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İlk belirtisi oromandibular distoni olan bir nöro-Behçet olgusu

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

Nazlı Gamze Bülbül, Salih Karaismail, Mehmet Güney Şenol, Mehmet Fatih Özdağ

ABSTRACT

Behçet’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-Behçet syndrome. Herein, we presented a rare case of neuro-Behçet in a 
45-year-old female patient presenting with oromandibular dystonia, discussed in light of the literature.
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ÖZ

Behçet hastalığı klinik olarak oral aft, genital ülser, cilt lezyonları ve oftalmolojik bulgularla seyreden; kronik, 
multisistemik, enflamatuar, rekürren bir vaskülittir. Bu hastalığın santral sinir sistemindeki tutulumu nöro-Behçet 
sendromu olarak bilinmektedir. Burada, nadir görülen ve 45 yaşında bir kadın hastada oromandibular distoni ile 
prezente olan bir nöro-Behçet olgusu sunuldu ve literatür eşliğinde tartışıldı.

Anahtar sözcükler: Bazal gangliyon, nöro-Behçet, oromandibular distoni.
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Distoni, bir veya daha fazla vücut parçasının 
bükülme hareketlerine ve anormal duruşuna 
neden olan istemsiz sürekli kas spazmları 
ile karakterize hiperkinetik bir hareket 
bozukluğudur.[1] Primer distoni idiyopatik ya 
da kalıtsal olabilirken; sekonder distoni travma 
ya da cerrahi girişimler, beyin lezyonları ya 
da ilaç kullanımı gibi çeşitli etiyolojiler ile 
ilişkilendirilmektedir.[2] Oral kaviteyi içeren 
distoni tipi, oromandibular distoni (OMD) 
olarak tanımlanmaktadır.[1] 

Behçet hastalığı, klinik olarak oral aft, 
genital ülserler, cilt ve oftalmolojik bulguların 
gözlendiği çoklu sistemik enflamatuar bir 
hastalıktır.[3] Behçet hastalığının santral 
sinir sistemindeki (SSS) kronik ve progresif 
hasarı nöro-Behçet sendromu olarak 
bilinmektedir.[4] Nöro-Behçet sendromu en 
sık piramidal bulgular, hemiparezi, davranış 
değişiklikleri, sfinkter kusuru ve baş ağrısı 
gibi klinik bulgularla ortaya çıkmaktadır. 
Daha nadir olarak ise beyin sapı bulguları, 
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sensöriyel semptomlar, ateş, meningeal 
bulgular, hareket bozuklukları, nöbetler 
ve optik nöropati görülebilmektedir.[3,5] 
Bu yazıda, ilk klinik bulgusu OMD olan 
bir nöro-Behçet olgusu literatür eşliğinde 
sunuldu. 

OLGU SUNUMU
Kırk beş yaşında kadın hasta, yaklaşık üç 

aydır süregelen ağız çevresinde ve dudakta 
istemsiz kasılmalar, kollarda ve bacaklarda 
ani atma hareketleri, yürürken denge kaybı 
yakınmalarıyla polikliniğimize başvurdu. Öz 
geçmiş ve soy geçmişinde belirgin özellik 
yoktu. Fizik muayenesinde sırt ve umblikal 
bölgede papüler lezyonları vardı. Nörolojik 
muayenesinde, bilinç açık, koopere ve 
oryante idi. Kraniyal sinir bakısı olağandı. 
Ağız ve dudak çevresinde konuşma esnasında 
belirginleşen OMD olduğu gözlendi. Motor 
muayenesinde sağ alt ekstremite proksimalinde 
4+/5 kas gücü vardı. Duyu muayenesinde sağ 
üst ve alt ekstremitede hipoestezi vardı. Sağ 
Aşil refleksi ve iki taraflı patellar refleksi 
hiperaktif, diğer derin tendon refleksleri 
normoaktifti. Romberg bulgusu (+), topuk 
burun testi başarısız ve yürüyüş sırasında 
sağa ataksisi vardı. Kraniyal manyetik 
rezonans (MR) incelemede, aksiyal T2 ve 
FLAIR (fluid-attenued inversion-recovery) 
kesitlerde sağ globus pallidusta daha 
belirgin olmak üzere sağ parietal subkortikal 

bölgede ve sol serebellar hemisferde şüpheli 
hiperintens demiyelinizan lezyonlar görüldü 
(Şekil 1a-c). Serebral arteriyel MR anjiyografi, 
servikal ve torakal MR incelemelerinde 
patoloji saptanmadı. Difüzyon MR 
incelemesinde akut difüzyon kısıtlanması 
saptanmayan hastanın lezyonlarının, ön 
planda iskemik değil vaskülitik olabileceği 
düşünüldü (Şekil 2a, b). Hastanın öyküsü 
derinleştirildiğinde, bir kaç yıldır tekrarlayan 
oral aft ve genital ülserleri olduğu öğrenildi. 
Hastanın yatışı sırasında Göz hastalıkları ve 
Dermatoloji konsültasyonları istendi. Göz 
muayenesinde, sağ gözde geçirilmiş ön üveit 
sekeli saptandı. Dermatoloji muayenesinde, 
oral aft ve genital ülserler olduğu belirtildi ve 
Paterji testi pozitif sonuçlandı. Hasta mevcut 
bulgularla Romatoloji kliniğine de konsülte 
edildi. Behçet Uluslararası Çalışma Grupları 
Tanı Kriterlerine göre[6] Behçet hastalığı 
düşünülen hastanın tedavisi, dört gün süreyle 
Prednizolon 1 gr/gün intravenöz ve ardından 
40 mg/gün oral steroid ve Azotioprin 
75 mg/gün olacak şeklinde düzenlendi. 
Oromandibular distoniye yönelik olarak 
Botoks enjeksiyonu yapıldı ve Klonazepam 
p.o 1 mg/gün başlandı. Tedavi sonrasında, 
Nöroloji ve Romatoloji poliklinik takibine 
alınarak taburcu edildi. Taburculuk sonrası 
birinci ay kontrolünde, yakınmalarının 
tama yakın düzeldiği gözlemlendi. Altı 
ay sonraki poliklinik kontrolünde çekilen 

Şekil 1. (a) T2 FLAIR kesitte sağ globus pallidustaki hiperintens lezyon görülmektedir. (b) T2 FLAIR kesitte sağ parietalde 
hiperintens lezyon görülmektedir. (c) Aksiyel T2 kesitte sağ globus pallidustaki lezyon görülmektedir.

 FLAIR: Fluid-attenued inversion-recovery.

(a) (b) (c)
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kontrol kraniyal MR’sinde, hastanın önceki 
kraniyal görüntülemelerinde yer alan sağ 
globus pallidustaki lezyon görülmemekteydi 
(Şekil 3a, b). Olgu sunumu için hastadan 
yazılı bilgilendirilmiş onam alınmıştır.

TARTIŞMA
Behçet hastalığı; kronik, sistemik ve 

tekrarlayan bir vaskülit olup ve sebebi halen 
tam olarak bilinmemektedir.[7] İlk kez 1937’de 
Türk Dermatolog Hulusi Behçet tarafından 

Şekil 2. (a) Difüzyon ağırlıklı (DW: Diffusion weighted) kesitte sağ globus pallidustaki lezyon görülmemektedir. 
(b) Görünür difüzyon katsayısı (ADC: Apparent diffusion coefficient) kesitte sağ globus pallidustaki lezyon 
görülmemektedir.

(a) (b)

Şekil 3. (a) Altı ay sonraki kontrol kraniyal manyetik rezonans T2 FLAIR kesitte, sağ globus pallidustaki hiperintens 
lezyon artık görülmemektedir. (b) Altı ay sonraki kontrol kraniyal manyetik rezonans aksiyel T2 kesitte, sağ 
globus pallidustaki hiperintens lezyon artık görülmemektedir.

 FLAIR: Fluid-attenued inversion-recovery.

(a) (b)
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tanımlanmıştır.[8] Doğu Akdeniz ve Orta 
Doğu’da Behçet hastalığı daha sık görülmekte 
ve bu hastalarda HLAB51 geni pozitifliğine 
daha sık rastlanmaktadır.[4] Behçet Uluslararası 
Çalışma Grupları Tanı Kriterlerine göre; oral 
aftöz ülserlere ek olarak (12 ayda en az üç defa 
herhangi bir şekil, boyut ve sayıda) aşağıdaki 
dört majör belirtiden en az ikisinin bulunması 
ile Behçet tanısı konmaktadır: (i) Genital 
ülserler (anal ülserler, genital bölgede lekeler, 
erkeklerde büyümüş testisler ve epididimitis) 
(ii) Deri lezyonları (Papülo-püstüller, folikülit, 
eritema nodosum, kortikosteroidlere bağlı 
olmayan ergenlik sonrası dönemdeki akne) 
(iii) Göz enflamasyonları (İritis, üveitis, retinal 
vaskülitis, vitreus) (iv) Paterji reaksiyonu.[6,9] 
Bizim olgumuzda da, oral afta ek olarak diğer 
bulguların tümü mevcuttu ve mevcut tanı 
kriterlerine göre Behçet tanısı almıştı.

Behçet hastalığında santral sinir 
sistemi tutulumu %2.2-50 arasında 
değişmektedir ve genellikle sistemik 
bulguların ortaya çıkışından ortalama beş 
yıl sonra SSS bulguları görülmektedir. 
Bu durum “nöro-Behçet sendromu” 
olarak adlandırılmaktadır.[7] Nöro-Behçet 
sendromunda en sık görülen nörolojik bulgu 
baş ağrısıdır.[10] Piramidal bulgular, hafıza 
problemleri, disinhibisyon, apati, sfinkter 
disfonksiyonu ve serebellar sendrom sık 
görülen klinik bulgulardır. Ekstrapiramidal 
system, periferik sinir sistemi ve primer 
kas lifi tutulumu nöro-Behçet sendromunda 
nadir olarak görülmektedir.[11] Hemikore, 
hemiballismus ve hemidistoni klinik bulguları 
nöro-Behçet olgularının yaklaşık %6’sında 
gösterilmiştir.[3] Kimura ve ark.,[12] iki taraflı 
üst ekstremite ve servikal bölgede koreiform 
hareketler ile iki taraflı piramidal bulguların 
görüldüğü ve kaudat nukleus atrofisinin eşlik 
ettiği bir nöro-Behçet olgusu bildirmişlerdir. 

Oromandibular distoni, oral kavite 
tutulumunun görüldüğü ve alt bölge fasiyal 
kasları etkilendiği nadir bir distoni tipidir.[1] 
Dil, yüz ve çiğneme kaslarının tekrarlayan 
ve sürekli, istemsiz spastik hareketleri ile 
karakterizedir.[5] Oromandibular distoni 
etiyolojisi çoğunlukla idiyopatik olmakla 

beraber; kafa travması, organik beyin 
lezyonları, beyin tümörleri, nöroleptik ilaç 
kullanımı, Wilson hastalığı, Huntington 
hastalığı, enfeksiyonlar, karbonmonoksit 
zehirlenmesi, multipl skleroz ve serebrovasküler 
hastalık gibi pek çok nedenin araştırılması 
ayırıcı tanıda önem taşımaktadır ve bu açıdan 
bakıldığında kraniyal MR görüntülemenin 
yapılması OMD ayırıcı tanısı açısından 
oldukça önemlidir.[13] Bizim olgumuzda da, 
nöro-Behçet’e bağlı bazal gangliyon tutulumu 
sonucu olarak hastada ilk klinik bulgu OMD 
olarak karşımıza çıkmıştır. 

Nöro-Behçet sendromunda serebral 
tutulum hem parankimal hem de parankim 
dışı olabilmektedir ve genellikle hastalık 
başlangıcından sonraki 5-10 yıl içinde 
karşımıza çıkmaktadır. Parankimal 
tutulumda, klinik bulgular genellikle etkilenen 
anatomik lokalizasyona bağlı olurken, 
parankim dışı tutulumlarda sıklıkla sinus 
ven trombozu, serebral venöz enfarkt, artmış 
intrakraniyal basınç sendromu ve epileptik 
nöbetler görülebilmektedir.[4] Nöro-Behçet 
sendromunda, kraniyal MR görüntüleme 
T2 sekansında hiperintens ve tipik olarak 
multipl, küçük, nodüler ve düzensiz lezyonlar 
görülebilmektedir ancak dağınık yerleşimli ve 
birleşme eğilimi de gösterebilmekte ve beyaz 
cevher, pons, internal kapsül ve bazal gangliyon 
tutulumu da görülebilmektedir.[14] Önceki 
çalışmalarda, nöro-Behçet sendromunda 
en sık görülen lezyon lokalizasyonları 
sırasıyla beyin sapı (sıklıkla pons), beyaz 
cevher, internal kapsül, bazal gangliyon ve 
talamus olarak belirtilmiştir.[15-17] Kraniyal 
MR görüntülemelerde, görüntülemede bazı 
lezyonların görülmesine engel olabilen 
beyin omurilik sıvısı (BOS) sinyalini 
olabildiğince engellemesi nedeniyle, özellikle 
FLAIR sekansın ayrıntılı incelenmesi önem 
taşımaktadır.[18]

Literatürde nöro-Behçet sendromu ile 
ilgili olgu bildirimleri mevcuttur. Al-Araji ve 
Kidd,[19] nöro-Behçet sendromunda talamus ve 
bazal gangliyon tutulum oranını %33 olarak 
bildirirlerken Lee ve ark.[5] ise %43 olarak 
bildirmişlerdir. Bogdanova ve ark.[20] rijidite, 
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bradikinezi, maske yüz ve postüral refleks 
kaybı ile seyreden; ve periventriküler beyaz 
cevher, beyin sapı ve bazal gangliyonlarda 
hiperintens lezyonları olan nöro-Behçet 
hastalığına bağlı bir parkinsonizm olgusu 
bildirmişlerdir. Revilla ve ark.,[11] kore ve 
çene distonisinin görüldüğü, beyin sapı ve 
iki taraflı bazal gangliyonlarda hiperintens 
lezyonları olan bir bildirmişlerdir. Demir ve 
ark.,[7] sol kol ve bacakta istemsiz hareketler 
ve denge kaybı şikayetleri olan, kraniyal 
MR’sinde beyin sapı, insular korteks, talamus 
ve bazal gangliyonlarda geç subakut enfarkt 
görünümünde lezyonları olan bir olgu 
bildirmişlerdir. Bizim olgumuzda da kraniyal 
MR incelemede sağ globus pallidus, sağ 
parietal ve sol serebellar lezyonlar vardı. 

Nöro-Behçet’te kraniyal MR lezyonlarının 
prognozunu inceleyen Gerber ve ark.nın[21] 
çalışmasında, serebral lezyonların %35 
oranında zaman içinde gerilediği, %40 
oranında ise tam rezolüsyon gözlendiğini 
bildirilmiştir. Bizim olgumuzda da altı ay 
sonraki kontrol kraniyal MR görüntülerinde 
lezyonun küçülerek rezolüsyona uğradığı 
görülmektedir.

Sonuç olarak, nöro-Behçet sendromu 
OMD etiyolojisinde yer almakta, ancak 
klinikte nadiren ilk bulgu olarak karşımıza 
çıkabilmektedir. Kraniyal MR’de bazal 
gangliyon tutulumu olan hastalarda, nadir bir 
etiyoloji olarak nöro-Behçet sendromu akılda 
tutulmalı ve hasta bu yönden ayrıntılı olarak 
sorgulanmalıdır.
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