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NOROLOJIK TUTULUM VE RETINAL VASKULIT
ILE TANI ALAN

BEHCET HASTALIGI OLGU SUNUMU
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Ic Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dali



OLGU:

« 0.D

* 32 yas

* Erkek

* FIrinci

* Bekar

* Kusadasi/Aydin ikametli



ANA YAKINMASI:

* Konusmada pelteklesme

* Yirime gucltgi



HIKAYESI:

* Temmuz 2022 ani gelisen konusmada pelteklesme,
sol tarafta ekstremitelerde glic kaybi

* Diftzyon MRG:

* ponsta diflizyon kisitlanmasi gésteren lezyon
* Noroloji Servisi’ne yatis ve pulse KS tedavisi
* Tetkikler devam ederken sol gozde bulanik gérme

* GOz Hst Kons: Sol g6z retina nazalde hemoraji,
retinal duzensizlik sag goz patoloji yok.
Posterior uveit




HIKAYESI:

* Kraniyal MRG:

* Ax T2 ponsta hiperintens odak
* T1 + C: heterojen kontrastlanma

* Beyin Perfizyon MRG:

* pons santral ve sag paramedian
kisimda patolojik T2 sinyal artisi
subakut evre iskemi ile uyumlu




HIKAYESI:

* Yaklasik 1 ay sonra sag gozde bulanik gérme

* GOz Hst degerlendirmesi: sag gozde retinal hemoraji, posterior Uveit
ve okluziv vaskulit




ROMATOLOJIK SORGULAMA:

* Ates — * Norolojik bulgu +

e Halsizlik + / Yorgunluk +  Uveit dykusu +

e Kilo kaybi + (3 ayda 10 kg) * Tromboz 6ykusu -

* Gece terlemesi — * Agiz kurulugu - / G6z kurulugu —
* Oral aft - * Fotosensitivite/Malar ras —

e Genital ulser — * Raynaud —

 Eritema nodosum —  Artrit/artralji: —

* Cilt doklntust — * Bel agrisi -

e Otit/sintizit/kanh burun akintisi - * Oksurik/hemoptizi -



OZGECMIS-SOYGECMIS:

« Ozgecmis:
 Ozellik yok

* Soygecmis:
* Ozellik yok

* Aliskanliklar:
* Sigara: 25 pkt/yil, aktif icici
* Alkol: sosyal icici

* {lac kullanimi:
* Devamli kullanim yok.



FIZIK MUAYENE:

Genel durum iyi, Bilinc acik, oryante, koopere

Vitalleri: Ates: 36,6 TA:120/80 mmHg, Nabiz: 72 atim/dk, solunum
sayisi:14/dakika Boy:168 cm VA:56 kg

Bas boyun: orofarenks dogal, tiroid non-palpable, servikal LAP yok
KVS: S1-S2 dogal, ek ses Gfirim yok

* Akciger: HIHTSEK, ral-ronkis yok

Abdomen: Batin rahat, hassasiyet yok, organomegali saptanmadi.
Norolojik: motor afazi, sol alt/Ust kas glicti 4/5, yurtyus ataksik
Kas-iskelet: hassas sis eklem yok.

Genital Ulser ve skari yok.

Cilt: akneiform lezyon, eritema nodosum vb cilt lezyonu gorilmed.i.



LABORATUAR:

* Hemogram:
« WBC: 10.27 103/puL
e Hb: 12.7 g/dL
e Plt: 227 103/pL

* BFT-KCFT: Normal
e ESH: 87 mm/sa

* CRP: 6.3 mg/dL

* PT-APTT: Normal.
* TIT: normal.

* ANA: negatif
* RF: negatif.
* ANCA paneli: negatif

 Anti-kardiyolipin IgM/IgG:
negatif

* Lupus antikoagulani: negatif.

* HLA-B51: Pozitif



PATERJI TESTI:

e Hastaya yapilan paterji testi 48. saatte pozitif.




OZET:

e 32 yas erkek hasta

* Motor afazi + sol hemiparazi

* Ponsta iskemik lezyon

* 2 kez posterior Uveit ve son atak retinal okluziv vaskulit
* Paterji pozitifligi

* AFR yuksekligi

* HLA-B51 pozitifligi

TANI: BEHCET HASTALIGI



TEDAVI-TAKIP:

* Yiiksek doz steroid (1 mg/kg Prednizolon)
* Infiliksimab (5 mg/kg): 0-2-6. hafta yliikleme, 8 haftada bir idame

* 0 ve 2. doz Infiliksimab sonrasi klinik bulgularda duzelme
* ESR ve CRP normal degerlerde



TARTISMA:

Manifestation Frequency (%)
Oral ulcers 97-99
Genital ulcers ~85

Genital scar

Papulopustular lesions
Erythema nodosum

Pathergy reaction

Uveitis

Arthritis

Subcutaneous thrombophlebitis
Deep vein thrombosis
Arterial occlusion (aneurysm)
CNS involvement
Epididymitis

Gastrointestinal lesions

~50 (more frequent in males)
~85
~50

~B0 (predominantly in Mediterranean countries and Japan)

~50
30-50
25
~5
~4
~5
~5

1-30 (more frequent in Japan)

Yazici, H., Fresko, I. & Yurdakul, S. Behcet's syndrome: disease manifestations,
management, and advances in treatment. Nat Rev Rheumatol 3, 148—155 (2007).



TARTISMA:

* %2-3 hastada oral aft gelismeyebilir.
* Sigaray! birakma oral aft gelisimi ile iliskili.

Table 1| The 1999 International Study Group criteria for the diagnosis of Table 5 International Criteria for Behget's Disease — point score

Behget syndrome system: scoring > 4 indicates Behget's diagnosis

Criteria Definition

Sign/symptom Points
Recurrent oral ulcers Major, minor or herpetiform ulceration recurring at least
three times in one 12-month period Ocular lesions 9
E““ o *'“"'f"l"‘l“"""g ——— Genital aphthosis 2
ecurrent genital ulcers thous ulcers or scarrin .
g Ap g Oral aphthosis 2
Eye lesions Anterior or posterior uveitis cells in vitreous (slit lamp) or _ :
retinal vasculitis =kin lesions 1

Skin lesions Erythema nodosum MNeurclogical manifestations 1
Pseudofolliculitis, papulopustular or acneiform nodules Vascular manifestations 1
(in a post-adolescent patient not receiving corticosteroids) —

Positive pathergy test 24-48 h, oblique insertion of 20-gauge needle Positive pathergy test 1
International Team for the Revision of the International Criteria for Behget's Soy M, Erken E, Konca K, Ozbek S. Smoking and Behget's disease. Clin Rheumatol. 2000;19(6):508-9.
Disease (ITR-ICBD). The International Criteria for Behget's Disease (ICBD): a
collaborative study of 27 countries on the sensitivity and specificity of the new Hatemi G, Yazici Y, Yazici H. Behget's syndrome. Rheum Dis Clin North Am. 2013 May;39(2):245-61.

criteria. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2014 Mar;28(3):338-47.



NOROBEHCET:

* Norolojik tutulum:
<%10

e Erkeklerde daha sik

* HLA-B51 pozitifligi ile
ilikili e

" -
Geanital ,Jlt:(rfr_;-_h

* Diger semptomlardan o« Ul
Ort. 5-6 yil sonra /

%7.5 hastada es 00y inmsi |

Fic. 1 Associations of different clinical involvements, and demographic and genetic patients’ features

| HLA-B51 (+) |

Vena cava
V4 thrombosis

Enthesopathy
Age 30-39y |

Articula
apulopustolar
lesions

Vascular Budd-Chiari
|I..-i - ’ II|

PAl

VST /
/}
yd

______ Gastro-
- - .
intestinal

Male, a‘Parenclwmal

Za m a n | I b u Igu HLA-B51 (+) neureclogical

* %3 hastada ilk bulgu

Akman-Demir G, Serdaroglu P, Tas¢i B. Clinical patterns of neurological involvement in Behget's disease:
evaluation of 200 patients. The Neuro-Behget Study Group. Brain. 1999 Nov;122 ( Pt 11):2171-82.

Bettiol A, Prisco D, Emmi G. Behget: the syndrome. Rheumatology (Oxford). 2020 May 1;59(Suppl 3):iii101-iii107.



NOROBEHCET:

Parankimal: Vaskiiler:
* %75 * %25
* Hemiparazi, dizartri, ataksi e Dural sinus trombozu
* Akut/subakut * Arteriyel okllizyon/anevrizma
* Pons, medulla, serebellum, bazal * Aseptik menenijit
ganlionlar, talamus tutulumu + Klinik daha iyi seyirli
* MR: T2'de hiperintens lezyonlar » Ciddi obstriiksiyonda optik sinir
* %40 relaps basisina bagl korlik

* %10 Mortalite, %50 morbidite

Yazici, Y., Hatemi, G., Bodaghi, B. et al. Behcet syndrome. Nat Rev Dis Primers 7, 67 (2021).



GOZ TUTULUMU:

* %40-70 hastada * Izole anterior Uveit:
* Erkeklerde daha sik * %5-10
* K>E

* Posterior veya panuveit:
* Ensik tutulum
* Spontan remisyon
e Rekurren ataklar
Siklikla bilateral * Episklerit
Non-graniilamatoz * Konjuktival tlser
Bulanik gérme, gérme kaybi * Keratit
%15-20 hastada kalici gédrme kaybi * Sklerit

* Hipopiyon olabilir
e Agri, kizariklik, fotofobi

* Diger

I. Ksiaa, N. Abroug et al. Eye and Behcget's disease, Journal Francais d'Ophtalmologie,
Volume 42, Issue 4, 2019, Pages e133-e146



GOZ TUTULUMU:

e Retinal vaskulit:
* Posterior Uveitlerin yarisinda gorulur.
* Arter, ven ve kapiller damarlar etkilenebilir

Posterior kutup ve makulaya yakin nekroz alanlari: retinal atrofi ve gorme
kaybi

Fundus bakisinda retinal hemoraji alanlari, donmus dal gorinimu

Fundus floresein anjiyografi: kapiller sizinti, neovaskularizasyon, non-perfiize
alanlar, egrelti otu gérinimi

OCT anjiyografi: makular iskemi, non-invaziv

Yazici, Y., Hatemi, G., Bodaghi, B. et al. Behcet syndrome. Nat Rev Dis Primers 7, 67 (2021).



TEDAVI:

C Parenchymal central nervous system and ocular phenotype

Induction
— Steroid pulses

First ling

Azathioprine

0 +* Cyclosporine

*First ling in severe cases

Second line® e
—_— Anti TNF o _Thirdline . cyclophosphamide or

(infliximab, adalimumakb) Tocilizumab

Bettiol A, Hatemi G, Vannozzi L, Barilaro A, Prisco D, Emmi G. Treating the
Different Phenotypes of Behget's Syndrome. Front Immunol. 2019 Dec 6;10:2830.



SONUC:

* Behcet hastaliginda cok nadir olmakla birlikte nérolojik tutulum ilk
basvuru sekli olabilir.

* Norolojik defisiti olan 6zellikle genc erkek hastalarda Behcet hastaligi
akilda tutulmalidir.

* MRG’de 0Ozellikle beyin sapinda T2 hiperintens lezyonlar uyaricidir.

* Parankimal tutuluma goz tutulumu siklikla eslik eder. Genital
Ulser/skar ise beklenmez.

* Ciddi tutulumlarda pulse KS ve TNF-a inhibitorleri basarilidir.
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