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Behget hastaligt etyolojisi bilinmeyen, oral ve genital Glsetler ve uveit ile kendini gésteren multi-sistemik bir
hastaliktir. Oftalmik, deri, gastrointestinal ve nérolojik tutulum gorilebilir. Santral sinir sistemi tutulumu nadiren
Behget hastaliginin baslangi¢ bulgusu olarak gériiliir. Nérobehget hastaliginda siklikla meningoensefalit ve beyin sapi
sendromu tanimlanmustir. Bazal gangliyon tutulumu nadirdir. Literatiirde Behget hastaligina bagli parkinsonizm az
sayida yayinlanmustir. Bu nedenle nérobehget hastaligt ve parkinsonizm tablosu olan vakamizi sunuma deger bulduk.

Anahtar Kelimeler: Behcet hastalig, Parkinsonizm, Hareket bozukluklari.
Behget Disease and Parkinsonism

Behcet’s syndome is a multi systemic disease of unknown etiology characterized by oral and genital ulcers, and
uveitis. Ophtalmological, dermatological, gastrointestinal, and neurological involvement can be seen. Central
nervous system involvement is rarely an initial presenting manifestation of Behget's disease. In Neurobehcet
syndrome brainstem syndrome and meningoencefalitis are mostly described. Basal ganglia involvement is rare in
Neurobehcet. Parkinsonism with Neurobehcet syndrome is rare in literature. Therefore we report a case of
neurobehcet disease and patrkinsonism

Key Words: Behget disease, Parkinsonism, Movement disorders.

Behget hastaligt (BH), etyolojisi bilinmeyen relapslarla giden kronik multisistem bir hastaliktir. Tlk kez 5.yy da
Hipokratin dikkatini ¢ekmis ! ve bir Tirk dermatolog, Hulusi Behget tarafindan 1937’de tanimlanmugtir.? Hastalik
siklikla geng eriskinleri etkiler ve tipik olarak yasamin 3. dekadinda baglar fakat herhangi bir yasta da baslayabilir.!2

ik tamimlandigindan bu yana deri, santral sinir sistemi, bébrek ve akciger tutulumu seklinde organ tutulumlari
bildirilmistir. Subkutanéz tromboflebit, detin ven trombozu, epididimit, artetiyel okliizyon ve/veya anevtizmalar,
artralji, artrit, gastrointestinal tutulum ve amiloidozis, Behget hastaliginda goriilebilen semptom ve bulgulardir.® Klinik
Ozelliklerine gére mukokutandz, kas-iskelet sistemi, oftalmik, vaskiiler ve santral sinir sistemi tutulumu olarak
sintflandirilabilir.*

Behget hastaliginin etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir. Ancak genetik olarak yatkin bireylerde htcresel ve
hiimoral immunite bozuklugunun yol actig1 inflamasyonun neden olduguna dair bulgular vardir.*

En ¢ok kabul edilen tani kriterleri Uluslararasi Behget Hastaligt Calisma Grubunun belirledigi kritetlerdir. Bu kritetler,
tekrarlayici aft6z veya herpetiform oral Glserasyon, tekrarlayict genital Glserasyon, anterior ve posterior tiveit, vitreusta

hiicreler veya retinal vaskdlit ve eritema nodosum veya papiloptstiiler lezyonlart igerir.

Behget hastaliginda nérolojik tutulum (nérobehget hastaligr) caligmalarda %2,2 ve %50 gibi farkli oranlarda
bildirilmistir. 2

Behcet Hastaligt sinir sisteminde herhangi bir alam etkileyebilir. Parankimal tutulumda en sik beyin sap: olmakla
bitlikte, hemisferler, meninksler ve spinal kord da tek bagina veya ek olarak tutulabilir. Hastaligin ileri dénemlerinde
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beyin atrofisi ortaya ¢ikabilir.® En sik gorilen klinik
bulgular sirasiyla bilateral piramidal bulgular, bas
agrist, mental bozukluklar (hafiza problemleri,
disinhibisyon ve apati), hemipareziler, sfinkter
problemleri ve piramidoserebeller sendromdur.*
Noérolojik tutulumu olan hastalarin yaklasik %30’unda
terminal dénemde demans gelisir.”

Né6robehget  hastaliginda  ekstrapiramidal  bulgular
olduk¢a nadirdir. Kore, distoni gibi ekstrapiramidal
semptomlarin ayirici tanusinda  Behget  genellikle
diginilmez.8 Literatiirde Behget hastaligina bagh
hareket bozukluklart smurh  sayida olgu sunumu
seklinde yaymnlanmistir. No&robehget  hastaliginda
parkinsonizmin ¢ok nadir olarak  bildirilmesi
nedeniyle olgumuz sunuma deger bulundu.

OLGU

MO. 36 yasinda, erkek. Dokuz yil 6nce agiz ve genital
bolgede yaralar, bir sene sonra ellerinde titreme,
hemen atrkasindan dengesizlik ve hareketlerde
yavaslama yakinmalart ortaya ¢tkmis. Beheet Hastaligt
tanist konularak Kolsisin tedavisi baglanmis. Son 6
yildir idrar inkontinansi, prematiir ejekilasyon, acil
idrar yapma ihtiyaci, yersiz aglama ve giilmeler, yutma
gicligh  ve konusmada bozulma yakinmalar
cklenmis, yuriiyis ve hareketlerindeki yavaslama
giderek artmis.

Ozgegmisi ve soygegmisinde 6zellik olmayan olgunun
fizik muayenesinde agiz icinde her iki taraf yanak
mukozasinda aftlar ve genital bolgede skarlar
go6zlendi.

Nérolojik muayenesinde serebellar dizartri, faringeal
reflekste azalma vardi Kas gici tam bulundu, alt
ekstremite derin tendon refleksleri canli, taban cildi
refleksi plantardi. Sol st ekstremitede dismetri,
bilateral postiiral tremor saptandi. Myerson refleksi
mispetti. Belirgin  bradimimi, Dbilateral ~simetrik
bradikinezi, rigidite, disli ¢ark bulgusu ve postural
dengesizlik tespit edildi.

Rutin laboratuar tetkikleri (tam kan sayimi ve
sedimentasyon, karaciger fonksiyon testleri, tam idrar
tahlili), serolojik testler (VDRL, Brusella testleri,
ANA, RF) normal bulunan hasta dermatoloji ve gbz
hastaliklart  bolimleri  tarafindan  konstlte edildi.
Behget hastaligi tanisi onaylandi ve diger sistemik
tutulumlar ekarte edildi.

Kranial MR normal bulundu. Bazal ganglionlar
iceren Single Voxel MR Spectroskopi incelemesinde
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Cho/Cr orant minimal artmis bulundu. SPECT

incelemesinde frontal lob sol anterolateral alanda
kiicik  bir  odakta ve sol parietal lob
posterosuperolateral ~ bolgede  aktivitede — azalma
saptandi.

Distik doz L-Dopa (300 mg) baslanan olgu tedaviden
yarar gérdi. Dért yillik izlemde simetrik parkinsonien

tablonun minimal progresyon ile devam ettigi
goriildii.
TARTISMA

Nérobehget hastaligt genellikle 3 klinik gérintimde
ortaya cikar; beyinsapi sendromu, meningoensefalitik
sendrom veya otganik konfiizyonel sendrom.® Ancak
ekstrapiramidal bulgular son derece nadir goriliir.

Bussone ve ark.10 1982 de , Kimura ve ark. '1 2001 de
Norobehget hastaligina bagl kore semptomu bulunan
birer olgu yayinladilar. Revilla ve ark.’nin & sundugu
Nérobehgetli bir olguda kore ve ¢ene agma distonisi
saptandt. Bu olgunun MR’inda T2 sekansli kesitlerde
beyin sapi, bilateral bazal ganglionlar ve derin beyaz
cevherde hiperintensite bulundu.

Tlk kez 1998 yilinda Bogdanova ve ark. 12 tarafindan
Behget hastaliginin  nérolojik  bir  bulgusu  olarak
parkinsonizm gelisen bir olgu bildirildi. Bu olgunun
nérolojik muayenesinde psédobulber palsi, tlimlt ve
asimetrik  bilateral piramidal sendrom, rigidite,
bradikinezi, maske yiz ve postiral reflekslerde
bozulma, ekstremitelerde postiiral tremor, yiiz kaslari
ve dilde myoklonik jerkler vardi Kranial MRI’da
periventrikiler beyaz cevherde, beyin sapinda ve
bazal ganglionlarda bilateral multifokal hiperintens
kiicik lezyonlar vardi!? Bizim olgumuzda da
pseudobulber palsi ve patrkinsonizm bulgulart bu
olguyla benzerlik g6steriyordu ancak MR normal
bulundu.

Norobehget hastaliginda  radyolojik olarak beyaz
cevher, beyin sapi, bazal ganglionlar ve talamus
tutulumu gorilar. Noérolojik semptomlar genellikle
tutulan bolgeyle korele olarak ortaya ¢ikar.>1315> MR
bulgulart tipik olarak T2 sekanslarda multipl, kiicik,
nodiler ya da irreguler Thiperintens odaklar
tarzindadir. 8 Al-Araji ve ark’nin, 2 Nérobehgetli
hastalarda yaptigt bir MR calismasinda talamus ve
basal ganglia tutulumu %33, Lee ve atk’nin ? 2001
yiinda  yaptiklart  ¢alismada %43 oraninda
saptanmustir. Bu iki calismada da oldukga yiksek
oranda bazal ganglia tutulumu olmasina ragmen klinik
olarak ekstrapiramidal bulgu yoktu.
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SPECT ile yapilan boélgesel serebral kan akimi
calismalari, semptomatik No6robehget hastalarinda
MR bulgusu olsa da olmasa da, hatta No6robehget
bulgusu olmayan Behget hastalarinda bile perfuzyonel
degisiklikler oldugunu gdstermistir.!> Bu  bulgu
subklinik  beyin tutulumunun da olabilecegini
dustindirmistir. Bazt yazatlar serebral hasarin temel
sebebinin vaskiler orijinli olmayip, beyin dokusunun
noétrofilik  ve  eosinofilik  inflaimasyonuna  bagh
olabilecegini  6ne  strmuslerdir.’®>  Olgumuzda
parkinsonizm bulgusu olmasmna ragmen, MR’in
negatif olmast ve SPECT’te frontal lob sol
anterolateral alanda kii¢iik odakta ve sol parietal lob
posterosuperolateral bélgede hipoperfiizyon
saptanmast bu dustinceyi desteklemektedir.

Vignola ve ark. '3 juvenil Behgetli ekstrapiramidal

bulgusu olmayan 7 hastada yaptiklatt SPECT
calismasinda 4  hastanin  kaudat  nukleusunda
hipoperfizyon saptamuglardir. Bu bulgu

asemptomatik hastalarda da ekstrapiramidal sistem
tutulumunun varligini desteklemektedir. Lee ve ark. ?
21 hastanin &inde radyolojik olarak gerileme tespit

etmiglerdir.  Gerber ve ark. 1 Norobehcet
hastaligindaki kranial lezyonlarin %40’ 1n1n
kayboldugunu, % 35’%inin gerileme gOsterdigini
bildirmiglerdir. ~ Sonugta lezyonlarin  gerilemesi

Nérobehget icin bilinen bir 6zelliktir 2. Ayni sekilde
olgumuzdaki daha Once var olan parankimal
lezyonlarin da gerilemis olma ihtimali vardir.

Olgumuzda parkinsonizm semptomlarinin
alistlmistan geng yasta ve Behcet hastaligr ile bitlikte
baslamas1 ve ekstrapiramidal semptomlarin tamamen
simetrik olmast (Idiopatik Parkinson Hastaligi icin
atipik),  klinik  olarak  daha  &nce
parkinsonizmli Behget olgusuna benzemesi ve

sunulan
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nérolojik tutuluma bagl diger bulgularin eslik etmesi
nedeniyle N6robehget hastaliginin bir bulgusu olarak
kabul edildi. Aile 6ykiisinin olmamast ve sekonder
parkinsonizm nedenlerinin ekarte edilmesi de bu
distincemizi destekledi.

Sonug olarak Behcet hastaliginda parkinsonizm ok
nadir gorilmekle birlikte, parkinsonizm  ayiric
tanisinda  Behcet hastaliginin  da g6z Oninde
bulundurulmasi gereken hastaliklardan biri oldugunu
dugtniyoruz.
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