Gastrointestinal Sistem Tutulumlu Iki Behcet Vak'asi
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OZET

Behget sendromunda gastrointestinal sistem
tutulumu vak'alann %13-20'sinde goriilmektedir. En
stk goriilen lezyon ileogekal bolge iilserleridir. Cok
ender olarak o6zofagus, mide ve duodenumda da
tilserler goriilebilir. Vaskiiler  lezyonlar vak'alann
% 25-45 inde ve sik olarak yiizeye! venlerin troin-
boflebiti ve biiyiik venlerin trombozu seklinde
goriilmektedir.  Literatiirde Behget Sendromuna bagh

portal ven trombozu olan iki vak'ayayinlanmistir.

Bu makalede Behget sendromunda ¢ok nadir
rastlanan 6zofagus, mide, duodenum iilseri, olan iki
vak'a sunuldu. Vak'ulardan birinde ek olarak Budd-
Chiari sendromu dahil vena cava inferior sendromu,
ve akciger tutulumu ve portal ven trombozu, digerinde
de splenomegali vardl.

Anahtar Kelimeler: intestinal Behg¢et Sendromu, Portal ven
trombozu, Budd-Chiari sendromu
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Behget ilk kez 1937
Prof.Dr.Hulusi Behget tarafindan agiz, gz ve geni-

sendromu yilinda
tal bolgede tekrarlayan iilserler ile karekterize bir
sendrom olarak tanimlandi (1). Bugiin ise sistemik
vaskiilit ile karakterize kronik, tekrarlayici, iltihabi
bir hastalik olarak bilinmektedir. Ortadogu ve
Japonya'da insidens daha yiiksektir. Sendrom 1972
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SUMMARY

Gastrointestinal system involvement is observed
in 13-20% ofpatients with Behcet's syndrome. Ulcers
in the ileocecal region are common, esophageal,
gastric and duodenal ulcers are very rare seen. Vas-
cular lesions are observed in 25-45% of patients.
Tliese lesions include superficial thrombophlebitis,
thrombosis of the large veins. Only two cases with
portal vein thrombosis in Behget's syndrome have
previously been reported.

In this article, two patients were reported who
had esophageal, gastric, duodenal ulcer are rarely
seen in patients with Behget's Syndrome. One of
them had pulmoner involvement, vena cava inferior
syndrome Budd-Chiari Syndrome and portal vein
thrombosis, the another one had splenomegaly.

Keywords: Intestinal Behcet's Syndrome, Portal vein throm-

bosis, Budd-Chiari Syndrome.
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Japon Behget Sendromu Arastirma

Komitesi tarafindan belirlenen majér ve minér

yilinda

kriterlerin kombinasyonlarina gére komplet veya in-
komplet olarak iki klinik tipe ayrilir (1).

Gastrointestinal sistem (GiS) lezyonlar1 en sik
terminal ileum, ¢ekum ve ¢ikan kolonu tutar (2).
Ender olarak 6zofagus, mide ve ince barsaklarda
goriilebilir  (2). diffiiz
splenomegali, karacigerde yaglanma, konjesyon,
Budd-Chiari sendromu ve karaciger kapsiiliinde
aftoz ilserler gibi oldukg¢a nadir lczyonlarda bildiril-
mistir (3,4). Literatiirde bugiine kadar 6zofagusta
lezyonu olan 30 vak'a yayinlanmistir (5,6,7).

aftoz  tlserler Ayrica
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Vaskiiler lezyonlar arteriyel ve vendéz trombiis,
anevrizma ve Yyiizeyel venlerin gezici trom-
boflebitidir. Ven6z trombiis en sik vena cava in-
ferior ve superior (VCIi, VCS) trombiisii seklinde
olmakta ve VCI trombozu hepatik venleri de icine
alarak Budd-Chiari sendromu gelismektedir (8).

Plevra ve akciger belirtileri sik olmamakla bir-
likte nadir degildir (9).

Biz vaskiiler, gastrointcstinal ve pulmoner
tutulumu olan iki vak'amizi ender goriilen 6zofagus,
mide, duodenum iilserleri, splenomegali ve portal
ven trombozu nedeni ile ilgin¢ bularak sunduk.

Vak'al

30 yasinda, erkek hasta 6 y1l 6nce agiz ve genital
bolge iilserleri ile ilk kez Behc¢et Hastaligi tamisi
konulmus. iki ay 6nce karm ve bacaklari sismis.
Karmm agris1 ve konstipasyon yakinmalar1 vardi
Zaman zaman oOksiiriik ve hemoptizi oluyormus.
Fizik incelemede agizda, yumusak damak ta aftoz
iilscrler.dinlcmekle sag akciger tabaninda krepitan
railer vardi. Karin olduk¢ca bombe ve karin
duvarinda asagidan yukariya dogru dolan venoz kol-
lalcraller gériiliiyordu. Karinda serbest asite ait
matite alinmiyordu. Karaciger ve dalak ballote
ediliyordu. Alt ekstremilelerde eritema nodozum
sokellerine ait pigmente lezyonlar ve (+ +) 6dem
vardi.

Laboratuvar bulgulari: Sedimantasyon hizi 31
mm/Lsaat, Hb: 103 gr/dl, lokosit: 6800/mm’, C-
reaktif protein (+), alkalen fosfataz: 275 U/L,ALT:

Sekil 1.
akciger alt zonda pnomonik infiltrasyon.

Bir nolu vak'anin arka-6n akciger grafisinde sag
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26 U/L,AST 56 U/L, total bilirubin 1.8 mg/dl, direkt
bilirubin 11 mg/dl, indirekt bilirubin 0.7 mg/dl,
protrombin zamani1 162 saniye, protrombin ak-
livitesi %36, asit s1vis1 transiida nileliginde idi. Arka-
on akciger grafisinde sag akciger alt zonda
pnomonik infiltrasyon goériildii (Sekil 1).

Abdominal ultrasonografide Kkaraciger hete-
rojen ekoda ve normalden biiyiiklii. Portal ven trom-
boze idi (Sekil 2). Dalak homojen olarak biiyiiktii.
Karinda yaygin asit vardi. Ozofago-gastroduedonos-
kopi de o6zofagus iist boliimiinde oval 34 mm
biiyiikliigiinde multipl aftéz iilserler, 6zofagus alt
ucta multipl lineer iilserler ve 2/3 dereceden varis
goriildii (Sekil 34). Bulbus tabaninda 34 mm
capinda oval iilser vardi. Ulser kenarindan biyopsi
alindi. Histopalolojisi kronik iltihabi infiltrasyondu.

Kalin ve ince barsaklarin radyolojik in-
celemeleri yapildi, patoloji saplanmadi. Kavagrafi-
de sol femoral venden girildi. Kollcterallcr doldu.
VCIi izlenemedi (Sekil 5). Brakial venden yapilan
kavagrafi de VCI iin sag atriuma girisinde lam
obstriiksiyon saptandi (Sekil 6).

Vak'a 2

35 yasinda kadin hasta. Bir yil 6nce agiz ve geni-
tal bolgede aftlar1 olmus ve Behcet Sendromu tanisi
konulmus. Bir ay once bulanti kusma ve sol
hipokondriumda agr1 yakinmalar1 baslamis. Fizik in-
celeme de dalak 3 cm ele geliyordu. Diger sistem
bulgulari normaldi.

Bir nolu vak'anin abdominal ultrisonografisinde por-
tal ven tromboze olarak goriiliiyor.

Sekil 2.
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yekit 3. Bir nolu vak'ada ozofagogastroduodenoskopide
orzofagus alt ugta dlserler.

Sekil S. Bir nolu vak'ada femoral ven yolu ile yapilan
kavagrafi de vcna kava infcrior izlenemiyor, opak madde kol-
leteraileri doldurmus.

Laboratuvar Bulgulari: Sedimantasyon hizi 12
mm/1, saat, Hb: 10.8 gr/dl, lokosit: 5100/mm’.
Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, periferik
yayma normaldi. Brusella grup aglutinasyonu
negatifti.
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Sekil4.  Bir nolu vak'ada ozofagogastiroduodenoskopide
dzofagus alt ugta dzofagus varisleri,

Sekil 6. Brakial ven yolu ile yapilan kavagrafi dc vena kava in-
fcrior sag atriuma giris yerinde tam tikali oldugu igin visualize
olmamis.

Abdominal ultrasonografi de karaciger, safra
kesesi, safra yollari, hepatik ve portal ven sistemi
normal, dalak homojen olarak biiyiiktii. Asit ve kol-
latcral dolasim goriilmedi. Ozofagogaslroduedo-
noskopi de 6zofagus, kardia normaldi. Korpus fun-
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Tablo 1. Behget Sendromu'nun Tani1 Kriterleri (1)

I. Major kriterler
1. Agizda tekrarlayan aftoz iilserler
2. Deri lezyonlan
a. Eritema nodozuma benzer lezyonlar
b. Siibkiitan tromboflebit
c. Follikiilit ve akne benzeri lezyonlar
3. Goz Lezyonlan
a. Iridosiklit
b. Korioretinit, retinokonjonktivit
c. Optik sinir atrofisi, komplike katarakt, idiopatik
glokom, fitizis bulbi, Korioretinal atrofi
4. Genital iilserler
II. Minor Kriterler
1. Artrit
2. Gastrointestinal semptomlar
3. Epididimit
4. Vaskiiler lezyonlar
5. Santral sinir sistemi tutulumu
6. Solunum sistemi tutulumu

7. Urogenital sistem tutulumu

dus bileskesinde kiigiik kurvaliirde ve angulus
izerinde caplan yaklasik birer cm olan iki adet
iilser goriildii. Ulserlerin kenarindan biopsi alindi.
Histopalolojisi kronik iilserdi. Kalin ve ince barsak-
larin radyolojik incelemeleri ve kolonoskopi normal-
di.

TARTISMA

Behget sendromu tekrarlayan g6z, deri ve
goriilen mukozal lezyonlarla karakterizedir. Goz,
deri, genital ve oral lezyonlar sendromun major
kriterlerini olusturmakta ve bu 4 kriteri de tasiyan
olgular komplet vak'alar olarak lanimlanmakladir.
Diger sistem tutulumlart mindr kriterler olarak
tanimlanmakta ve.lic major kriter veya bir major iki
mindr kriter bulunan vak'alar inkomplet olgular
olarak tanimlanmaktadir (Tablo 1). Bu
tanimlamaya gore vak'alarimizin ikisi de inkomplet
Behgel sendromu idi.

Behget sendromunda GIS semplomlari ol-
gularin  %40-50'sinde  gorilmektedir. Bunlar
bulanti, kusma, karin agrisi, karinda siskinlik hissi,
diare ve konstipasyondur. Bu semptomlar1 gdsteren
olgularin %13-20'sinde GIS patolojisi saplanmak-
tadir. GIS semptomlar1 oral iilserlerden ortalama 6
yil sonra baslar. Bu siire 25 yila kadar uzayabildigi
gibi GIS semptomlar1 hastaligin ilk bulgularindan
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biri de olabilir. En sik goriilen lezyon iliogekal bolge
iilseridir (2). Lezyonlar segmanterdir. Ulser cev-
resindeki mukoza normaldir. Inkomplet olgularda
GIS tutulumu daha sik gériiliir. Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi (AUTF) dermatoloji klinigince iz-
lenen 800 Behget Scndromlu olgunun %17.6'sinda
GIS tululumu bildirilmistir (1). Jejunum ender
olarak hastaliga katilir. Ozofagus, mide ve
duodenum da ise ¢ok ender olarak lezyon goriiliir.
AUTF'nin serisinde bir 6zofagus tululumu bildiril-
mektedir. Ozofagus lezyonlan &zofajit, &zofagus
iilserleri, perforasyon veya slenoz seklinde goriiliir.
Ulserler oval veya lineer, cogunlukla multipl olurlar
ve perfore olmaya egilimlidirler (7). Siklikla 173 alt
6zofagusta goriiliirler (5). Ozofagus lezyonlarinin
Behget sendromunun bir belirtisi oldugunu kabul
etmek icin gastrodzofagcal refli ve hiatal herni ol-
mamalidir. Ozofagus iilserleri olan birinci vak'aniiz
da boyle bir patoloji yoktu.

Literatlirde az sayida midc-duodenum iilseri
olan vak'alar bildirilmistir (2,4). Ulserler makros-
kopik olarak normal yada patolojik bir mukoza
tizerinde siklikla multipl olarak goriiliirler. Mikros-
kopik olarak akut veya kronik ilser, vaskiilil ve non-
spesifik kronik iltihabi infiltrasyon goriilebilir. Birin-
ci vak'amiz da bulbus tabaninda, ikinci vak'annz da
mide de iki tane iilser vardi. Birinci vak'amizin bul-
busu hiperemik ve 6demli, mikroskopisi kronik non-
spesifik iltihabi infiltrasyondu. Ikinci vak'amizda
ilser cevresindeki mukoza normal, mikroskopisi
kronik tlserdi.

Behget Sendromunda GIS tutulumda en 6nemli
sorun acil cerrahi girisim gerektiren ve fatal
seyredebildi barsak perfoilasyonu ve peritonit,
masif GIS kanamasi, toksik megakolon ve nadiren
barsak obstriiksiyonu gelisme olasiligidir  (6,10).
GIS  belirtileri iginde ¢ok ender olarak
splenomegaliden  bahsedilmekledir ~ (3).  Ikinci
vak'amizda da splcnomcgali vardi ve spleno-
mcgaliye neden olacak hematolojik, infeksiy6z veya
hepalolojik patoloji saptanmadi.

Behget Sendromunda vaskiiler lezyonlar %25-
45 oraninda goriilmektedir. En sik rastlanan lezyon
yiizeyel venlcrin gezici tromboflebitidir. VCI
veVCS trombozu da sik goériilmekledir (8,11). VCS
sendromunda Behg¢et sendromu benign nedenlerin
basinda gelmektedir (12). VCI sendromu olan has-
talarin bazilarinda hepatik venlerde de tromboz ol-

T Klin Gastroentcrohepaioloji 1991, 2



SARITAS ve Ark.

UASTROINTKSTINAL Sisli- Mi TITAN iKi BEHCET VAK'ASI

makta ve Budd-Chiari
(13). VC trombozunda venografi c¢alismalarinda
VCS velveya VCI iin Ukali ve bazi kulleterallerin
oldugu

sendromu gelismektedir

gelismis goslcrilmckledir, Birinci
vakamizda venografide VCI sag alriuma kadar
tikali idi vc opak madde kolleteralleri doldurdu.
kadar Behget

vaskiiler tutulum spektrumu i¢inde portal ven trom-

Lilcratiirdc bugiline sendromunda
bonu olan iki vak'a bildirilmistir. Ilk vak'a Castillo
ve ark. tarafindan 1980 yilinda ikinci vak'a Bayrak-
tar vc ark. tarafindan 1989 yilinda yayinlanmistir
(14,15). Bizim birinci vak'amizda ultrasonografide
portal ven trombozc olarak goriildii. Dalak biiyiik ve
O0zofagusta 2/3, dereceden varis vardi. Prolrombin
zamani uzun ve prolrombin aktivitesi diisiik oldugu
icin splcnoportografi yapilamadi. Ancak portal ven
iombozu tanisinda ultrasonografi splcnoportografi
ayarinda dogru sonug¢ verdigi i¢in portal ven trom-
bozu tanisi

yeterli bulduk.

icin ultrasonografik degerlendirmeyi

Behget sendromunda plevra vc akciger belir-
de degildir.
AUTPdcn 1972-83 yillan arasinda akciger ve plevra

tileri  sik olmamakla birlikle nadir

tutulumu olan 19 olgu bildirilmistir (9). Raz ve ark.

tarafindan  1973-87 tarihleri arasinda pulinoner
tutulumu olan 5 olgu vc literatirde 80 olgu
yayinlandigini bildirmislerdir (16). Behget

sendromunda tekrarlayan akciger tromboembolisi
ve/veya infarktiisleri olur. Oksiiriik, hemoptizi vc
dispne gibi semptomlar vardir. Tek veya iki tarafl
plevra! sivi  toplanmasi vc pnomonik golge
koyulugunda artig goriiliir. Bizim birinci vak'amizda
sag akciger alt zonda pnomonik gdlge koyulugunda
artis vc zaman zaman olan Oksiiriik ve hemoptizi

yakinmalar1 vardi.

Sonu¢ olarak Behget sendromunda portal
hipertansiyon bulgulari Budd-Chiari
sendromu yaninda portal ven trombozu olabilecegi
de disiiniilmeli, agiklanamayan splcno-

mcgalidc Behget sendromu akla gelmelidir.

varsa

nedeni
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