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Bickerstaff Beyin Sap1 Ensefaliti

Bickerstaff Brain Stem Encephalitis:
Case Report

OZET Bickerstaff ensefaliti (BE); oftalmopleji, ataksi, biling bozuklugu, piramidal traktus bulgular:
ve hemihipoestezinin bulundugu, santral sinir sistemi ile birlikte periferik sinir sistemi tutulumu da
gosterebilen, monofazik, postenfeksiy6z bir tablodur. Serum anti-GQ1b diizeylerinin siklikla yiik-
sek bulunmasi, Miller-Fisher sendromu (MFS) ile ortak bir immiinpatogenezi diistindiirmektedir.
MFS’den biling degisiklikleri ve piramidal traktus bulgular1 ile ayrilmaktadir. Tedavide intravenoz
immiinglobulin, plazmaferez ve kortikosteroid kullaniminin yararli oldugu bildirilmistir. MFS’li
olgularda hizli progresyon, piramidal bulgular, biling bozuklugu durumunda ve manyetik rezonans
goriintiileme bulgular1 varliginda BE teshisi konularak, hizlica immiinmodiilatér tedavi baglanmasi
hastalarin sekelsiz iyilesmeleri agisindan 6nemlidir. Bu ¢aligmada, bir MFS tablosunun hizla prog-
rese olarak BE’ye déniistiigii bir olgu sunulmui ve bu tiir olgularin dikkatle izlenmesi gerektigi vur-
gulanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Miller Fisher sendromu; ensefalit

ABSTRACT Bickerstaff encephalitis (BE), including ophthalmoplegia ataxia unconsciousness py-
ramidal tractus symptoms and hemihypoesthesia is a monophasic post infectious condition which
can affect central nervous system with peripheral nervous system. The presence of high levels of
serum anti-GQ1b often suggests a common immunopathogenesis with Miller-Fisher syndrome
(MFS). Changes in consciousness and pyramidal tract signs separate it from MFS. Intravenous im-
munoglobulin plasmapheresis and use of corticosteroid has been reported to be useful in the treat-
ment. It is important for complete recovery of the patients in the case of progression from MFS to
BE which diagnosed with pyramidal signs, mental status impairment and magnetic resonance ima-
ging findings to begin immunomodulatory treatment quickly. Here we present a case which shows
rapid progression from MFS to BE and point that this kind of cases should be carefully followed.
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ickerstaff ensefaliti (BE); bir Guillain-Barre sendromu (GBS) varyanti

olan Miller-Fisher sendromu (MFS)'ndan biling degisiklikleri ve pi-

ramidal traktus bulgulari ile ayrilmaktadir. Etiyolojide otoimmiinite
one siiriilmektedir. Tedavide intraven6z immiinglobulin (IVIg), plazmafe-
rez (PF) ve kortikosteroid kullaniminin yararh oldugu bildirilmistir.

Bu ¢alismada, bir MFS tablosunun hizla progrese olarak BE’ye doniis-
tligii bir olgu sunulmus ve bu tiir olgularin dikkatle izlenmesi gerektiginin
vurgulanmasi amaglanmigtir.
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I OLGU SUNUMU

On dort yasindaki kiz olgu, {ist solunum yolu en-
feksiyonu sonrasi gelisen sag goz kapaginda diisiik-
lik, bilateral yukari bakis kisitliligi, ataksi ve
bilateral disdiadokokinezi tablosuyla getirildi. MFS
tanisiyla hospitalize edilen olguya IVIg tedavisi
baslandi. Yatisinin ikinci giintinde biling bozuk-
lugu ve sag plantar refleksinde ekstansor yanit ge-
lisen olgunun kraniyal manyetik rezonans goriin-
tilleme (MRG)’sinde; ponstan bazal ganglionlara
uzanim gosteren simetrik, T2 ve FLAIR serilerde
hafif hiperintens heterojeniteler izlendi, T1 ve di-
fiizyon serilerde sinyal farklilig: saptanmadi, kont-
rast tutulumu gozlenmedi (Resim 1-3). Beyin-
omurilik sivisi (BOS) normal bulundu. Anti-GQ1b
hafif pozitif saptandi. Bu bulgularla olguya BE ta-
nis1 konuldu ve tedaviye yiiksek doz kortikosteroid
eklendi. Ugiincii giiniinde genel durumu kétiilesen
olguda dekortikasyon rijiditesi ve ciddi disotonomi
gelisti. Glasgow koma skalas1 (GKS): 7 olan olgu
yogun bakim {initesine alindi. Jeneralize tonik-klo-
nik nobet geciren olguya valproik asit baslandi.
Yirmi iki giin sonra ndroloji servisine alinan olgu-
nun bilinci agik ve oryante idi, sagda hafif pitozis,
friist sag hemiparezi ve hafif ataksi saptandi. Bas-
vurudan iki ay sonra sagda hafif ptozis disinda no-
rolojik defisit yoktu. Alt1 ay sonraki degerlen-
dirmede olgunun sekelsiz iyilestigi gozlendi. Olgu-
nun velisinden bilgilendirilmis olur alinmistir.

I TARTISMA

BE; oftalmopleji, ataksi, bilin¢ bozuklugu, pirami-
dal traktus bulgular1 ve hemihipoestezinin bulun-
dugu, santral sinir sistemi ile birlikte periferik sinir
sistemi tutulumu da gosterebilen, monofazik, post-
enfeksiyoz bir tablodur. Serum anti-GQ1b diizey-
lerinin siklikla yiiksek bulunmasi, MFS ile ortak bir
immiinpatogenezi disiindiirmektedir.! Tedavide
PF, IVIg ve kortikosteroid kullanilmaktadir.?

Odakai ve ark.nin ¢aligmasinda, BE olgularinin
%74 inde biling bozuklugu, %60’ 1nda kas gii¢siiz-
liigli, %58’inde derin tendon refleksi (DTR) kaybz,
%24’ iinde DTR artis1, %40"1nda Babinski pozitifligi,
%16’sinda derin duyu kaybi, %31’inde yiizeyel duyu
bozuklugu, %45’inde fasiyal giigsiizliik, %34’ inde
internal oftalmopleji ve bulbar palsi, %29’ unda ble-
faroptozis, %27’sinde nistagmus, %30’unda kraniyal
MRG’de beyin sap1, ak madde, bazal ganglionlar ve
serebellumda T2 agirlikli sekanslarda hiperintens
%38’inde
%6’sinda demiyelinizan baskinlik olmak tizere top-

goriintiiler, aksonal dejenerasyon,
lam %44’tinde anormal motor sinir ileti caligmasi ve
tim hastalarda ataksi saptanmigtir. Hastalarin

%66’sinda ise anti-GQ1b IgG pozitif bulunmusgtur.?

Bazi BE hastalarinda kraniyal MRG normal
bulunmustur.? {1k haftada BOS proteini siklikla
normal olup, ilerleyen haftalarda artis gostermek-
tedir. BE hastalarinda MFS ve GBS’ye gore albumi-

RESIM 1, 2, 3: T2 kesitlerde ponstan bazan ganglionlara uzanan bilateral simetrik hafif hiperintens heterojeniteler.
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nositolojik disosiasyon goriilme olasilig1 daha azdir.
Hastalarin {igte birinde pleositoz saptanabilir.

Goriintiilleme ve klinik bulgular esliginde ay1-
ric1 tanida; serebrovaskiiler hastaliklar, Wernicke
ensefalopatisi, botulizm, miyastenia gravis, beyin
sap1 tiimorleri, pituiter apopleksi, akut dissemine
ensefalomiyelit, multipl skleroz, nérobehget hasta-
lig1 ve lenfoma diisiintilmelidir.

Yiiksek doz metilprednizolon ve IVIg kom-
bine tedavisinin IVIg monoterapisine oranla daha
efektif oldugu gosterilmistir.>

Bizim olgumuz MFS tanisi ile hospitalizasyo-
nunun ikinci glintinde hizla progrese oldu, klinik
bulgular ve MRG bulgular esliginde BE tanis1 ko-
nuldu. IVIg ve kortikosteroid tedavisi baglandi. Alt1
ay sonra olgunun ndrolojik muayenesi tamamen
normaldi.

MEFS olgularinda hizli progresyon, piramidal
bulgular, bilin¢ bozuklugu durumunda ve MRG
bulgular1 varliginda BE teshisi konularak, hizlica
immiinmodiilator tedavi baglanmasi hastalarin se-
kelsiz iyilesmeleri agisindan 6nemlidir.
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