Behget hastaligi 1937'de Dr.Hulusi Behcet tarafin-
dan tanimlanan (1), nedeni tam olarak bilinmeyen, mul-
tisistemik, epizodik bir hastaliktir. Temel patoloji non-
spesifik bir vaskulittir (2,3). Etyolojide viral (4), immun
(5-9) ve herediter (10-12) faktorler uzerinde durul-
mustur. Hastaligin klasik triadi olan oral aft, genital ul-
serler ve goz bulgulari yaninda; eklemleri (13-14), ven-
leri (15-18), arterleri (19-20), kalbi (21), gastrointestinal
sistemi (22,23), sinir sistemini (21,24,25), bdbrekleri
(26-28), akcigerler ve plevrayr (9,29-46,50-61,70,
71,74,75,78,80) ve deriyi (70,71,102) tuttugu bildiriimek-
tedir.

Hastalik tlkemizde, Ortadogu ve akdeniz ulkeleri
ile Japonya'da daha sik goérulmektedir (23-102). Tani
klinik bulgularla konmaktadir. Spesifik klinik veya pato-
lojik bulgusu yoktur. Tanimlanan major ve mindr kriter-
ler (102) Tablo 1'de gosterilmistir. Bu kriterlere gore iki
tip hastalik tablosu vardir. Komplet tipte dért major bul-
gu bir arada bulunur. Oysa, inkomplet tipte major bul-
gularin ikisi ile birlikte degisik sayida minér bulgu bera-
berdir. Pléropulmoner tutulus minér bulgular icinde
saylimaktadir.

SIKLIK VE DAGILIM

Behget hastalarinin yaklasik %5 kadarinda pléro-
pulmoner tutulus gézlenmektedir (29). Cadman ve ar-
kadaslar (30) 1976'ya kadar oniki; Raz ve arkadaslari
(29) ise 1989'a kadar seksen dolaylarinda pléro-pulmo-
ner Behget olgusu rapor edildigini tespit ettiler. Bunlarin
timi olgu sunumu seklindeki raporlardir. Ulkemizde
pléro-pulmoner hastaligin daha sik oldugu bildiriimekte-
dir. Dusen ve arkadaslari (31) lUlkemizdeki Behget has-
talarinin %36'sinda pléro-pulmoner mindr problemlerin
bulundugunu rapor etmislerdir. Aslinda vaskdlit temeline
dayali bir patolojinin akcigerler gibi zengin damar agina
sahip organlarda daha sik goérulmesi beklenir. Nitekim
Lakhanpol ve arkadaslari (32) otopsi yapilan 170 Beh-
cet olgusunun 127'sinde pulmoner lezyonlarin varligini
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gosterdiler. Bu durum Dusen ve arkadaslarinin Behget
hastalarinda daha sik pléro-pulmoner tutulus oranini
destekler. Ancak otopsi bulgularinin terminal dénemde-
ki hastalara ait olmasi nedeniyle genel Behget popl-
lasyonu igerisinde bu oran daha az olabilir. Clinkl Boe
ve arkadaslari (33) terminal donemde Behget hastalari-
nin semptomlarinin ve otopsi bulgularinin baslica solu-
num yolu ile ilgili oldugunu bildirmiglerdir. Pléro-pulmo-
ner tutulusun sikhidr ne olursa olsun sunu belirtmek ge-
rekir ki: pulmoner bulgularin énemi sikligindan degil agir
ve kétlu prognostik 6zelliklerinden dolayidir.

Pulmoner Behget olgulari siklikla geng eriskin er-
keklerdir. Erkek/kadin oraninin genel Behget popiilas-
yonuna goére daha yuksek oldugu bildirilmektedir
(30,34). 42 ploro-pulmoner hastalikli Behget olgusunu
iceren bir raporda ortalama yas 32 olarak bulunmustur
(29). Olgularin gogunda pulmoner bulgular ekstrapulmo-
ner bulgularin gérilmesinden ortalama 3.6 yil sonra or-
taya cikmaktadir (29); ancak bu sire 21 yila kadar
uzayabimektedir (34).

SEMPTOMLAR

Behcet hastalarinda pulmoner hastaligin majoér
semptomu hemoptizidir. Pulmoner tutuluslu olgularin
%77'inde hemoptizi gorilir; olgularin %39-41'inde
transfiizyon gerektirecek o6lgidedir (29,30). Hastalarin
%30-40'inda 6lum nedenidir (29,30,34,35). Pulmoner
hastalik tanisi konduktan sonraki 2 yil iginde %80 olgu
hemoptiziyle kaybedilmektedir (29).

Hernekadar bu olgularda hemoptizi nedeni olabile-
cek pulmoner tromboembolizm (36,37) ve bronsial mu-
kozada Ulserasyon (34,38-40) gibi degisik patolojilerin
varligi bilinmekteyse de 6lime yol agacak sekilde mas-
sif ve tekrarlayan hemoptiziier bu patolojilere baglana-
maz. Bu hastalarda hemoptizinin asil nedeni pulmoner
arter anevrizmalarinin (29,30,41-43) ve vena kava su-
perior sendromu nedeniyle yliksek basinca maruz
bronsial venlerin (30) bronsa ruptirudir ki bronkosko-
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Tablo 1. Behget hastaliginda tani kriterleri

I. Major kriterler
1! Agizdatekrarlayan aftdz ulserler
2. Tekrarlayan genital ulserler
3. Derilezyonlar
4. GOz lezyonlar
Il Minér kriterler
1. Artritk semptomlar
Gastrointestinal semptomlar
Vaskdler lezyonlar
Santral sinir sistemi tutulmasi
Pulmoner lezyonlar
Renal lezyonlar
Epididimitis

Noobkwd

pilerde Behget olgularinda bronsial limen igine dogru
cikinti yapmis dilate vaskuller yapilar goérilmektedir
(38,43). Ruptirin nedeni damar duvarindaki inflema-
syon ve nekrozdur (38). inflemasyonun komsu
bronsial duvara da gectigi ve erozyona yol agtigi histo-
lojik kesitlerde gozlenmektedir (38,44). Pulmoner hiper-
tansiyon ve bronsial ven6z sistemdeki yiksek basing
da hemoptiziye kaikida bulunur.

Tekrarlayan massif hemoptizilerde kan trans-
fizyonu yaninda cerrahi midahale (segmentektomi, lo-
bektomi, pndmonektomi) bazen gerekebilmektedir
(35,43,45).

Hemoptizi diginda pulmoner tutulumla ilgili diger
semptomlar: nonproduktif Oksurik, dispne ve pléritik
tipte gogus agrisidir ve olgularin %60'inda izlenir, %55
olguda ise ates vardir (29).

KLINIK GORUNUM

Tipik Behget kriterlerini tasiyan bir olguda ortaya
¢ikan hemoptizi ataklari siklikla pulmoner tutulusun be-
lirtisidir. Hemoptiziyle basvuran bdyle bir hastada elde
olunacak bir goégus radyografisinde parankimal infilt-
ratlardan plevral siviya kadar degisen patolojiler izlene-
bilir. Beghet olgularinin diz goégus radyografilerinde
rastlanan bulgular Tablo 2'de gésterilmistir. Bazen pul-
moner semptomlar bulunmaz ve kontrol igin c¢ekilen
radyografilerde lezyonlarin goérilmesiyle taniya gidilir.
Behget hastalii bazen pulmoner semptomlarla pre-

Tablo 2. Behget hastalarinda izlenen pulmoner radyo-
diagnostik patolojiler

Santral parahiler yuvarlak dansiteler
Periferik subplevral yuvarlak dansiteler
Periferik dansitelerde kavitasyon
Hidropnémotoraks

Plevral epangman ve kalinlagsmalar
Parankimal alveoler infiltrasyonlar
Diffiiz interstisiyel infiltrasyonlar
Hipovaskularizasyon
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zente olabilir (34,46). Onceden Behget tanisi almamis
ve genellikle inkomplet Behget olgularinda hemoptizi-
den taniya gitme zorunlulugu vardir. Nitekim izledigimiz
bir olguda hemoptizi etyolojisi arastirilirken Behget tani-
s konmustu (46). Hemoptiziyle basvuran bu hastalarda
siklikla daha 6ncedenberi oral aft ve genital ulserasyon
artamnezi alinabilir (34.46). Ancak hasta pulmoner
semptomlari 6n plana c¢ikarmaktadir. Bu nedenle 6zel-
likle Ulkemiz gibi Behcget hastaliginin daha sik goéruldigu
Ulkelerde nedeni bilinmeyen hemoptizi olgularinda Beh-
cet kriterleri arastiriimalidir. Oysa klasik kitaplarda ve
ayrintili olarak konuyu isleyen derlemelerde hemoptizi
yapan nedenler arasinda Behget hastaligindan s6z edil-
memektedir (47-49).

Pulmoner tutulugsun semptom, klinik, radyografik,
laboratuvar ve patolojik bulgulari da extrapulmoner
Behget'te oldugu gibi nonspesifiktir. Tani hastaligin klinik
kriterlerinin varligi ile konur. Pulmoner tutulumun hasta-
ligin aktif evresinde yani, extrapulmoner bulgularin eg-
sezarbasyonu doéneminde ortaya ¢iktigi belirtiimesine
(30,50) ragmen Fairley ve arkadaslari (39) ile Raz ve
arkadaslari (29) ekstrapulmoner bulgularin aktif olmadi-
g1 hastalarda pulmoner hastaligi rapor ettiler.

Pléro-pulmoner Behgetli olgularda klinik bulgularin
dagiliminin genel Behget popllasyonuna gére farklhi ol-
dugu bildirilmistir (34). Buna go6re: vendz tromboz ve
tromboflebit; oral aft ve genital Ulserasyon; vena kava
trombozu sikligi pulmoner Behgetli olgularda daha faz-
la, oysa deri ve g6z bulgularinin sikligi ise azdir.

Behget olgularinda obstriktif pulmoner hastalik
(28,51,52), rekirrent pnémoni (53), pulmoner trom-
boembolizm (36,37), interstisyel pndmoni (54), tbc (55),
pulmoner arter anevrizmalari (29,34,35,38,39,41,43,
46,50,56,57), plevral sivi ve kalinlagsmalar (29,46,50,58)
gibi degisik pléro-pulmoner patolojiler rapor edilmistir.
Ancak bunlarin bir kismi1 koinsidental patolojilerdir.

Pulmoner arter anevrizmalari

Behcet hastalarinda rastlanan pulmoner arter
anevrizmalarini rapor eden gesitli olgu sunulari vardir
(29,34,35,38,39,41,44,46,50,56,57). Ancak anevriz-
malarin ne siklikla goéruldigune dair bilgi yoktur. Duz
goégus radyografilerinde hilus yakinlarinda santral yu-
varlak dansiteler seklinde goérulurler. Siklhikla multipl
ve bilateraldirler. Anevrizmatik dilatasyon lober, seg-
menter arterleri bazen ana pulmoner arterleri tutar ve
genellikle sakkilerdir. Anevrizmatik lumen trombisle
kismen ya da tamamen tikalidir (41,50). Bu nedenle
anevrizmanin radyolojik demonstrasyonu gli¢ olabilir.
Trombilsle dolu olmalarindan dolayl bunlar radyog-
rafik olarak doku dansitesine benzer goéruntu ver-
mekte ve hiler lenfadenopatiyi andirmaktadir
(39,46,50). Tani igin dinamik kontrastli toraks BT (bil-
gisayarli tomografi (39), pulmoner anjiyografi (34) ve
BT arteriyografi (46) onerilmektedir. Ancak trombdise
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bagll tam oklizyon nedeniyle pulmoner anjiyografiyle
goruntilenemeyen anevrizmalar rapor edilmistir (56).
Bu olgularda BT arteriografi ile aksiyel kesitlerde
anevrizmatik Iimeni dolduran trombls igerisindeki k-
¢uk odaklarda opak madde tutulusu gdézlenebilir. Bi-
zim bir olgumuzda periferik venden kontrast madde
verilerek elde edilen rutin toraks BT'de lenfadenopati
olarak yorumlanan santral dansitelerin, pulmoner arter
icerisinden kateterle kontrast madde verilerek yapilan
BT arteriyografi ile pulmoner arter anevrizmalari ol-
dugu gosterilmisti. Diger bir olgumuzda ise hilus du-
zeyinden yapilan tek duzey dinamik kontrasth BT ile
anevrizma gorintilenebilmistir (46). Behget hastalarin-
da anjiyografik girisimin tanidaki yararliliina karsin
pulmoner hastaligi kétulestirdigi bildirilmistir (29).

Behget hastaliginda anevrizma olusumuna sebep,
damar duvarinin mediasindaki elastik lifleri haraplayan
vaskilit (34) ve pulmoner hipertansiyon (41) olarak
dusunulmektedir. Pulmoner Behgetli hastalardaki 6lim-
cul massif hemoptizilerin kaynagi bu anevrizmalardir.
Medikal tedaviyle veya spontan olarak anevrizmalarin
geriledigi )41,50) rapor edilmesine karsin bu c¢ok nadir-
dir ve mekanizmasi bilinmemektedir. Tek anevriz-
malarda cerrahi midahale uygulanmaktadir (35,43,45).
Ancak cogu zaman multipl ve bilateraldir. Bazi durum-
larda selektif transkateter embolizasyon ile gegici
basari elde edildigine dair yayinlar vardir (43,59,60,61).
Fakat butlin bunlara ragmen pulmoner arter anevriz-
malarinin varligi Behcet hastalarinin prognozunu g¢ok
kotllestirmektedir.

Pulmoner arterlerde anevrizma olusumu aslinda
nadirdir. Konjenital infeksiy6z, travmatik ve kronik pul-
moner hipertansiyona sekonder olarak pulmoner arter
anevrizmalari olusabilmektedir (62,63). Kollajenoz ve
vaskdlitik hastaliklar icerisinde pulmoner arterde anev-
rizma olusumuna neden olan sadece Behget hastalig
ile Hughes'stovin sendromudur (50). Pulmoner arter
anevrizmalari ile periferik tromboflebitten olusan
Hughes-Stovin sendromu (64-66) klinik (41), radyog-
rafik (67,68) ve patolojik (41,69) bulgular agisindan
Behget hastaligindan ayrilamaz ve Behcet hastaliginin
bir varyanti olarak kabul edilir (35,41).

Pulmoner Vaskiiler Tromboz,
Tromboemboli ve Akciger infarktiisii

Behget hastalarinda pulmoner tromboemboliye
uyar klinik, radyografik, sintigrafik ve patolojik bulgular
rapor edilmektedir (36,37). Ayni zamanda bu hastalar-
da gerek santral, gerek periferik venlerde trombozis sik
gorulmektedir (15-17,70-73). Behget hastalarinda venéz
tromboz orani %59'a ¢ikmaktadir (29). Dolayisiyla bu
olgularda pulmoner tromboembolizm riski gok yuksektir.

Ancak Behcget hastalarinda histopatolojik kesitlerde
pulmoner vaskiler sistem icerisinde yaygin olarak izle-

T Klin Tip Bilimleri 1994, 14

255

nen multipl fokal trombozlarin kaynaginin sistemik ven-
lerden orjin alan embolilerden ¢ok pulmoner vaskilite
bagli in situ trombozis oldugu kabul edilmektedir
(34,50).

Behget hastalarinin gogus radyografilerinde pa-
rankimal alveoler infiltratlar seklinde izlenen pulmoner
infarktis veya hemoraji alanlari ge¢ evrede subplev-
ral periferik yuvarlak dansiteler seklinde goralir. Bun-
lar kavitelesebilir, plevraya acilip hidropndmotoraks
olusabilir  (37,42,50,74). Pulmoner perflizyon sinti-
grafileri yapildiginda siklikla bilateral diffiz veya mul-
tipl fokal defektler gorilmektedir (29,34,42,46,50,
78,79).

Bu hastalarda tekrarlayan periferik ve santral ve-
ndéz tromboz, tromboflebitler ve pulmoner tromboembo-
liler nedeniyle bir taraftan antikoagilan tedavi endikas-
yonu varken; dider taraftan anevrizmalardan orjin alan
massif hemoptiziler nedeniyle bu tedavi kontrendikedir
(29,46,75). Antikoaglilan tedavi hastaligi kotulestirmek-
tedir (29,46,75). Ancak fibrinolitik aktiviteyi artiran sta-
nozolol ve phenformin gibi ilaglarin etkili ve glvenilir
oldugu bildirilmistir (76,77).

Pnomoniler

Behget hastalarinda izlenen parankimal infilt-
rasyonlarin bir kismindan sorumludurlar. Behget hasta-
larinin otopsilerinde pndémonilere ¢ok sik rastlan-
maktadir (32). Olgu sunumu seklinde Behget hastala-
rinda rekirrent pnémoniler (53), interstisyel pndémoniler
(54), tbc (55) bildirilmistir. Ancak bunlarin koinsidens
olma olasihidi da g6z 6nine alinmalidir.

Plevral Hastalik

Raz ve arkadaslari (29) pléro-pulmoner tutuluslu
olgularin %70'inde radyolojik olarak effizyonun varligini
rapor ettiler. Erk ve arkadaslari (44) ulkemizde pléro-
pulmoner tutuluslu 7 olgunun Ulglnde radyografik ola-
rak effizyon rapor ettiler. Oysa genel Behget popilas-
yonu arasinda plevral efflizyon nadir bir bulgudur. 190
olguluk bir seride (71) sadece 7 olguda (%3.7) plorezi
bildirilmistir. 170 Behget olgusunun otopsilerinde (32)
ise 9 hastada plevral sivi bildirilmistir.

Behget hastalarinda plevral sivinin genellikle pul-
moner infarktise bagli oldugu bildiriimektedir (50). An-
cak primer plevral vaskilite bagli olmasi da olasidir.
Cunkl histopatolojik olarak plevrada inflemasyon rapor
edilmistir (44).

Pulmoner Hipertansiyon ve

Sag Kalp Yetmeazligi

Pldéro-pulmoner tutulugslu Behget olgularinda sag
kalp kateterizasyonu yapilirsa siklikla pulmoner hiper-
tansiyon saptanir (29,34,35,42). Klinik olarak da pulmo-
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ner hipertansiyon bulgulari vardir (41). Bunun nedeni
pulmoner vaskiler sistemde olusan tromboz veya
tromboembolizmdir.

Digerleri

Daha nadir olarak Behget hastalarinda gerek Kili-
nik, gerek histopatolojik olarak pulmoner 6dem (32),
fibrozis (32,38,42,80), alveoler hemorajiler (45,50,80),
atelektazi (74), akciger absesi (32), obstriktif hastalik
(28,51,52), amfizem (32) gibi pléropulmoner patolojiler
bildiriimektedir.

ILERi INCELEMELER

Behget hastaliginin tanisinin klinik bulgulara dayali
oldugundan bahsetmistik. Major ve mindr bulgulari or-
taya koymaya ydnelik degisik organ ve sistemlerle ilgili
ileri incelemeler yaninda; sedimentasyon, hemogram
(81), pathergy testi (82), HLA antijenleri (83,84) ve
benzerleri gibi genel bazi laboratuvar incelemeleri var-
dir ki konumuz harici oldugu icin bunlardan bahset-
meyecediz. Ploéro-pulmoner hastaligin tanisina yoénelik
diz gogus radyografileri, pulmoner perfiizyon sintigrafi-
leri, pulmoner anjiyografiler ve toraks BT'den ise daha
once s6z etmistik. Bunlara ilaveten burada bronkosko-
piden bahsedecegiz.

Bronkoskopik inceleme hemoptizi etyolojisinin
arastiriilmasinda, kanama odaginin saptanmasi ve teda-
visinde siklikla kullaniimaktadir (85-90). Ancak Behget
olgularinda bu inceleme oldukga risklidir. Cunki daha
once s6z edildigi gibi damar duvarini harapliyan infle-
masyon komsu bronsu erode ederek hemoptizilere yol
agmaktadir. Brons duvarindaki bu erozyonu kapayan
trombusin bronkoskopi sirasinda, yerinden oynatiimasi
ya da bronsial duvardaki dilate damarlarin travmatize
edilmesiyle ani massif hemorajiler olusabilir. Radyog-
rafilerde izlenen nodillerden transbronsial veya trans-
dermal igne biyopsileri yapmak da anevrizmayi ruptire
etme riski tasir. Bu tlr girisimler Behget hastalarina
uygulanmamalhdir.

Bronkoskopi yapildiginda bu hastalarda bronsial
mukozada oral mukozadaki gibi aftéz ulserler (34,38-
40) vel/veya bronsial duvarda inflemasyona ait bulgular
(38,46) saptanabilir. Ancak bunlarin taniya katkisi yok-
tur.

Pléro-pulmoner tutuluglu Behcet olgularinda solu-
num fonksiyon testleri ve arteriyel kan gazi analizleri
yapilirsa hafif dizeyde bir restriktif bir defekt ve
PaG-2'de azalma saptanabilir (29,30,37).

PLORO-PULMONER BEHGET'IN
HISTOPATOLOJISI

Behget hastaliginda temel patolojinin nonspesifik
bir vaskilit oldugunu belirtmistik. Sistemik damarlarda
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oldugu gibi bu vaskulit pulmoner dolasimda da hem ar-
terleri hem venleri hem de Kkapillerleri tutmaktadir
(29,34,38,50).

Damar duvarini transmural olarak tutan ya da
sadece subintimal veya adventlsyel yerlesmis lenfo-
sitler, plazma hicreleri, eozinofiller, makrofajlar ve
PML'den olusan bir inflematuar infiltrasyon vardir
(29). Intimal sisme ve kalinlasma (38,44) ile perivas-
kuler infiltrasyon (80) go6zlenir. Damar duvarlarinda
nekroz ve erozyon (38) vardir. Mediadaki elastik lifler
haraplanmaktadir (34). Tutulan damarlarda fokal trom-
boz yaygindir (38). Septal kapillerlerdeki vaskilit ne-
deniyle septalarda yer yer distorsiyon ve infiltrasyon
ile gevre alveollerde proteinden zengin eksuda ve al-
veol iglerinde yer yer hemosiderin igeren makrofajlar
gorulmektedir (9). Bazi alveollerde nekroz ve orga-
nize olan fibrin gézlenmektedir (44). Pulmoner paran-
kimde diffuz fibrozis (80) ve hafif amfizem (9) bulgu-
lari ile infarktis alanlari (44) rapor edilmistir. Plevral
yuzeylerde hafif fokal fibrozis, follikil olusturan lenfo-
sit birikimi (44) ile subplevral damarlarda dolgunluk
(38) goOzlenmistir. Behget hastaligindaki pulmoner vas-
kdlit; trombozis, pulmoner infarktlis, pulmoner hemo-
raji ve anevrizma olusumuyla komplikedir (29). Vas-
kulit komsu bronglara yayilabilir (38,44). Peribronsial
dokuda ve bronsial duvarda dilate damarlar (38) iz-
lenmektedir. Anevrizmatik dilatasyona komsu akciger
alanlari hemorajik, nekrotik ve kompresedir. Eski
tromboze pulmoner arter anevrizmalari icerisinde re-
kanalizasyon goérulmektedir (38).

TEDAVI

Behget hastaliginda antikoagilan ve fibrinolitik te-
daviden s6z etmistik. Bunlardan baska bu hastalarda
kan transfizyonlari (23), transfer faktér (91), levamisol
(92), talidomid (93,94), kolsisin (95,95), salazoprin (97),
plazmaforezis (98), kortikosteroidler (99), siklofosfamld
(52), klorambusil (100), azotioprin (101), slklospor'in
(37) tedavileri uygulanmistir.

Pléro-pulmoner tutuluslu olgularda kort'i-
kosteroidlerin tek basina veya siklofosfamid ile kom-
bine kullanimi en c¢ok tercih edilen tedavi seklidir
(29,34). Hastahidin epizodik karakterinden ve spontan
remisyonlarin varligindan (34) dolay! tedavinin sonucu-
nu degerlendirmek zordur.

PROGNOZ

Pulmoner tutulus Behget hastalarinda kétu prog-
nozun gostergesidir. Maalesef olgularin %80'i iki yil
icinde hemoptizi nedeniyle kaybedilmektedir. Ancak te-
daviyle veya spontan remisyonlar -nadiren- bildirilmistir
(30,34,37,39,56).
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