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OZET

Behget  hastaligi stk
gorillen kronik gidisli bir multisistem has-

iilkemizde  oldukca
taligidir. Merkez sinir sistemi tutulumu ise oliime
yol acagindan en onemli komplikasyondur. Bu
calismada merkez sinir sistemi tutulumu olan ve
olmayan 39 Behg¢et vak'astmn progresyonunu iz-
lemek ve merkez sinir sistemi tutulumunu erken
evrede teshis etmek amacyla klinik, EEG, BBT,
ENMG ve santral duyu yollanndaki tutulumu
tespit etmek amacwyla VEP caliymast yapilms,
sonuglar literatiir 15181nda  yorumlanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Behget hastalifi, noro-Behget, viziiel
uyarilmis potansiyel (VEP),
Elektronéromyografi (ENMG).
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ilk kez 1937'de bir Tiirk dermatologu olan
Hulusi Behget'in tanimladig: ve kendi adiyla anilan
Behget nonspesifik
vaskiilitin rol oynadigi, de
tutabilen kompleks bir multisistem hastaligidir.

hastaligi  fizyopatolojisinde

santral sinir sistemini

Hastaligin tanisi klinik bulgularla konur, bu has-
talik
Klinik olarak olgular tam (komplet) veya eksik (in-

(10).
tanimladig:

icin spesifik laboratuvar bulgusu yoktur.

bulunabilir Bunun

(13)

komplet) evrede icin

Mason ve Barnes'in kriterler

Tablo 1'de sunulmustur.

Heniiz tartismali olmasina ragmen yazarlarin
¢ogunun iizerinde durdugu evrelendirme sekli; 4
major bulgu veya 3 major, bir mindr bulgu veyahit-
ta iki major iki mindr bulgu varsa hastalik komplet
evrede, aksi halde inkomplet evrede olarak kabul
edilir  (10).
"agizda rekurrent aft" olmasi gerekir. Inkomplet

Yalniz major bulgulardan birinin
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SUMMARY

Behcet's disease in a chronic multisystem
diseasethatis frequently seen in our country.
Central nervous system involvementis the most
important complication since itleads to death.

In this study 39 patients suffering from Behcet's
disease with or without central nervous system
involvement were explored with clinics, EEG,
CT-ENMG to see the progression and for early
diagnosis of central nervous system involvement.

Also to find outthe central sensory organs invol-

vement VEP study was made. Results were dis-
cussed according to the literature.

KeyWords: Behcet's disease, neuro-Behcet, visual
evoked potential (VEP), Electroneuromyog-
raphy(ENMG).
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donemde bulunan olgularin tanist bazen giig¢liikk
dogurabilir ki; bu durumlarda HLA-BS5 doku grubu
ile paterji testinin birarada bulunmasi1 hastaligin
taninmasinda 6nemlidir (10).

Behget Hastaligi Akdeniz ilkeleri
(Tiirkiye, Israil, Liibnan, Italya, Yunanistan gibi)

en c¢ok

ve uzakdoguda, Almanya ve Ingiltere'de gdzlenir,
A.B.D.'de
sonra Japonya ve diger iilkelerde ¢ok goriilmeye

ise azdir. Ikinci Diinya Savasi'ndan

baslamigtir.

Behget hastaliginda % 10-25 gibi yiiksek bir
oranda gdzlenen merkez sinir sistemi tutulumu
6lime yol acgtigindan en 6nemli komplikasyonudur.

Hastaligin seyri aninda herhangi bir zamanda

baglayabilir ve vak'alarin 2/3'linde ani olarak

baglamaktadir (1). Norolojik belirtiler genis bir

spektrum olusturur. Bu  spektrum icinde

393



39 Behget Hastaligi Vak'asinin Klinik, Néroradyolojik ve Elektrofizyolojik incelenmesi/

MUTLUER, UNALDI, AYDIN, GUVENER

Tablo 1. Behget Hastaliginda Tani1 Kriterleri (13)

Major Kriterler Minér Kriterler

Agizda Ulserasyon Tromboflebit
Genital Ulserasyon Artrit

Goz Lezyonu Santral Sinir Sistemi Lezyonu
Deri Lezyonu Gastrointestinal Lezyon
Kardiovaskiiler Lezyon

Aile Hikayesi

konviilsiyonlar, intrakranial hipertansiyon, menen-
goansefalit ve beyin sapi, serebellum, piramidal sis-
tem tutulus bulgulari, myelopati tablosu ve daha
nadiren ekstrapiramidal sistem ve periferik sinir
olabilir  (13).
o6zelligi, diizelme, iyilesme ve hatta epizotlar

bulgular: Norolojik  tutulmanin
arasindabelirtilerin tamamen kaybolmasi seklinde
periyodlar tabiatta

olmasidir. Boyle bir durumda c¢ogu kez Multipl

gOsteren niiksedici bir

sklerozdan siiphe edilir (1).

Vaskiilit nedeniyle santral sinir sisteminde gri
cevherde néronal kayba, beyaz cevherde de myelin
hasarina yol agabilen Behget hastaliginda ndrolojik
tutulum  ¢esitli  laboratuvar yontemleri ile
arastiritlmaktadir. Bunlar1 kisaca ozetleyecek olur-
sak; E E G, kranial BT, MR ve santral duyu yol-
larindaki tutulumun en iyi arastirma yontemi
olarak somatosensoryel, viziiel ve odituar uyarilmis
(evok) cevap ¢aligsmalaridir. Bizde takip ettigimiz
39 Behget hastasmda ndrolojik tutulmay: bah-
sedilen tetkiklerle arastirmay: ve buldugumuz

sonuglart literatiir 15181nda yorumlamay1 amacladik.

GEREC VE YONTEM

Calismaya 1989 yili iginde Ankara Universitesi
ibn-i Sina Hastanesi Behget Merkezi'nden néroloji
klinigine incelenmek iizere gdnderilen 39 hasta
alindi. Bu hastalar Mason ve Barnes (13) kriter-
lerine gore Behget hastaligi tanisi almislardi. Has-
talarin 22 tanesi kadm, 17'si de erkek olup; K/E
1,29'dur. Yaslar1 ise 18-52
degismekte olup; yas ortalamasi 33,38'dir. Or-
talama hastalik siireleri 8,26 yil olup; 6/12 yil ile 25

orani arasinda

yil arasinda degismektedir.

Biitiin hastalarin ayrintili nérolojik yakinmalar:
alindiktan ve ndrolojik sistem muayeneleri
yapildiktan sonra, her hastaya EEG, BBT in-
celemesi yapildi. 29 hastaya da ilaveten EN M G ve
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yapildi.  Elektronéromyografik
degerlendirme i¢in DISA 2000 3
elektromyografi aleti, 3 K 05 konsantrik igne

VEP calismasi
kanalli

elektrod, stimiilasyon ig¢inde 13 K 62 yiizeyel
biopolar elektrod ile uyarma ve konsantrik igne
elektrod ile kaydetme suretiyle 6l¢iildii. Uyaran
olarak 0,2 msm. siireli kare dalga kullanildi ve
supramaksimal stimulusa esit degerin en az 2
katma ¢ikilarak karar verildi. Her vak'ada N.
Medianus ve N. Peroneus'un distal latans ve motor
iletim hizi, N. Suralisin ise distal latans ve duyu
iletim hiz1 61¢iildii. V E P ¢aligsmasi ise; pattern shift
teknigi ile yapildi. Bu teknikte 2x2 cm. lik siyah-
beyaz karelerden olusan ve her 20 msn. de bir
siyah karenin beyaza, beyaz karenin de siyaha
doniistiigii bir televizyon ekrani kullanildi. Hasta
ekrandaki 2x2 cm.lik bir kareyi 1°lik agiyla gdrecek
sekilde 115 cm. uzaga oturtuldu. Bir goz test
edilirken digeri kapali tutuldu. Kayit i¢in kon-
santrik igne elektrod kullanildi. Aktif elektrod
unionun 2 cm. iizerine (0z), referans elektrod Ver-
texe (Cz) yerlestirildi. Elektrodlar DISA 2000
Neuromatic EM G cihazina baglanarak her goz icin
200 averajlamadan soma bulanan degerler 6l¢iildii.
ENMG ve VEP yapilan hastalarda bulunan deger-
leri karsilagtirmak amaciyla 20 saglikli kontrol
grubuna da EM G ve VEP uygulandi. Segilen
kontrol grubunun c¢alisilan 29 Behget'li hastayla
eslestirilmis yas ve cinsiyette olmasina dikkat edil-
di. Istatistiksel degerlendirme icin Fisher-exoct ve
Khi-kare testleri kullanildi. Bulunan degerler
literatiir 15181nda yorumlandi (Tablo 2 ve 3).

BULGULAR VE YORUM

Vak'alarimizda K/E oran1 1,29 olarak bulun-
mus olup; bu sonu¢ daha 6nceki raporlarda (10)
belirtilen K/E oramnin 0,50 bulunmasi seklindeki
erkek hastalarda Behget'in yaklasik 2 kat daha
fazla goriilmesini ifade eden sonugla pek
bagdasmamaktadir. Serimizdeki hasta sayisinin
azlig1 nedeniyle bu uygunsuz sonucu tesadiifi bir

bulgu olarak gérmekteyiz.

Vak'alarimi/m yas ortalamasi (33,38) ve has-
(8,26 yil)
gecirdigimizde bulgularimizin literatiirde (10) belir-
tildigi gibi Behget'in en ¢ok goriildigi yas olan 20-

taligin  baslangi¢ siirelerini gbzden

30 yaslari ile uyum sagladigini gérmekteyiz.
Behget Merkezi'nden ndrolojik sikayetlerle

klinigimize gonderilen hastalardaki baslica

Tiirkiye Klinikleri Tip Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C.8, S.4,1990
Turkish Journal of RESEARCH in Medical Sciences V.8, N.4, 1990
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Sekil la: Normal VEP.
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Sekil 1b: Behget'li bir hastandan (Y S) elde ettigimiz anormal
VEP.

Tablo 2. Behget'li Hastalarda ve Kontrol Grubunda PS VEP Sonuclari

LATANS (msn)

Amplitiid (MV)

GRUP N90 Pioo N1« ): 0 0]
S=55 S=55 S=55 S =55
67.018 = 1451 97.47 1368 126.78 +1.955 5.896 +0.324
BEHCETIi  SS. 10.764 11.630 14.500 2.406
S=50 S =50 S=50 S=50
61.730 £1.080 91.830 +0.786 116.740 £1.189 5940 +0.284
KONTROL 7.640 5360 8410 2.010
P >0.05 >0.05 >0.05 >0.05
S.S: Standant Sapma S: Muayene edilen géz sayisi
yakinmalar ise séyleydi: % 30,76 psikosomatik bas calismasindaki bulgulara uygun diismektedir.
agrisi, % 41,02 diger psikosomatik veya somatop- Ayrica vak'alarimizin hepsinde de nérolojik

sisik yakinmalar, % 7,69 tipik migren nébetleri, %
2,56 jeneralize konviilsif nobet hikayesi, % 5,12
mental-motor aktivetede azalma, % 2,56 dépressif
bir ruh hali, % 5,12 vertigo, kulak ¢inlamasi, den-
gesizlik ve bulanti-kusma nébeiieri.

39 olgu icerisinde 8 olguda merkezi, 1 olguda
da periferik sinir tutulumu olmak iizere toplam 9
olguda (% 23,07) noro-Behcet vardi. Bu vak'alarin
3'iinde tutulum bulgulari, 3'iinde
piramido-serebeder tutulum bulgulari, 2'sinde
kranial sinir tutulumu ve 1 vak'ada da akut
poliradikiilonevrite uyan periferik sinir tutulumu
vardi. Vak'alarmuzdaki norolojik sistem tutulum
oram (% 23,07); literatiirde (1,3,5,11,12) % 10-15
olarak belirtilen Behg¢et'teki sinir sistemi tutulum
oraniyla korelasyon géostermektedir. Yine sinir sis-
temi tutulum boélgeleri de Aktin ve ark. (1) run

piramidal

Tiirkiye Klinikleri T1p Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C8, S.4,1990
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tutulum Behget'in trisemptomundan 6 ay Ue 20 yd
(ort. 10,27 yd) sonra ortaya ¢cikmustir ki; bu da
literatiirdeki (1) caliymalarla uygun diismektedir.
1 vak'ada
bu oran literatiirde

Periferik sinir sistemi tutulumu ise
(©%62,56) gozlenmis olup;
(1,2,5,89,10,12) % 1 olarak belirtilen Behget'teki
periferik sinir tutulumundan biraz yiiksekti. Ancak
serimizdeki hasta sayisinin azligi belki de literatiirle
daha uyumlu bir yiizde bulmamizi engellemistir.
Noro-Behget'li hastalarin yas ortalamasi 35,66 (29-
47) olup; n6ro-Behc¢et'i olmayanlarda bu ortalama
32,7 (18-52) idi. Yine noro-Behc¢et'li vak'alarda or-
talama hastalik siiresini 10,27 yd olarak bulurken,
bu deger 6 ay de 20 yd arasinda degisiyordu. Noro-
Behcet'i olmayanlarda ortalama hastalik siiresi ise
7,66 yd olup; bu da 1 yd de 25 yd arasinda degisiyor-
du.
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Tablo 3. Behget'li Hastalarda ve Kontrol Grubunda EN M G Bulgulari
Grup N. Medianus N. Peroneus N. Suralis
Dis. Lat. M.i.H Dis. Lat. M.i.H Dis. L<ISuyu iletim

(msn) (m/sn) (msn) (m/sn) (msn) Hizi(m/sn)

S=29 S=29 S=29 S=29 S=29 S=29
Behget'li 3841 +0.122 50572 = 1592 4.562 +0.219 46.845 = 1312 2.628 43569 + 1552
S.S. 0.658 8571 1181 5.50 0.704 8356

S=20 S=20 S=20 S=20 S=20 S=20
Kontrol 304 +0.268 64.60 £0.536 300 +0.248 5630 £0.559 1420 +0.178 55.20 £0.268
SS. 1200 2.400 1.100 2.500 0.800 1200
P >0.05 >0.05 <0.05 <0.05 <0.05 <0.05
S.S: Standart Sapntk Muayene edilen hasta say1iDis. Lat: Distal Latans M.i.H. Motor iletim hizi

Mo o rtﬂ‘!‘z:': !’; ! MC& e E'-; 5:-

i 03
i -~ : cmso 0
N\ Zra

"!.{ : =L ey
T3 S — A — T _
L) = e : - 8.2
y . 4.4 : 4.2
4 _g&@ 3 EE : Zi
; i ST e S TS S ¢ 7.5
Sekil 2a: N. Medianus ENMG 'si. Sekil 2b: N. Peroneus ENMG 'si.
Sens NCV ! L I
hafif derecede posterior bélgede belirgin ve parok-
sizm gosteren anormalite bulunmustur.
DS . . .
2mss/D BBT ise; noro-Behget'li 2 olguda (% 22,22)
ety g ey et W S Su anormal bulunmustur. Bunlardan birisi solda
a9 g a) kapsiila interna arka bacaginda kontrast tutmayan
- mR lakiiner enfarkt alani, digeri ise orta derecede
10.3 msD serebral ve serebeller atrofi seklindeydi. Buna
2.B msi_ karsilik klinik olarak veya hikayede sinir sistemi
270 mm tutulumu olmayan Behget hastalarindan 6'sinda
26 .2 m/s

Sekil 2¢: N. Suralis ENMG 'si.
Sekil 2 (a,b,c): Behcet'li hastadan (Y S) elde edilen
ENMG bulgusu. incelenen her ii¢ sinirde de belirgin
distal latans,
gozleniyor.

motor ve duyu iletim hizi uzamasi

E E G noro-Behget'li olgularin hepsinde nor-
mal bulunurken, Grand-Mal nobeti olan ve baska
norolojik tutulumu olmayan 1 vak'ada (% 3,33)

396

(% 20) degisik sekillerde anormal BBT bulun-
mustur. Bunlardan 2'sinde kilinikle uyumsuz
sekilde sol temporal lob bazalinde doku kayb1 (en-
I'inde
boliimiinde kontrast tutmayan
2'sinde hafif kortikal atrofi,

belirgin hafifkortikal atrofi mevcuttu.

sefalomalazi) alani, sol paryetal arka
iskemik enfarkt,

l'inde de frontalde

VEP degerlendirmesinde ise; Behget'li has-
talarda kontrollere gore 6zellikle Pioo ve N 140

Tiirkiye Klinikleri T1p Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C.8, S.4,1990
Turkish Journal of RESEARCH in Medical Sciences V.8, N.4, 1990
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latanslarinda uzama bulundu. Ancak bu uzama is-
tetistiki olarak anlamli degildi (P>0.05) (Tablo 2).
Ayrica patolojik degerlerde de degildiler . Dal-
galarin amplitiidii ise kontrol grubu ile anlamli bir
farklilik goéstermiyordu (Sekil 1).

ENMG ise; st ekstremitelerde kontrol
grubuna gore anlamli bir fark bulunmazken
(P>0,05), alt ekstremite periferik sinirlerinde
belirgin motor iletim hizit azalmasi ve distal
latanslarda uzama bulundu (P<0.05) (Sekil 3,
Tablo 3).

TARTISMA

Bu c¢alisgmanin  amc1 Behget
Merkezi'nden norolojik degerlendirme yapilmak

hastanemiz

iizere gonderilen ve sinir sistemi belirtileri olan ve
olmayan Behget'li hastalardaki spesifik ve non-
spesifik Ozellik gosteren klinik ve laboratuvar bul-
gularini tespit etmek ve bunlar:1 literatiir 15181nda
yorumlamaktir. Fazla kotii bir prognoza sahip ol-
mayan Behget hastaliginda sinir sistemi
tutulumunun mortaliteyi % 40-50'ye ¢ikardigi da
bilinmektedir. Bu nedenle ¢alismamizin en énemli
amact da bu hastalikta sinir sistemi tutulumunu
oldukca erken ve gilivenilir sekdde gdosterecek
klinik ve laboratuvar bulgusanu tayin etmekti.

Oncelikle Behget hastaliginda somatopsisik
sendromlarin ve depressif reaksiyonlarin hemen
her vak'ada dk bulgu olabilecek kadar yiiksek in-
sidansta goriildigiinii belirtmek isteriz. Fakat bu
semptomlarin fonksiyonel veya organik orijinli
oldugunu ayirmak ise c¢ok giictiir. Ancak akut
norolojik tutulumu olmayan veya noérolojik tutulum
hikayesi vermeyen 30 hastanm 6'sinda (% 20)
degisik sekillerde BBT anormalligi tespit ettik.
Ozellikle
bazalinde, 1 tanesi de sol paryetal arka bolimiinde
kontrast tutmayan iskemik enfarkt seklindeydi.
Dominant davranis kontrol merkezlerindeki bu
lezyonlar BBT'de gosterilebilen biiytlikliikte olan
enfarkt alanlar1 idiler. Bu boélgelerde BBT'de
gosterdemeyen multiple vaskiilit sekeli lakiiner en-
farktlarda Ayrica  bdindigi  gibi
Behget'te beyin sap: tutulumu % 583 (13) gibi
Dolayisiyla

bunlardan 2'si sol temporal lob

bulunabilir.

yiksek oranda goriilmektedir.
Behget'teki bu psisik bozukluklarin daha ¢ok or-
ganik oldugu ve bunun da kortikal ve beyin sapinda
norolojik baska bir defisite yol acamayacak ve

Tiirkiye Klinikleri Tip Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C.8, S.4,1990
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BBT'de gozlenemeyecek kadar kii¢iik lakiiner en-
farktlarin sekeli oldugu kanaatindeyiz.

Yukaridaki EE G bulgularina dikkate alarak
literatiirde de (3,5,6,7,10) belirtildigi sekilde EEG
Behget hastaliginda norolojik tutulumu gdsterme
acisindan nonspesifiktir diyebiliriz. Ayrica
vak'alarimizdaki EE G bulgular1 bizde epileptik
ndbeti olmayan Behget'li hastalarda EEG'de anor-
malde gdrme sansinin normal popiilasyondan fazla

olmadigim da gostermistir.

BBT ise; noro-Behget'i olanlarin % 22,22'sinde
anormal bulunurken, ndro-Behg¢et'i olmayanlarin
% 20'sinde anormal bulunmustur. Bunun iki tirli
aciklamasi olabilir. Bunlardan birisi néro-Behget'i
olan vak'alarin ¢ogunlugu inaktif donemde idiler ve
bunlardaki sekel nodrolojik belirtiler belki de kalica
lezyonuna neden olmayan  hafd
piramidal seklindeydi ve BBT ile
gosterilemiyordu. Diger ve daha uzak bir olasilik

parankim
tutulum

ise; mevcut BBT cihazlarinin kontrast madde tut-
kiiciik, hipodens

gosterememesidir. Ileride yiiksek
BBT cihazlar ile yapdacak benzer bir prospektd
calisma bu konuda daha aydinlatici olacatir
kanaatindeyiz. Ancak sunu da dave edelim ki,
literatiirde (11) de belirtildigi izere ndéro-Behget ol-
gularinda BBT ile gdsterdebilen parankim lezyon-
larinin  zaman ig¢inde kontrast madde tutma

mayan lezyonlari

rezoliisyonlu

ozelliginin degistigi ve bu bulgunun her zaman
klinik bulgulardaki alevlenmeye eslik etmedigidir.
Sonug¢ olarak santral sinir sisteminde hem gri cev-
heri tutarak ndronal dejenerasyona, hem de beyaz
cevheri tutarak myelin harabiyetine sebep olan ve
genellikle kiiciik ¢aph arterlerin
vaskiiliti de seyreden Behget hastaliginin teshisinde
BBT'nin nonspesifik oldugu ve cogunlukla klinik

nonspesifik

bulgularla korele santral sinir sistemi hasarini
gostermedigidir. Bu nedenle MRI'nin bu hastaligin
norolojik tutulumunu gdstermede daha tercih
edilecek yontem oldugunu da belirtmek gerekir.
Ayrica Behget'in santral sinir sisteminde arterit
kadar vendz tromboflebitler, hatta siniis tromboz-
lar1 da yapabilecegini, bazen de menenjit tablosu
sergdeyebilecegini, bu tiir durumlarinda parankim
lezyonu yapmadigi i¢in BBT ile

gosterilemeyecegini, bu nedenle bodyle siipheli
durumlarda anjiografinin de yapdmast gerekli diger

bir teshis aract oldugunu vurgulamak isteriz.
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VEP degerlendirmesinde ise, 29 Behget'li has-
tanin sonuglari ile kontrol grubu arasinda anlamli
bir fark bulamadik (P>0.05). Santral duyu yol-
larinin elektrofizyolojik yontemlerle Behget'li has-
talarda incelenmesi {izerine yapilan ¢alismalarda
(13) en fazla beyin sapr odituar (% 58,3), ikinci
sirada somatosensoryel (% 41,6), en az oranda da
(% 9) viziiel uyardmis cevap anormal bulun-
musgtur. Viziliel uyarilmis cevap anormalligi daha
¢ok optik norit, MS gibi demyelinizan hastaliklarda
sik goriillmekte ve viziiel uyarilmig cevaplar optik

literatiirle uyumlu olarak Behget'te optik sinir ve

retrokiazmal optik  yollarin  nadiren  et-

kilenebilecegini gdstermistir.

ENMG'de ise median sinir iletim hizlar1 ve dis-
tal latanslar1 kontrol grubu ile pek farklilik goster-
memekle beraber (P>0.Q5); peroneal sinirde hem
distal latans, hem de motor iletim hizi kontrol
grubuna gore derecede patolojikti
(P<0.()5). Bunun tek aciklamasi Behget'te
periferik arterite bagli olarak gelisen ve daha ¢ok
aksonal, kismen de demyelinizan bir sensorimotor

anlamli

sinir lezyonlar1 hakkinda degerli bilgiler vermek- noropatinin alt ekstremitelerde daha erken
tedir. Bizim VEP c¢alisma  sonuclarimizda gelistigidir.
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