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OzZET

Behget hastaligi, bircok organi etkileyebilen kronik bir
vaskdilittir. Pulmoner tutulum nadir olup, %71-5 oraninda
gérilmektedir. Pulmoner arter anevrizmasi bu nadir gériilen
komplikasyonlardan biridir ve sadece hemoptizi semptomu ile
karsimiza c¢ikabilir. Bu makalede, hemoptizi semptomu ile
yatirilan, dinamik toraks BT ve digital substraction anjiografisi
(DSA) ile bilateral pulmoner anevrizmasi tanisi konulan ve kor-
tikosteroid, siklofosfamid kombine tedavisi kisa slirede tama-
men dlizelen bir Behget hastaligi olgusu sunulmaktadir.
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SUMMARY

Behget’s disease is a chronic vasculitis, affecting many or-
gans. Pulmonary involvement is rare in Behget's disease, ap-
proximately1-5% of the patients. Pulmonary aneurysm is one of
the rare complications of the disease and aneurysms can be evi-
dent by haemoptysis. In this article, we report a case of a young
male with pulmonary artery aneurysm due to Behget’s disease,
which had been demonstrated radiologically by dynamic com-
puted tomographic scan and digital substraction angiography.
After treatment with prednisolone and cyclophosphamide, the
patient recovered completely in a short period of time.

Key Words: Behget's disease, Pulmonary artery aneurysm

T Klin J Med Sci 1997, 17:54-57

Behget hastaligl, ilk olarak Dr.Hulusi Behget tarafin-
dan tekrarlayan oral aftlar, genital Glserasyonlar ve Uveiti
iceren bir sendrom olarak tanimlanmistir. Daha sonra
karakteristik deri lezyonlari, meningoansefalit, artrit ve
vaskulit gibi diger sistem bulgulari ilave olmustur (1).
1990 yilinda Behget Hastaligi Uluslararasi Calisma
Grubu, hastaligin tani kriterlerini yeniden belirlemistir.
Buna gore, tani igin oral aftlar sattir ve baslica karakte-
ristik bulgudur. Ek olarak tekrarlayan genital Ulseras-
yonlar, g6z ve deri lezyonlarindan en az ikisi olmalidir
(1)

Behget hastaliginda akciger tutulumu nadir
gorilmekle birlikte, genellikle, hemoptizi semptomu ile
karsimiza c¢ikar. Bu nedenle hemoptizi etyolojisi
arastiriirken Behget hastaligi distinilmeli ve diger bul-
gulari aranmalidir. Behget hastaliginda histopatolojik
olarak lokositoklastik vaskulit vardir. Bu nedenle vasku-
litin neden oldugu pulmoner arter anevrizmalari ve mal-
formasyonlar sik olarak gozlenir (2).

Gelig Tarihi: 14.12.1995

Yazigma Adresi: Dr.Aysegiil KARALEZLI
Atatirk Gogls Hastaliklar ve
Gogus Cerrahi Merkezi,
1. Non-Tuberkiloz Klinigi Bagasistani,
Kegioren, ANKARA

54

Biz bu makalede, hemoptizi semptomu olan, bilate-
ral pulmoner arter anevrizmasi saptanan, 19 yasinda bir
erkek hastayl sunuyoruz. Bu vakada Behget hastalgi
tanisi pulmoner arter anevrizmasi etyolojisi arastirilirken
konmustur ve anevrizmalar steroid, siklofosfamid kom-
bine tedavisine kisa slirede cevap vermigtir.

OLGU

E.K. 19 yasinda erkek hasta. Herhangi bir iste
calismiyor. Sinop’dan miracaat ediyor.

3 ay 6nce hemoptizi, oksurik ve balgam gikarma
sikayetleri ile basvurdugu doktor tarafindan ¢ekilen P.A.
akciger grafisinin normal oldugu sdylenerek nonspesifik
antibiyotik tedavisi verilmis. 10 giin sonra, gunde 3-4
kere ve her seferinde 1 fincan kadar olan hemoptizileri
tekrarlamis. Sag hemitoraksda ¢zellikle nefes alip ver-
mekle artan yan agrisi tanimlayan hasta, gece terlemesi
ve atesi oldugunu ifade ediyor. Son 3 ayda 5 kg za-
yiflamis. Kalga ekleminde agri ve yirime glcligu tanim-
liyor.

Ozgecmisi ve soygegmisinde bir ézellik tanimla-
miyor.

Fizik muayenede; TA: 90/60 mmHg, Nabiz: 72/dk,
ritmik, Ates: 37.59C, Solunum sayisi: 18/dk. Genel olarak

hasta zayif gériiniminde ve soluk, konjunktivalar soluk
olarak izlendi. Solunum sistemi muayenesinde patolojik
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bir bulgu saptanmadi. Genitolriner sistem muayene-
sinde skrotum derisi Uzerinde ulser skari mevcuttu.

Lab.; Hb: %74, Htc: %32, BK: 9400/mm,
Sedimantasyon hizi: 25 mm/saat. Periferik yaymada
hipokromi, mikrositoz ve anizositoz mevcuttu. Rutin
biyokimyasal kan tetkikleri, idrar analizi ve EKG normal-
di.

Balgam AARB teksif ve kiltiurd 3 kez menfi olarak
bulundu. PPD: 8 mm, ANA, anti-DNA ve RF negatifti. IgA,
G, M, C3 ve C4 normal sinirlar iginde idi.

PA akciger grafisinde sagda daha belirgin olmak
lzere bilateral hiler dolgunluk mevcuttu (Sekil 1).

Sekil 1. Olgunun baglangi¢ PA akciger grafisi.

Sekil 2. Olgunun CT goérinima.
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Sekil 3. Olgunun baglangic DSA gérinimu.

Hastaya kanama odagini saptamak amaciyla fiberoptik
bronkoskopi yapildi. Kanama odag gérilemedi.

Cekilen bilgisayarli toraks tomografisinde, sag hilus
diizeyinde, sag pulmoner arterde anevrizmatik dilatasyon
ve icinde trombus izlendi (Sekil 2).

Bunun Uzerine Digital Substraction Angiography
(DSA) yapilarak pulmoner arter ve dallari incelendi. Sag
pulmoner arterin asendan ve desendan dalinda, sol pul-
moner arterin asendan dalinda anevrizmal dilatasyon
saptandi (Sekil 3).

Abdominal ultrasonografide abdominal aortada
anevrizma mevcuttu. Bilateral alt ekstremite venlerinin
renkli Doppler ve pulse Doppler incelemelerinde, yer yer
tromboembolik gériiniimler ve belirgin sekilde zayiflamis
vendz akim saptandi. Lumbosakral grafide sakroiliak ek-
lem kenarinda diizensizlik goraldi.

GOz muayenesinde sag gozde lveit sekeli ve vit-
reusda hilicre saptandi. Retrospektif olarak hastanin
anamnezi derinlestirildiginde hemoptizilerin oldugu
donemlerde oral aftlarin ortaya c¢iktigi 6grenildi. Fizik
muayenede skrotal Ulser skarinin da bulunmasi ne-
deniyle Behget hastaligi distnilerek dermatoloji konstil-
tasyonu istendi. Dermatoloji tarafindan, paterji testi
negatif bulunmasina ragmen, oral aft, genital Ulser skari
ve gozde Uveit bulundugundan Behget hastalii olarak
degerlendirildi.

intrakranial vendz hipertansiyonla seyreden
Hughes-Stovin Sendromu yoéniinden yapilan ndrolojik
muayenesi normaldi.

Bu bulgularda Behget hastaligina bagl pulmoner
arter anevrizmasi tanisi konulan hastaya siklofosfamid (2
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Sekil 4. Olgunun kontrol PA akciger grafisi.

Sekil 5. Olgunun kontrol DSA gérinim.

mg/kg/glin) ve prednizolon (1 mg/kg/giin) tedavisine bas-
landi. Tedavinin baslamasiyla azalan hemoptizi, 1 ay
sonra tamamen kesildi. Daha sonra aylik kontrollerle ta-
kibe alinan hastanin 5 ay sonra c¢ekilen PA akciger
grafisinde bilateral hiler dolgunluk kaybolmustu (Sekil 4).
Anevrizmalari degerlendirmek amaciyla yapilan kontrol
DSA'da anevrizmalar izlenmedi. Ancak ana dallarda hafif
kenar dizensizlikleri saptandi (Sekil 5). Abdominal aor-
tadaki anevrizmanin takibi i¢in yapilan DSA'da ise olayin
devam ettigi goruldui.

Halen kontrolimiizde olan hastanin 15 ay sonunda
tedavisi devam etmektedir ve herhangi bir yakinmasi
yoktur.

TARTISMA

Behget hastaligi tim sistemleri etkileyebilir. 1984
yilinda Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi'nde yapilan
bir arastirmada Behcet hastaligi olan 190 olguda en ¢ok
gorulen bulgular, %96 oral aftlar, %82 genital Ulserler,
%40 eklem ve %35 gbz lezyonlari olarak saptanmigtir.
Deri belirtileri en cok eritema nodosum seklinde gézlen-
migtir. Kardiyovaskuler sistem lezyonlari olgularin
%38’inde genellikle ventz tromboflebit ve obstriksiyon
seklindedir (3).

1992 yilinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi'nde
yapilan bir arastirmada ise 32 Behget olgusunun
%66’sinda oral aftlar, %53’Unde genital Ulserler,
%34’Gnde g6z bulgulari saptanmistir (4).

Uluslararasi Calisma Grubu’'nun teshis kriterlerine
gore tanida oral Ulserasyonlar mutlaka gereklidir. Ancak
buna gore, daha 6nce Behget hastaligi olarak tanim-
lanan olgularin %3’lG bu tanimlamanin disinda kalmak-
tadir (1). Ayrica, alisilmis tani kriterleri olmadan pul-
moner arter anevrizmasi seklinde ortaya gikan olgular da
raporlanmigtir (5,6). Bizim olgumuzda sadece hemoptizi
donemleride ortaya ¢ikan oral aftlar ve skrotal Glser mev-
cuttu. G6z muayenesinde vitreusda hiicre saptanmasi,
Uveit sekeli, eklem bulgulari, bacakta derin ven trom-
bozu, pulmoner arter ve abdominal aorta anevrizmasi ol-
masli Behcet hastaligini destekleyen bulgular idi.

Behget hastaliginin inkomplet formu olarak tanim-
lanan Huhges-Stovin Sendromu’nda ates, hemoptizi, int-
rakranial vendz hipertansiyon, optik nérit gdézlenmektedir
ve sistemik venookliziv hastalik vardir. Blylk pulmoner
arter anevrizmalari olmaktadir. Bir arastirmada Hughes-
Stovin Sendromlu alti olguda serebral tromboflebit sap-
tanmistir. Ancak bu bulgular Behget hastaliginin da klasik
komplikasyonlarindandir. Bu nedenle Hughes-Stovin
sendromunu Behget hastaliginin pulmoner tutulumundan
ayirdetmek zordur. Bu nedenle Behget'in bir varyasyonu
olarak kabul edilmektedir (7,8). Bizim olgumuzda nérolo-
jik yonden yapilan muayene ve tetkiklerde bir patoloji
saptanmadigindan, Behget hastaliyi olarak deger-
lendirilmigtir.

Behget hastaligina bagl pulmoner vaskdlit tablo-
sunda ana pulmoner arterler, kapillerler ve venler etki-
lenebilir. Arterlerin media tabakasi elastik lifleri ve internal
elastik tabakasi ayrilmistir. Hemoptizi, arter ve brons
arasindaki fistule baglidir (9).

Pulmoner arter anevrizmali olgularda pulmoner an-
jiografi bazen hemoptizilerin artmasina neden olmaktadir
(9). Dinamik CT bu olgularda komplikasyonlarin daha az
ve noninvaziv olmasi nedeniyle anjiografiden Ustin bu-
lunmustur. Duvar disini ve trombusu gdstermesi agisin-
dan da CT daha yararlidir. Ayni zamanda bronkoarteriyel
fistil gostergesi olan hava keseciklerini anevrizmal kitle
icinde gorulmesi de CT incelemesi ile mumkundur (7).
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Olgularin biylk kisminda HLA B5 antijeninin varligi
gOsterilmistir (3,10).

Behget hastalarinda serum IgG diizeyleri normal
saglikh kontrollerden bir farkhlik gdstermemesine rag-
men, serum IgA ve IgM diizeyleri yliksek bulunmustur.
Yanisira C3c ve C4 dizeylerinde de artis saptanmistir.
Bu, aktif donemde bulunan Behget hastalarinda im-
munolojik inflamatuar slrece sekonder olarak akut faz
reaksiyonunun gelistigi ve sonunda gerek kompleman,
gerekse immunglobulin sentezinin arttigini géstermekte-
dir (11). Bizim olgumuzda bu dlizeyler normal bulundu.

Paterji testi Behget hastaliginda karakteristiktir.
Ancak disposable ignelerin kullanima girmesiyle bu
fenomende azalma kaydedilmistir (1). Biz de olgumuzda
paterji testini negatif bulduk. Cerrahi midahalelerde de
insizyon yerinde pater;ji testi benzeri siddetli eritem ve en-
durasyon olugsmaktadir. O nedenle cerrahlar Behget ol-
gularina cerrahi miidahaleden kaginmaktadir (12).

Hamuryudan ve arkadaslari, 2176 Behget olgusu-
nun 24’tnde (%1.1) pulmoner arter anevrizmasi saptan-
mistir. Bunlarin %50’si hemoptizi basladiktan ortalama
9.5 ay sonra olmistir. 12 hasta ortalama 25.5 ay takip
edilmis olup bunlardan 2’sinde oral siklofosfamid ve
steroid tedavisini kesmek mumkin olmustur. Bu iki has-
tadan birinde kontrol CT’sinde komplet remisyon elde
edilmig, digeri ise radyolojik olarak stabil kalmistir.
Tedavinin kesilmesiden sonra 16 ve 18 aydir semptom-
suz olarak takip edilmekte olduklarini bildirmislerdir (13).
Camsari ve arkadaslari, Behget hastaliginin pulmoner
tutulumunu inceledikleri 7 olgunun 4’iinde pulmoner arter
anevrizmasi saptamislardir. Siklofosfamid + prednizolon
verilen olgulardan ikisi abondan hemoptizi ile
kaydedilmis olup bir olguda anevrizmalar timuyle kay-
bolmus, digeri ise kismi yarar gérmustir (14).

Behget hastaliginin vaskuler veya serebral tutulu-
munda prognoz kétidir. Olimlerin gogu anevrizmalarin
riptlrin baglidir. Behget hastalijinda anevrizma birden
fazladir. Genellikle tek basina medikal tedavi klinik ve
radyolojik dizelme saglamayabilir. Lezyon tek ve
lokalizasyonu yanisira uygunsa cerrahi rezeksiyon tercih
edilir (15). Hemoptizili Behget olgularinda tekrarlayici de-
rin ven trombozu olsa bile antikoagulan tedaviden
kaciniimaldir. Behget hastaligindaki pulmoner tutulumda
steroidler tek basina yeterli degildir. Yanisira klorambusil
veya siklofosfamid gibi bir immunsupresif ila¢g da kullanil-
malidir. immiinsiipresif tedavi bir yil sonra azaltilarak ke-
silmelidir. Siklosporin-A ile steroid kombine tedavisinin
etkinligi daha dustk bulunmustur (9,16,17).
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Biz de olgumuzda steroid ve siklofosfamid tedavisi
ile pulmoner arter anevrizmasinda gerileme saptadik.
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