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Remisyonda Iken Pulmoner
Arter Anevrizmasi Olan Bir
Behcet Hastalig1 Olgusu

A Case of Behget’s Disease with Pulmonary
Artery Aneurysm During Remission

OZET Behget hastaligs; ataklarla karakterize, etiyolojisi bilinmeyen multisistemik ve kronik
inflamatuar bir vaskiilittir. Aft6z stomatit, genital iilserasyonlar ve goz tutulumu hastaligin klasik
triad1 olmakla birlikte, eslik eden birgok klinik bulgu tamimlanmigtir. Pulmoner vaskiiler agacin
tutulumu Behget hastaliginin en ciddi ve en kotii komplikasyonlarindan biridir. Dolayisiyla
pulmoner tutulumun tanisi ve tedavisi ¢ok Onemlidir. Hasta remisyonda olsa bile sistem
taramalarina devam edilmeli, ciddi komplikasyonlarin aniden ortaya ¢ikabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Behget sendromu, pulmoner arter, anevrizma

ABSTRACT Behget’s disease is a multisystemic and chronic inflammatory vasculitis of unknown
aetilogy characterised by reccurent attacks. Although the classical triad of the disease consists of oral
and genital ulcerations and uveitis, many clinical manifestations additional to this triad are also
described. Involvement of the pulmonary vascular tree is one of the most severe and worst prog-
nostic manifestation of the Behget’s disease. So diagnosis of pulmonary involvement and treatment
is important. Even if the patient is in remission, systemic researchs should go on, since it should
not be forgotten that, serious complications can show up suddenly.
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ehget hastalig1 (BH) oral, genital iilserler ve géz tutulumuyla karak-

terize multisistemik bir hastaliktir.! ilk kez, bir Tiirk dermatologu

olan Hulusi Behget tarafindan tanimlanmis, daha sonra yapilan ¢a-
lismalarda hastaligin; deri, eklemler, akciger, beyin, gastrointestinal sistem,
genitoiiriner sistem ve biiyitk damarlar1 da tutabilen sistemik bir hastalik
oldugu bildirilmigtir.2 Pulmoner tutulum yaklasik %5 olup, genellikle eks-
trapulmoner bulgularin ortaya ¢ikmasindan ortalama 3,6 yil sonra ve bu
bulgularin aktif oldugu donemlerde gériilmektedir.3

IOLGU SUNUMU

Yirmi yedi yasindaki kadin hasta, aniden baglayan masif hemoptizi, oksii-
riik, nefes darlig1 ve ates yakinmalari ile klinigimize bagvurdu. i1k kez 4 yil
once gorme kaybi ile goz hastaliklan poliklinigine bagvuran hastanin goz
muayenesinde her iki gézde paniiveit saptanmis olup, hastaya paterji pozi-
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tifligi, oral ve genital aftlar, artrit, ekstraokiiler bul-
gulari ile BH tanis1 konulmusgtu. Sistem sorgulamasi
ve taramas: yapilan hastada topikal ve oral steroid,
sikloplejik ajanlar baglanarak remisyon saglan-
misti. Dort yil sonra ani gelisen masif hemoptizi,
okstiriik, nefes darligi, ates yakinmalar ile gogiis
hastaliklar1 poliklinigine basvuran hastanin soy
gecmisinde bir 6zellik saptanmadi. Sigara oykiisii
yoktu. Fizik muayenesinde; takipne, tagikardi, ter-
leme, hepatomegali vardi. Akciger sesleri sol ba-
zalde azalmigti. Laboratuvar bulgular: nonspesi-
fikti. Postero anterior (PA) akciger grafisinde; bii-
yiigi solda diyafragma iizerinde olmak iizere her
iki perihiler alanlarda belirginlesen nodiiler lez-
yonlar izlendi (Resim 1). Torak bilgisayarli tomo-
grafi (BT)’de; bu kitlelerin biiyiikleri sol akciger {ist
lob anterior segmentte ve alt lob posterior bazal
segmentte yerlesmis, belirgin opaklagsma gosteren
bilateral pulmoner arter anevrizmasina karsilik gel-
digi izlenerek solda plevral eflizyon dikkati ¢ekti
(Resim 2). BH’ye bagl pulmoner arter anevrizmasi
tanisi ile izleme alinan hasta masif hemoptizi i¢in
sik1 kanama takibine alind1. Trasylol 1 x 1 intrave-
noz (iv), transamin 3 x 1 iv, prednol 250 mg iv puse,

RESIM 1: Hastanin gelis PA akciger grafisi.

Her iki akcigerde, en blyikleri sol akciger alt zonda diyafragma kaidesine
oturmus ve sol akciger orta zonda yerlesmis, birka¢ diizglin konturlu kitle
izlendi.
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RESIM 2: intravenoz kontrast madde sonras hastanin geI|§|nde toraks BT'si.

sulbaktam-ampisilin 4 x 1 intramuskiiler (im) bas-
landi. Daha sonra hastada siklosporin-A kesilip,
oral metilprednizolon (1 mg/kg/giin), kolsisin (2
mg/kg/glin), siklofosfamid (2 mg/kg/giin) ile teda-
viye devam edildi. Hastanin semptomlar diizeldi.
Steroid dozu tedricen azaltilarak kesildi. Bir yil
sonraki kontroliinde klinik remisyon ve radyolojik
regresyon saptandi (Resim 3,4).

I TARTISMA

BH; etiyopatogenezinde immiinolojik, genetik,
viral mekanizmalarin sorumlu tutuldugu, muko-
kiitan6z, norolojik, kardiyovaskiiler, okiiler, gas-
trointestinal ve pulmoner sistemleri etkileyen
nonspesifik bir vaskiilittir.*

BH, genellikle 20-40 yaslar1 arasinda, erkek-
lerde, Akdeniz, Orta Dogu ve Uzak Dogu iilkele-
rinde daha sik goriilmektedir.®’

BH’de pulmoner tutulum %5 oraninda goriil-
mesine ragmen, tlkemizde daha sik goraldigi
bildirilmektedir.>® Ozlii ve ark. da iilkemizdeki
Behget hastalarinin %36’sinda pulmoner mindr
problemlerin oldugunu belirtmiglerdir.’

BH tanisi igin uluslararasi ¢alisma grubu tarafindan
ileri siirlilen kriterler.’

Tekrarlayici agiz ici Ulserasyonlar

m Son 12 ay icinde en az U¢ kez ortaya ¢ikan tekrarlayici karakterde agiz
ici Ulserasyonlarina ilaveten asagidakilerden en az ikisinin eslik
etmesi gereklidir:

Olmasi gereken diger kriterler

W Tekrarlayici genital Ulserasyonlar

W Gz lezyonlar, anterior/posterior Gveit, retinal vaskulit

m Cilt lezyonlari, eritema nodozum, papdilopiistiler lezyonlardan her biri

B Pozitif paterji deri testi
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RESIM 3: Hastanin tedavi sonras postero anterior akciger grafisi.
Her iki akcigerde kitleler halen mevcut oldugu gériiimstir. Ancak, sol ak-
ciger orta zonda izlenen lezyonun boyutunda belirgin azalma kaydedilmigtir.

RESIM 4: intravenoz kontrast madde sonrasi tedavi edilen hastanin toraks
bilgisayarli tomografisi.

Eski bilgisayarli tomografi ile karsilastinldiginda, her iki akcigerde daha dnce
tanimlanan anevrizmalar halen mevcut olmakla birlikte, bunlarin arasinda sol
akciger st lob anteriorda yerlesmis olan lezyonun boyutlarinda belirgin
azalma goriimdstir. Soldaki minimal plevral efiizyon kaybolmustur.

Pulmoner tutulumlu olgularin %77’sinde he-
moptiziye rastlanmaktadir. Hemoptizi, bu hastala-
rin %30-40"1nda 6liim nedenidir. Pulmoner hasta-
Iik tanis1 konduktan sonraki iki yil i¢cinde olgula-
rin %80’ hemoptizi nedeni ile kaybedilmekte-
dir.>1® Pulmoner arter anevrizmasi riptiri ve
pulmoner infarktlar hemoptizinin baglica nedeni
olup, morbidite ve mortaliteyi artirmaktadir. Pul-
moner arter anevrizmasi nadir goriiliir, ancak fatal
hemoptizi nedeni ile prognozu kotidiir.!"
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Diger 6nemli semptomlar; ploretik gogiis ag-
r1s1, dispne ve nonprodiiktif oksiiriiktiir ve olgula-
rin %60'1nda izlenmektedir.

Akciger grafisinde, pulmoner arter anevriz-
masinin en onemli goriiniimi hiler genislemedir.
Yamali interstisiyel infiltratlar, atelektazi, diyaf-
ragma yiikselmesi, iyi sinirli nodiiler veya retikiiler
opasiteler ve lober konsolidasyon alanlar1 goriile-
bilir. Toraks BT’de anevrizmatik gelisimler sapta-
nir.'2

Pulmoner tutulumlu Behget olgularinda klinik
bulgularin dagiliminin genel Behget popiilasyo-
nuna gore farkli oldugu bildirilmistir. Buna gére
venodz tromboz ve trombofilebit, oral aft ve genital
iilserasyon, vena kava trombozu siklig1 pulmoner
Behget olgularinda daha ¢ok, deri ve goz bulgulari-
nin siklig1 ise daha azdir.!? Bu ¢aligmada, ilk bagvu-
rusunda goz bulgulari ile gelip tiim sistem taramasi
yapilan ve bundan 4 yil sonra pulmoner tutulumu
olan bir olgu sunulmustur.

Goz tutulumu genellikle oral ve genital afttan
3-4 yil sonra baslar. Ayni anda veya daha dnce de
olabilir. Goz tutulumu cesitli caligmalarda %23-96
oraninda bildirilmistir ve %87-90 olguda iki taraf-
Lidar.131 Uveit tipi, On iiveit, intermediate gibi go-
rillebilse de genellikle her iki gozde paniveit
seklindedir. Retinal vaskiilit ve korioretinit odak-
lar1 da goriilebilir.”

Pulmoner tutulumun ekstrapulmoner bulgu-
larin alevlenmesi doneminde ortaya ¢iktigi belir-
tilmesine ragmen, Raz ve ark., ekstrapulmoner
bulgularin aktif olmadig: hastalarda pulmoner has-
talig1 raporlamiglardir.® Bizim olgumuz ekstrapul-
moner remisyon déneminde saptanmigtur.

BH tedavisi sistemik vaskiilit tedavisi ile ayni-
dir. Farki, etkilenen organlara gore segilecek ilag-
larin farkli olmasidir. Pulmoner tedavinin temelini
kortikosteroidler ve immiinsiipresif ajanlar olustu-
rur.>® Hentiz fibrozis gelismeden akut fazda kulla-
nilan medikal tedavinin inflamasyonu ortadan
kaldirarak etkili olduguna inanilmaktadir.!6” Kom-
binasyon tedavisi sonucu pulmoner arter anevriz-
masinin kayboldugu veya kiiciildiigii radyolojik
olarak gosterilmistir.*
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Siklofosfamid oral 2 mg/kg/ giin veya 1.000 mg
aylik iv, metilprednizolon 1 mg/kg verilir. Masif
hemoptizi varliginda 3 giin i¢in 1 g iv metilpredni-
zolon tedavisi baglanir. Siklofosfamid tedavisine en
az 1 y1l devam edilmesi, kortikosteroidlerin ise kli-
nik yanita gore yavas yavas dozunun azaltilarak ke-
silmesi onerilmektedir. Siklosporin-A, azatioprin
ve metotreksat ise diger alternatif immiinsiipresif
ajanlardir.>12
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[ SONUC

BH, pulmoner tutulumu nadir olmakla birlikte,
oliimciil sonuglara yol acabileceginden, tani ve te-
davisinin zamaninda yapilmasi gerekir. Hasta re-
misyonda olsa da sistem taramalarina devam
edilmeli, ciddi komplikasyonlarin uzun bir siire
sonra aniden ortaya cikabilecegi goz ard1 edilme-
melidir.
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