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Behget Hastaligi (BH), sebebi net olarak belli olmayan, ¢esitli klinik durumlar ile kendini gosteren multisistemik bir hastaliktir. Santral sinir sistemi
tutulumu BH’de Noro-Behget Sendromu (NBS) olarak adlandirilmaktadir. NBS’de epilepsi oldukc¢a az siklikta gozlenen bir durum olmakla birlikte,
nobet prezentasyonunda da klinik olarak yalnizca afazi gozlenmesi nadir bir durumdur.

Kirkdokuz yasinda kadin hasta, poliklinige bagvurusundan birkag ay 6nce baglayan aralikli konusma bozuklugu nedeni ile bagvurdu. Hasta 4 yildir
Behget Hastalig1 tanisi ile izlenmekte prednizolon 5 mg 1x1 ve azatioprin 50 mg 1x1 kullaniyor. Hastaya konusma bozuklugu ile prezente olan epi-
lepsi ayirici tanisi amact ile rutin uyaniklik EEG’si yapildi. EEG incelemesinde sol temporal alanda teta frekansinda aralikli yavaslama gozlendi.
Hastanin anamnezi ve yapilan tetkikler beraber degerlendirildiginde on planda NBS’ye bagli oldugu diisiiniilen afazik epilepsi ile uyumlu bulundu.
Tedavi amaci ile hastaya valproik asit 1000 mg/giin baslandi ve hastanin takiplerinde tariflenen konusma bozuklugu tekrarlamadi.

BH’de primer olarak nérolojik etkilenme gozlendiginde bu duruma NBS ismi verilmektedir. BH vakalarinin %4-49’unda norolojik tutulum bildiril-
mistir; fakat genis ¢apli baska galismalarda aslinda bunun %3-9 arasinda oldugu gosterilmistir. NBS vakalarina ait genis seri bir ¢calismada epileptik
nébetlerin oldukga nadir oldugu gosterilmistir. Afazi veya konusma bozuklugu iktal veya post-iktal sik goriilen bir semptom olmakla birlikte, nobetin
tek basina afazi ile prezente olmasi ise oldukc¢a nadir gozlenen bir durumdur.

Bu vaka, NBS’de gozlenen nadir bir klinik durum olan nobetler ve onun da nadir goziiken bir sekli olan iktal afaziye farkindalik yaratmak amaci ile
sunulmustur.
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ABSTRACT
Case Report: Neuro-Behcet Disease Presenting with Epileptic Aphasia

Behget's Disease (BD) is a multisystemic disease that manifests itself with various clinical conditions, the cause of which is unclear. Central nervous
system involvement is called Neuro-Behget Syndrome (NBS) in BD. Although epilepsy is a rarely observed condition in NBS, clinically, only aphasia
is a rare condition in seizure presentation.

A 49-year-old female patient was admitted to the clinic with an intermittent speech disorder that started a few months before she was admitted. The
patient has been followed up with the diagnosis of Behget's Disease for four years and has been using prednisolone 5 mg 1x1 and azathioprine 50 mg
1x1. EEG was performed for the differential diagnosis of epilepsy presenting with speech disorder. In the routine EEG examination, intermittent
slowing of theta frequency was observed in the left temporal area. When the patient's anamnesis and examinations were evaluated together, it was
found to be compatible with aphasic epilepsy, which was thought to be primarily related to NBS. The patient was started on valproic acid 1000
mg/day for treatment, and the described speech disorder was not observed during the follow-up of the patient. If primary neurological involvement is
observed in BD, this condition is called Neuro-Behget Syndrome (NBS). Neurological involvement has been reported in 4-49% of cases; however,
other large-scale studies have actually shown this to be between 3-9%. In a large series of NBS cases, epileptic seizures were shown to be quite rare.
Although aphasia or speech disorder is a common ictal or post-ictal symptom, it is extremely rare for a seizure to present with aphasia alone.

This case is presented to raise awareness about seizures, a rare clinical condition seen in NBS, and ictal aphasia, a rare form of it.
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Behcet Hastalig1 (BH), sebebi net olarak belli olma- rum olmakla birlikte (2), noébet prezentasyonunda da
yan, ¢esitli klinik durumlar ile kendini gosteren multi- klinik olarak yalnizca afazi gozlenmesi nadir bir du-
sistemik bir hastaliktir (1). Santral sinir sistemi tutulu- rumdur (3). Bu olgu sunumunda 49 yasinda BH tanili
mu BH’de c¢esitli calismalarda degismekle birlikte kadin hasta afazi ile seyreden epileptik ndbet ile tara-
yaklasik %35 olarak bildirilmektedir ve bu durum Néro- fimizca degerlendirilmis olup nadir gézlenen bir durum
Behget Sendromu (NBS) olarak adlandirilmaktadir. olmasi nedeni ile sunulmustur.

NBS’de epilepsi olduk¢a az siklikta gozlenen bir du-
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OLGU SUNUMU

Kirkdokuz yasinda kadmn hasta, poliklinige bagvuru-
sundan birka¢ ay once baslayan aralikli konusma bo-
zuklugu nedeni ile bagvurdu. Daha 6nce bu sekilde bir
sikayet tariflememekte. Ayrintili anamnez alindiginda
bu konusma bozuklugunun genellikle anlama problem-
leri ve parafazik hatalar ile prezente oldugu anlasildi.
Hasta 4 yildir Behget Hastalig1 tanist ile izlenmekte idi
ve prednizolon 5 mg 1x1 ve azatioprin 50 mg 1x1
kullantyordu. Hastanin gelis vitalleri dogaldi. Yapilan
ndrolojik muayenede konusma, anlama, yazma ve
okuma dahil tim muayene parametreleri normal sinir-
lardaydi. Hastaya ¢ekilen kraniyal MRG resim 1’de
klinik ile uyumlu olabilecek herhangi bir patolojiye
rastlanmadi.

Resim 1. T2 FLAIR MRG.

Hastaya konusma bozuklugu ile prezente olan epilepsi
ayirict tanist amaci ile rutin uyaniklik EEG’si yapildi.
EEG incelemesinde sol temporal alanda teta frekansin-
da aralikli yavaglama gozlendi (Resim 2).

yavas dalga aktiviteleri.

Hastanin anamnezi ve yapilan tetkikler beraber deger-
lendirildiginde 6n planda olast NBS’ye baglh oldugu
diistiniilen afazik epilepsi ile uyumlu bulundu. Tedavi
amaci ile hastaya valproik asit 1000 mg/giin basland1
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ve hastanin takiplerinde tariflenen konusma bozuklu-
guna rastlanmadi. Kontrol EEG incelemesi normal
siirlardaydi (Resim 3, 4).

A

Resim 3. EEG incelemesi: sol temporal alanda teta frekansinda
yavas dalga aktiviteleri.

Resim 4. Kontrol EEG incelemesi.

TARTISMA

Afazi veya konusma bozuklugu iktal veya post-iktal sik
goriilen bir semptom olmakla birlikte, ndbetin tek basi-
na afazi ile prezente olmasi oldukg¢a nadir gézlenen bir
durumdur (2). Rosenbaum ve ark. (4) yaptig1 bir ¢alis-
mada iktal afazi igin belirledikleri tani kriterleri su
sekildedir; hasta mutlaka iktal donemde konusabilecek
kapasitede olmalidir, afazik tipte bir konugsma bozuklu-
gu mevcut olmalidir (akicilikta bozulma, disnomi veya
parafazi gibi), biling kayb1 gozlenmemelidir ve son
olarak da klinik durum ile uyumlu EEG bulgular ol-
malidir.

Uzamus iktal afazi, afazik status epileptikus olarak
adlandirilmaktadir. Daha o6nce bildirilen vakalarda
afazik status epileptikusun ani basladig1 ve antikonviil-
zan tedavi sonrasi ani diizelme gosterdigi bildirilmistir
(5-6). 2022 yilinda Chung ve ark. (7) yaymladigi bir
vaka sunumunda ise izole afazi ile giden non konvulziv
status epileptikus vakasi kademeli olarak kotiilesmistir
ve tedavi sonrasi yaklasik birka¢ ay sonra konugmada
tam geri doniis gozlenmistir.

Behget Hastaligt (BH), ilk olarak Tiirk dermatolog
Hulusi Behget tarafindan 1937 yilinda tariflenen oro-
genital iilserler ve tiveitin gézlendigi hastalik komplek-
si olarak tanimlanmistir. Hastalik ¢cok sayida organ ve
sistemi etkilemekte ve mukokutandéz lezyonlara, goz
inflamasyonuna, kas-iskelet problemlerine ve vaskiilo-
patilere neden olmaktadir. Ayni zamanda kardiyak,
pulmoner, gastrointestinal ve norolojik sistem tutulum-
lar1 da mevcuttur (8). Spesifik laboratuvar, radyolojik
veya histolojik bulgu mevcut olmadigindan BH tanisi
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klinik 6zelliklere gore konulmaktadir. Hastalarin hepsi
baslangigta tani kriterlerini kargilamayabilmektedir;
¢linkii baz1 bulgular zaman gegtikce klinige eklenebilir.
Uluslararas1 Behget Hastaligi Caligma Grubu’nun tani
kriterlerine gore tekrarlayan oral aftlara genital iilserler,
deri lezyonlari, géz lezyonlar1 veya pozitif paterji tes-
tinden herhangi ikisi eslik etmelidir. Mindr tani kriter-
lerinde ise artrit, artralji, derin ven6z tromboz, subku-
tandz tromboflebit, epididimit, aile hikayesi, gastroin-
testinal sistem, santral sinir sistemi veya vaskiiler etki-
lenme yer almaktadir (9).

BH’da primer olarak norolojik etkilenme gozlendigin-
de bu duruma Noro-Behget Sendromu (NBS) ismi
verilmektedir. Vakalarin %4-49’unda nérolojik tutulum
bildirilmistir; fakat genis ¢apli baska caligmalarda
aslinda bunun %3-9 arasinda oldugu gosterilmistir
(10).

NBS baglangic yasi, pediatrik grubu diistinmedigimiz-
de genellikle 3. dekad ge¢ donemlerine denk gelmekte-
dir. NBS erkeklerde kadinlara gore yaklasik 3 kat daha
stk gozlenmektedir (11). 2014 yilinda yapilan bir ¢a-
lismada NBS i¢in Onerilen tani kriterleri tablo-1’de
gosterildigi sekildedir.

Tablo 1. Noro-Behget Sendromu (NBS) tanist icin onerilen uluslara-
rast kriterler.

Kesin NBS tanisi i¢in asagidaki kriterlerin hepsi kargilanmalidir:

a) ISG (International Study Group) kriterlerine gore Behget
Hastalig1 tani kriterlerini karsilamasi
b) Behget Hastaligi sonucu meydana gelebilecek norolojik

sendrom (objektif norolojik bulgular ile birlikte) ve karakteristik bulgu-
larin asagidaki tetkiklerin en az birinde gdzlenmesi;

i) Norogortintileme i) Beyin omurilik sivis1 (BOS) bulgu-
lart

) Norolojik bulgulari agiklayabilecek daha iyi bir neden
olmamali

Olasi NBS tanisi i¢in asagida yer alan iki kriterin en az biri kargilanma-
11 ve de bu durumu agiklayabilecek daha iyi bir neden olmamali

a) Kesin NBS’yi destekleyen norolojik sendrom ile birlikte ISG

kriterlerinden yer alan Behget Hastalig1 kriterlerinden bazilarini karsi-
lamak

b) Behget Hastaligi’n1 destekleyen ISG kriterleri ile birlikte
karakteristik olmayan norolojik sendrom

Vaskiilite  ait kesin  bulgular nadir  olarak
saptanabilmekle birlikte, BH’de santral sinir sistemi
etkilenmesinin vendéz dominant vazo-okluziv anjiitis
sonucu oldugu diisiiniilmektedir (12). Primer norolojik
etkilenme; bas agrist (migren benzeri), serebral venoz
tromboz (SVT), periferal sinir sistemi etkilenimi ve
subklinik NBS seklindedir. Sekonder nérolojik
etkilenme ise BH’nin sistemik tutulumuna bagh gelisen

114

Yakupoglu ve ark.

sekonder etkilimine bagl (kardiyak komplikasyonlar
sonrasi serebral emboli, superior vena cava sendromu
sonucu artmis intrakraniyal basing gibi) ve BH
tedavisinde kullanilan ilaglara bagl (siklosporin
norotoksisitesi, talidomid ve kolsisine bagl periferal
noropati gibi) geligebilir. NBS degisik norolojik
problemlerle seyredebilse de temel olarak 2 sekilde
prezente olur; parankimal hastaliga bagh santral sinir
sistemi etkilenimi ve daha az siklikla goriilmekle
birlikte non parenkimal 6zellikle vendz dural siniislerin
etkilendigi vaskiiler etkilenimler. Bazen bu klinik
durumlar aymi vaka igerisinde farkli patofizyolojik
kokenden gelisebilmektedir (13).

NBS vakalarina ait genis seri bir ¢alismada epileptik
nobetlerin %4 gibi bir oran ile olduk¢a nadir oldugu
gosterilmistir (3). 2002 yilinda 223 NBS hastas1 ile
yapilan bagka bir ¢caligmada ise epileptik ndbetin %4.48
oraninda gozlendigi bildirilmistir (14).

O’Duffy ve ark. (15) yaptig1 bir calismada interferon
alfa tedavisine bagli yan etki olarak ndbet gozlendigi
bildirilmistir.  Iatrojenik olarak BH’de nébetin
tetiklenebildigini gosteren diger ¢aligmalarda da
ozellikle steroid ve diger immunsupresanlarin iizerinde
durulmaktadir. Az sayida anektodal vaka sunumlarinda
intravendz metilprednizolon ve azatioprin tedavisi
sonrasi nobet bildirilmistir (16).

Campanile ve ark. (17) yaptig1 baska bir ¢aligmada bir
NBS olgusu 2 kere konvulziv epileptik ndbet gecirmis
ve bunun akut meningoensefalite bagli oldugu
gosterilmistir. Miyakawa ve ark. (18) olgu sunumunda
38 yasinda bir NBS hastasinda jeneralize ndbetler ve
tekrarlayici status epilepticus tariflenmistir; ancak
yapilan 223 olgulu bu ¢alismada sadece 1 vakada
rekiirren status epileptikusa rastlanmistir.

EEG bulgulart agisindan degerlendirildiginde spesifik
bir EEG bulgusunun olmadigi sonucuna ulagilmistir
ancak 10 NBS olgusunun incelendigi bir calismada
klinik durum ile EEG bulgularinin korele olabilecegi
gosterilmistir (19).

Sonug olarak bu vaka, NBS’de goziiken nadir bir klinik
durum olan nobetler onun da nadir goziiken bir sekli
olan uzamig iktal afaziye farkindalik yaratmak amaci
ile sunulmustur. NBS’de ndbetler klinik kotiilesme
sirasinda, kronik hastalik seyrinde veya medikal
tedavilerin yan etkisi olarak goziikebilmekle birlikte bu
durum klinisyenlerin mutlaka aklinda olmas1 gereken
bir durumdur.
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