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OZET

Bickerstaff beyin sapl ensefaliti (BBE); oftalmopie;ji, ataksi, biling bozuklugu, extensdr plantar
yanit ve hemthipoestezinin bulundugu, santral sinir sistemi tutulumu ile birlikte periferik tutu-
lum da g&stercbilen, monofazik post-infeksiyoz bir klinik tablodur. BBE'nin eticlojisi tam ola-
rak bilinmemekle beraber otoimmun bir mekanizma sonucu gelistigi ileri siirtilmektedir. Teda-
vide plazmaferez, kortikosteroid ve intravendz immunglobulin (IVIg) kullaniminin yararl: ol-
dugunu bildiren, az sayida ¢alisma meveuttur. Santral ve periferik sinir sistemi tutulumu ile
seyreden ve intravendz immunglobulin tedavisi ile tama yalan iyilesme gosteren bir BBE ol-
gusy, literattirde az rastlanmas: nedeniyle, klinik seyir, elektrofizyolojik bulgular ve tedavi so-
nuglari agisindan tartigilmaya deger bulunda,

Anahtar kelimeler: Bickerstaff beyin sapl enscefaliti, anti-GQ1b antikoru, IVIg

SUMMARY

Bickerstaff Brainstem Encephalitis: A Case Report. Bickerstaff's brainstem encephalitis
(BBE) is a monophasic, post-infectious disorder with acute ophtalmoplegia, ataxia, drowsi-
ness, extensor plantar responses and hemi sensory loss. The ettology of BBE is unknown, but
an autoimmune mechanism lias been proposed. There are limited number of studics indicating
the benefits of plasmapheresis, corticosteroids and IV immunoglobulin in treatment, The case
was almost completely cured with IV immunoglobulin treatment, The clinical progress, elect-
rophysiological findings and treatment results of a case of BBE with central and peripheral in-
volvement was presented and discussed due to its rare incidence.
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GIRIS

Bickerstaff's beyin sap1 ensefaliti (BBE); of-
talmopieji, ataksi, biling bozuklugu, exten-
sor plantar yanit ve hemihipoestezinin bu-
lundugu, santral sinir sistemi tutulumu ile
birlikte periferik tutulum da gésterebilen,
monofazik post-infeksiyoz bir klinik tablo-
dur M), Akut inflamatuar demiyelinizan bir
polinoropati olan ve oftalmopleji, ataksi ve
arefleksi klinik triadiyla karakterize, Guilla-
in-Barré Sendromu (GBS)'nun bir varyant
kabul edilen Fisher sendromu (FS)ndan; bi-
ling degisiklikleri, piramidal traktiis bulgula-
rt ve hemihipoestezinin varlif ile ayurt edi-
lebilmektedir 4389,

BBE'nin etiolojisi tam olarak bilinmemekle
beraber otoimmun bir mekanizma sonucu
geligtigi ileri siriilmektedir (9, Tedavide
plazmaferez, kortikosteroid ve intravendz
immunglobulin (I¥Ig) kullanimimin yararl
oldugunu bildiren, az sayida caligma me
cuttur &:10),

Santral ve periferik sinir sistemi tuty!
seyreden ve IVIg tedavisi ile tamz?:
legsme gosteren bir BBE olgus-
az rastlanmas: nedeniyle, kI* :
rofizyolojik bulgular ve t=
smdan tartigilmaya def
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VAKA TAKDIMI

FK, 35 yasinda, kadn, sag elli, hemsire. iki
hafta &nce baglayan halsizlik, bulanti ve ha-
fif dengesizligi takiben, yiirlime glicliii, net
gorememe, gozlerini kapatamama ve gbz
kiirelerini -hareket ettirememe yakinmalar
olugmus. Iki giin icinde desteksiz yiiriiyemez
hale gelen hasta, sag tarafinda belirgin bir
uyugma ile birlikte hafif kuvvetsizlik oldu-
gunu fark etmis. Bir giin sonra guur bulanik-
l1ig1, etrafimi tamyamama ve uyuklama hali
tabloya eklenmisg ve bagvurdugu bir saglik
kurulusunda intrakranial kitle tanisi ile yafti-
rilarak Dexametasone 16 mg/g tedavisi bag-
anmis. Kontrasth kranial magnetik resonans
goriintiileme (MRG)'si normal olarak deger-
lendirilen hasta, ileri tetkik ve tedavi igin
klinigimize génderilmig. Hastanin dzgegmi-
sinde yaklagik 20 yildir primer jeneralize
epilepsi tanisi ile takip edildigi ve son 3 yil-
dir Na Valproat 1500 mg/g diizenli olarak

’ kullandi1g1 63renildi. Son giinlerde gegiril-
mig bir enfeksiyon hastalifn tanimlamayan
hastanin yapilan fizik muayenesinde; tansi-
yon arterivel 130/75 mmllg, ateg 36.8°C, so-
lunum 15/dk ve nabiz 87/dk, ritmikti. Noro-
T e ~nede:; suur agik, hafif derecede
T waoakp-
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Nat 145 meg/L. ve CI 122 meq/L bulundu.
BOS kiltiirinde treme olmadi. Herpes
simplex, Ebstein-Barr, cytomegalovirus se-
rolojik incelemeleri ve asid resistant basil
boyamast negatif sonuglandi. Kranial MRG
ve EEG normal olarak degerlendirildi,
Elektréfizyolojik incelemelerde her iki alt
ekstremitede tibial sinirden uyarimla yapilan
somatosensoriyel uyarilmis potansiyellerde
(SEP) P1 ve P2 dalgalan1 elde edilemedi.
Gorsel uyanlmig potansiyel (VEP) ve beyin
sap1 igitsel uyarilmig potansiyelleri (BAEP)
normal olarak degerlendirildi. Bilateral tibial
ve peroneal sinir motor iletim caligmasinda
F yamt latansmda uzama tespit edildi. Bila-
teral gastrokinemius kasindan kayitla H ref-
leks yanit1 elde edilemedi. Fasial sinir motor
ileti calismasinda bilateral fasial sinir bilegik
kas aksiyon potansiyel (BKAP) ampliitidi
diigiikti. Serum anti-GQ1b IgG antikoru po-
zitif bulundu. Bu verilerle "anti-GQ1b send-
romu- Bickerstaff ensefaliti” diigiiniilen has-
taya, hastalifin 15. giniinden itibaren 0,4
mg/kg/giin dozunda 5 giin IVIg tedavisi bag-
landi. Tedavinin 3. giiniinden itibaren kon-
fiizyon, fasial dipleji, oftalmopieji ve ataksi
bulgular basta olmak tizere klinik tablosu
diizelmeye baglayan hastanin, ikinci hafta
sarqunda fasial dipleji ve oftalmopieji bulgu-
1 tam diizeldi, 151k ve akomodasyon ref-
ksleri alimiyor ve hasta destekli yiiriivebili-
srdu. Bu klinik bulgularla taburcu edilen
astanin 1 ay sonra yapilan nérolojik mua-
-enesinde, desteksiz fakat hafif ataksik yi-
ytig diginda fokal norolojik bir defisiti sap-
tanmadi. Tekrarlanan elektrofizyolojik test-
ler normal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

BBE, GBS ve FS'nin etiyolojisinin immun -
mekanizmalarla iligikli.oldugu ve birbirine
benzer o6zellikler gésteren bu i klinik tablo-
nun, klinik kriterlerindeki farkliliklara rag-
men ayni grup hastaligin tiyeleri olabilecegi
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bildirilmektedir 3-9. Her ii¢ hasta grubunun
da serumlarinda anti-GQ1b IgG antikeru dii-
zeylerinin farkli oranlarda pozitif oldugunun
gosterilmesi bu {i¢ hastalifin "anti-GQlb
1gG antikor sendromu” adi altinda yeniden
siniflandirilabilecegi iddiasini ortaya cikar-
magtir 39, Aynica anti-GQ1b antikorlarinin
campylobacter jejuni bakterisinin kilifmdaki
lipopolisakkaritle ¢apraz reaksiyon goster-
mesi, siklikla bu enfeksiyon sonrasi ortaya
¢ikan GBS ve FS'nin fizyopatolojisinin agik-
lanmasinda destekleyici bir bulgu olarak de-
gerlendirilmigtir 4-6), Yapilan galismalarda
okiilomotor sinirlerin paranodal bélgelerinde
GQ1b epitoplarinm dagilim: gosterilmis ve
anti-GQ1b antikorlarinin bu bolgelere affini-
te gostermeleriyle, oftalmopleji klinigi acik-
lanmaya ¢abisilmistir . Yine immunohisto-
kimyasal yontemlerle yapilan ¢aligmalarda,
insan dorsal kok ganglionunun bazi ndronla-
rinda ve rodent periferik sinir sisteminin
dorsal kék ganglienu ve kas igciginde anti-
GQlb antikorlarimn varlifi gosterilmis, bu
senuglar anti-GQ1b antikorlar pozitif hasta-
larda anti-GQ1b antikerlannim grup la no-
ronlarina baglanmalanyla ataksi ve areflek-
sinin oitaya ¢ikabilecegi hipotezini ortaya
cikarnugtir ®). FS olgulaninda ¢ogunlukla H
refleksi alinmazken periferik sinir iletimi
normal sinirlarda olabilmektedir. Grup la
olan bu durum ataksi ve arefleksi tablosunun
izahinda anlamlidir €.

BBE sik rastlanan bir klinik tablo olmadi-
gindan, en genig hasta popiilasyonlu galigma
son yillarda Odaka ve ark tarafindan sunulan
62 hastalik seridir ™, Bu seride klinik tablo-
ya Onciilitk eden bir enfeksiyon hastalifs &y-
kiisii %92, serum anti GQ1b IgG antikor po-
zitifligi %66 ve anormal kranial MRI oram
%30 olarak bildirilmektedir (). Hastalarin
elektrofizyolojik incelemelerinde ortalama
%40 oraninda GBS'nin aksonal formuna
benzer periferik sinir bulgulars tespit edilmis
ve ekstremite giigsiizliikleri bununla agiklan-

Berilgen M.S., Bulat 8., Topsakal C,, Dag E., Miingen B,

migstir (), Bizim olgumuzdaki sag hemipare-
zi, sag hemihipoestezi ile birlikte ekstensor
plantar yanit daha ¢ok santral tutulumu, alt
ekstremitelerde H refleks yanitlannin alina-
mamasi, F Tatanslarimin uzamas: ve tibial
SEP yanitm elde edilememesi ise periferik
sinir tutulumunu desteklemektedir.

BBE ve FS tedavisinde spesifik bir yontem
olmamasina ve bu hastaliklanin iyi seyir gos-
termesine ragmen, tedavide plasmaferez,
kortikosteroid ve I'VIg kullamminin faydala-
rini bildiren az saytda galigma vardir 69, Te-
davi prensibi, anti-GQI1b antikorlarimn nét-
ralizasyonu yoluyla klinik tablonun daha ki-
sa siirede iyilesmesini saglamaktir G9). IVIg
uygulanmasinin plamaferez tedavisine gére
daha emniyetli ve kolay uygulanabilir bir
yontem olarak kabul gérmesi, son yillarda
diger otoimmiin hastaliklarda oldugu gibi,
BBE tedavisinde de ilk tercih edilen ajan
olarak onerilmesine sebep olmugtur ©).

Periferik ve santral sinir sistemi tutulumu ile
seyreden, klinik ve laboratuar bulgulan ile
BBE diisiinillen olgumuzda, hastaligin 13,
giiniinde baglanan I'VIg tedavisi sonrasmda
hizlt bir klinik iyilesme godzlendi. Hastanin
kranial sinir bulgulan ilk haftalar i¢cinde be-
lirgin diizelirken ataksinin diizelmesi daha
uzun siirede oldu. Kranial sinir semptomla-
ninda erken, atakside daha ge¢ gozlenen iyi-
lesme, literatiir bulgulariyla uyum gdsteri-
yordu &.10) Tedavide [VIg tercih etme sebe-
bimiz, GBS ve varyantlaninda yapilan galig-
malarda [VIg tedavisinin plazmaferez ile te-
rapotik olarak esdeger, uygulama ve yan etki
profili agisindan daha istiin oldugunu bildi-
ren galismalardir 6.7,

BBE, GBS ve FS ile aym hastalik grubunun
bir varyanti olmakla birlikte, santral sinir
sistemi tutulumu klinik tamda gecikmeye
yol acabilmektedir. Ozellikle biling bozuklu-
gunun on planda oldugu BBE olgularinda
IVIg gibi immun modiilatdr ajanlarin uygu-
lanmasinin hem morbidite hem de hastalifin
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iyilesme stiresini kisaltmas: agisindan fayda-
I1 olabilecegi diisiiniilmektedir.
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