
ÖZET 

Behçet Hastal›¤› tekrarlayan a¤›z içi ve genital

ülserler ve göz tutulumu ile karekterize tüm sis-

temleri tutabilen bir hastal›kt›r. Genellikle hasta-

l›¤›n eksaserbasyonlar›nda akci¤erler tutulabilir

ve pulmoner arteriyel t›kanmalara ba¤l› ölümcül

olabilir. Pulmoner arter anevrizmas› (PAA) ve intra-

kardiak trombüsün (‹KT) birlikte görüldü¤ü 2

Behçet olgusu sunuyoruz. 28 ve 32 yafllar›nda 2

erkek olgu öksürük, hemoptizi, nefes darl›¤› ve

halsizlik yak›nmas› ile baflvurdular. Her iki olguda

da iki tarafl› inferior pulmoner arterlerde  anevriz-

matik dilatasyon ve emboli ile birlikte sa¤ ventri-

külde trombüs vard›. Olgunun birisinde sa¤

ventriküldeki trombüs cerrahi olarak ç›kar›lm›flt›.

Her iki olguya da kortikosteroid ve siklofosfamid

den oluflan immunosupresif tedavi verildi. Trom-

büsün cerrahi olarak ç›kar›ld›¤› olgu immun-

supresif tedavinin dokuzuncu ay›nda abondan

hemoptizi ile kaybedildi. Di¤er olgunun tedavisi

tamamland› ve hala yafl›yor ve durumu iyi. Her

iki olguda da immunosupresif tedavi ile anevriz-

malarda belirgin düzelme saptanmas›na ra¤men

olgunun birisinin ölmesi, Behçet Hastal›¤›’na ba¤l›

vaskülitlerde tedaviye ra¤men mortalitenin yüksek

oldu¤unu gösterir.

SUMMARY

Behçet’s di sease is a multisystematic disease;

characterized with recurrent oral and genital

ulcers and eye involvement which may involve

all systems. The lung may be involved, usually

during disease exacerbations, and may lead to

fatal pulmonary arterial occlusion. Here; we reported

two patients diagnosed as Behçet’s disease with

intracardiac thrombus and co-existing pulmonary

artery aneurysm. 28 and 32 years old two male

patients presented with cough, hemoptysis, dyspnea

and weakness applied to hospital. In both patients

there were pulmonary artery aneurysm and

embolism with intracardiac thrombus. The

patient who underwent surgery because of

intracardiac thrombus, died in the 9th month of

immunosuppressive therapy as a result of

massive haemoptysis. The other patient completed

immunosuppressive therapy, is stil alive and

doing well. In spite of improvement with medical

therapy in aneurysms in both of these patients,

the death of one patient, shows us that mortality

is high in vasculitis of Behçet’s disease despite

therapy.

BEHÇET HASTALI⁄I’NDA PULMONER ARTER
ANEVR‹ZMASI VE ‹NTRAKARD‹AK LEZYONUN

B‹RL‹KTEL‹⁄‹: 2 OLGU SUNUMU

INTRACARDIAC THROMBUS AND CO-EXISTING PULMONARY
ARTERY ANEURYSM IN BEHÇET’S DISEASE: TWO CASE REPORTS

Enver YALNIZ Berna KÖMÜRCÜO⁄LU Mine GAYAF

Hamide AYDO⁄DU Emel ÖZDEN

‹zmir Gö¤üs Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, Gö¤üs Hastal›klar› Klini¤i, ‹zmir

Anahtar sözcükler:  : Behçet hastal›¤›, pulmoner arter anevrizmas›, intrakardiak trombüs 

Key words:  Behçet’s disease, pulmonary artery aneurysm, intracardiac thrombus

‹zmir Gö¤üs Hastanesi Dergisi, Cilt XIX, Say› 2, 2005

57



Resim 1. Birinci olgunun PA akci¤er grafisinde

bilateral hiler büyüme ve sa¤ alt zonda

periferde konsolidasyon.

PULMONER ARTER ANEVR‹ZMASI VE ‹NTRAKARD‹AK LEZYONUN B‹RL‹KTEL‹⁄‹

G‹R‹fi

Behçet hastal›¤› ilk olarak 1937 y›l›nda Türk

dermatolog Hulusi Behçet taraf›ndan tan›m-

lanm›fl, tekrarlayan oral ve genital aftlar ile

buna efllik eden üveit, artrit, cilt lezyonlar›,

santral sinir sistemi, kardiyopulmoner, gastro-

intestinal sistem tutulumu ve vasküler lez-

yonlarla karekterize sistemik bir hastal›kt›r

(1,2). Önceden inan›ld›¤› gibi sadece Akdeniz,

Ortado¤u ve Asya ülkelerinde de¤il ayn›

zamanda dünya genelinde bir çok ülkede

bulunur (2). 

Pulmoner tutulum, Behçet hastal›¤› olgula-

r›n›n %1-5’inde görülür (3-5). Vena cava

superior veya di¤er mediastinal venlerde

trombüs, PAA, pulmoner infarkt ve hemoraji,

plevral efüzyon, kor pulmonale ve mediasti-

nal veya hiler lenfadenopati Behçet hasta-

l›¤›’n›n torasik tutulumlar›d›r (2,5). Pulmo-

ner arter anevrizmalar› (PAA) en s›k görülen

pulmoner tutulum fleklidir ve immunosup-

resif tedaviye ra¤men rüptüre olma e¤ilim-

leri nedeniyle yüksek mortalite riskine

sahiptir (6). PAA 200’den daha fazla olguda

rapor edilmifltir (4,7,8). ‹ntrakardiak trombüs

(‹KT) Behçet hastal›¤›’n›n daha nadir bir

komplikasyonudur ve 30 vaka rapor edil-

mifltir (8-11). Bununla birlikte ‹KT ve PAA’n›n

birlikte oldu¤u sadece 11 rapor bulunabil-

mifltir (8,9).

OLGU

Olgu 1:  32 yafl›ndaki erkek olgu hemoptizi,

öksürük, nefes darl›¤› ve gö¤üsün sa¤ ya-

n›nda a¤r› yak›nmas› ile hastanemize bafl-

vurdu. 5 y›l önce tekrarlayan oral ve genital

ülserler nedeniyle Behçet hastal›¤› tan›s› ko-

nularak 1 ay öncesine kadar kolflisin teda-

visi al›yormufl. 3 ay önce yukardaki yak›n-

malar› nedeniyle Atatürk E¤itim Hastanesi

kalp damar cerrahisi servisine yatm›fl ve

orada yap›lan ekokardiyografi ile sa¤ ventri-

kül içinde trombüs saptan m›fl. 1.5 ay önce 

trombektomi ve triküspit kapak rekonstrük-

siyon ameliyat› geçirm ifl. fiikayetleri geçme-

yen olgu hastanemize baflvuru ile yat›r›ld›.

Fizik bak›da, gö¤üs orta hattaki insizyon skar›

d›fl›nda sistem bak›lar›nda patolojik bulgu

saptanmad›.

Laboratuvar bulgular› olarak eritrosit sedi-

mentasyon h›z› 90mm/saat, Hb 9.7 g/dl,

lökosit 9600/mm3 olarak saptand›. Böbrek,

karaci¤er fonksiyon testleri ve EKG normal

saptand›. 

Postero-anterior (PA) akci¤er grafisinde, bila-

teral hiler büyüme, sa¤ alt zonda  periferde

konsolidasyon ve sol parakardiak alanda

infiltrasyon saptand›. Spiral Toraks Bilgi-

sayarl› Tomografi (BT)’de sa¤ ve sol inferior

pulmoner arterde emboli ile uyumlu dolma

defekti ve anevrizmatik geniflleme, her iki

akci¤er alt lob bazal segmentlerde subplev-

ral üçgen tarz›nda konsolidasyonlar ve sa¤da

plevral s›v› saptanm›flt›r (Resim1,2).

Behçet hastal›¤›na ba¤l› bilateral PAA teflhisi

ile hastaya siklofosfamit (2 mg/kg) ve metil

prednizolon (60 mg/ gün) baflland›. 3 ve 6 
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Resim 3.  Birinci olgunun toraks BT görüntüleme-

sinde bilateral akci¤er alt lob bazal seg-

mentlerde subplevral üçgen tarz›nda

konsolidasyonlar ve sa¤da plevral s›v›.

Resim 2.  Birinci olgunun toraks BT görüntüle-

mesinde sa¤ pulmoner arterde anev-

rizmatik geniflleme ve trombüs.

ay sonraki ko ntrollerde spiral toraks BT’de

bilateral pulmoner arter anevrizmalar›nda

belirgin düzelme saptand› (Resim 3). Olgu

tedavinin 9. ay›nda abondan hemoptizi ile

öldü.      

Olgu 2:  3 ayd›r öksürük, hemoptizi, nefes

darl›¤›, atefl, halsizlik, ifltahs›zl›k ve kilo kayb›

flikayetleri olan 27 yafl›nda erkek olguydu.

Daha önce tekrarlay›c› tarzda oral ve genital

ülserleri oluyormufl. Servisimize yatt›ktan k›sa

‹ZM‹R GÖ⁄ÜS HASTANES‹ DERG‹S‹

Resim 4.  Tedavinin 6. ay›nda Toraks BT görün-

tülemesinde PAA’da belirgin düzelme

görülüyor.

bir süre sonra sa¤da tibia ön yüzünde eritema

nodozum ile uyumlu deri lezyonlar› geliflti.

Fizik bak›da, atefl 38.5°C saptand›. Solunum

ve di¤er sistem bak›lar›nda patolojik bulgu

saptanmad›. Göz muayenesi normaldi.

Laboratuvar tetkiklerinde, eritrosit sedimen-

tasyon h›z› 34 mm/saat, Hb 9.9 gr/dl, löko-

sit 5400 saptand›. Antikardiyolipin antikor-

lar, protein S, protein C, Vonwillebrant fak-

tör ve antitrombin III normal de¤erlerde sap-

tand›. Paterji testi müspet saptand›.

PA akci¤er grafisinde her iki hilusta belirgin

geniflleme ve sa¤ parakardiak bölgede infilt-

rasyon saptand›. Spiral toraks BT’de sol ve

sa¤ inferiyor pulmoner arterde anevrizmatik

geniflleme ve emboli ile uyumlu dolma de-

fekti, her iki alt loblarda nodüler infiltrasyon-

lar ve sa¤ ventrikül içinde trombüs ile uyum-

lu görünüm saptand› (Resim 4,5). Toraks

manyetik rezonans görüntüleme (MRG)’de

bilateral pulmoner arterlerde anevrizmatik

geniflleme ve emboli ile uyumlu dolma de-

fekti saptand›.

Ekokardiyografide sa¤ ventrikülde intrakar-

diak trombüs ve 2. derece triküspit yetmez-

li¤i ve pulmoner arter bas›nc› 45 mmHg

saptand›. 
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Resim 6.  ‹kinci olgunun toraks BT görüntüleme-

sinde sa¤ ve sol inferior pulmoner

arter-lerde anevrizmatik geniflleme ve

trombüs.

Resim 7.  ‹kinci olgunun ekokardiyografisinde sa¤

ventrikül içinde trombüs.

Resim 8.  ‹kinci olgunun 1 y›l sonraki toraks BT

görüntülemesinde bilateral PAA’da

tam düzelme görülüyor.

Resim 5.  ‹kinci olgunun PA akci¤er grafisinde

bilateral hiler büyüme ve sa¤ para-

kardiak bölgede infiltrasyon.

Alt ekstremite derin venlerin dopler USG’si

normal rapor edildi.

Yap›lan romatoloji konsültasyonu sonucu

olas›l›kla Behçet hastal›¤›na ba¤l› bilateral

PAA ve ‹KT tan›s› ile siklofosfamid (2 mg/kg)

ve metil prednizolon (60 mg/gün) baflland›.

3. ve 6. aydaki kontrollerde kardiyak trom-

büs kayboldu ve PAA’lar›nda belirgin geri-

PULMONER ARTER ANEVR‹ZMASI VE ‹NTRAKARD‹AK LEZYONUN B‹RL‹KTEL‹⁄‹
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leme saptand›. 9. ve 12. ay kontrollerinde

PAA’lar›nda tamamen gerileme izlendi. Olgu

1 y›ll›k tedavi ve 6 ayl›k tedavisiz toplam 18

ayl›k takibimizde ve genel durumu çok iyi.

TARTIfiMA

Behçet hastal›¤›’nda pulmoner arter tutulu-

mu nadir görülmekle birlikte mortalitesi yük-

sektir. Hemen sadece erkeklerde görülür.

PAA periferik arter tutulumunda oldu¤u gibi

hastal›¤›n ileri dönemlerinde ortaya ç›kar-

lar. Anevrizma oluflumu, s›kl›kla iki tarafl›

ve multipldir. Hastalar›n yaklafl›k %40’›nda

anevrizmaya pulmoner arter t›kanmas› efllik

eder (12). Pulmoner arter anevrizmas› ile

birlikte büyük venlerde trombüs saptanma-

s› durumunda Hughes and Stovin sendro-

mu olarak isimlendirilmektedir.         

Hemoptizi ilk ve tan›ya götüren bafll›ca semp-

tomdur. Hemoptiziye ço¤u hastada atefl,

terleme ve halsizlik gibi sistemik belirtiler

efllik eder (1,2). Raz ve ark. (3), PAA’n›n yak-

lafl›k üçte birinin %40’a varan oranda masif

hemoptizi nedeni ile ölümle sonland›¤›n›

bildirmifllerdir.

Hamuryudan ve ark. (7), anevrizmalar›n sa-

dece büyük arterlerde de¤il küçük dallarda

da görülebildi¤ini bildirmifllerdir. Patogenez

de altta yatan esas nedenin endotel harabi-

yeti oldu¤u ve mikroskopik görünümde vas-

külit fleklindedir (2).  

Hastal›¤›n nadir görülen fakat ölümcül bir

komplikasyonu olan ‹KT geliflimi de pulmo-

ner arter tutulumu olanlarda daha s›k görül-

mektedir (9,12). ‹KT genellikle kalbin sa¤

yan›n› tutar. Bu olgular›n ço¤unda klinik bul-

gular nonspesifik oldu¤u için, bu kompli-

kasyonun görülme s›kl›¤› gerçek de¤erinin

alt›nda oldu¤u tahmin edilmektedir (9). 

Patogenezin birlikteli¤i aç›k olmamakla bir-

likte PAA ve ‹KT aras›ndaki ilifl ki istatistiksel

olarak anlaml›d›r. Bu birlikteli¤in sa¤ kalp

odac›¤›nda ve pulmoner arteriyel yatakta

endoteliyal ve subendoteliyal hasar› göste-

recebilece¤i tahmin edilmektedir. Di¤er taraf-

tan, kardiyak trombüs varl›¤›na ra¤men, korti-

kosteroid ve di¤er immunosüpresiv ilaç alan

hastalarda PAA geliflmedi¤i gözlenmifl (13).

Literatür ile uyumlu olarak bizim 2 olgu-

muzda erkek olup, hemoptizi yak›nmas› ile

baflvurdular. Her iki olgumuzda da PAA iki

tarafl› idi ve ‹KT sa¤ ventriküldeydi.

Behçet hastal›¤› olan bir olguda PA akci¤er

grafisinde hiler bir geniflleme pulmoner arter

anevrizmas›n› akla getirmelidir. Kalyoncu F

ve ark. (14), bunun aksine düflünmesine

ra¤men solunum sistemine ait semptom ve

bulgular›n de¤erlendirilmesi için en iyi görün-

tüleme tekniklerinden birisi PA akci¤er gra-

fisidir. En s›k olarak tek ve çift tarafl› hiler,

parahiler ve periferik nodüler opasiteler gö-

rülür (15,16). Bununla birlikte özellikle to-

raks›n spiral BT ile görüntülenmesi anjio-

grafiden daha az invaziv olmas› ve arteriyel

anevrizman›n saptanmas›nda alt›n bir stan-

dart olarak kabul edilmesi gözönünde tutul-

mal›d›r (16,17).

Bizim olgular›m›zda PA akci¤er grafisinde

bilateral hiler geniflleme ve bilateral alt zon-

larda periferde nodüler opasiteler vard›. Spi-

ral toraks BT’de pulmoner arter anevriz-

malar› tipik olarak saptand›. Bir olguda sa¤

ventriküldeki trombüs dahi saptand›.

Augarten ve ark. (18), ‹KT’ün ekokardiyo-

grafik bulgular›n›, sa¤ ventrikülde ç›k›fl yolu-

nu t›kamayan papiller kaslara yak›n komflu-

lukta olan yer kaplay›c› oluflum (patolojik

natürü ve kitlenin içeri¤i saptanmayan) ola-

rak tarif etmifllerdir. Endokardit ve endomyo-

kardiyal fibrozis Behçet hastal›¤›nda çok na-

dir bir durumdur (19). Bizim olgumuzda da

endokardit ve endomyokardiyal fibrozis olma-

dan sa¤ ventrikülde trombüs saptand›.

‹ZM‹R GÖ⁄ÜS HASTANES‹ DERG‹S‹
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KAYNAKLAR

Behçet hastal›¤›na ba¤l› PAA ve ‹KT tedavi-

sinde konsensus sa¤lanamam›flt›r. Steroidler

tedavide yayg›n olarak tek bafl›na veya

kombinasyonda kullan›l›r.  Son dönemdeki

raporlar›n ço¤unda önerilen tedavi rejimi

kortikosteroide bir antineoplastik ajan›n

(siklofosfamid veya azotiopürin) eklenmesi-

dir. PAA’l› olgulardaki cerrahi dahil tedavi

sonuçlar› çok iyi de¤ildir (5). Raz ve ark. (3)

PAA’s›nda immunomodülasyon tedavisini

(kortikosteroidler, sitotoksik ve siklosporin

A) öneriyor. ‹KT tedavisinde antienflamatuar

ilaçlar ve/veya antikoagülan tedavi önerile-

bilir (20). Di¤er taraftan pulmoner tutulumu

olan hastalarda antienflamatuar tedavi veril-

meden tek bafl›na antikoagulan tedavisi

verilmesi masif hemoptizilere neden olabilir

(21). ‹KT’ün cerrahi olarak ç›kar›lmas› en

etkili metodlardan biri olmas›na ra¤men re-

kürrens s›kt›r (22). 

Tunac› ve ark. (17), prednizolon ve siklo-

fosfamid tedavisi verilen Behçet hastal›¤›

olan 13 olguda tedavi öncesi ve tedavi son-

ras› toraks BT görüntülerini rapor etmifl-

lerdir. Olgular›n %76’s›nda PAA görüntüleri

tam olarak düzelme, %24 olguda ise k›smi

düzelme saptam›fllar.

Biz her iki olgumuzada prednizolon ve siklo-

fosfamid’den oluflan tedavi verdik. ‹lk olgu

bize baflvurmadan 1.5 ay önce sa¤ ventri-

küldeki trombüs cerrahi olarak ç›kar›lm›fld›.

‹kinci olguda cerrahi tedavi düflünülmedi.

Her iki olguyada masif hemoptizi riski nede-

niyle antikoagülan tedavi vermedik. ‹lk olgu-

da toraks BT’de PAA görüntülerinde k›smi,

ikinci olguda ise hem PAA hemde sa¤ ventri-

küldeki trombüs görüntülerin de tam düzel-

me saptad›k. Cerrahi yap›lan ve k›smi regres-

yon görülen ilk olgu tedavinin 9. ay›nda öldü.

Sonuç olarak, Behçet hastal›¤›na ba¤l› PAA

ve kardiak tutulum görülen vakalarda tedavi

konusunda birliktelik sa¤lanamad›¤› gibi,

tedavilerdeki de¤iflik yaklafl›mlar›n sonuçla-

r› da bilinmemektedir (Ama bilinen bir fley,

tedaviye ra¤men mortalitenin %40’larda ol-

du¤udur). Verilen tedavi sonucu görüntüle-

me yöntemleri ile anevrizmalarda tam düzel-

me saptansa da, Behçet hastal›¤› damarlar›n

endoteliyal ve subendoteliyal tabakas›nda

geliflen vaskülit ile karekterize oldu¤u için

tedavi s›ras›nda bile abondan hemoptiziler

olabilece¤i ak›ldan ç›kar›lmamal›d›r. Bu olgu-

lara uygulanan tedavi yaklafl›mlar› tart›flma-

l›d›r ve daha ileri çal›flmalara ihtiyaç vard›r.
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