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ehçet hastalığı, bir multisistem vaskülittir.1 Arteriyel tutulum göre-
ce olarak nadirdir. Venöz oklüzyon daha sık görülür ve arteriyel tu-
tuluma oranla daha iyi prognozludur.2 Miyokard infarktüsü oldukça

nadirdir. Nörolojik tutulum sıklığı %5-30 olarak bildirilmektedir. Bazı ma-
jör operasyonlar bu hastalarda akut alevlenmeleri tetikleyebilmektedir. Bu
çalışmada multisistem tutulum ve hızlı ilerleme gösteren fatal seyirli bir
Behçet hastası sunulmuştur.

Behçet Hastalığında
Yaygın Vasküler Tutulum ve Fatal Seyir

ÖÖZZEETT  Behçet hastalığı, kronik multisistem bir vaskülittir. Arteriyel tutulum ve miyokard infarktüsü
nadirdir. Venöz oklüzyon daha sık görülür ve arteriyel tutuluma oranla daha iyi prognozludur
Defektif fibrinolizis, endotel hasarı ve disfonksiyonu ve reolojik değişiklikler nedeniyle Behçet
hastalarında koagülasyon bozukluklarına rastlanabilmektedir. Bu raporda ilk olarak psödotümör
cerebri, ardından akut ön yüz miyokard infarktüsü ve ardından koroner by pass operasyonu geçiren
28 yaşında bir kadın hasta sunulmuştur. Operasyondan sonra hastada inferior vena cavanın, hepatik
venlerin total oklüzyonu (Budd-Chiari sendromu), aksiller venlerin total oklüzyonu ve alt
ekstremitelerin parsiyel oklüzyonu gelişti. Hasta tıbbi tedaviye rağmen nöro-Behçet tablosu
gelişmesini takiben kaybedildi. Bu olgu bağlamında Behçet hastalığında multisistem tutulum ve
hızlı ilerleme literatür ışığında tartışıldı.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Behçet sendromu; miyokard infarktüsü; psödotümör serebri; 
Budd-Chiari sendromu; venöz tromboz

AABBSS  TTRRAACCTT  Behcet’s disease is a chronic, multisystem vasculitis. Arterial involvement is relatively
rare. We report here a 28-year-old woman with Behcet’s disease who developed firstly pseudo-
tumor cerebri and later acute myocardial infarction for which she had a CABG operation.Total oc-
clusion of inferior vena cava, hepatic veins (Budd-Chiari syndrome), axillary veins, and partial
obstruction of lower extremity veins then followed. Despite treatment, she finally developed neuro-
Behcet and expired. The relatively rapid course with multiple system involvement is discussed in
the light of literature.

KKeeyy  WWoorrddss::  Behcet Syndrome; myocardial infarction; pseudotumor cerebri; 
Budd-Chiari Syndrome; venous thrombosis
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OL GU SU NU MU

Yir mi  se kiz ya şın da kadın has ta (FT, prot: 456789),
alt eks tre mi te ler de baş la yıp da ha son ra bü tün vü-
cu da ya yı lan ana zar ka ti pin de ödem, ba tın şiş li ği ve
iş tah sız lık ya kın ma sı ile baş vur du. Has ta yu ka rı da -
ki ya kın ma la ra ek ola rak or top ne ile sık sık acil ser-
vi se baş vur du ğu nu ve her baş vu ru sun da di ü re tik
te da vi ve ri lip, ha fif kli nik dü zel me ile acil ser vis -
ten ta bur cu edil di ği ni ta rif li yor du. Has ta nın anam-
ne zin de 2004 yı lın da psö dotü mör se reb ri ne de niy le
lum bo pe ri to ne al şant ope ras yo nu ge çir di ği öğ re -
nil di. Şubat 2006 tarihinde ön ce akut an te ri or mi-
yo kard in fark tü sü ne de niy le kli ni ği mi ze ya tı rı lıp
son ra sın da ya pı lan ko ro ner an ji yog ra fi de sol ön
inen arter (LAD) prok si ma lin de %100 tı ka nık lık
sap tan mış ve has ta ya atan kalp tek ni ği ile Lİ MA-
LAD ko ro ner by pass ope ras yo nu uy gu lan mış tı.
Has ta by pass ope ras yo nun dan son ra baş la yan yay-
gın ödem ya kın ma sı ne de niy le Ha zi ran 2006 tari-
hinde kliniğimize baş vur du. Has ta ay rı ca öy kü-
sün de tek rar la yan oral aft ve eks tre mi te ler de eri te -
ma töz, ağ rı lı ve hi per pig men tas yon la iyi le şen püs-
tü ler de ri lez yon la rı ta rif li yor du.

Si ga ra kul la nı mı öy kü sü bu lu nan has ta nın,
geç miş te oral kon tra sep tif kul la nı mı mev cut tu. Ya-
şa yan iki sağ lık lı ço cu ğu var dı. Ai le anam ne zin de
da yı sı nın 35 ya şın da ko ro ner by pass ope ras yo nu
ge çir di ği öğ re nil di.

Fi zik mu a ye ne de has ta nın bo yu 160 cm, ki lo -
su 65 kg, ar teri yel kan ba sın cı 100/60 mmHg, na bız
sa yı sı 70/dk, iyi or yan te ve ko o pe rey di. Yüz, gö ğüs,
ab do men ve sak rum da yu mu şak, go de bı ra kan
ödem mev cut tu. Alın ve ab do men de kol la te ral
ven ler iz len mek tey di. Ba tın bom be, dis tan dü gö rü-
nüm dey di ve per küs yon da a sit ile uyum lu ma ti te
sap tan dı. Her iki ak ci ğer ba zal le rin de so lu num ses-
le ri azal mış tı. Kar di yak os kül tas yon da pa to lo jik
bul gu sap tan ma dı. Elektrokardiyografi (EKG)’de
V1-V3 de pa to lo jik Q dal ga la rı gös te ren nor mal si -
nüs rit mi sap tan dı. EKG’ de sol ven tri kül bo yut la rı
end-sis to lik 51 mm, end-di yas to lik 40 mm, EF
%40, an te ro a pi kal dis ki ne zi sap tan dı. Aç lık glu koz,
iyo nog ram, re nal ve he pa tik fonk si yon test le ri, to -
tal CK, al bu min, li pid dü zey le ri, Hb, Hct, pla te let
sa yı mı nor mal sı nır lar day dı. Be yaz kü re

12200/mm3, erit ro sit se di men tas yon hı zı 11/h, CRP
18 mg/L olarak sap tan dı.

Plev ral ma yi tran su da ka rak te rin dey di. Ya pı -
lan si to lo jik in ce le me se lim ka rak ter dey di ve ARB
ne ga tif sap tan dı.

Sağ kalp ka te te ri zas yo nun da in fe ri or ve na ca -
va  (IVC) ili yak bi fur kas yon al tın dan iti ba ren trom-
büs le do lu ol du ğu iz len di. Pul mo ner ar ter sis to lik
ba sın cı 14 mmHg, sağ at ri yum ba sın cı 12 mmHg,
IVC 26 mmHg idi. Dopp ler USG ’de tüm ar ter le rin
pa tent ol du ğu ve de rin ven trom bo zu var lı ğı sap-
tan dı. To ra ko ab do mi nal manyetik rezonans (MR)
an ji yog ra fi de  sü pe ri or ve na ca va ve kol la te ral ler le
dre ne olan sağ bra ki yo se fa lik ven trom bo zu ile ge-
niş le miş azi gos ve ni gös te ril di. He pa to me ga li ve ka-
ra ci ğer de he te ro jen per füz yon Budd-Chi a ri sen dro -
mu ile uyum luy du.

Kra ni yal MR ve nog ra fi de du ral ve nöz si nüs le -
rin ge nel ola rak trom bo ze ol du ğu sap tan dı.

Öy kü ve mev cut bul gu lar la has ta ya in komp let
Beh çet has ta lı ğı ta nı sı ko nul du (ne ga tif pa ter ji de -
ri tes ti, ne ga tif re ti nal mu a ye ne ve ge ni tal ül ser
yok lu ğu). Se ro lo jik ça lış ma: Pro te in C, pro te in S,
fib ri no jen, vi ta min B12 nor mal sı nır lar day dı, D-di -
mer yük sek [493 µg/L (N< 278)], fo lat dü şük [2.91
nmol/L (N> 5.38)], ho mo sis te in [16.4 µ mol/L (N:
3.7-13.9)] sap tan dı.

Fak tör V Le i den (G1691A), prot rom bin gen
mu tas yo nu (G20210A) ve MTHFR gen mu tas yo nu
(C677T) için ya pı lan ge ne tik ana liz ler ne ga tif sap-
tan dı. Ay rı ca Apo B, Fak tör VI II ve fib ri no jen gen-
le rin de mu tas yo na rast lan ma dı. Has ta MTHFR gen
(A1298C) mu tas yo nu için he te ro zi got, ACE gen
po li mor fiz mi için D/D, PA I-1 gen po li mor fiz mi
için 4G/4G ve HPA-1 ge ne po li mor fiz mi (gpI I I a)
için 1a/1a ola rak sap tan dı. ANA, an ti-ds-DNA, AN -
CA, an ti-Ro, an ti-La ne ga tif ti. An ti kar diy o li pin
IgG 12 (N<10), an ti kar diy o li pin IgM dü ze yi ise
nor mal di.

Has ta ya he pa rin in füz yo nu son ra sın da he def
INR 2-2.5 ola cak şekil de var fa rin, iki haf ta da bir
kez sik lo fos fa mid 750 mg intravenöz ve me til pred -
ni zo lon 60 mg/gün te da vi si baş lan dı. Muh te me len
ve nöz re ka na li zas yo na bağ lı ola rak ödem le rin ge ri-
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le di ği göz len di. Ağus tos 2006 tarihinde has ta da bu-
lan tı, kus ma, kon füz yon ve pa ra pa re zi ge liş ti. Çe ki-
len kon trast lı kra ni yal MR görüntülemede
tem po ral lob da ve en bü yü ğü sol len ti form nük le -
us da 8 mm  ol mak üze re no dü ler lez yon lar iz len di.
Pa ri e tal ve fron tal lob la rın sub kor ti kal sa ha la rın da
is ke mik odak lar sap tan dı. Man ni tol te da vi si nin
baş lan ma sıy la has ta nın kon füz yon, uy ku ha li ve
bu lan tı ya kın ma la rı ge ri le me gös ter di. Pa ra pa re zi
için ya pı lan elektromiyografi, ste ro id mi yo pa ti sin -
den zi ya de nö ro pa ti ile (vas kü li tik sen drom ya yı lı -
mı) uyum luy du. Has ta nın ge nel kli nik du ru mu nun
dü zel me si ne rağ men has ta da en dos ko pi so nu cun -
da mul tipl gas trik ül ser ler den kay nak lan dı ğı sap ta -
nan ve trans füz yon ih ti ya cı do ğu ran üst
gas tro in tes ti nal sis tem ka na ma sı ge liş ti. Muh te me -
len sik lo fos fa mid te da vi si ne bağ lı ola rak nöt ro pe ni
or ta ya çık tı. Has ta bun dan bir kaç gün son ra bi linç
kay bı ve kar di yo pul mo ner ar rest so nu cun da kay-
be dil di.

TAR TIŞ MA

Beh çet has ta lı ğın da vas kü ler tu tu lu ma yak la şık
%25-50 ora nın da rast la nır.1 Ve nöz ok lüz yon da ha
sık gö rü lür ve ar teri yel tu tu lu ma oran la da ha iyi
prog noz lu dur.2 Mi yo kard in fark tü sü ol duk ça na-
dir dir ve bi zim ol gu muz da da ol du ğu gi bi da ha çok
genç ve göz tu tu lu mu ol ma yan has ta lar da or ta ya
çı kar.3 İlginç ola rak bi zim olgumuz ol duk ça prog re-
sif sey re den ve fa tal son la nan se reb ral trom bo tik
tu tu lu mun ön ce sin de miyokard infarktüs ile komp-
li ke ol du.

Beh çet has ta la rın da nö ro lo jik tu tu lum, ço ğun -
lu ğu er kek has ta lar da ol mak üze re %5-30 ora nın da
gö rü lür.4 Has ta lık hem mer ke zi hem de pe ri fe rik
si nir sis te min de or ta ya çı ka bi lir. Bu tu tu lum; pa-
ran ki mal tu tu lum (be yin kö kü, he mis fer ler, spi nal
kord ve me nin go en se fa lik pre zen tas yon) ve non-
pa ran ki mal tu tu lum (du ral si nüs trom bo zu, ar teri -
yel ok lüz yon ve/ve ya anev riz ma lar) şek lin de
ola bi lir.4 Bu ol gu da yay gın du ral si nüs trom bo zu -

nu prog resif ve fa tal pa ran ki mal tu tu lum iz le miş -
tir. Ba zı has ta lar du ral si nüs le ri de içe ren ve nöz
trom bo za da ha faz la me yil li ola bi lir.5 By pass cer ra-
hi si gi bi ma jör ope ras yon lar te ti kle yi ci bir fak tör
ola bi lir. De fek tif fib ri no li zis, en do tel ha sa rı ve dis-
fonk si yo nu ve re o lo jik de ği şik lik ler ne de niy le Beh-
çet has ta la rın da ko a gü las yon bo zuk luk la rı na
rast la na bil mek te dir.6-8 Ol gu la rın yak la şık %20-30
una kon je ni tal trom bo fi li sen drom la rı nın eş lik et-
ti ği bi lin mek te dir.6 Ay rı ca fak tör V Le i den ve prot-
rom bin mu tas yo nu ile Beh çet has ta lı ğın da ki
trom boz ara sın da bir iliş ki ol du ğu gös te ril miş tir.8

Bi zim ol gu muz da ka lı tım sal ve ka za nıl mış trom bo -
fi lik risk fak tör le ri de tay lı ola rak in ce len di ğin de
dü şük pro te in C dü ze yi (tek ra rın da nor mal sı nır -
lar da ol du ğu gö rül dü), MTHFR A1298C için he te -
ro zi got  ve ho mo sis te in dü ze yi nin yük sek ol du ğu
sap tan dı. Da ha ön ce ve nöz trom bo zis le sey re den
Beh çet has ta la rın da pro te in C ve S ek sik li ği ni bil-
di ren sa de ce bir kaç ya yın mev cut tur.7-9 Hi per ho -
mo sis te i ne mi nin Beh çet has ta la rın da prot rom bo tik
bir risk fak tö rü olup ol ma dı ğı ha len tar tış ma lı -
dır.8-10 Ho mo sis te in dü zey le ri kıs men MTHFR
677TT ge no ti pi ne ve baş ta fo lik asit ve B12 ol mak
üze re çev re sel fak tör le re bağ lı dır. Bun la rın ek sik li -
ğin de ho mo sis te in dü ze yi ar tış gös te rir. Bu yüz den
dü şük fo lik asit dü ze yi ne ve MTHFR 677TT mu tas-
yo nu yok lu ğu na da ya na rak bu has ta da trom bo zun
ne de ni nin hi per ho mo sis te i ne mi ol du ğu nu dü şü -
nül me miş tir. Bunun ya nı  sı ra Beh çet has ta lı ğın da
trom boz ol mak sı zın yük sek ho mo sis te in dü zey le -
ri nin sap ta na bi le ce ği ni gös te ren  ça lış ma lar mev-
cut tur.10

Beh çet has ta lı ğı ül ke miz de na dir gö rül me -
mek le bir lik te fark lı sis tem le re ait bul gu la rı ne de -
niy le geç ta nı na bil mek te dir. Bu ol gu da fark lı
baş lan gıç bul gu la rı ne de niy le er ken ta nın ma mış ve
has ta lı ğın geç dö ne min de im mün süp re sif te da vi al-
mış tır. Has ta la rın im mün süp re sif te da vi ye ya nıt la -
rı fark lı ol sa da, er ken dö nem de te da vi alan has ta lar
di ğer le rin den da ha uzun bir sağka lım sü re si ne sa -
hip ola bi lir ler.
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