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Acute Optic Nerve Involvement Secondary to

Behcet's Disease; Report of Two Cases

OZET Behget hastalig, tekrarlayan oral aftoz iilserler, genital iilserler ve okiiler inflamasyon ile
karakterize, idiyopatik sistemik inflamatuar bir hastaliktir. Patogenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte, altta yatan patoloji, tiim organlarda hem arter hem de venleri etkileyen tikayici bir vaskii-
littir. Cevresel ve genetik faktérlerin hastaligin baslangicina ve gelisimine katkida bulundugu dii-
stiniilmektedir. Bu hastalik ayn1 zamanda eklemleri, cildi, santral sinir sistemini, akcigerleri ve
gastrointestinal sistemi kapsayabilmektedir. Okiiler bulgular 6n iiveit, posterior tiveit, makula
6demi, retinal vaskiilit, optik néropati, papilédem ve iris veya retinanin neovaskiilarizasyonunu
icermektedir. Behget hastaliginda primer optik sinir tutulumu nadir goriilmektedir. Bu ¢aligmada,
biri 46 yasinda erkek, digeri 15 yasinda kadin; iki olguda Behget hastaligina ikincil gelisen akut
optik néropati olgularim tartigtik.

Anahtar Kelimeler: Behget sendromu; optik sinir hastaliklari; gorme bozukluklari

ABSTRACT Behget’s disease is an idiopathic, systemic inflammatory disease characterized by re-
current oral and genital ulcers and ocular inflammation. Although its pathogenesis remains unclear
exactly, the underlying pathology is an obliterative vasculitis that affects both the arteries and veins
in all organs. It is thought that both environmental and genetic factors contribute to its onset and
development. The disease may also involve the joints, skin, central nervous system, the lungs, and
gastrointestinal tract. Ocular manifestations include anterior uveitis, posterior uveitis, macular
edema, retinal vasculitis, optic neuropathy, papilledema, and neovascularization of iris or retina. Pri-
mary optic nerve involvement is rare in Behget’s disease. In this study, we discuss cases of acute optic
neuropathy secondary to Behget’s disease in two patients whom 46-years-old male and 15-years-
old female.

Key Words: Behcet syndrome; optic nerve diseases; vision disorders
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ehcet hastalig ilk kez Hulusi Behget tarafindan 1937 yilinda tanim-

lanmis ve bulgular: oral aft, genital ilser ve hipopiyonlu {iveit ola-

rak bildirilmistir.!® Tekrarlayan oral aftoz tilserler, genital ilserler,
g0z, deri, eklem ve gastrointestinal tutulum ile birlikte vaskiiler ve néro-
lojik lezyonlarla karakterize idiyopatik, multisistemik, inflamatuar bir
otoimmiin hastaliktir.* Behget hastalig1 goziin 6n ve arka segmentini etki-
leyebilmektedir. On segment tutulumu tipik olarak hipopiyonlu anterior
iiveit seklindedir. Retina tutulumu ise gérmeyi tehdit eden makula 6demi,
retinal nekroz ve intravitreal hemorajiye neden olan, daha sik olarak ven-
lerin tutuldugu graniilomatéz olmayan tikayic: vaskiilit seklindedir.>¢ Optik
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noropati inflamatuar, iskemik, demiyelinizan ve
enfeksiy6z nedenlerle optik sinirin etkilenmesine
baglh gorme keskinligi ve gorme alani kaybi ile so-
nuclanabilen optik sinir hastaligidir. Behget hasta-
liginda optik sinir tutulumu nadir gériilmesine
ragmen optik norit, iskemik optik noéropati ve no-
roretinit hastalar1 literatiirde bildirilmistir.”!3
Optik sinir tutulumu oftalmik ve nérolojik komp-
likasyonlarla birlikte goriilebilecegi gibi, bazen
hastaligin ilk klinik bulgusu olarak da ortaya ¢ika-
bilmektedir.”>

Bu ¢aligmada, 15 ve 46 yaslarindaki iki olguda
gelisen ve olgulara Behget hastalig1 tanis1 koydu-
ran akut optik sinir tutulumu tartigilmistir.

I OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

On bes yasindaki kiz ¢ocugu, aniden ortaya ¢ikan
bilateral gérme azlig: ile 11 yil 6nce klinigimize
bagvurdu. Anamnezinde halsizlik, istahsizlik, sag
yarim zonklayic1 bag agrisi, sag ayak bilegi ile di-
zinde agn ve sislik yakinmalar: mevcuttu. Cocuk-
lugundan beri y1lda 2-3 kez oral iilserleri oldugunu
ve daha 6nceden 2 kez benzer sekilde gérme azlig1
gelistigini, bu nedenle bagvurdugu baska bir kli-
nikte damar yolundan steroid tedavisi aldigini be-
lirten olgunun fizik bakisinda alt dudaginda oral
aft6z lezyon saptandi. Genital tilserasyonu olmayan
olgunun sag diz ve ayak bileginde artrit, bacak dis-
tal 6n yliziinde eritema nodozum olarak tani ko-
nulan cilt lezyonu bulunmakta idi. Paterji testi
negatif idi. Bagvuru sirasinda yapilan goz bakisinda

151k reaksiyonlar her iki gozde mevcut olup, sag ta-
rafta rolatif afferent pupil defekti (RAPD) mev-
cuttu. Diizeltilmis en iyi gorme keskinligi (DEIGK)
sag gozde Snellen eseli ile 4/10, sol gozde 7/10 idi.
Biyomikroskobik bakisinda daha dnceden gegiril-
mis tveit sekelini diisiindliren posterior sinegisi
olan olguda aktif bir 6n ya da arka iiveit bulgusu
saptanmadi. Ancak, goz dibi bakisinda bilateral
optik sinirde 6dem ve makulada yildiz paterninde
ekstida (makuler star) gortintimi izlendi (Resim 1).
GoOrme alaninda bilateral santral skotomu mev-
cuttu. Diger norolojik sistem bakisi olagan gorii-
niimde idi. Laboratuvar incelemesinde kronik
hastalik anemisi (hemoglobin: 8,42 g/dL, hemato-
krit: %25,2, serum demir diizeyi: <10 pg/dL, total
demir baglama kapasitesi: < 210 pg/dL) ve akut faz
reaktanlarinda artis [eritrosit sedimentasyon hizi
(ESH): 58 mm/saat, C-reaktif protein (CRP): 7,69
mg/dL] saptandi. Romatoid faktor, serum C3 ve C4
diizeyi, anti-dsDNA, antinétrofil sitoplazmik anti-
kor (ANCA), antikardiyolipin immiinglobulin
(Ig)G ve IgM, antintikleer antikor, lupus antikoa-
giilan, antitiroid antikoru, anti Ro/La/Sm/RNP ve
antistreptolizin (ASO) diizeyleri negatif veya nor-
mal sinirlarda idi. Sifiliz, brusella, kedi tirmigs, tok-
soplazma, sitomegaloviriis, HIV, rubella ve hepatit
viriislerine yonelik yapilan serolojik testler negatif
idi. Goriintilleme i¢in istenen akciger grafisi, kont-
rastsiz ve gadolinyum kullanilarak yapilan kont-
rasth kraniyal ve orbital manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) ile MRG venografi sonuglar:
normal goriiniimde idi. Beyin-omurilik sivis1 (BOS)
analizinde, agilig basinc1 150 mm H,O olup, glukoz

RESIM 1: Bilateral optik disk 6demi ve makulada yildiz paterninda ekstida (makuler star) goriinimd.
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ve protein diizeyi normal sinirlarda idi. BOS mik-
roskopisi, sitolojisi, IgG indeksi ve oligoklonal
bantlar1 herhangi bir patolojik bulguyu gostermedi.
Serum ve BOS asit-direngli basil boyanmasi nega-
tif idi.

[zlemi sirasinda vulva ve perianal bdlgede iil-
serasyon gelisen olgunun paterji testi pozitif olarak
sonuglandi ve Behget hastaligi tanis1 konuldu. 3
giin intravendz (IV) 500 mg/gilin metilprednizolon
tedavisi ve takiben kolsisin ve siklofosfamid teda-
visi baglandi. Sol gbzde gorme 9/10 diizeyine ¢ikan
olgunun sag gozde gorme diizeyi degismedi. Sant-
ral skotom sol gozde kayboldu ve optik disk 6demi
ilimh gerileme gosterdi.

OLGU 2

Kirk alt1 yagindaki erkek olgu, sag gozde 1 hafta
once ani gérme kayb1 nedeni ile klinigimize refere
edildi. Oz gegmisinde sistemik hastalik &ykiisii bu-
lunmayan olgunun yapilan géz bakisinda bilateral
151k reaksiyonlar1 olagan ve sag tarafinda RAPD
mevcuttu. DEIGK, Snellen eseli ile sag gdzde 50 cm
parmak sayma ve sol gozde 10/10 idi. Biyomikros-
kobik bakisinda 6n segment muayenesi olagan ve
g0z ici basinc bilateral 10 mmHg idi. G6z dibi ba-
kisinda sag gozde optik sinir sinirlar silik, 6demli
ve makiilada yildiz paterninde eksiida (makuler
star) goriintimii mevcut idi. Sol gézlin goz dibi ba-
kis1 olagan goriintimde idi (Resim 2). Laboratuvar
tetkiklerinde biyokimya, hemogram, ESR ve CRP
normal sinirlarda idi. Kraniyal MRG, karotis ve

vertebral arter Doppler ultrasonografi normal idi.
Olgunun anamnezi detayl olarak sorgulandiginda;
halsizlik, istahsizlik, tekrarlayan oral aft ve genital
iilserler ile alt ekstremite 6n yiiziinde papiillo-piis-
tiiler cilt lezyonu sikayetleri oldugu 6grenildi. Ol-
guya romatoloji boliimii konsiiltasyonu sonrasinda
paterji testi ve HLA-B5 pozitifligi ile Uluslararasi
Behget Hastaligi Calisma Grubu Tami Kriterleri'ne
gore Behcet hastalig1 ve sag akut optik néropati ta-
nis1 konuldu.'® Hastaya 3 giin 500 mg IV pulse me-
tilprednizolon tedavisi verildi. Sonrasinda oral
steroid, siklofosfamid ve siklosporin tedavisi ile
devam edildi. Izlemlerde total optik atrofisi gelisen
olgunun goérme diizeyinde artis saptanmadi.

TARTISMA

Behget hastalig1 biitiin diinyada goriilmesine rag-
men Ozellikle Akdeniz, Orta Dogu ve Asya toplu-
luklarinda daha yaygindir. Tirkiye bu iilkeler
arasinda en yaygin prevalansa (42x10°) sahiptir."”
Japonya’da (7x10°) ve Avrupa iilkelerinde (5x10°)
daha az siklikta gorillmektedir.!®!® Okiiler infla-
masyon Behget hastalarinin yaklasik yarisinda
goriilmekte ve ciddi gérme kaybina neden olabil-
mektedir."”!® Behget hastalig ile iligkili optik sinir
tutulumu literatiirde yaygin olarak tanimlanmak-
tadir, ancak tanimlanan tutulumlar genellikle dural
siniis trombozlarina bagh papilédemi ve sonrasinda
gelisen sekonder optik atrofiler ya da agir retinal
tutuluma ardil gelisen optik atrofiler seklindedir.**
Primer optik sinir tutulumunun siklig tam olarak

RESIM 2: Sag gozde optik sinir sinirlari silik ve 5demli, makulada yildiz paterninda ekstida (makuler star) gérinimii.

Turkiye Klinikleri ] Neur 2016;11(3)

88



Dilek TOP KARTI ve ark.

BEHGET HASTALIGINA IKINCIL AKUT OPTIK SINIR TUTULUMU; iKi OLGU SUNUMU

bilinmemekle birlikte, Lamari ve ark.nin yaptig: ¢a-
lismada, 400 Behget hastasinin 148’inde optik sinir
tutulumu saptanmis, ancak bunlardan sadece
13’tinde primer optik sinir tutulumu oldugu go-
rilmiigtiir ve oran %9 olarak verilmistir.2! Primer
olarak optik sinir tutulumu Behget hastalig1 i¢in ka-
rakteristik olmasa da olgu sunumlar olarak ¢esitli

caligmalarda gosterilmigtir.'1415-22-24

Desmond yaptig1 meta-analiz ¢aligmasinda li-
teratiirde izole optik sinir tutulumu olan 20 Behcet
hastasini incelemis ve 11 (%55)’inde tek tarafli, 4
(9%20)tinde bilateral ve eg zamanli, 5 (%25)’inde ise
bilateral ardisik optik sinir tutulumu oldugunu
rapor etmigtir.”® Kansu ve ark., Behget hastaligina
bagli izole optik sinir tutulumu olan 32 ve 35 yas-
larinda 2 erkek ve 22 yaginda 1 kadin olmak {izere
3 hasta yayinlamigtir. Erkek hastalar iskemik optik
noropati tablosu ile kadin hasta ise retrobulber
optik norit tablosu ile prezante olmustur.’ Scouras
ve ark. ise anterior iskemik optik néropatisi olan 39
ve 31 yaslarinda iki erkek Behget hastasini yayin-
lamislardir.?? Cetin ve ark., tek tarafli anterior iske-
mik optik noropatisi olan 57 yasindaki erkek
Behget hastasini yayinlamiglardir.”® Literatiirde
Behget ile iligkili bilateral ndroretinit yalnizca bir
hastada rapor edilmistir. Gallinaro ve ark., 34 ya-
sindaki kadin hastada bilateral optik sinir 6demi ve
makuler star tamimlamiglardir.?” Yalgindag ve ark.
ise tek tarafli akut anterior iskemik optik néropatisi
olan 47 yasinda bir erkek hasta yayinlamiglardir.*

Behget hastaligi ile iligkili primer olarak optik
sinir tutulumu mekanizmas: tam olarak bilinme-
mekle birlikte, ¢caligmalarda uveal trakt ya da reti-
nadan kaynaklanan inflamatuar siirecin optik sinire
sekonder invazyonu, optik siniri besleyen damarla-
rin vaskiilite baglh etkilenmesi sonucunda meydana
gelen iskemik siire¢ ve iskemiye sekonder olarak ge-
lisen demiyelinizasyon patofizyoloji i¢in 6ne siirii-
len hipotezlerdir.®**?® Sunulan iki olguda da uveal
tutulumun olmamas: ve optik sinir baginin 6demli
olmas: nedeni ile muhtemel mekanizmanin optik
sinirin beslenmesini saglayan damarlarin vaskiilitik
stirecten etkilenmesi oldugu diisiintilmektedir.

Sonug olarak Behget hastalig: eriskin ya da
geng yasta izole optik sinir tutulumu ile karsimiza
cikabilmektedir. Dolayisiyla tek tarafli ya da bi-
lateral izole anterior ve posterior iskemik optik
noropatilerde ve optik noritlerde, Behget hasta-
liginin ayirici tanida diisiiniilmesi gerekmektedir.
Bu hastalarin uzun siireli izlemleri Behget hasta-
ligina bagl diger sistemik ve goz bulgularinin or-
taya ¢ikabilmesi agisindan 6nem tagimaktadir.

Cikar Catigmasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi veya finansal destek bil-

dirmemigtir.
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