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Behçet hastalığı 1937'de Dr.Hulusi Behçet tarafın
dan tanımlanan (1), nedeni tam olarak bilinmeyen, mul-
tisistemik, epizodik bir hastalıktır. Temel patoloji non-
spesifik bir vaskülittir (2,3). Etyolojide viral (4), immun 
(5-9) ve herediter (10-12) faktörler üzerinde durul
muştur. Hastalığın klasik triadı olan oral aft, genital ül
serler ve göz bulguları yanında; eklemleri (13-14), ven-
leri (15-18), arterleri (19-20), kalbi (21), gastrointestinal 
sistemi (22,23), sinir sistemini (21,24,25), böbrekleri 
(26-28), akciğerler ve plevrayı (9,29-46,50-61,70, 
71,74,75,78,80) ve deriyi (70,71,102) tuttuğu bildirilmek
tedir. 

Hastalık ülkemizde, Ortadoğu ve akdeniz ülkeleri 
ile Japonya'da daha sık görülmektedir (23-102). Tanı 
klinik bulgularla konmaktadır. Spesifik klinik veya pato
lojik bulgusu yoktur. Tanımlanan majör ve minör kriter
ler (102) Tablo 1'de gösterilmiştir. Bu kriterlere göre iki 
tip hastalık tablosu vardır. Komplet tipte dört majör bul
gu bir arada bulunur. Oysa, inkomplet tipte majör bul
guların ikisi ile birlikte değişik sayıda minör bulgu bera
berdir. Plöropulmoner tutuluş minör bulgular içinde 
sayılmaktadır. 

SIKLIK VE DAĞILIM 
Behçet hastalarının yaklaşık %5 kadarında plöro

pulmoner tutuluş gözlenmektedir (29). Cadman ve ar
kadaşları (30) 1976'ya kadar oniki; Raz ve arkadaşları 
(29) ise 1989'a kadar seksen dolaylarında plöro-pulmo-
ner Behçet olgusu rapor edildiğini tespit ettiler. Bunların 
tümü olgu sunumu şeklindeki raporlardır. Ülkemizde 
plöro-pulmoner hastalığın daha sık olduğu bildirilmekte
dir. Düşen ve arkadaşları (31) ülkemizdeki Behçet has
talarının %36'sında plöro-pulmoner minör problemlerin 
bulunduğunu rapor etmişlerdir. Aslında vaskülit temeline 
dayalı bir patolojinin akciğerler gibi zengin damar ağına 
sahip organlarda daha sık görülmesi beklenir. Nitekim 
Lakhanpol ve arkadaşları (32) otopsi yapılan 170 Beh
çet olgusunun 127'sinde pulmoner lezyonların varlığını 
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gösterdiler. Bu durum Düşen ve arkadaşlarının Behçet 
hastalarında daha sık plöro-pulmoner tutuluş oranını 
destekler. Ancak otopsi bulgularının terminal dönemde
ki hastalara ait olması nedeniyle genel Behçet popü-
lasyonu içerisinde bu oran daha az olabilir. Çünkü Boe 
ve arkadaşları (33) terminal dönemde Behçet hastaları
nın semptomlarının ve otopsi bulgularının başlıca solu
num yolu ile ilgili olduğunu bildirmişlerdir. Plöro-pulmo
ner tutuluşun sıklığı ne olursa olsun şunu belirtmek ge
rekir ki: pulmoner bulguların önemi sıklığından değil ağır 
ve kötü prognostik özelliklerinden dolayıdır. 

Pulmoner Behçet olguları sıklıkla genç erişkin er
keklerdir. Erkek/kadın oranının genel Behçet popülas-
yonuna göre daha yüksek olduğu bi ldir i lmektedir 
(30,34). 42 plöro-pulmoner hastalıklı Behçet olgusunu 
içeren bir raporda ortalama yaş 32 olarak bulunmuştur 
(29). Olguların çoğunda pulmoner bulgular ekstrapulmo-
ner bulguların görülmesinden ortalama 3.6 yıl sonra or
taya çıkmaktadır (29); ancak bu süre 21 yıla kadar 
uzayabümektedir (34). 

SEMPTOMLAR 
Behçet hastalarında pulmoner hastalığın majör 

semptomu hemoptizîdir. Pulmoner tutuluşlu olguların 
%77' inde hemoptizi görülür; olguların %39-41' inde 
transfüzyon gerektirecek ölçüdedir (29,30). Hastaların 
%30-40'ında ölüm nedenidir (29,30,34,35). Pulmoner 
hastalık tanısı konduktan sonraki 2 yıl içinde %80 olgu 
hemoptiziyle kaybedilmektedir (29). 

Hernekadar bu olgularda hemoptizi nedeni olabile
cek pulmoner tromboembolizm (36,37) ve bronşial mu
kozada ülserasyon (34,38-40) gibi değişik patolojilerin 
varlığı bilinmekteyse de ölüme yol açacak şekilde mas-
sif ve tekrarlayan hemoptizüer bu patolojilere bağlana
maz. Bu hastalarda hemoptizinin asıl nedeni pulmoner 
arter anevrizmalarının (29,30,41-43) ve vena kava su-
perior sendromu nedeniyle yüksek basınca maruz 
bronşial venlerin (30) bronşa rüptürüdür ki bronkosko-
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Tablo 1. Behçet hastalığında tanı kriterleri 

I. Majör kriterler 
1! Ağızda tekrarlayan aftöz ülserler 
2. Tekrarlayan genital ülserler 
3. Deri lezyonları 
4. Göz lezyonları 

II. Minör kriterler 
1. Artritik semptomlar 
2. Gastrointestinal semptomlar 
3. Vasküler lezyonlar 
4. Santral sinir sistemi tutulması 
5. Pulmoner lezyonlar 
6. Renal lezyonlar 
7. Epididimitis 

pilerde Behçet olgularında bronşial lümen içine doğru 
çıkıntı yapmış dilate vasküler yapılar görülmektedir 
(38,43). Rüptürün nedeni damar duvarındaki inflema-
syon ve nek rozdur (38). i n f l e m a s y o n u n komşu 
bronşial duvara da geçtiği ve erozyona yol açtığı histo
lojik kesitlerde gözlenmektedir (38,44). Pulmoner hiper
tansiyon ve bronşial venöz sistemdeki yüksek basınç 
da hemoptiziye kaıkıda bulunur. 

Tekrar layan massif hemopt iz i lerde kan trans-
füzyonu yanında cerrahi müdahale (segmentektomi, lo-
bektomi, pnömonektomi) bazen gerekebi lmektedır 
(35,43,45). 

Hemoptizi dışında pulmoner tutulumla ilgili diğer 
semptomlar: nonproduktif öksürük, dispne ve plöritik 
tipte göğüs ağrısıdır ve olguların %60'ında izlenir, %55 
olguda ise ateş vardır (29). 

KLİNİK GÖRÜNÜM 
Tipik Behçet kriterlerini taşıyan bir olguda ortaya 

çıkan hemoptizi atakları sıklıkla pulmoner tutuluşun be
lirtisidir. Hemoptiziyle başvuran böyle bir hastada elde 
olunacak bir göğüs radyografisinde parankimal infilt-
ratlardan plevral sıvıya kadar değişen patolojiler izlene
bilir. Beçhet olgularının düz göğüs radyografilerinde 
rastlanan bulgular Tablo 2'de gösterilmiştir. Bazen pul
moner semptomlar bulunmaz ve kontrol için çekilen 
radyografilerde lezyonların görülmesiyle tanıya gidilir. 
Behçet hastalığı bazen pulmoner semptomlarla pre-

Tablo 2. Behçet hastalarında izlenen pulmoner radyo-
diagnostik patolojiler 

1. Santral parahiler yuvarlak dansiteler 
2. Periferik subplevral yuvarlak dansiteler 
3. Periferik dansitelerde kavitasyon 
4. Hidropnömotoraks 
5. Plevral epanşman ve kalınlaşmalar 
6. Parankimal alveoler infiltrasyonlar 
7. Diffüz interstisiyel infiltrasyonlar 
8. Hipovaskularizasyon 
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zente olabilir (34,46). Önceden Behçet tanısı almamış 
ve genellikle inkomplet Behçet olgularında hemoptizi-
den tanıya gitme zorunluluğu vardır. Nitekim izlediğimiz 
bir olguda hemoptizi etyolojisi araştırılırken Behçet tanı
sı konmuştu (46). Hemoptiziyle başvuran bu hastalarda 
sıklıkla daha öncedenberi oral aft ve genital ülserasyon 
artamnezi alınabilir (34.46). Ancak hasta pulmoner 
semptomları ön plana çıkarmaktadır. Bu nedenle özel
likle ülkemiz gibi Behçet hastalığının daha sık görüldüğü 
ülkelerde nedeni bilinmeyen hemoptizi olgularında Beh
çet kriterleri araştırılmalıdır. Oysa klasik kitaplarda ve 
ayrıntılı olarak konuyu işleyen derlemelerde hemoptizi 
yapan nedenler arasında Behçet hastalığından söz edil
memektedir (47-49). 

Pulmoner tutuluşun semptom, klinik, radyografik, 
laboratuvar ve patolojik bulguları da extrapulmoner 
Behçet'te olduğu gibi nonspesifiktir. Tanı hastalığın klinik 
kriterlerinin varlığı ile konur. Pulmoner tutulumun hasta
lığın aktif evresinde yani, extrapulmoner bulguların eg-
sezarbasyonu döneminde ortaya çıktığı belirtilmesine 
(30,50) rağmen Fairley ve arkadaşları (39) ile Raz ve 
arkadaşları (29) ekstrapulmoner bulguların aktif olmadı
ğı hastalarda pulmoner hastalığı rapor ettiler. 

Plöro-pulmoner Behçetli olgularda klinik bulguların 
dağılımının genel Behçet popülasyonuna göre farklı ol
duğu bildirilmiştir (34). Buna göre: venöz tromboz ve 
tromboflebit; oral aft ve genital ülserasyon; vena kava 
trombozu sıklığı pulmoner Behçetli olgularda daha faz
la, oysa deri ve göz bulgularının sıklığı ise azdır. 

Behçet olgularında obstrüktif pulmoner hastalık 
(28,51,52), rekürrent pnömoni (53), pulmoner trom-
boembolizm (36,37), interstisyel pnömoni (54), tbc (55), 
pulmoner arter anevrizmaları (29,34,35,38,39,41,43, 
46,50,56,57), plevral sıvı ve kalınlaşmalar (29,46,50,58) 
gibi değişik plöro-pulmoner patolojiler rapor edilmiştir. 
Ancak bunların bir kısmı koinsidental patolojilerdir. 

P u l m o n e r arter a n e v r i z m a l a r ı 

Behçet hastalarında rast lanan pulmoner arter 
anevrizmalarını rapor eden çeşitli olgu sunuları vardır 
(29,34,35,38,39,41,44,46,50,56,57). Ancak anevr iz
maların ne sıklıkla görüldüğüne dair bilgi yoktur. Düz 
göğüs radyografilerinde hilus yakınlarında santral yu
varlak dansiteler şeklinde görülürler. Sıklıkla multipl 
ve bilateraldirler. Anevrizmatik dilatasyon lober, seg
menter arterleri bazen ana pulmoner arterleri tutar ve 
genellikle sakkülerdîr. Anevrizmatik lümen trombüsle 
kısmen ya da tamamen tıkalıdır (41,50). Bu nedenle 
anevrizmanın radyolojik demonstrasyonu güç olabilir. 
Trombüsle dolu olmalarından dolayı bunlar radyog
rafik olarak doku dansi tes ine benzer görüntü ver
mek te v e h i l e r l e n f a d e n o p a t i y i a n d ı r m a k t a d ı r 
(39,46,50). Tanı için dinamik kontrastlı toraks BT (bil
gisayarlı tomografi (39), pulmoner anjiyografi (34) ve 
BT arteriyografi (46) önerilmektedir. Ancak trombüse 
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bağlı tam oklüzyon nedeniyle pulmoner anjiyografiyle 
görüntülenemeyen anevrizmalar rapor edilmiştir (56). 
Bu olgularda BT arteriografi ile aksiyel kesit lerde 
anevrizmatik lümeni dolduran trombüs içerisindeki kü
çük odaklarda opak madde tutuluşu gözlenebilir. Bi
zim bir olgumuzda periferik venden kontrast madde 
verilerek elde edilen rutin toraks BT'de lenfadenopati 
olarak yorumlanan santral dansitelerin, pulmoner arter 
içerisinden kateterle kontrast madde verilerek yapılan 
BT arteriyografi ile pulmoner arter anevrizmaları ol
duğu gösterilmişti. Diğer bir olgumuzda ise hilus dü
zeyinden yapılan tek düzey dinamik kontrastlı BT ile 
anevrizma görüntülenebilmiştir (46). Behçet hastaların
da anjiyografik girişimin tanıdaki yararlılığına karşın 
pulmoner hastalığı kötüleştirdiği bildirilmiştir (29). 

Behçet hastalığında anevrizma oluşumuna sebep, 
damar duvarının mediasındaki elastik lifleri haraplayan 
vaskülit (34) ve pulmoner hipertansiyon (41) olarak 
düşünülmektedir. Pulmoner Behçetli hastalardaki ölüm
cül massif hemoptizilerin kaynağı bu anevrizmalardır. 
Medikal tedaviyle veya spontan olarak anevrizmaların 
gerilediği )41,50) rapor edilmesine karşın bu çok nadir
dir ve mekanizması bi l inmemektedir. Tek anevriz
malarda cerrahi müdahale uygulanmaktadır (35,43,45). 
Ancak çoğu zaman multipl ve bilateraldir. Bazı durum
larda selektif transkateter embol izasyon ile geçici 
başarı elde edildiğine dair yayınlar vardır (43,59,60,61). 
Fakat bütün bunlara rağmen pulmoner arter anevriz
malarının varlığı Behçet hastalarının prognozunu çok 
kötüleştirmektedir. 

Pulmoner arterlerde anevrizma oluşumu aslında 
nadirdir. Konjenital infeksiyöz, travmatik ve kronik pul
moner hipertansiyona sekonder olarak pulmoner arter 
anevrizmaları oluşabilmektedir (62,63). Kollajenoz ve 
vaskülitik hastalıklar içerisinde pulmoner arterde anev
rizma oluşumuna neden olan sadece Behçet hastalığı 
ile Hughes'stovin sendromudur (50). Pulmoner arter 
anevr izmalar ı ile periferik tromboflebit ten oluşan 
Hughes-Stovin sendromu (64-66) klinik (41), radyog-
rafik (67,68) ve patolojik (41,69) bulgular açısından 
Behçet hastalığından ayrılamaz ve Behçet hastalığının 
bir varyantı olarak kabul edilir (35,41). 

Pulmoner Vasküler Tromboz, 
Tromboemboli ve Akciğer İnfarktüsü 
Behçet hastalarında pulmoner tromboemboliye 

uyar klinik, radyografik, sintigrafik ve patolojik bulgular 
rapor edilmektedir (36,37). Aynı zamanda bu hastalar
da gerek santral, gerek periferik venlerde trombozis sık 
görülmektedir (15-17,70-73). Behçet hastalarında venöz 
tromboz oranı %59'a çıkmaktadır (29). Dolayısıyla bu 
olgularda pulmoner tromboembolizm riski çok yüksektir. 

Ancak Behçet hastalarında histopatolojik kesitlerde 
pulmoner vasküler sistem içerisinde yaygın olarak izle-
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nen multipl fokal trombozların kaynağının sistemik ven-
lerden orjin alan embolilerden çok pulmoner vaskülite 
bağlı in situ t rombozis o lduğu kabul edi lmektedir 
(34,50). 

Behçet hastalarının göğüs radyografilerinde pa-
rankimal alveoler infiltratlar şeklinde izlenen pulmoner 
infarktüs veya hemoraji alanları geç evrede subplev-
ral periferik yuvarlak dansiteler şeklinde görülür. Bun
lar kaviteleşebilir, plevraya açılıp hidropnömotoraks 
oluşabilir (37,42,50,74). Pulmoner perfüzyon sinti-
grafileri yapıldığında sıklıkla bilateral diffüz veya mul
tipl fokal defektler görülmektedir (29,34,42,46,50, 
78,79). 

Bu hastalarda tekrarlayan periferik ve santral ve
nöz tromboz, tromboflebitler ve pulmoner tromboembo-
liler nedeniyle bir taraftan antikoagülan tedavi endikas-
yonu varken; diğer taraftan anevrizmalardan orjin alan 
massif hemoptiziler nedeniyle bu tedavi kontrendikedir 
(29,46,75). Antikoagülan tedavi hastalığı kötüleştirmek
tedir (29,46,75). Ancak fibrinolitik aktiviteyi artıran sta-
nozolol ve phenformin gibi ilaçların etkili ve güvenilir 
olduğu bildirilmiştir (76,77). 

Pnömoniler 
Behçet hastalarında iz lenen parankimal infilt-

rasyonların bir kısmından sorumludurlar. Behçet hasta
larının otopsi ler inde pnömoni lere çok sık rast lan
maktadır (32). Olgu sunumu şeklinde Behçet hastala
rında rekürrent pnömoniler (53), interstisyel pnömoniler 
(54), tbc (55) bildirilmiştir. Ancak bunların koinsidens 
olma olasılığı da göz önüne alınmalıdır. 

Plevral Hastalık 
Raz ve arkadaşları (29) plöro-pulmoner tutuluşlu 

olguların %70'inde radyolojik olarak effüzyonun varlığını 
rapor ettiler. Erk ve arkadaşları (44) ülkemizde plöro-
pulmoner tutuluşlu 7 olgunun üçünde radyografik ola
rak effüzyon rapor ettiler. Oysa genel Behçet popülas-
yonu arasında plevral effüzyon nadir bir bulgudur. 190 
olguluk bir seride (71) sadece 7 olguda (%3.7) plörezi 
bildirilmiştir. 170 Behçet olgusunun otopsilerinde (32) 
ise 9 hastada plevral sıvı bildirilmiştir. 

Behçet hastalarında plevral sıvının genellikle pul
moner infarktüse bağlı olduğu bildirilmektedir (50). An
cak primer plevral vaskülite bağlı olması da olasıdır. 
Çünkü histopatolojik olarak plevrada inflemasyon rapor 
edilmiştir (44). 

Pulmoner Hipertansiyon ve 
Sağ Kalp Yetmezliği 
Plöro-pulmoner tutuluşlu Behçet olgularında sağ 

kalp kateterizasyonu yapılırsa sıklıkla pulmoner hiper
tansiyon saptanır (29,34,35,42). Klinik olarak da pulmo-
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ner hipertansiyon bulguları vardır (41). Bunun nedeni 
pulmoner vasküler s is temde oluşan tromboz veya 
tromboembolizmdir. 

Diğerleri 
Daha nadir olarak Behçet hastalarında gerek kli

nik, gerek histopatolojik olarak pulmoner ödem (32), 
fibrozis (32,38,42,80), alveoler hemorajiler (45,50,80), 
atelektazi (74), akciğer absesi (32), obstrüktif hastalık 
(28,51,52), amfizem (32) gibi plöropulmoner patolojiler 
bildirilmektedir. 

İLERİ İNCELEMELER 
Behçet hastalığının tanısının klinik bulgulara dayalı 

olduğundan bahsetmiştik. Major ve minör bulguları or
taya koymaya yönelik değişik organ ve sistemlerle ilgili 
ileri incelemeler yanında; sedimentasyon, hemogram 
(81), pathergy testi (82), HLA antijenleri (83,84) ve 
benzerleri gibi genel bazı laboratuvar incelemeleri var
dır ki konumuz harici olduğu için bunlardan bahset
meyeceğiz. Plöro-pulmoner hastalığın tanısına yönelik 
düz göğüs radyografileri, pulmoner perfüzyon sintigrafi-
leri, pulmoner anjiyografiler ve toraks BT'den ise daha 
önce söz etmiştik. Bunlara ilaveten burada bronkosko-
piden bahsedeceğiz. 

Bronkoskopik inceleme hemoptizi etyolojisinin 
araştırılmasında, kanama odağının saptanması ve teda
visinde sıklıkla kullanılmaktadır (85-90). Ancak Behçet 
olgularında bu inceleme oldukça risklidir. Çünkü daha 
önce söz edildiği gibi damar duvarını haraplıyan infle-
masyon komşu bronşu erode ederek hemoptizilere yol 
açmaktadır. Bronş duvarındaki bu erozyonu kapayan 
trombüsün bronkoskopi sırasında, yerinden oynatılması 
ya da bronşial duvardaki dilate damarların travmatize 
edilmesiyle ani massif hemorajiler oluşabilir. Radyog
rafilerde izlenen nodüllerden transbronşial veya trans
dermal iğne biyopsileri yapmak da anevrizmayı rüptüre 
etme riski taşır. Bu tür girişimler Behçet hastalarına 
uygulanmamalıdır. 

. Bronkoskopi yapıldığında bu hastalarda bronşial 
mukozada oral mukozadaki gibi aftöz ülserler (34,38-
40) ve/veya bronşial duvarda inflemasyona ait bulgular 
(38,46) saptanabilir. Ancak bunların tanıya katkısı yok
tur. 

Plöro-pulmoner tutuluşlu Behçet olgularında solu
num fonksiyon testleri ve arteriyel kan gazı analizleri 
yapıl ırsa hafif düzeyde bir restriktif bir defekt ve 
PaG-2'de azalma saptanabilir (29,30,37). 

PLÖRO-PULMONER BEHÇET'İN 
HİSTOPATOLOJİSİ 
Behçet hastalığında temel patolojinin nonspesifik 

bir vaskülit olduğunu belirtmiştik. Sistemik damarlarda 
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olduğu gibi bu vaskülit pulmoner dolaşımda da hem ar
terleri hem venler i hem de kapil lerleri tutmaktadır 
(29,34,38,50). 

Damar duvarını transmural olarak tutan ya da 
sadece subintimal veya adventlsyel yerleşmiş lenfo
sitler, p lazma hücreleri, eozinofi l ler, makrofajlar ve 
P M L ' d e n oluşan bir inf lematuar inf i l trasyon vardır 
(29). İntimal şişme ve kalınlaşma (38,44) ile perivas-
küler infiltrasyon (80) gözlenir. Damar duvarlarında 
nekroz ve erozyon (38) vardır. Mediadaki elastik lifler 
haraplanmaktadır (34). Tutulan damarlarda fokal trom
boz yaygındır (38). Septal kapillerlerdeki vaskülit ne
deniyle septalarda yer yer distorsiyon ve infiltrasyon 
ile çevre alveollerde proteinden zengin eksuda ve al-
veol içlerinde yer yer hemosiderin içeren makrofajlar 
görülmektedir (9). Bazı alveollerde nekroz ve orga
nize olan fibrin gözlenmektedir (44). Pulmoner paran-
kimde diffüz fibrozis (80) ve hafif amfizem (9) bulgu
ları ile infarktüs alanları (44) rapor edilmiştir. Plevral 
yüzeylerde hafif fokal fibrozis, follikül oluşturan lenfo
sit birikimi (44) ile subplevral damarlarda dolgunluk 
(38) gözlenmiştir. Behçet hastalığındaki pulmoner vas
külit; trombozis, pulmoner infarktüs, pulmoner hemo-
raji ve anevrizma oluşumuyla komplikedir (29) . v Vas-
külit komşu bronşlara yayılabilir (38,44). Peribronşial 
dokuda ve bronşial duvarda dilate damarlar (38) iz
lenmektedir. Anevrizmatik dilatasyona komşu akciğer 
alanları hemoraj ik, nekrotik ve kompresedi r . Esk i 
tromboze pulmoner arter anevrizmaları içerisinde re-
kanalizasyon görülmektedir (38). 

TEDAVİ 
Behçet hastalığında antikoagülan ve fibrinolitik te

daviden söz etmiştik. Bunlardan başka bu hastalarda 
kan transfüzyonları (23), transfer faktör (91), levamisol 
(92), talidomid (93,94), kolşisin (95,95), salazoprin (97), 
plazmaforezis (98), kortikosteroidler (99), siklofosfamld 
(52), klorambusil (100), azotioprin (101), slklospor'ın 
(37) tedavileri uygulanmıştır. 

P l ö r o - p u l m o n e r t u t u l u ş l u o l g u l a r d a kort ' ı -
kosteroidlerin tek başına veya siklofosfamid ile kom
bine kullanımı en çok tercih edi len tedavi şeklidir 
(29,34). Hastalığın epizodik karakterinden ve spontan 
remisyonların varlığından (34) dolayı tedavinin sonucu
nu değerlendirmek zordur. 

PROGNOZ 
Pulmoner tutuluş Behçet hastalarında kötü prog-

nozun göstergesidir. Maalesef olguların %80'i iki yıl 
içinde hemoptizi nedeniyle kaybedilmektedir. Ancak te
daviyle veya spontan remisyonlar -nadiren- bildirilmiştir 
(30,34,37,39,56). 
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