100) 0(0) 5 (100)

Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57(100) 0.017
Serebellumda lezyon yok 27 (48.2) 29 (51.8) 56 (100)
Serebellumda lezyon var 1 (100) 0(0) 1(100)

Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.315

Frontalde lezyon yok 19 (46.3) 22 (53.7) 41 (100)
Frontalde lezyon var 9 (56.3) 7 (43.8) 16 (100)
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.501
Parietalde lezyon yok 21 (45.7) 25 (54.3) 46 (100)
Parietalde lezyon var 7 (63.6) 4 (36.4) 11 (100)
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.284
Oksipitalde lezyon yok 24 (50) 24 (50) 48 (100)
Oksipitalde lezyon var 4 (44.4) 5(55.6) 9 (100)
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.760
Temporalde lezyon yok 24 (50) 24 (50) 48 (100)
Temporalde lezyon var 4 (44.4) 5(55.6) 9 (100)
Toplam 28 (49.1) 29 (50.9) 57 (100) 0.689
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NBS grubunda BS sonrasinda BA goriilmesi ile beyindeki lezyon
lokalizasyonu arasinda iligki goriilmemistir (herbiri i¢cin p>0.05).

Otuzdort ( %29,8) hasta 9.76 + 6.18 ay sonra birinci kontrole geldi. Birinci
kontrole gelen hastalarin bag agrilar sorgulandiginda 10 (%29,4) hastada bas agrisi
yakinmasi yoktu. Bu 10 hastanin 5’inde daha o©nce bas agris1 yakinmasi
bulunmaktaydi. 11 (%32,4) hastada bas agris1 aym sekilde devam ediyordu. 9
(%26,5) hastada bas agrilar1 sikligi azalmisken 4 (%11,8) hastada siklik artmisti.
Tablo 4.16’da birinci kontrolde bas agrisi olan hastalarin bas agris1 tipleri

gosterilmistir.

Tablo 4.16 Birinci kontrolde BA tipleri

Bas Agnisi Tiirii N:Olgu Sayst
(%)

Yok 10 (29,4)
GTBA 12 (35,3)
Aurasiz Migren 6 (17,6)
Sekonder 12,9
Smiflandirilamayan 2(5,9)
Analjezik Kotiiye kullamim 2(5,9)
TOPLAM 33 (100)

Birinci kontrolde 3 hastanin basagrisi, ilk muayeneden farkli bulundu. Birinci
kontrolde GTBA saptanan hastalarin sadece 1’inde ilk basvurudaki bas agris1 tipi
farkli idi. Bu hastanin ilk bagvurudaki bas agrisi tipi siniflandirilamayan tipti. Birinci
kontrolde sekonder tip bas agris1 saptanan hastanin ilk basvurudaki bas agrisi tipi
siniflandirilamayan tip idi. Birinci kontrolde analjezik kotiiye kullanimina bagli bas
agrist olan bir hastanin ilk bagvurudaki bas agrisi tipi aurasiz migren idi. Diger
hastalarin bas agrilar tiplerinde farklilik saptanmadi.

Birinci kontrole gelen 34 hastanin 20’sinde (%58.8) NBS saptanmadi. Bu
hastalarin ilk bagvurusunda da NBS yoktu. Ondort NBS hastas1 kontrole geldi. 14
hastanin 11’inde (%78.6) NBS stabil iken 3 (%?21.4) hastada diizelme saptandi.
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Kontrolde 13 (%38.2) hastaya kraniyal MRG c¢ekildi. MRG cekilen 13 hastanin
6’sinda (%46.2) lezyon saptandi. Lezyonlarin 2’si mezensefalonda unilateral, 6’s1
ponsta 4’t bilateral, 4’t bulbusta 1’i bilateral, 4’1 frontalde 3’ii bilateral, 3’i
parietalde 2’si bilateral, 1’1 oksipitalde bilateral, 4’ii temporalde 3’ii bilateral olmak
tizere toplam 24 adet lezyon saptandi.

Ikinci kontrole gelen 10 hastanin 4’iinde (%40) bas agris1 yakinmasi yoktu. Bas
agrist 3 (%30) hastada azalmis, 2 (%20) hastada artmis, 1’inde (%10) ise ayni
kalmist1. Ikinci kontrolde bas agris1 yakinmasi olmayan 3 hastanm 6nceden birinin
aurasiz migreni, ikisinin GTBA’s1 vardi. Ikinci kontrolde 2(%20) hastanin GTBA’s1,
2(%20) hastanin aurasiz migreni, 1(%10) hastanin analjezik kotiiye kullanimina
bagli, 1(%10) hastanin migrendz karakterde bas agrisi mevcuttu. Bu hastalarin 2.
kontrolden 6nceki bas agrilar1 da ayn1 karakterdeydi. Kontrole gelen 10 hastanin 8’si
(%80) NBS 1idi. Sekiz NBS hastasinin 6’simin(%60) norolojik durumu stabil idi.
1’i(%10) diizelmisken birinde (%10) noro-Behget atagi saptandi. Dort (%40) hastaya
2. kontrolde kraniyal MRG c¢ekildi. MRG’1 olan hastalarin birincisinde ilk
basvurudaki kraniyal MRG’de frontal parietal ve oksipitalde bilateral lezyon varken
ikinci kontroldeki kraniyal MRG’da bulbus ve temporalde tek tarafls,
frontoparietalde bilateral lezyon saptandi. Ikinci hastanim ilk basvurudaki kraniyal
MRG’inda ponsta bilateral bulbusta unilateral lezyon varken, kontrol kraniyal
MRG’da pons ve bulbusta bilateral lezyon saptandi. Uciincii hastamin kraniyal
MRG’inda ilk bagvurudaki MRG’1yla ayni sekilde frontal parietal oksipital ve
temporalde bilateral lezyonlar saptandi. Dordiincii hastanin kraniyal MRG’1 normal
saptandi.

Uciincii kontrole 15.67 + 2.08 ay sonra 3 hasta 3. kontrole geldi. Iki hastanin
bas agris1 sikligi azalmigken 1 hastanin bas agrisi sikliginda artma mevcuttu. Iki
hastanin bas agris1 tipi GTBA iken digerinin bas agris1 aurasiz migrendi. Uglincii
kontrole gelen hastalardan 2’si néro-Behget idi. Iki noro-Behget hastasimin da klinik
durumu stabildi. Bir néro-Behget hastasinin kraniyal MRG’1 mevcuttu, tedavi géren
bu hastanin unilateral bulbus ve temporaldeki lezyonlar1 kaybolmustu.

Iki hasta ortalama 20.5+3.54 ay sonra 4. kontrole geldi. Bu iki hastanin biri
noro-Behgetti. NBS’lu hastanin bas agrilarnn seyreklesmisken, diger hastanin bas

agrist aym kalmisti. Iki hastadan birinin aurasiz migreni, digerinin GTBA’s1
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mevcuttu. Bag agrilar ilk bagvurduklari siradaki bas agrisi tipi ile aym idi. Noro-
Behget hastasinin norolojik durumu stabil iken diger hastada herhangi bir norolojik

patoloji saptanmadi. Hastalarin hi¢birinin kraniyal MRG’1 yoktu.
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5. TARTISMA

Calismamizda Behcget merkezinden konsiilte edilen 114 hastadan 67’si kadin
(%58,8), 47’si erkek (%41,2) idi. Noro-Behget polikliniginde degerlendirilen
hastalardaki erkek kadin oram 0,7 olarak bulundu. Yayinlanan bir¢ok seride Behget
sendromunun daha ¢ok erkekleri etkileyen bir hastalik oldugu bildirilmistir (5). Ipek
yolu boyunca dogudan batiya dogru erkek kadin oraninin 1/1°den 3.5/1°e dogru
artmakta oldugu ve bazi yayinlarda Tiirkiye’de bu oranin 3.3/1 oldugu bildirilmistir
(37, 38). Daha once hastanemizde yapilan, 2313 Tiirk Behcget hastasinin klinik
bulgularin1 gosteren bir klinik calismada, erkek kadin oram 1.03 olarak bildirilmigtir
(41). Bizim calismamizda BS’lu hastalarin ¢ogunun kadin olmasi, Behcet
polikliniginde calisan doktorlarin, kadin hastalardan daha sik olarak noro-Behcget
polikliniginden konsiiltasyon istemesine bagli olabilir. Behget poliklinigi tarafindan
noro-Behget polikiniginden en sik konsiiltasyon istenme nedeni bas agrisi oldugu
icin, genel toplumda da bas agris1 kadinlarda daha sik oldugu i¢in, hastalarimizin
¢ogunun kadin olmasi buna bagli olabilir.

Hastalarirmizda BS’nun ortalama baslangic yas1 32,149,08 idi. Farkh
calismalarda BS’nun baslangi¢ yas1 20-35 arasinda degismektedir (3, 6, 12). Bizim
hastalarimizin ortalama BS baslangi¢ yaslar literatiir ile uyumlu bulunmustur.

Calismamizda AUTF Behcet Merkezinde takip edilen ve norolojik tutulum
oldugu diisiiniilen Behget hastalarinda, norolojik tutulum saptanma siklign % 26,3
(30/114 hasta) olarak bulunmustur. Norolojik tutulum saptanan hastalarda norolojik
tutulumun baslangi¢ yas ortalamasi 37,07 + 9,82 idi.

[k defa 1941 yilinda BS’nun nérolojik tutulumunun tanimlanmasindan sonra,
say1siz noro-Behget vakalart ve hasta serileri rapor edilmistir. Behget hastaliginin
norolojik tutulum sikhigi, tim litetatiir gdzden gecirildiginde % 2,2-50 arasinda
degisen siklikta goriilmektedir (20). Daha Once bizim hastanemizde yapilan
calismada NBS oram1 % 3,3 olarak bildirilmistir (41). Tiim literatiirler gdzden
gecirildiginde noro-Behget ortalama baglangi¢ yast 31-34 arasinda degismektedir (3).
Bizim calismamizda noro-Behcget baslangi¢c yasi diger calismalara gore biraz daha
gec bulunmustur.

Noro-Behget tespit edilen hastalarin 17’si (% 56,7) erkek, 13’ii (% 43,3) kadin
ve erkek / kadin oram 1.3 idi. Calismamizda NBS, kadinlara kiyasla erkeklerde
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istatistiksel olarak anlamli derecede (p=0.045) daha fazla goriilmiistii. Hastanemiz
Dermatoloji klinigi tarafindan 2003 yayinlanan ¢alismada NBS’lu erkek/kadin oram
2,64 idi (41). Giilsen Akman Demir ve arkadaslarinin yaptigi 200 néro-Behget hasta
serilik bir calismada ise erkek/kadin orani 3.4 bulunmustur (12). Bizim ¢alismamizda
erkek/kadin oram1 daha onceki calismalarda bildirilenlerden daha diisiik olmakla
birlikte, yine de literatiirle uyumlu sekilde erkek cinsiyet, NBS i¢in bizim
calismamizda da risk faktoriiydii.

Yaygin olarak yapilan bir hata yalnizca bas agris1 veya diger belirsiz norolojik
semptomlar1 olan hastalarin néro-Behget olarak bildirilmesidir. Biz bu karigikliktan
kurtulmak icin hastalarin ayrintili noérolojik muayenelerini yaptik ve nérolojik
muayenesinde anormallik saptanan hastalarin kraniyal MRG’lerini istedik. Norolojik
muayene, kraniyal MRG ve/veya BOS incelemesi ile norolojik tutulumu kanitlanan
hastalar1 noro-Behget olarak kabul ettik. Behcet Hastaliginin santral sinir sistemi
tutulumunu parankimal santral sinir sistemi tutulumu ve non-parankimal santral sinir
sistemi (vaskiiler) tutulumu 2 ayr grupta inceledik. Parankimal tutulum 25 hastada
(%83,3), vaskiiler tutulumu ise 5 hastada (%16,7) saptadik. Yayinlanan calismalarda
parankimal tutulum %50-81, vaskiiler tutulum %4-30, ikisinin birlikteligi sadece bir
literatiirde %?20 oraninda bildirilmistir (3). Bulgularimiz literatiiriin bir kismui ile
uyumlu olarak degerlendirilmistir (12, 19).

Calismamizda noro-Behget semptom ve bulgular ile, BS’nun diger sistem
tutulumlart arasinda, istatistiksel olarak anlamli bir iligskili bulunmamuistir (her bir
sistem tutulumu i¢in p> 0.05). Boyle bir iliskiyi arastirmis olan bagka bir calisma
literatirde mevcut degildir. Hasta sayimiz simirhh olmakla birlikte, Behget
sendromunda beyin tutulumu ile aftdz lezyonlar, cilt, genital, goz, eklem ve diger
sistem tutulumlart arasinda bir iliski olmadigini sdyleyebiliriz.

Hastalarmizin 24’iinde (%30) NBS olmaksizin, hipertansiyona ikincil lakiiner
infartlar, ¢esitli nedenlere ikincil polindropatiler ve demans nedeniyle norolojik
muayenede anormallikler saptanmistir. NBS olan hastalarda, néro-Behget olmaksizin
norolojik muayenesinde anormallik saptanan hastalara gore, norolojik muayenede
beyin sapi, serebellar, piramidoserebellar ve piramidoserebellar + beyinsapi bulgulari
daha fazla bulunmustur (p=0.000). NBS olan hastalarda beyin sap1 yapilarinin daha
sik etkilendigi bilinmektedir (3, 12, 32). Bizim hastalarimizda da noro-Behget’le
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iligkili en sik etkilenen beyin boliimii beyin sapidir. NBS olan hastalarimizn
norolojik muayenesinde daha sik saptanan saptanan serebellar bulgular, beyin
sapindaki serebellar pedinkiillerin etkilenmesi nedeniyle, daha sik saptanmis olabilir.
Calismamizda NBS hastalarinda beyin sap1 ve serebellar bulgulardan sonra
piramidoserebellar (%28 -7 hasta), piramidal (%24 -6 hasta), duysal %20 (5 hasta) ve
serebellar %8 (2 hasta ) bulgular goriilmekteydi. Literatiirde ise parankimal
tutulumu olan noéro-Behget hastalarinin en sik basvuru yakinmasi hemiparezi,
basvuru sirasinda yapilan norolojik muayenelerinde en sik saptanan anormal
norolojik bulgu ise piramidal bulgular olarak bildirilmistir; bunu beyin sap1 bulgulari,
piramido-serebellar sendrom ve duyu bozukluklari izlemektedir (3). Bizim NBS’li
hastalar saptadigimiz muayene bulgular literatiirden farklidir.

Baz1 yayinlarda Noro-Behget hastalarindaki en sik basvuru yakinmasi bag
agris1 olarak bildirilmistir; genis serilerde ise bas agris1 ikinci ya da tigiincii siklikta
basvuru yakinmasidir(312). Giilsen Akman Demir ve arkadaslarinin yaptigi
caligmada akut atak esnasinda, parankimal santral sinir sistemi tutulumu olan
hastalarin %49’unda, vaskiiler tutulumu olan hastalarin ise %95’inde bas agrisi
mevcuttu (12). Bizim ¢alismamizda ise parankimal tutulumu olan NBS hastalarinin
%?24’iinde, vaskiiler tutulumu olanlarin %80’ninde bagvuru yakinmasi bas agrisi idi.
Bu haliyle bizim verilerimiz. Saip ve ark.’nin verilerine daha yakindir (3)

Yirmibes parankimal tutulumu olan hastanin 23’iine nérolojik degerlendirme
sirasinda  (%92) kraniyal MRG yapilmist1 -. Calismamizda parankimal tutulumlu
NBS hastalarinin  kraniyal MRG’larindaki lezyon dagilimlarina bakildiginda
hastalarda en cok tutulan bolge pons olarak saptandi. Hastalarin 7°sinde sadece pons
(%28), 2’sinde sadece bulbus (%8), 1’inde hem pons hem de bulbus tutulumu (%4)
vardl. U¢ hastamizda tiim beyin sap1 tutulumu (%12) vardi. Bu 3 hastadan sadece
birinde lezyon, diensefalik yapilara ve serebelluma dogru genisleme gostermekteydi.
Saptadigimiz lezyonlarin hicbiri hemorajik karakterde degildi. Literatirde NBS
hastalarinda en sik saptanan MRG bulgusu, akut atak esnasinda mezodiensefalik
bileskede goriilen asimetrik T2’de hiperintens lezyon olarak bildirilmistir. Bolgesel
hemodinamik o6zelliklerden dolayr noro-Behget hastaliginda beyin sapi en sik
etkilenen bolgedir. Bunun nedeni telensefalik yapilarin anastomoz yapan yiizeyel ve

derin venoz sistem tarafindan drene edilmesine ragmen, beyin sapinda
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intraparankimal radial ve longitudinal anastomotik kanallarin hemen hemen hig
bulunmamasidir. Hemen hemen hi¢ kollateral dolasimi bulunmayan mezensefalik,
diensefalik ve pontin diizeylerdeki kiiciik ven trombozuna baglh olarak olduk¢a genis,
bazen hemorajik lezyonlar goriilmektedir (32). Bizim calismamizda literatiirden
farkli olarak, MRG calismalarinda en sik tutulan bolge olan mezensefalon oldukca
nadir etkilenmistir. Literatiirde en sik tutulan ikinci bolge olan pons ¢alismamizda en
sik etkilenen bolge olarak bulunmustur. Literatiirde beyin sapindan diensefalon ve
serebelluma genisleme gosteren lezyonlar oldukca sik (%46) olarak bildirilmesine
ragmen bizim sadece bir hastamizda bu kadar genis bir lezyon tespit edilmistir.
Literatiirde bildirilen hemorojik lezyonlar da ¢calismamizda goriilmemistir (3,12,32).

Calismamizda NBS olup pons ve bulbusta lezyonu olanlarda bas agrisi, bu
bolgelerde lezyonu olmayanlara gore daha seyrek bulunmustur (sirasiyla p=0.009 ve
0.017). Bugiine kadar bu karsilastirmay1 yapan bir ¢calisma mevcut degildir. Bununle
ilgili olarak beyin sap1 agr1 merkezinin lezyon sonucu islevinin bozulmasi buna yol
acabilir seklinde oldukca spekiilatif bir yorum yapabiliriz (makale).

Ozellikle progresif serebellopiramidal sendromu olan noro-Behget hastalarinda
Olumler bildirilmis olmasina (12) ragmen bizim ¢alismamizda 6len hastamiz olmadi.
Bu durum ¢alismamizdaki takip siiremizin 2 yilla sinirli olmasina bagli olabilir.

Noro-Behget hastalarinin  seyrine bakildiginda vaskiiler  tutulumu olan
hastalarin parankimal tutulumu olanlarla kiyaslandiginda daha iyi prognoza sahip
olduklar1 gosterilmistir (3,11,12). Bizim calismamiz da bunu desteklemektedir.
Yirmibes parankimal tutulumu olan hastanin 2 tanesi (%8) tam olarak diizelmisken,
vaskiiler tutulumu olan 5 hastanin 3’iinde (%60) klinik olarak tam diizelme
goriilmiistiir. Parankimal tutulumu olan 14 hasta (%56), vaskiiler tutulumu olan 2
hasta (%40) kontrole gelmedigi i¢in seyirleri hakkinda fikir edinilememistir.
Caligmamizda NBS hastalarinin ortalama EDSS skoru 0.94+0,93 olarak saptandi,
vaskiiler tutulumu olan 5 hastanin 4’iiniin EDSS skoru O iken, sadece 1 hastanin
EDSS skoru 1.5 idi. Literatiire benzer sekilde parankimal tutulumla kiyaslandiginda
vaskiiler tutulum daha iyi prognoz gostermisti. Literatiirde noro-Behcet hastalarinda
ortalama EDSS skoru 3.03+2.38 (11) olarak bildirilmistir; yani bizim serimizde
EDSS skorlar daha diisiiktiir; bu durum da calismamizdaki izlem siiresinin 2 yil ile

sinirh olmasina bagl olabilir.
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Bu calismada Behget merkezinden konsiilte edilen 114 hastanin 53’iinde bag
agrist (%46,5), 10’unda bas agris1 ve bas donmesi (%8,8) sikayeti vardi. Diger
yaymlarda da belirtildigi gibi bu calismada da Behget hastalarinda Noroloji
poliklinigine en sik basvuru nedeni bas agrisi idi. Daha 6nce yayinlanan ¢aligmalarda
Behcet hastalarinda bas agris1 prevelans1 % 8- -70 arasinda degismekteydi (3,4,16-
18). Biz bu calismada bas agris1 sendromlarini tamimlamak icgin giintimiizde
kullanilmakta olan ‘International Headache Society (IHS)’ kriterlerini kullandik.
Ozellikle erken yillarda yapilan calismalarda yapilandirilmis bas agris1 sorgulamasi
kullanilmamis olmasi bu degiskenlikten sorumlu olabilir (kaynaklar).

Calismamizda BS atak donemi ile remisyon doneminde goriilen bas agrisi
oranlarn1 birbirleriyle karsilastirlldiginda istatistiksel olarak anlamli bir fark elde
edilmemistir (p=0.499). Bu giine kadar yaymlanmis bu durumu arastiran herhangi bir
calisma yoktur. Verilerimizden yola ¢ikarak bas agrisinin Behget semptomlarinin
alevlenmesi ile iliskisi olmadigim soyleyebiliriz. Calismamizda Behget
semptomlar1 baglamadan 6nce hastalarin % 35’inde, BS tanis1 aldiktan sonra %
50.9’unda, BS atagi sirasinda ise % 20.6’sinda bag agris1 yakinmasi vardi. Behget
semptomlar1 baslamadan 6ncesi ile Behcet semptomlar basladiktan sonra bas agrisi
sikliklar1 karsilagtirildiginda, Behget tanisi sonrasi bas agrisi sikligi istatistiksel
olarak anlamh sekilde artmist1 (p=0.047). Simdiye kadar higbir literatiirde boyle bir
karsilastirma yapilmamistir. BS sonrasi bas agrilarimin daha sik goriilme nedeni
hastalarin kronik bir hastalia sahip olmalan ile iligkili olabilir. Belki de hastalar
Behget’le iliskili semptomlar baslamadan Once bas agrilarini, yanlislikla daha az
hatirlamis olabilir ve bu nedenle bu istatistiksel fark gercegi yansitmiyor olabilir.

Bizim serimizde BS tanis1 sonrasi en sik goriilen bas agris1 tipi %39,7 orani ile
GTBA iken, en sik goriilen ikinci bas agrisi tipi % 25,8 ile aurasiz migrendi.
Sabahattin Saip ve arkadaslarinin yaptig1 calismada BS sonras1t GTBA siklig1 %23,6
ile en sik rastlanan bas agris1 tipi olarak bulunmustu, ikinci siklikta saptanan bas
agrisi ise %18,4 ile aurasiz migrendi (4). Calismamizda BS tanis1 sonrasi bas agrisi
tipleri diger c¢alismalarla kiyaslandifinda verilerimiz Sabahattin Saip ve
arkadaslarinin yaptig1 calisma ile uyumlu iken, bu alanda yapilan diger ¢alismalarla
uyumsuzdu (4,3,16-18). Cogu calismada BS sonras1 en sik goriillen bas agris1 tipi

aurasiz migren idi (3, 16-18).
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Serimizde NBS olan ve olmayan grupta BS sonrasi bas agrisi sikligi
birbirinden farkli bulunmamistir. NBS olan hastalarda muayene bulgulan ile
(piramidal, serebeller, beyin sapi, duysal, mental, gorsel bulgular) bas agrisi
goriilmesi arasinda da herhangi bir iliski bulunmamistir. Daha once yapilan hicbir
calisgmada bu iligkiye bakilmamistir. Verilerimizden yola cikarak Noro-Behcet
hastalarinda bas agris1 ile fonksiyonel sistem tutulumlari arasinda iliski olmadigini
soyleyebiliriz. Caligmamizda BS atagi sirasinda (BS’nun diger sistem tutulum
bulgulart mevcutken) nérolojik tutulumu olanlar ve olmayanlar karsilastirildiginda
bas agris1 sikligi benzer bulunmustur. Yani Behget bulgularinin aktiflesmesinin
sadece norolojik tutulumu olmayanlarda degil ayn1 zamanda olanlarda da bas agrisi
tizerine etkisi yoktur.

Calismamizda BS atagi sirasinda en sik goriilen bag agris1 tipi GTBA (%35.7)
iken, ikinci siklikta goriillen bas agrist tipi aurasiz migren (%28,5) olarak
saptanmistir. Hastalar1 NBS olan ve olmayanlar olarak ikiye ayirdigimizda, BS atag
sirasinda NBS olan grupta GTBA, olmayan grupta ise aurasiz migren daha sik
goriilmekteydi fakat aradaki fark istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0.097).

Literatirde BS hastalarinda (6zellikle mukokutandz lezyonlar mevcutken)
IHS kriterlerini karsilamayan bilateral frontal, zonklayici karakterde bir bas agrisinin
sik (%18,4) goriildiigii bildirilmistir (4). Biz bas agris1 ile mukokutanéz lezyonlar ya
da diger Behcet bulgulart arasinda herhangi bir iliski saptamadik. Bizim
caligmamizda da bas agrist lokalizasyonlarina bakildiginda agrilarin % 78.7’si
bilateraldi. Vertex (%19,1) ve tiim bas bolgesinden (%17) sonra % 14.8 siklikta agri
hissedilen bolge frontal bolgeydi. Bizim ¢alismamizda da bilateral zonklayic1 bas
agrist (%38.6) daha sik goriilmekteydi ama frontal bolgeye lokalize agr1 3.siklikta
idi. .

Calismamizda BS oncesinde ise en sik goriilen bas agrisi tipi aurasiz migren
(%43.9), ikinci siklikta goriilen bas agrisi ise GTBA (%31.7) olarak bulunmustur.
Hastalarin BS Oncesi ve sonrasi bas agrisi tipleri karsilastirildiginda, istatistiksel
anlamlilikta bir fark saptamadik. Bu nedenle Behget 6ncesinde her ne kadar aurasiz
migren daha sik, sonrasinda GTBA’n1 daha sik saptamis olsak da, bu farki Behcet
hastaliginin ortaya c¢ikmasinin hastalarda migreni GTBA’ya c¢eviriyor oldugu

seklinde yorumlayamadik. Bas agris1 icin IHS kriterleri kullanmis olan Behget
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hastalarindaki bas agrisin1 aragtiran 5 biiyiik klinik ¢caligmanin verileri Tablo 5.1°de

Ozetlenmistir (40).

Tablo 5.1 Behget Hastalarinda goriilen farkli bas agrisi tipleri prevalanslari

Yapisal
Behcetli
.. Calismanin Migren GTBA Olmayan
Calisma Ulke/Y1l Hasta
Tipi prevalansi | prevalansi Basagrisi
Sayisi
Prevelansi
Aykutlu ve . Vaka-
Tiirkiye/2005 118 %46.4 %26.8 olasilikla %3.4
Ark. Kontrollii
Monastero . Vaka-
Italya/2003 27 %44.4 %296 | = -
ve Ark. * Kontrollii
Kidd ve .
Ingiltere/2005 Deskriptif 223 9%60.2 %2 | -
Ark.
Saip ve ) Vaka-
Tiirkiye/2005 228 %14.9 %23.6 %18.4
Ark. Kontrollii
Haghighi . Vaka-
Iran/2007 180 %27.2 %?23.9 %6.1
ve Ark. Kontrollii

*: yalnizca norolojik tutulumu olmayan Behget Hastalar1 alindi

Sonug¢ olarak calismamizda, nérolojik tutulum oldugu diisiiniilerek Behcet
Merkezi’'nden yollanan hastalarin yaklagik 1/3’tinde NBS tespit edilmistir; erkek
cinsiyet daha Onceki ¢aligmalarla uyumlu olarak NBS icin bir risk faktorii olarak
bulunmustur. Calismamizda buldugumuz verilerin bir kismu literatiirde ya hig
aragtirilmamis ya da literatiiriin tersine bulgular saptanmistir; NBS olmayan
hastalara kiyasla NBS hastalarinda beyin sap1 ve serebellar bulgularda anormallik
saptanma siklig1 daha yiiksektir; NBS olan hastalarin kraniyel MRG’lerindeen sik
saptanan lezyon lokalizasyonu literatiiriin tersine ponstur; pons ve bulbusta lezyon
saptanan hastalarda BS sonrasi bas agrisi anlamli derecede daha azdir, BS atagi
sirasinda NBS olan grupta GTBA, NBS olmayan grupta ise aurasiz migren daha sik
goriilmektedir.

Bu c¢alisgmanin bazi simirliliklart mevcuttur: Noro-Behget hasta sayisi yeterli
degildir, calismanin normal kontrol grubu yoktur, calismaya sadece Behcet
merkezinden Noroloji konsiiltasyonu istenmis olan hastalar dahil edildiginden,

norolojik yakinma ifade etmeyen hastalar degerlendirilmemistir; bu nedenle hafif
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bulgularla seyreden noro_behget hastalar1 degerlendirmeye alinmamis olabilir.
Calismamiz prospektif bir ¢calisma olmasina ragmen takip siiremiz sadece 2 yilla
sinirh oldugu i¢in oOzellikle prognoza yonelik giivenilir bir sonuca ulastigimizi
soylememiz miimkiin degildir. Ek olarak 2 yillik takip siiresinde bile kontrole gelen
hasta sayis1 olduk¢a az oldugu icin kontrol verilerimizle ilgili test istattistiklerinin
giivenilirligi ¢ok diisiiktiir. Bu ¢calismanin sonuglar kontrol grubu da dahil edilerek,

hasta sayis1 ve takip siiresi arttirilarak baska caligmalarla da test edilmelidir.
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OZET

Behcet Hastaliginda Ortaya Cikan Norolojik Bulgularin Ve Bas Agrisimin

Degerlendirilmesi

Behcet hastaligi ilk kez 1937 yilinda bir Tiirk Dermatolog olan Prof. Dr. Hulusi
Behcet tarafindan, oral-genital iilserasyon ve hipopiyon iiveiti bulunan 3 hastada
tanimlanmistir. Behget sendromu; ozellikle gen¢ yas grubunu etkileyen;
mukokutandz lezyonlar, iiveit ataklari, sinir sistemi tutulumu, fatal olabilen major
damar hastaliklari, kas-iskelet sistem problemleri, gastrointestinal tutulum ve bunun
gibi pek cok organ ve sistem tutulumuna yol agabilen; relapslarla seyreden, orijini
bilinmeyen vaskiiler-inflamatuvar 6zellikli kronik bir hastaliktir.

Bugiine kadar Behget Sendromu olan hastalarda goriilen bas agris1 ve norolojik
tutulum ile ilgili cok sayida calisma mevcuttur. Calismalarin cogu kesitsel
caligmalardir, longitudinal ¢alisma az sayidadir. Bu ¢alismanin amaci, hastanemize
basvuran ve norolojik tutulum oldugu diisiiniilen Behcet sendromlu hastalarda,
norolojik tutulum goriilme oraninin, norolojik tutulum paterninin, bu hastalarda
goriilen bas agris1 siklif1 ve tipinin, bas agrisinin - ndrolojik tutulumun hastaligin
aktif veya remisyon donemi ve Behget hastalifinin diger sistem tutulumlan ile
iliskisi olup olmadigimin, bas agrisinin beyindeki lezyon lokalizasyonlan ile iligkili
olup olmadiginin prospektif yontemle belirlenmesidir.

7.9.2005-14.11.2007 tarihleri arasinda toplam 114 hasta noro-Behget
polikliniginde degerlendirildi. Calismaya alinan 114 hastanin 67’si (%58.8) kadin,
47°s1 (%41.2) erkek; hastalarin yas ortalamasi ise 32,1 + 9,08 idi. Behget
merkezinden néroloji konsiiltasyonu istenen bu 114 hastanin 30’unda (%?26.3) noro-
Behget tespit edildi. Bu 30 hastanin 17’si (% 56.7) erkek, 13’1 (% 43.3) kadin idi
yani noro-Behcet sendromu erkeklerde daha fazla goriilmiistii. Noro-Behcet
hastaliginin ortalama baslangi¢ yas1 37,07 £ 9,82 idi. Noro-Behget olan hastalarin
25’inde (% 83.3) parankimal tutulum, 5’inde ise (%16.7) vaskiiler tutulum saptandi.
Noro-Behget hastalarinda en sik beyin sap1 ve serebellar bulgularda patoloji
saptanirken, hastalarin c¢ekilen kranial MRG’larinda en fazla lezyon tespit edilen

bolge ponstu. Noro-Behget olan ve olmayan grupta en sik rastlanan basvuru
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yakinmasi bas agrist idi. Calismamizda Behget semptomlari baslamadan Once
hastalarin % 35’inde, Behget sendromu tanis1 aldiktan sonra % 50.9’unda, Behcet
atagl sirasinda ise % 20.6’sinda bas agrist yakinmasi vardi. Behget semptomlar
baslamadan oOncesi ile Behcet semptomlar1 basladiktan sonra bas agris1 sikliklari
karsilastirildiginda, Behget tanis1 sonrasi bas agrisi sikligi anlamli sekilde daha
fazlaydi. Calismamizda BS tanisi sonrasit ve BS atagi sirasinda en sik goriilen bas
agrist tipi GTBA (sirastyla %39.7 ve %35.7 siklikta) iken ikinci siklikta goriilen bag
agrisi tipi aurasiz migren (sirasiyla % 25,8 ve %28,5 siklikta) idi. BS dncesinde ise
en sik goriilen bas agris1 tipi aurasiz migren (%43.9), ikinci siklikta goriilen bas
agrist ise GTBA (%31.7) idi. Pons ve bulbus bélgesinde lezyonu bulunan néro-
Behget hastalarinda ise bas agris1 daha az goriilmekteydi.

Bu calismada noro-Behget hasta sayisinin yeterli olmamasi, kontrol grubunun
olmamasi, calismaya sadece Behcet merkezinden Noroloji konsiiltasyonu istenmis
olan hastalarin alinmis olmasi ve takip siiresinin 2 yil olmasi gibi simirhiliklar
mevcuttur, calismamizin sonuglar1 kontrol grubu da dahil edilerek, hasta sayis1 ve
takip siiresi arttirilarak baska caligsmalarla da test edilmelidir.

Anahtar Sozciikler: Behcet hastaligi, noro-Behget, bas agrisi.
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SUMMARY

The Evaluation Of The Symptoms And Headache In Behcet Disease

In 1937, Hulusi Behcet, a Turkish dermatologist, described 3 patients with
oral and genital ulceration and hypopyon uveitis. Behcet’s syndrome is a chronic
relapsing vascular inflammatory disease of unknown origin, which affects many
organs and systems, causing mucocutaneous lesions, uveitis sometimes resulting in
blindness, nervous system involvement, major vessel disease that may be fatal,

musculoskeletal problems, gastrointestinal involvement and others.

Headache has been described in Behcet disease patients with or without
neurological involvement. Most of the studies were retrospective. Prospective studies
were rare. The aim of this study was to assess the ratio and pattern of neurologic
involvement of the Behcet disease patients, the headache type and frequency of these
patients. Also we evaluate if the headache of the neuro-Behget patients is related
with the active or remission period of the neurologic involvement and other
involvements of the Behget disease, 1if the headache is related with the brain

localization. This was a prospective study.

We studied 114 patients from 7.9.2005 to 14.11.2007 in our neuro-Behget
polyclinic. Sixtyseven (%58.8) patients patients were female, 47 patients (%41.2)
were male. The mean age was 32,1 + 9,08. Thirty patients (%26.3) had a neurologic
involvement. Seventeen (% 56.7) of these patients were male, 13 (% 43.3) of them
were female. The mean age at onset of neuro-Behget disease was 37,07 + 9,82.
Twentyfive (% 83.3) neuro-Behget patient had a parenchymal involvement, other 5
(%16.7) had a vascular involvement. Neuro-Behget patients mostly had cerebral and
brainstem lesion. According to the MRI findings pons was the most affected region.
Headache was the most frequent symptom in Behget disease patient with or without
neurological involvement.. In our study, %35 of the patients had headache before the
Behget’s symptoms, %50.9 had headache after the diagnosis, and %20.6 had
headache during the attack.. When we compare the headache with before and after
the diagnosis of the Behget disease, the frequency of headache who had after the

diagnosis of Behget disease was significantly higher. In our study, tension type
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headache was the most frequent headache type both during the attack of the disease
and patients who had headache after the diagnosis of Behget disease (respectively
%35.7 and %39.7). The second most frequent headache type was migraine without
aura (respectively %?28.5 and %?25.8) . The most frequent headache type was the
migraine without aura (%43.9) and tension type headache (%31.7) in the group
who had headache before the diagnosis of the Behcet disease . Headache was not so
frequent in neuro-Behget patients who had lesions in pons and medulla oblangata.

In our study we didn’t have enough neuro-Behget patients and control group.
We get the patients only with consultation from the Behget clinic and the follow up
time was 2 years. These were the limitations of the study. The results of the study
should be tested by adding the control group, increasing the patients number and
follow up time.

Key Words: Behget disease, neuro-Behget, headache.
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EKLER

EK-1. EDSS

EDSS kismen, merkezi sinir sisteminin islevsel sistem olarak bilinen sekiz
bolgesinin dlciimlerine dayanir. Olgek 6nce yiiz ve parmaklardaki gegici hissizlikler
yada gorme bozukluklar gibi bu sistemlerdeki bozukluk derecesini 6lger. Sonrada

yiirime mesafesinin kullanarak hareket agisindan 6ziirliiligii olciiliir.
EDSS ile ol¢iilen islevsel sistemler:

e piramidal — istemli hareketler

* beyin sap1 — goz hareketi, duyu, yiiz hareketleri, yutma gibi islevler
e g0rme

e beyin — bellek, konsantrasyon, mizag

« beyincik — hareketlerin esgiidiimii ya da denge

e duyu

e bagirsak ve mesane

e Diger — yorgunlugu igerir :

Bu sistemler her bir bozuklugun diizeyine gore derecelendirilir. Bu dereceler
normal durum icin sifirdan, bozuklugun en fazla oldugu durumda bes ya da altiya
cikabilir. Bu islevsel sistem derecelerine hareket ve giinlilk yasam kisitlhliklart
eklenerek, EDSS ig¢indeki 20 adimi tamimlar. Icegin ilk adimlarinda, belirti
sayisindaki kiiciik artislar EDSS adimlarinda bir ya da daha fazla artisa neden
olabilir. Bu baska bir islevsel sistemin eklenmesini ya da tek bir islevsel sistemde
daha siddetli bozukluk/6ziirliiliik oldugu anlamina gelir. Dortten sonraki adimlar i¢in,
Yiiriime yetenegi EDSS puaninin saptanmasinda anahtar faktor haline gelir. Olgegin
boliimiinde, kol hareketleri ya da biligsel islevler gibi diger islevsel sistemlerdeki
degisiklikler, hastanin durumuna kesin etkileri bulunmasina ragmen EDSS puaninda

ek bir degisiklige yol agmaz.
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Tam EDSS olcegi

0

Normal nérolojik bulgular (islevsel sistemlerde tiim dereceler 0)

1.0

Oziirliiliik yok ve minimal anormal muayene bulgusu

1.5

Oziirliiliik yok ; bir islevsel sistemden daha fazlasinda minimal bulgu

2.0

Bir islevsel sistemde minimal oziirliilitk

2.5

Iki islevsel sistemde minimal 6ziirliiliik

3.0
Bir iglevsel sistemde orta derecede oOziirliilik ya da ti¢ yada dort islevsel sistemde

oziirliiliik, tamamen yardimsiz yiiriiyebiliyor

3.5
Tamamen yardimsiz yiiriiyebiliyor fakat bir islevsel sistemde orta derecede oziirliiliik
ve bir ya da iki islevsel sistemde 2. derece ; ya da iki islevsel sistemde 3. derece; ya

da bes islevsel sistemde 2. derece (digerleri O yada 1)

4.0

Tamamen yardimsiz yiiriiyebiliyor ; bir islevsel sistemde 4. derece oOziirliilik
olmasina ragmen, kendine yeterli ve giinde 12 saat yatak disinda gegiriyor, (digerleri
0 ve 1) yada onceki adimlarda sinirlar1 gegcmeyen kombinasyonlar ; yardimsiz ya da

dinlenmeden 500 metre yiiriiyebiliyor

4.5
Tamamen yardimsiz yiiriiyebiliyor ; giiniin biiyiik bir boliimiinde ayakta; tiim giin

caligabiliyor; tiim aktiviteler acisindan bazi sinirlamalan olabilir ya da minimal
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yardim gerekebilir ;bir islevsel sistemde 4. derece Oziirliiliikle karakterize (digerleri O
ve 1) ya da onceki adimlarda sinirlar1 gegmeyen kombinasyonlar ; yardimsiz ya da

dinlenmeden 300 metre yiiriiyebiliyor

5.0

Tam giin calismasim1 da igererek tam giinliikk aktiviteyi engelleyecek derecede
oziirliiliik; yardimsiz ya da dinlenmeden 200 metre yiiriiyebilir; genel islevsel
sistemlerden birinde 5. derece (digerleri 0 yada 1) yada 4. adimi gececek bi¢cimde

daha diisiik derecede bir kombinasyon

5.5

Yardimsiz ya da dinlenmeden 100 metre yiiriiyebilir; tam giinliikk aktiviteyi
engelleyecek derecede oziirliiliikk; genel islevsel sistemlerden birinde 5. derece
(digerleri 0 ya da 1) ya da 4. adimi1 gegecek bicimde daha diisiikk derecede bir

kombinasyon

6.0
Dinlenmeli ya da dinlenmeden aralikli ya da tek tarafli siirekli yardim ile 100 metre
yiiriiyebilir; genel islevsel sistemlerde iki islevsel sistemden fazlasinda 3. derecenin

tizerinde Oziurliilluk

6.5
Dinlenmeden 20 metre yiiriimek icin siirekli ve iki tarafli yardim gerekir; genel

islevsel sistemlerde iki islevsel sistemden fazlasinda 3. derecenin iizerinde oziirliiliik

7.0

Yardimla bile yaklasik 5 metre yiiriiyemez; tekerlekli sandalye ile sinirlidir; standard
tekerlekli sandalyeyi kendi yiiriitebilir; giinde 12 saate yakin tekerlekli
sandalyededir; genel islevsel sistemlerde bir islevsel sistemden fazlasinda 4.

derecenin iizerinde oziirliiliikk; seyrek olarak yalmzca piramidal sistemde 5. derece

7.5

Birkac adim atamaz; tekerlekli sandalye ile sinirlidir; ulasim i¢in yardima gereksinim
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duyabilir; tekerlekli sandalyeyi gotiirebilir fakat standart bir tekerlekli sandalyede
tam giin kalamaz; motorlu tekerlekli sandalye gerekebilir; genel islevsel sistemlerde

bir islevsel sistemden fazlasinda 4. derecenin iizerinde Oziirliiliik

8.0

Temel olarak yataga, bir sandalyeye ya da tekerlekli sandalyeye baghdir fakat giiniin
cogunu yatagin disinda gecirebilir ; kigisel bakim islevlerinin bir¢ogunu yapabilir;
kollarim1 etkin kullanabilir; genel islevsel sistemlerde birka¢ islevsel sistemden

fazlasinda 4. derecenin iizerinde oziirluliik

8.5
Temel olarak giiniin biiyiik bir boliimiinde yataga baglhdir; kisisel bakim islevlerinin
bazilarin1 yapabilir; kollarin1 bir miktar etkin kullanabilir; genel islevsel sistemlerde

birkag islevsel sistemden fazlasinda 4. derecenin izerinde oziirliiliik

9.0
Caresiz ve yataga bagimli; iletisim kurabilir ve yemek yiyebilir; genel islevsel

sistemlerin ¢ogunda en az 4. derecede oziirliilik

9.5
Tamamen caresiz ve yataga bagimli; etkin bigimde iletisim kuramaz ya da yemek
yiyemez/yutamaz; genel islevsel sistemlerin hemen hepsinde en az 4. derecede

ozirlulik
10.0

Solunum paralizisi, bilinmeyen nedenli koma ya da tekrarlayan epileptik nobetler

sonucu MS nedenli 6lum
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EK-2. SORGULAMA FORMU

BEHCET HASTALIGINDA ORTAYA CIKAN NOROLOJIK
BULGULARIN VE BAS AGRISININ DEGERLENDIRILMESI:

Hastanin adi:

Yast:

Cinsiyeti:

BH tanisini aldigi tarih:

BH ile iligkili olabilecek semptomlarin basladig: tarih:

Bu formun dolduruldugu tarih:

BH disinda bagka kronik hastalik/lar:

BH atagi disinda baska akut hastalik/lar:

Kullanmakta oldugu ilaglar ve baslangi¢c zamanlart:

Konsiiltasyon istenme neden/leri:

BH ile iligkili olabilecek semptomlar baslamadan once hasta bas agrisindan
yakimiyor muydu? (evetse agri sorgulama formunu doldurunuz ve bas agrisinin tipini

buraya yaziniz):

BH tanis1 aldiktan sonra ortaya cikan bas agris1t var m1 (yanit evetse ayri bir

agr1 sorgulama formu doldurunuz ve agrinin tipini buraya yaziniz):

BH atag sirasinda bas agris1 var mi (yanit evetse ayri bir agri sorgulama formu

doldurunuz ve agrinin tipini buraya yazimz):

Norolojik muayenedeki anormal bulgular:

Piramidal (tonus, kuvvet, patolojik refleks):

Serebeller:
Beyin sap1 (kranyal sinirler, disartri, disfaji..)
Duysal (yiizeyel/derin, Romberg):

Barsak/mesane:
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Gorsel:

Sol
var  yok
var  yok
yok
var  yok
yok
yok
var  yok
var  yok

Mental:

Diger:

EDSS:

BBT ( ):

Kranyal MRG ( ):

Lezyon varsa kranyal MRG’deki lezyon lokalizasyonlari:

Sag
mezensefalik var  yok
-pons var  yok
-bulbus var  yok var
-serebeller var  yok
-frontal var  yok var
-parietal var  yok var
-oksipital var  yok
-temporal var  yok
Simdi var

Rekiirren oral aft:
Rekiirren genital iilser:
Goz lezyonlari:

Cilt lezyonlari:

Paterji testi pozitifligi:
Artrit/artralji:

DVT:

GIS tutulumu:

SC tromboflebit:
Epididimit:

Arteriyel okliizyon/anevrizma:

Diger:

TANI: Noro-Behget sendromu Agiklama:
Bas agrist: Aciklama:
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EK-3. BAS AGRISI SORGULAMASI

BAS AGRISI SORGULAMASI (BH baslangicindan 6nce/sonra/atak sirasinda;
belirtiniz)

Basinizin neresi agriyor:

Nasil bir agn (sikistirici, zonklayic gibi..):

Bas agriniz ne kadar siiriiyor:

Bas agriniz ne zamandir var:

Bas agrimizin siklig1 nedir:

Bas agrimizin siddeti nedir (hafif, orta, siddetli):

En hafif agn siddetine 1, en siddetli agn siddetine 10 dersek, sizin agrimizin siddeti
kactir:

Basimiz agrirken isinizi yapmaya devam ediyor musunuz:

Bas agriniz sirasinda bulanti oluyor mu:

Bas agriniz sirasinda kusma oluyor mu:

Bas agriniz sirasinda 1giktan rahatsizlik oluyor mu:

Bas agriniz sirasinda sesten rahatsizlik oluyor mu:

Merdiven ¢ikmak, yiirimek gibi hareketler bas agrimizin siddetini etkiliyor mu
(arttirtyor, azaltiyor?):

Bas agriniz1 arttiran veya azaltan pozisyonlar var mi (yatinca artiyor/azaliyor, veya
ayaga kalkinca aynm sekilde gibi):

Agr1 Oncesinde veya agri sirasinda gormenizde veya bedeninizde degisiklikler,
konugurken sorunlar oluyor mu:

Giin i¢inde agrimizin ortaya ¢ikti§1 zaman hep ayni mi, degisiyor mu:

Ailede benzer sekilde bas agris1 olan biri var mz1:

Bas agrisim tetikleyen durumlar var mi:

Bas agrisini arttiran durumlar var mu:

Bas agrinizin baslamasindan onceki giinlerde huzursuzluk, istahinizda degisme gibi
belirtiler oluyor mu:

Bagka hastaliginiz var mi:

Kullandigimz ila¢/ilaglar var mi
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