I OLGU SUNUMU CASE REPORTI

Cansu KOSEOGLU,?
Ulkil TURK BORU®

aNéroloji Klinigi,

Dr. Litfi Kirdar Kartal Egitim ve
Arastirma Hastanesi,

istanbul

Gelis Tarihi/Received: 05.03.2015
Kabul Tarihi/Accepted: 21.11.2015

Yazisma Adresi/Correspondence:
Cansu KOSEOGLU

Dr. Litfi Kirdar Kartal Egitim ve
Arastirma Hastanesi,

Néroloji Klinigi, istanbul,
TURKIYE/TURKEY
dr.cansukoseoglu@gmail.com

doi: 10.5336/neuro.2015-44815

Copyright © 2016 by Tiirkiye Klinikleri

Noro-Behget Hastaligina Bagh
Servikal ve Oromandibuler Distoni

Cervical and Oromandibular Dystonia
Secondary to Neuro-Behcet Disease: Case Report

OZET Behget sendromu, ilk kez 1937 yilinda Hulusi Behget tarafindan tamimlanan, kronik, tek-
rarlayici, otoinflamatuar bir durumdur. Hastalik tekrarlayici oral ve genital iilserler, tiveit ve deri
lezyonlari ile karakterize olmakla beraber nérolojik, vaskiiler, gastrointestinal tutulumlarla da or-
taya gikabilmektedir. Behget hastaliginda nérolojik tutulum, kotii prognoz gostergesi olan organ
tutulumlarindandir; agir sekel ve 6liim ile iligkili olabilmektedir. Santral sinir sistemi tutulumu pa-
rankimal ve parankim dig1 tutulum olarak siniflandirilmaktadir. Hastalarin ¢ogunlugu parankimal
tutulumla bagvurmaktadir. Lezyonlar en sik beyin sapinda gortilmektedir. Talamus ve bazal gan-
gliyonlar ikinci siklikta tutulmaktadir. Benzer lezyonlar serebral hemisferlerde de goriilebilir. N6ro-
Behget hastaliginda pek ¢ok norolojik semptom goriilebilir ancak ekstrapiramidal semptomlar nadir
goriilmektedir. Bu makalede, talamik infarkt nedeni ile oromandibuler distoni ve servikal distoni
gelisen ve noro-Behget hastalig: tanisi konan bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Behget sendromu; distoni; manyetik rezonans

ABSTRACT Behget’s syndrome is chronic, recurrent, autoinflammatory condition first described by
Hulusi Behget in 1937. The disease, characterized by recurrent oral and genital ulcers, uveitis, and
skin lesions, sometimes presents with neurological, vascular, gastrointestinal involvement. Neuro-
logical involvement in Behget’s disease, associated with severe sequelae or mortality, indicates poor
prognostic organ involvement. Central nervous system involvement may be classified into two
forms: Parenchymal and nonparenchymal. The majority of the cases present with parenchymal in-
volvement. The lesions occur most frequently in the brainstem. The thalamus and basal ganglia are
the second most frequent location. Similar lesions may be seen in the cerebral hemispheres. Neuro-
Behget’s disease may show various neurological symptoms but extrapyramidal symptoms are rarely
seen. We report here a neuro-Behget disease case with oromandibular and cervical dystonia re-
sulting from a thalamic infarction.
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ehcet sendromu; ilk kez 1937 yilinda Hulusi Behget tarafindan ta-

nimlanan, etiyolojisi bilinmeyen, kronik, otoinflamatuar bir durum-

dur. Hastalik tekrarlayan oral ve genital tlserler, tekrarlayan iiveit
ve diger mukokutanoz, artikiiler, irogenital, intestinal, nérolojik ve vaskii-
ler tutulumlarla karakterizedir.!

Behget hastaliginda norolojik tutulum %2,2-50 arasinda degisen oran-
larda bildirilmistir.? Hastaligin sistemik bulgulari ortaya ¢iktiktan sonra or-
talama beg yil sonra norolojik tutulum izlenmektedir.® Beyin tutulumu
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parankimal ve parankim dis1 olmak iizere iki farkl
sekilde goriilebilmektedir. Parankimal tutulumda
tutulan bolgenin bulgulari; parankim dig1 tutu-
lumda ise siniis ven trombozu, kafa i¢i basing artisi
sendromu, kortikal venoéz infarktlar goriilmekte-
dir.*

Noro-Behget hastalig1 tanis1 konan hastalarda
ekstrapiramidal bulgular oldukc¢a nadir goriilmek-
tedir. Bu makalede, talamik infarkta baglh servikal
ve oromandibular distoni goriilen bir néro-Behget
olgusu sunulmustur. Olgudan bilgilendirilmis
onam formu alinmistir.

I OLGU SUNUMU

Kirk dort yasindaki erkek olgu, sag kol ve bacakta
ani gelisen kuvvet kayb: sikéyeti ile acil servise bag-
vurdu. Norolojik muayenede, motor afazi, sag kol
ve bacakta 1/5 kuvvet kayb: saptandi. Taban cildi
refleksi sagda ekstansor yanitl idi. Derin tendon
refleksleri normoaktif idi. Boyunda bilateral late-
rokollis ve ag1z bolgesinde oromandibuler distoni
ile uyumlu istem dig1 hareketler goriildi (goriinti
kaydi mevcut). Bu hareketler uykuda kaybolmakta,
emosyonel stresle artmakta idi. Sistemik muayene-
sinde agiz ve genital bolgede aftlar saptandi. Ya-
kinmalar1 o6ncesinde ates, bas agrisi, travma,
antipsikotik ila¢ ve toksik madde kullanimi yoktu.
Oz ge¢mis sorgulamasinda bagvurudan dért yil
once oral aft, genital iilser, sol dizinde ve ayak bi-
leginde sislik ve agr sikayetleri nedeni ile yapilan
incelemeler sonucunda Behget hastalig: tanisi al-
dig1 ve kolsisin tablet 1 mg/g kullandigy, iki yil 6nce
beyin-damar hastalig1 gecirdigi ve konusma bo-
zuklugunun sekel olarak kaldigi, 25 yildir sigara
kullandig1 6grenildi. Soy ge¢misinde 6zellik yoktu.

Laboratuvar incelemesinde, kan biyokimyasi
ve hemogram degerleri normal bulundu. Sedimen-
tasyon 68 mm/saat (N: 6-12), C reaktif protein
(CRP): 71,7 mg/dL (N: 0-3) yiiksek saptandi. Lom-
ber ponksiyon sonucunda, beyin-omurilik sivisi
(BOS) basinc1 150 mm H,O él¢tldii ve BOS un la-
boratuvar incelemeleri normal olarak rapor edildi.
Kontrastsiz beyin bilgisayarli tomografi (BT) ince-
lemesinde anlaml bir patoloji yoktu (Resim 1).
Beyin manyetik rezonans goriintiilerinde sol tarafli

talamusta, kapsula interna genu ve posterior baca-
ginda, sol sentrum semiovalede difiizyon kisitlan-
mas1 gosteren, erken subakut dénem vaskiilitik
odaklar goriildii (Resim 2, 3, 4, 5). Karotis ve ver-
tebral arter renkli Doppler ultrasonografisinde sol
bulbusta hafif intimal kalinlagma; elektrokardiyo-
grafi, transtorasik ve transozofageal ekokardiyo-
grafi, elektroensefalografi, beyin MR anjiyografi-
sinde normal bulgular saptand: (Resim 6). Olgudan
bilgilendirilmis onam formu alinarak, santral sinir
sistemi profilaksisi agisindan ayda bir kez intrave-
n6z 800 mg/m? pulse siklofosfamid tedavisi bas-
landa.

I TARTISMA

Behget hastaliginda en stk goriilen norolojik tutu-
lumlar; fokal parankimal lezyonlar, vaskiiler trom-
boz, arteriyel vaskiilit, aseptik meningoensefalit ve
ozellikle beyin sap1 tutulumudur.® Ekstrapiramidal
bulgularla giden noro-Behget hastalig ise oldukga
nadir olup olgu sunumlar: seklinde bildirilmistir.
Bir hastada bazal ganglionlarda multipl infarktlar
sonucu gelisen kore, bagka bir hastada ataklar sek-
linde sag kol, platisma ve trapezius kaslarinda kont-
raksiyonlar seklinde ortaya ¢ikan, 10-12 saniyede
sonlanan bir paroksismal distoni goriilmiistiir.®” Bir
hastada ise bilateral bazal ganglionlarda tutulum
sonucu gelisen kore ve ¢cene agma distonisi sunul-
mugtur.® Beyin MR goriintiilerinde sagda beyin sa-
pindan baglayarak insuler kortekse kadar uzanan,
talamusu ve bazal ganglionlar: da i¢ine alan paran-
kimal tutulum sonucu sol kol ve bacakta hemibal-
lismus hastas: ile sag talamusta T2 agirhikli MR
gortintilemede fokal lezyon sonucu gelisen sag
kolda ve perioral bolgede paroksismal distoni has-
tas1 bildirilmigtir.>’® Aragtirdifimiz kadariyla,
Tiirkge ve Ingilizce literatiirde bugiine kadar Beh-
cet hastaliginda servikal ve oromandibuler distoni
birlikteligi yayimlanmamigtir.

Olgumuzda beyin MR goriintiilemede sol ta-
lamusta, kapsula interna genu ve posterior baca-
ginda, sol sentrum semiovalede difiizyon
kisitlanmasi gosteren, erken subakut dénem néro-
Behget hastaliginda goriilebilecek vaskiilitik odak-
lar mevcuttu. Putamen, kaudat niikleus, globus

pallidus ve posterolateral talamus lezyonlarinin dis-
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RESIM 3

RESIM 5

RESIM 2

RESIM 4

RESiM 6
-

RESIM 1: Olgunun normal kontrastsiz beyin bilgisayarli tomografi (BT) incelemesi gériilmektedir.
RESIM 2, 3, 4, 5: Beyin manyetik rezonans gériintilerinde sol tarafli talamusta, kapsula interna genu ve posterior bacaginda, sol sentrum semiovalede difiizyon

kisitlanmasi gésteren, erken subakut dénem vasklitik odaklar izlenmektedir.

RESIM 6: Normal beyin manyetik rezonans anjiyografisi saptanmistir.

toni ile iligkili oldugu gosterilmistir.!*'2 Néro-Beh-
et hastalarinin beyin MR goriintiilemelerinde ta-
lamusta %33, bazal ganglionlarda %43 oraninda
tutulum ortaya konmustur, ancak klinik olarak eks-
trapiramidal sistem tutulumu bildirilmemigtir.!213
Bu durum talamus tutulumunun altta yatan tek

mekanizma olmadigini diisiindiirmektedir.

Sonug olarak noro-Behget hastaliginda oro-
mandibuler distoni ve servikal distoni birlikteligi-
nin ¢ok nadir olsa da goriilebildigini hatirlatmak
istedik. Ulkemiz gibi Behget hastaliginin sik go-
rilldiigii bir iilkede distoni ile bagvuran hastalarda
ayirici tanida néro-Behget hastalig: akilda tutul-
malidir.
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