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I1k belirtisi oromandibular distoni olan bir néro-Behget olgusu

A neuro-Behget case with oromandibular dystonia as the first sign

Nazli Gamze Biilbiil ®, Salih Karaismail @, Mehmet Giiney Senol®, Mehmet Fatih Ozdag

Saglik Bilimleri Universitesi, Sultan Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi, Noroloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

oz

Behget hastaligi klinik olarak oral aft, genital Ulser, cilt lezyonlari ve oftalmolojik bulgularla seyreden; kronik,
multisistemik, enflamatuar, rekirren bir vaskdilittir. Bu hastaligin santral sinir sistemindeki tutulumu néro-Behget
sendromu olarak bilinmektedir. Burada, nadir gérilen ve 45 yasinda bir kadin hastada oromandibular distoni ile
prezente olan bir néro-Behget olgusu sunuldu ve literatiir esliginde tartisildi.

Anahtar sézctikler: Bazal gangliyon, néro-Behget, oromandibular distoni.

ABSTRACT

Behget’s disease is a chronic, multisystemic, inflammatory, recurrent vasculitis that clinically presents with oral
aphthae, genital ulcer, skin lesions, and ophthalmologic findings. The involvement of this disease in the central
nervous system is known as neuro-Behget syndrome. Herein, we presented a rare case of neuro-Behget in a
45-year-old female patient presenting with oromandibular dystonia, discussed in light of the literature.

Keywords: Basal ganglia, Neuro-Behget, oromandibular dystonia.

Distoni, bir veya daha fazla viicut parcasinin
biikiilme hareketlerine ve anormal durusuna
neden olan istemsiz siirekli kas spazmlari
ile karakterize hiperkinetik bir hareket
bozuklugudur." Primer distoni idiyopatik ya
da kalitsal olabilirken; sekonder distoni travma
ya da cerrahi girisimler, beyin lezyonlar1 ya
da ila¢ kullanimi gibi cesitli etiyolojiler ile
iligkilendirilmektedir.” Oral kaviteyi iceren
distoni tipi, oromandibular distoni (OMD)
olarak tanimlanmaktadir.'"

Behcet hastaligi, klinik olarak oral aft,
genital iilserler, cilt ve oftalmolojik bulgularin
gozlendigi coklu sistemik enflamatuar bir
hastaliktir.® Behget hastaliginin santral
sinir sistemindeki (SSS) kronik ve progresif
hasar1i noro-Behcet sendromu olarak
bilinmektedir."! No6ro-Behget sendromu en
sik piramidal bulgular, hemiparezi, davranis
degisiklikleri, sfinkter kusuru ve bag agrisi
gibi klinik bulgularla ortaya cikmaktadir.
Daha nadir olarak ise beyin sap1 bulgulari,
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sensoriyel semptomlar, ates, meningeal
bulgular, hareket bozukluklari, nébetler
ve optik noropati goriilebilmektedir.B*!
Bu yazida, ilk klinik bulgusu OMD olan
bir noro-Behcet olgusu literatiir esliginde
sunuldu.

Kirk bes yasinda kadin hasta, yaklasik ii¢
aydir siiregelen agiz cevresinde ve dudakta
istemsiz kasilmalar, kollarda ve bacaklarda
ani atma hareketleri, yiiriirken denge kaybi
yakinmalariyla poliklinigimize basvurdu. Oz
gecmis ve soy gecmiginde belirgin 6zellik
yoktu. Fizik muayenesinde sirt ve umblikal
bolgede papiiler lezyonlar1 vardi. Norolojik
muayenesinde, biling acik, koopere ve
oryante idi. Kraniyal sinir bakisi olagandi.
Agi1z ve dudak cevresinde konusma esnasinda
belirginlesen OMD oldugu goézlendi. Motor
muayenesinde sag altekstremite proksimalinde
4+/5 kas giicii vardi. Duyu muayenesinde sag
iist ve alt ekstremitede hipoestezi vardi. Sag
Asil refleksi ve iki tarafli patellar refleksi
hiperaktif, diger derin tendon refleksleri
normoaktifti. Romberg bulgusu (+), topuk
burun testi basarisiz ve yliriiyiis sirasinda
saga ataksisi vardi. Kraniyal manyetik
rezonans (MR) incelemede, aksiyal T2 ve
FLAIR (fluid-attenued inversion-recovery)
kesitlerde sag globus pallidusta daha
belirgin olmak iizere sag parietal subkortikal
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bolgede ve sol serebellar hemisferde siipheli
hiperintens demiyelinizan lezyonlar goriildii
(Sekil 1a-c). Serebral arteriyel MR anjiyografi,
servikal ve torakal MR incelemelerinde
patoloji  saptanmadi. Difiizyon MR
incelemesinde akut difiizyon kisitlanmasi
saptanmayan hastanin lezyonlarinin, ©n
planda iskemik degil vaskiilitik olabilecegi
diigiintildii (Sekil 2a, b). Hastanin Oykiisii
derinlestirildiginde, bir kag¢ yildir tekrarlayan
oral aft ve genital iilserleri oldugu 6grenildi.
Hastanin yatig1 sirasinda Goz hastaliklar1 ve
Dermatoloji konsiiltasyonlar1 istendi. Go6z
muayenesinde, sag gozde gecirilmis On iiveit
sekeli saptandi. Dermatoloji muayenesinde,
oral aft ve genital ilserler oldugu belirtildi ve
Paterji testi pozitif sonuglandi. Hasta mevcut
bulgularla Romatoloji klinigine de konsiilte
edildi. Behget Uluslararas1 Calisma Gruplari
Tan1 Kriterlerine gore!® Behget hastaligi
diigiiniilen hastanin tedavisi, dort giin siireyle
Prednizolon 1 gr/giin intraven6z ve ardindan
40 mg/giin oral steroid ve Azotioprin
75 mg/glin olacak seklinde diizenlendi.
Oromandibular distoniye yonelik olarak
Botoks enjeksiyonu yapildi ve Klonazepam
p.o 1 mg/giin baglandi. Tedavi sonrasinda,
Noroloji ve Romatoloji poliklinik takibine
alinarak taburcu edildi. Taburculuk sonrasi
birinci ay kontroliinde, yakinmalarinin
tama yakin diizeldigi gozlemlendi. Alti
ay sonraki poliklinik kontroliinde cekilen

Sekil 1. (a) T2 FLAIR kesitte sag globus pallidustaki hiperintens lezyon goriilmektedir. (b) T2 FLAIR kesitte sag parietalde
hiperintens lezyon goriilmektedir. (c) Aksiyel T2 kesitte sag globus pallidustaki lezyon goriilmektedir.
FLAIR: Fluid-attenued inversion-recovery.
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Sekil 2. (a) Difiizyon agirlikli (DW: Diffusion weighted) kesitte sag globus pallidustaki lezyon goriilmemektedir.
(b) Goriiniir difiizyon katsayist (ADC: Apparent diffusion coefficient) kesitte sag globus pallidustaki lezyon
goriilmemektedir.

Sekil 3. (@) Alt1 ay sonraki kontrol kraniyal manyetik rezonans T2 FLAIR kesitte, sag globus pallidustaki hiperintens
lezyon artik goriilmemektedir. (b) Alti ay sonraki kontrol kraniyal manyetik rezonans aksiyel T2 kesitte, sag
globus pallidustaki hiperintens lezyon artik goriilmemektedir.

FLAIR: Fluid-attenued inversion-recovery.

kontrol kraniyal MR’sinde, hastanin Onceki

kraniyal goriintiilemelerinde yer alan sag Behget hastaligi; kronik, sistemik ve
globus pallidustaki lezyon goriilmemekteydi tekrarlayan bir vaskiilit olup ve sebebi halen
(Sekil 3a, b). Olgu sunumu i¢in hastadan tam olarak bilinmemektedir.” I1k kez 1937°de

yazili bilgilendirilmis onam alinmaistir. Tirk Dermatolog Hulusi Behget tarafindan
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tanimlanmistir.®) Dogu Akdeniz ve Orta
Dogu’da Behget hastaligi daha sik goriilmekte
ve bu hastalarda HLABS51 geni pozitifligine
daha sik rastlanmaktadir.” Behget Uluslararasi
Calisma Gruplart Tan1 Kriterlerine gore; oral
aftoz iilserlere ek olarak (12 ayda en az ii¢ defa
herhangi bir sekil, boyut ve sayida) asagidaki
dort major belirtiden en az ikisinin bulunmasi
ile Behget tanis1 konmaktadir: (i) Genital
iilserler (anal iilserler, genital bolgede lekeler,
erkeklerde biiylimiis testisler ve epididimitis)
(ii) Deri lezyonlar1 (Papiilo-piistiiller, folikiilit,
eritema nodosum, kortikosteroidlere bagh
olmayan ergenlik sonrast donemdeki akne)
(iii) Goz enflamasyonlar1 (Iritis, iiveitis, retinal
vaskiilitis, vitreus) (iv) Paterji reaksiyonu.!®!
Bizim olgumuzda da, oral afta ek olarak diger
bulgularin tiimii mevcuttu ve mevcut tani
kriterlerine gore Behcet tanisi almisti.

Behget hastalifinda  santral  sinir
sistemi  tutulumu  %2.2-50  arasinda
degismektedir ve genellikle sistemik

bulgularin ortaya c¢ikigindan ortalama besg
yil sonra SSS bulgulart goriillmektedir.
Bu durum  “noro-Behget sendromu”
olarak adlandirilmaktadir.”l No6ro-Behget
sendromunda en sik goriilen norolojik bulgu
bas agrisidir.'” Piramidal bulgular, hafiza
problemleri, disinhibisyon, apati, sfinkter
disfonksiyonu ve serebellar sendrom sik
goriilen klinik bulgulardir. Ekstrapiramidal
system, periferik sinir sistemi ve primer
kas lifi tutulumu noro-Behcet sendromunda
nadir olarak goriilmektedir.!! Hemikore,
hemiballismus ve hemidistoni klinik bulgular1
noro-Behcget olgularinin yaklasik %6’sinda
gosterilmistir.”! Kimura ve ark.,' iki taraflh
iist ekstremite ve servikal bolgede koreiform
hareketler ile iki tarafli piramidal bulgularin
goriildiigii ve kaudat nukleus atrofisinin eglik
ettigi bir néro-Behget olgusu bildirmislerdir.

Oromandibular distoni, oral kavite
tutulumunun goriildiigii ve alt bolge fasiyal
kaslar1 etkilendigi nadir bir distoni tipidir.!"
Dil, yiiz ve cigneme kaslarinin tekrarlayan
ve siirekli, istemsiz spastik hareketleri ile
karakterizedir.®@ Oromandibular distoni
etiyolojisi ¢ogunlukla idiyopatik olmakla
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beraber; kafa travmasi, organik beyin
lezyonlari, beyin tiimorleri, noroleptik ilag
kullanimi, Wilson hastaligi, Huntington
hastaligi, enfeksiyonlar, karbonmonoksit
zehirlenmesi, multipl skleroz ve serebrovaskiiler
hastalik gibi pek ¢ok nedenin aragtirilmasi
ayirict tanida onem tagimaktadir ve bu acidan
bakildiginda kraniyal MR goriintiilemenin
yapilmast OMD ayirict tanist agisindan
olduk¢a oOnemlidir."* Bizim olgumuzda da,
noro-Behget’e bagli bazal gangliyon tutulumu
sonucu olarak hastada ilk klinik bulgu OMD
olarak kargimiza ¢ikmaisgtir.

Noro-Behget sendromunda  serebral
tutulum hem parankimal hem de parankim
dist olabilmektedir ve genellikle hastalik
baslangicindan sonraki 5-10 yil ig¢inde
karsimiza cikmaktadir. Parankimal
tutulumda, klinik bulgular genellikle etkilenen
anatomik lokalizasyona bagli olurken,
parankim dis1 tutulumlarda siklikla sinus
ven trombozu, serebral venoz enfarkt, artmig
intrakraniyal basin¢g sendromu ve epileptik
nobetler goriilebilmektedir. Noro-Behget
sendromunda, kraniyal MR goriintiileme
T2 sekansinda hiperintens ve tipik olarak
multipl, kiiclik, nodiiler ve diizensiz lezyonlar
goriilebilmektedir ancak daginik yerlesimli ve
birlesme egilimi de gdsterebilmekte ve beyaz
cevher, pons, internal kapsiil ve bazal gangliyon
tutulumu da goriilebilmektedir." Onceki
calismalarda, noro-Behget sendromunda
en sik goriilen lezyon lokalizasyonlari
sirastyla beyin sapi (siklikla pons), beyaz
cevher, internal kapsiil, bazal gangliyon ve
talamus olarak belirtilmigtir.">'1 Kraniyal
MR goriintiilemelerde, goriintiilemede bazi
lezyonlarin goriilmesine engel olabilen
beyin omurilik sivist (BOS) sinyalini
olabildigince engellemesi nedeniyle, ozellikle
FLAIR sekansin ayrintili incelenmesi onem
tagimaktadir.['®

Literatiirde noro-Behcet sendromu ile
ilgili olgu bildirimleri mevcuttur. Al-Araji ve
Kidd," noro-Behget sendromunda talamus ve
bazal gangliyon tutulum oranini %33 olarak
bildirirlerken Lee ve ark."! ise %43 olarak
bildirmislerdir. Bogdanova ve ark.?” rijidite,
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bradikinezi, maske yiiz ve postiiral refleks
kayb1 ile seyreden; ve periventrikiiler beyaz
cevher, beyin sap1 ve bazal gangliyonlarda
hiperintens lezyonlar1 olan noro-Behcget
hastaligina bagli bir parkinsonizm olgusu
bildirmiglerdir. Revilla ve ark.™ kore ve
cene distonisinin goriildiigi, beyin sap1 ve
iki tarafli bazal gangliyonlarda hiperintens
lezyonlar1 olan bir bildirmislerdir. Demir ve
ark.,[" sol kol ve bacakta istemsiz hareketler
ve denge kaybi sikayetleri olan, kraniyal
MR’sinde beyin sapi, insular korteks, talamus
ve bazal gangliyonlarda ge¢ subakut enfarkt
goriinlimiinde lezyonlar1 olan bir olgu
bildirmiglerdir. Bizim olgumuzda da kraniyal
MR incelemede sag globus pallidus, sag
parietal ve sol serebellar lezyonlar vardi.

Noro-Behget’te kraniyal MR lezyonlarinin
prognozunu inceleyen Gerber ve ark.nin!
caligmasinda, serebral lezyonlarin %35
oraninda zaman icinde geriledigi, %40
oraninda ise tam rezoliisyon gozlendigini
bildirilmistir. Bizim olgumuzda da alti ay
sonraki kontrol kraniyal MR goriintiilerinde
lezyonun kiiciilerek rezoliisyona ugradigi
goriilmektedir.

Sonu¢ olarak, noro-Behget sendromu
OMD etiyolojisinde yer almakta, ancak
klinikte nadiren ilk bulgu olarak karsimiza
cikabilmektedir. Kraniyal MR’de bazal
gangliyon tutulumu olan hastalarda, nadir bir
etiyoloji olarak noro-Behcet sendromu akilda
tutulmali ve hasta bu yonden ayrintili olarak
sorgulanmalidir.
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