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ehçet sendromu; ilk kez 1937 yılında Hulusi Behçet tarafından ta-
nımlanan, etiyolojisi bilinmeyen, kronik, otoinflamatuar bir durum-
dur. Hastalık tekrarlayan oral ve genital ülserler, tekrarlayan üveit

ve diğer mukokutanöz, artiküler, ürogenital, intestinal, nörolojik ve vaskü-
ler tutulumlarla karakterizedir.1

Behçet hastalığında nörolojik tutulum %2,2-50 arasında değişen oran-
larda bildirilmiştir.2 Hastalığın sistemik bulguları ortaya çıktıktan sonra or-
talama beş yıl sonra nörolojik tutulum izlenmektedir.3 Beyin tutulumu

Nöro-Behçet Hastalığına Bağlı
Servikal ve Oromandibuler Distoni

ÖÖZZEETT  Behçet sendromu, ilk kez 1937 yılında Hulusi Behçet tarafından tanımlanan, kronik, tek-
rarlayıcı, otoinflamatuar bir durumdur. Hastalık tekrarlayıcı oral ve genital ülserler, üveit ve deri
lezyonları ile karakterize olmakla beraber nörolojik, vasküler, gastrointestinal tutulumlarla da or-
taya çıkabilmektedir. Behçet hastalığında nörolojik tutulum, kötü prognoz göstergesi olan organ
tutulumlarındandır; ağır sekel ve ölüm ile ilişkili olabilmektedir. Santral sinir sistemi tutulumu pa-
rankimal ve parankim dışı tutulum olarak sınıflandırılmaktadır. Hastaların çoğunluğu parankimal
tutulumla başvurmaktadır. Lezyonlar en sık beyin sapında görülmektedir. Talamus ve bazal gan-
gliyonlar ikinci sıklıkta tutulmaktadır. Benzer lezyonlar serebral hemisferlerde de görülebilir. Nöro-
Behçet hastalığında pek çok nörolojik semptom görülebilir ancak ekstrapiramidal semptomlar nadir
görülmektedir. Bu makalede, talamik infarkt nedeni ile oromandibuler distoni ve servikal distoni
gelişen ve nöro-Behçet hastalığı tanısı konan bir olgu sunulmuştur.
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AABBSSTTRRAACCTT  Behçet’s syndrome is chronic, recurrent, autoinflammatory condition first described by
Hulusi Behçet 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 Behçet’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-
Behçet’s disease may show various neurological symptoms but extrapyramidal symptoms are rarely
seen. We report here a neuro-Behçet disease case with oromandibular and cervical dystonia re-
sulting from  a thalamic infarction.
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parankimal ve parankim dışı olmak üzere iki farklı
şekilde görülebilmektedir. Parankimal tutulumda
tutulan bölgenin bulguları; parankim dışı tutu-
lumda ise sinüs ven trombozu, kafa içi basınç artışı
sendromu, kortikal venöz infarktlar görülmekte-
dir.4

Nöro-Behçet hastalığı tanısı konan hastalarda
ekstrapiramidal bulgular oldukça nadir görülmek-
tedir. Bu makalede, talamik infarkta bağlı servikal
ve oromandibular distoni görülen bir nöro-Behçet
olgusu sunulmuştur. Olgudan bilgilendirilmiş
onam formu alınmıştır.

OLGU SUNUMU

Kırk dört yaşındaki erkek olgu, sağ kol ve bacakta
ani gelişen kuvvet kaybı şikâyeti ile acil servise baş-
vurdu. Nörolojik muayenede, motor afazi, sağ kol
ve bacakta 1/5 kuvvet kaybı saptandı. Taban cildi
refleksi sağda ekstansör yanıtlı idi. Derin tendon
refleksleri normoaktif idi. Boyunda bilateral late-
rokollis ve ağız bölgesinde oromandibuler distoni
ile uyumlu istem dışı hareketler görüldü (görüntü
kaydı mevcut). Bu hareketler uykuda kaybolmakta,
emosyonel stresle artmakta idi. Sistemik muayene-
sinde ağız ve genital bölgede aftlar saptandı. Ya-
kınmaları öncesinde ateş, baş ağrısı, travma,
antipsikotik ilaç ve toksik madde kullanımı yoktu.
Öz geçmiş sorgulamasında başvurudan dört yıl
önce oral aft, genital ülser, sol dizinde ve ayak bi-
leğinde şişlik ve ağrı şikâyetleri nedeni ile yapılan
incelemeler sonucunda Behçet hastalığı tanısı al-
dığı ve kolşisin tablet 1 mg/g kullandığı, iki yıl önce
beyin-damar hastalığı geçirdiği ve konuşma bo-
zukluğunun sekel olarak kaldığı, 25 yıldır sigara
kullandığı öğrenildi. Soy geçmişinde özellik yoktu.

Laboratuvar incelemesinde, kan biyokimyası
ve hemogram değerleri normal bulundu. Sedimen-
tasyon 68 mm/saat (N: 6-12), C reaktif protein
(CRP): 71,7 mg/dL (N: 0-3) yüksek saptandı. Lom-
ber ponksiyon sonucunda, beyin-omurilik sıvısı
(BOS) basıncı 150 mm H2O ölçüldü ve BOS’un la-
boratuvar incelemeleri normal olarak rapor edildi.
Kontrastsız beyin bilgisayarlı tomografi (BT) ince-
lemesinde anlamlı bir patoloji yoktu (Resim 1).
Beyin manyetik rezonans görüntülerinde sol taraflı

talamusta, kapsula interna genu ve posterior baca-
ğında, sol sentrum semiovalede difüzyon kısıtlan-
ması gösteren, erken subakut dönem vaskülitik
odaklar görüldü (Resim 2, 3, 4, 5). Karotis ve ver-
tebral arter renkli Doppler ultrasonografisinde sol
bulbusta hafif intimal kalınlaşma; elektrokardiyo-
grafi, transtorasik ve transözofageal ekokardiyo-
grafi, elektroensefalografi, beyin MR anjiyografi-
sinde normal bulgular saptandı (Resim 6). Olgudan
bilgilendirilmiş onam formu alınarak, santral sinir
sistemi profilaksisi açısından ayda bir kez intrave-
nöz 800 mg/m² pulse siklofosfamid tedavisi baş-
landı. 

TARTIŞMA

Behçet hastalığında en sık görülen nörolojik tutu-
lumlar; fokal parankimal lezyonlar, vasküler trom-
boz, arteriyel vaskülit, aseptik meningoensefalit ve
özellikle beyin sapı tutulumudur.5 Ekstrapiramidal
bulgularla giden nöro-Behçet hastalığı ise oldukça
nadir olup olgu sunumları şeklinde bildirilmiştir.
Bir hastada bazal ganglionlarda multipl infarktlar
sonucu gelişen kore, başka bir hastada ataklar şek-
linde sağ kol, platisma ve trapezius kaslarında kont-
raksiyonlar şeklinde ortaya çıkan, 10-12 saniyede
sonlanan bir paroksismal distoni görülmüştür.6,7 Bir
hastada ise bilateral bazal ganglionlarda tutulum
sonucu gelişen kore ve çene açma distonisi sunul-
muştur.8 Beyin MR görüntülerinde sağda beyin sa-
pından başlayarak insuler kortekse kadar uzanan,
talamusu ve bazal ganglionları da içine alan paran-
kimal tutulum sonucu sol kol ve bacakta hemibal-
lismus hastası ile sağ talamusta T2 ağırlıklı MR
görüntülemede fokal lezyon sonucu gelişen sağ
kolda ve perioral bölgede paroksismal distoni has-
tası bildirilmiştir.9,10 Araştırdığımız kadarıyla,
Türkçe ve İngilizce literatürde bugüne kadar Beh-
çet hastalığında servikal ve oromandibuler distoni
birlikteliği yayımlanmamıştır.

Olgumuzda beyin MR görüntülemede sol ta-
lamusta, kapsula interna genu ve posterior baca-
ğında, sol sentrum semiovalede difüzyon
kısıtlanması gösteren, erken subakut dönem nöro-
Behçet hastalığında görülebilecek vaskülitik odak-
lar mevcuttu. Putamen, kaudat nükleus, globus
pallidus ve posterolateral talamus lezyonlarının dis-
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toni ile ilişkili olduğu gösterilmiştir.11,12 Nöro-Beh-
çet hastalarının beyin MR görüntülemelerinde ta-
lamusta %33, bazal ganglionlarda %43 oranında
tutulum ortaya konmuştur, ancak klinik olarak eks-
trapiramidal sistem tutulumu bildirilmemiştir.12,13

Bu durum talamus tutulumunun altta yatan tek
mekanizma olmadığını düşündürmektedir. 

Sonuç olarak nöro-Behçet hastalığında oro-
mandibuler distoni ve servikal distoni birlikteliği-
nin çok nadir olsa da görülebildiğini hatırlatmak
istedik. Ülkemiz gibi Behçet hastalığının sık gö-
rüldüğü bir ülkede distoni ile başvuran hastalarda
ayırıcı tanıda nöro-Behçet hastalığı akılda tutul-
malıdır.

RESİM 1: Olgunun normal kontrastsız beyin bilgisayarlı tomografi (BT) incelemesi görülmektedir. 
RESİM 2, 3, 4, 5: Beyin manyetik rezonans görüntülerinde sol taraflı talamusta, kapsula interna genu ve posterior bacağında, sol sentrum semiovalede difüzyon
kısıtlanması gösteren, erken subakut dönem vaskülitik odaklar izlenmektedir. 
RESİM 6: Normal beyin manyetik rezonans anjiyografisi saptanmıştır. 
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