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OZET

Behcet Hastali@i tekrarlayan adiz ici ve genital
ulserler ve g6z tutulumu ile karekterize tim sis-
temleri tutabilen bir hastaliktir. Genellikle hasta-

Iigin eksaserbasyonlarinda akcigerler tutulabilir
ve pulmoner arteriyel tikanmalara bagh 6limcul
olabilir. Pulmoner arter anevrizmasi (PAA) ve intra-

kardiak trombusiin (IKT) birlikte gorildagia 2
Behcet olgusu sunuyoruz. 28 ve 32 yaslarinda 2

erkek olgu Okstriik, hemoptizi, nefes darlhid ve
halsizlik yakinmasi ile basvurdular. Her iki olguda
da iki tarafli inferior pulmoner arterlerde anevriz-
matik dilatasyon ve emboli ile birlikte sag ventri-
kiilde trombiis vardi. Olgunun birisinde sag
ventrikiildeki trombis cerrahi olarak cikarilmisti.
Her iki olguya da kortikosteroid ve siklofosfamid
den olusan immunosupresif tedavi verildi. Trom-
biisiin cerrahi olarak cikarnldigi olgu immun-
supresif tedavinin dokuzuncu ayinda abondan
hemoptizi ile kaybedildi. Diger olgunun tedavisi
tamamlandi ve hala yasiyor ve durumu iyi. Her
iki olguda da immunosupresif tedavi ile anevriz-
malarda belirgin diizelme saptanmasina ragmen

olgunun birisinin dlmesi, Behcet Hastaligi'na bagh
vaskiilitlerde tedaviye ragmen mortalitenin ytiksek

oldugunu gosterir.

SUMMARY

Behcget’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 Behcet’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 The
patient who underwent surgery because of
intracardiac thrombus, died in the 9th month of
immunosuppressive therapy as a
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 Behget’'s disease despite
therapy.

intracardiac thrombus.

result of
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GIRiS

Behcet hastalid ilk olarak 1937 yilinda Turk
dermatolog Hulusi Behget tarafindan tanim-
lanmis, tekrarlayan oral ve genital aftlar ile
buna eslik eden ftveit, artrit, cilt lezyonlar,
santral sinir sistemi, kardiyopulmoner, gastro-
intestinal sistem tutulumu ve vaskuler lez-
yonlarla karekterize sistemik bir hastaliktir
(1,2). Onceden inanildigi gibi sadece Akdeniz,
Ortadogu ve Asya ulkelerinde degil ayni
zamanda duinya genelinde bir ¢ok tllkede
bulunur (2).

Pulmoner tutulum, Behcget hastali@i olgula-
rnin %]1-5’inde goérulur (3-5). Vena cava
superior veya diger mediastinal venlerde
trombus, PAA, pulmoner infarkt ve hemoraji,
plevral eflizyon, kor pulmonale ve mediasti-
nal veya hiler lenfadenopati Behcet hasta-
h@i'nin torasik tutulumlandir (2,5). Pulmo-
ner arter anevrizmalari (PAA) en sik gortilen
pulmoner tutulum seklidir ve immunosup-
resif tedaviye radmen riiptire olma egilim-
leri nedeniyle yuksek mortalite riskine
sahiptir (6). PAA 200’den daha fazla olguda
rapor edilmistir (4,7,8). intrakardiak trombiis
(IKT) Behget hastah@’'nin daha nadir bir
komplikasyonudur ve 30 vaka rapor edil-
mistir (8-11). Bununla birlikte IKT ve PAA'nin
birlikte oldugu sadece 11 rapor bulunabil-
mistir (8,9).

OLGU

Olgu 1: 32 yasindaki erkek olgu hemoptizi,
Oksuriik, nefes darlid@ ve godgusun sag ya-
ninda adr1 yakinmasi ile hastanemize bas-
vurdu. 5 y1l 6nce tekrarlayan oral ve genital
ulserler nedeniyle Behcet hastalidi tanisi ko-
nularak 1 ay oncesine kadar kolsisin teda-
visi allyormus. 3 ay 6nce yukardaki yakin-
malari nedeniyle Atatirk Egitim Hastanesi
kalp damar cerrahisi servisine yatmis ve
orada yapilan ekokardiyografi ile sag ventri-
kil icinde trombiis saptan mis. 1.5 ay énce

trombektomi ve triklispit kapak rekonstriik-
siyon ameliyat1 gecirm is. Sikayetleri gecme-
yen olgu hastanemize basvuru ile yatirldi.

Fizik bakida, gogiis orta hattaki insizyon skari
disinda sistem bakilarinda patolojik bulgu
saptanmadi.

Laboratuvar bulgulan olarak eritrosit sedi-
mentasyon hizi 90mm/saat, Hb 9.7 g/dl,
l16kosit 9600/mm?3 olarak saptandi. Bobrek,
karaciger fonksiyon testleri ve EKG normal
saptandi.

Postero-anterior (PA) akciger grafisinde, bila
teral hiler blytime, sag alt zonda periferde
konsolidasyon ve sol parakardiak alands
infiltrasyon saptandi. Spiral Toraks Bilgi-
sayarli Tomografi (BT)'de sag ve sol inferior
pulmoner arterde emboli ile uyumlu dolma
defekti ve anevrizmatik genisleme, her iki
akciger alt lob bazal segmentlerde subplev-
ral ticgen tarzinda konsolidasyonlar ve sagde
plevral sivi saptanmistir (Resim1,2).

Behget hastaligina bagh bilateral PAA teshisi
ile hastaya siklofosfamit (2 mg/kg) ve metil
prednizolon (60 mg/ giin) baslandi. 3 ve 6

Resim 1. Birinci olgunun PA akciger grafisinde
bilateral hiler buyliime ve sag alt zondz
periferde konsolidasyon.
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Resim 2. Birinci olgunun toraks BT goruntiile-
mesinde sag pulmoner arterde anev-

rizmatik genisleme ve trombiis.

Resim 3.

Birinci olgunun toraks BT goériintiileme-
sinde bilateral akciger alt lob bazal seg-
mentlerde subplevral tc¢gen tarzinda
Konsolidasyonlar ve sagda plevral sivi.

ay sonraki ko ntrollerde spiral toraks BT'de
bilateral pulmoner arter anevrizmalarinda
belirgin diizelme saptandi (Resim 3). Olgu
tedavinin 9. ayinda abondan hemoptizi ile
oldi.

Olgu 2: 3 aydir Oksuirtik, hemoptizi, nefes
darlig, ates, halsizlik, istahsizlik ve Kilo kaybi
sikayetleri olan 27 yasinda erkek olguydu.
Daha Once tekrarlayici tarzda oral ve genital
ulserleri oluyormus. Servisimize yattiktan kisa

bir siire sonra sagda tibia 6n yuzinde eritema
nodozum ile uyumlu deri lezyonlan gelisti.

Fizik bakida, ates 38.5°C saptandi. Solunum
ve diger sistem bakilarinda patolojik bulgu
saptanmadi. G6z muayenesi normaldi.

Laboratuvar tetkiklerinde, eritrosit sedimen-
tasyon hizi 34 mmy/saat, Hb 9.9 gr/dl, 16ko:
sit 5400 saptandi. Antikardiyolipin antikor-
lar, protein S, protein C, Vonwillebrant fak-
tor ve antitrombin III normal degerlerde sap-
tandi. Paterji testi miispet saptandi.

PA akciger grafisinde her iki hilusta belirgin
genisleme ve sag parakardiak bdélgede infilt-
rasyon saptandi. Spiral toraks BT'de sol ve
sag inferiyor pulmoner arterde anevrizmatik
denisleme ve emboli ile uyumlu dolma de-
fekti, her iki alt loblarda noduler infiltrasyon
lar ve sag ventrikiil icinde trombiis ile uyum-
lu goérunum saptandi (Resim 4,5). Toraks
manyetik rezonans goriintileme (MRG)'de
bilateral pulmoner arterlerde anevrizmatik
dgenisleme ve emboli ile uyumlu dolma de-
fekti saptandi.

Ekokardiyografide sag ventrikiilde intrakar
diak trombiis ve 2. derece trikiispit yetmez-
ligi ve pulmoner arter basinci 45 mmHg
saptandu.

Resim 4. Tedavinin 6. ayinda Toraks BT gorun-
tulemesinde PAA’da belirgin diizelme
gorultyor.
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Resim 5. Ikinci olgunun PA akciger grafisinde
bilateral hiler biiylime ve sag para-
kardiak bélgede infiltrasyon.

Resim 6. ikinci olgunun toraks BT gériintiilleme-
sinde sag ve sol inferior pulmoner
arter-lerde anevrizmatik genisleme ve
trombus.

Alt ekstremite derin venlerin dopler USG’si
normal rapor edildi.

Yapilan romatoloji Kkonsiiltasyonu sonucu
olasilikla Behget hastaligina bagh bilateral
PAA ve IKT tanisi ile siklofosfamid (2 mg/kg)
ve metil prednizolon (60 mg/gun) baslandi.
3. ve 6. aydaki kontrollerde kardiyak trom-
bus kayboldu ve PAA’larinda belirgin geri-

Resim 7. ikinci olgunun ekokardiyografisinde sag
ventrikul icinde trombus.

Resim 8. ikinci olgunun 1 yil sonraki toraks BT
goriintilemesinde  bilateral PAA’da
tam duiizelme gortliyor.




leme saptandi. 9. ve 12. ay kontrollerinde
PAA’larinda tamamen gerileme izlendi. Olgu
1 yillik tedavi ve 6 aylik tedavisiz toplam 18
aylik takibimizde ve genel durumu ¢oKk iyi.

TARTISMA

Behcet hastaligi'nda pulmoner arter tutulu-
mu nadir gérilmekle birlikte mortalitesi yuk-
sektir. Hemen sadece erkeklerde goruliir.
PAA periferik arter tutulumunda oldugu gibi
hastaligin ileri dénemlerinde ortaya cikar-
lar. Anevrizma olusumu, siklikla iki tarafli
ve multipldir. Hastalarin yaklasik %40‘inda
anevrizmaya pulmoner arter tikanmasi eslik
eder (12). Pulmoner arter anevrizmasi ile
birlikte buyuk venlerde trombus saptanma-
s1 durumunda Hughes and Stovin sendro-
mu olarak isimlendirilmektedir.

Hemoptizi ilk ve taniya gétiiren baslica semp-
tomdur. Hemoptiziye cogu hastada ates,
terleme ve halsizlik gibi sistemik belirtiler
eslik eder (1,2). Raz ve ark. (3), PAA’'nin yak-
lasik ticte birinin %40’a varan oranda masif
hemoptizi nedeni ile O6liimle sonlandigini
bildirmislerdir.

Hamuryudan ve ark. (7), anevrizmalarin sa-
dece buyuik arterlerde degil kiiciik dallarda
da gorulebildigini bildirmislerdir. Patogenez
de altta yatan esas nedenin endotel harabi-
yeti oldugu ve mikroskopik gériunimde vas-
Kiilit seklindedir (2).

Hastaligin nadir gorilen fakat Sltimcul bir
komplikasyonu olan IKT gelisimi de pulmo-
ner arter tutulumu olanlarda daha sik gorul-
mektedir (9,12). IKT genellikle kalbin sag
yanini tutar. Bu olgularin ¢cogunda Klinik bul-
gular nonspesifik oldugu icin, bu kompli-
kasyonun goriulme sikhid@i gercek degerinin
altinda oldugu tahmin edilmektedir (9).

Patogenezin birlikteligi acik olmamakla bir-
likte PAA ve IKT arasindaki ilis ki istatistiksel
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olarak anlamlidir. Bu birlikteligin sag kalp
odaciginda ve pulmoner arteriyel yatakta
endoteliyal ve subendoteliyal hasar1 goste-
recebilecedi tahmin edilmektedir. Diger taraf-
tan, kardiyak trombiis varlidina ragmen, Korti-
kosteroid ve diger immunosupresiv ilag alan
hastalarda PAA gelismedigi g6zlenmis (13).

Literatur ile uyumlu olarak bizim 2 olgu-
muzda erkek olup, hemoptizi yakinmasi ile
basvurdular. Her iki olgumuzda da PAA ikKi
tarafli idi ve IKT sag ventrikiildeydi.

Behget hastalid@i olan bir olguda PA akcige1
grafisinde hiler bir genisleme pulmoner arter
anevrizmasini akla getirmelidir. Kalyoncu F
ve ark. (14), bunun aksine dusliinmesine
ragmen solunum sistemine ait semptom ve
bulgularin degerlendirilmesi icin en iyi gérun-
tuleme tekniklerinden birisi PA akciger gra-
fisidir. En sik olarak tek ve cift tarafli hiler,
parahiler ve periferik noduiler opasiteler go-
raltr (15,16). Bununla birlikte 6zellikle to-
raksin spiral BT ile gortintilenmesi anjio
grafiden daha az invaziv olmasi ve arteriyel
anevrizmanin saptanmasinda altin bir stan
dart olarak kabul edilmesi g6zéntinde tutul-
maldir (16,17).

Bizim olgularimizda PA akciger grafisinde
bilateral hiler genisleme ve bilateral alt zon-
larda periferde nodiiler opasiteler vardi. Spi
ral toraks BT’'de pulmoner arter anevriz-
malan tipik olarak saptandi. Bir olguda sag
ventrikuldeki trombiis dahi saptandi.

Augarten ve ark. (18), KT’ in ekokardiyo-
grafik bulgularini, sag ventrikiilde ¢ikis yolu-
nu tikamayan papiller kaslara yakin komsu-
lukta olan yer kaplayici olusum (patolojik
natiirii ve Kitlenin igerigi saptanmayan) ola-
rak tarif etmislerdir. Endokardit ve endomyo
Kardiyal fibrozis Behcet hastaliginda ¢ok na-
dir bir durumdur (19). Bizim olgumuzda da
endokardit ve endomyokardiyal fibrozis olma-
dan sag ventrikiilde trombus saptandi.
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Behcet hastaliqina badli PAA ve IKT tedavi-
sinde konsensus sadlanamamistir. Steroidler
tedavide yaygin olarak tek basima veya
kombinasyonda kullanilir. Son ddnemdeki
raporlarin ¢ogunda Onerilen tedavi rejimi
Kortikosteroide bir antineoplastik ajanin
(siklofosfamid veya azotiopiirin) eklenmesi-
dir. PAA’ll olgulardaki cerrahi dahil tedavi
sonuclar ¢oK iyi degildir (5). Raz ve ark. (3)
PAA’sinda immunomodulasyon tedavisini
(kortikosteroidler, sitotoksik ve siklosporin
A) Oneriyor. IKT tedavisinde antienflamatuar
ilaclar ve/veya antikoagulan tedavi Onerile-
bilir (20). Diger taraftan pulmoner tutulumu
olan hastalarda antienflamatuar tedavi veril-
meden tek basina antikoagulan tedavisi
verilmesi masif hemoptizilere neden olabilir
(21). IKT’Gin cerrahi olarak c¢ikarilmasi en
etkili metodlardan biri olmasina ragmen re-
Kurrens siktir (22).

Tunaci ve ark. (17), prednizolon ve siklo-
fosfamid tedavisi verilen Behcget hastalidi
olan 13 olguda tedavi 6ncesi ve tedavi son-
rasi toraks BT goruntiilerini rapor etmis-
lerdir. Olgularin %76’sinda PAA goOrtntuleri
tam olarak diuizelme, %24 olguda ise kismi
duzelme saptamiglar.

Biz her iki olgumuzada prednizolon ve siklo-
fosfamid’den olusan tedavi verdik. ilk olgu
bize basvurmadan 1.5 ay 6nce sag ventri-
Kiildeki trombiis cerrahi olarak cikarilmisdi.
ikinci olguda cerrahi tedavi dusiiniilmedi.
Her iki olguyada masif hemoptizi riski nede-
niyle antikoagiilan tedavi vermedik. ilk olgu
da toraks BT'de PAA goriintiilerinde kismi,
ikinci olguda ise hem PAA hemde sag ventri
kuldeki trombiis goriintiilerin de tam duzel-
me saptadik. Cerrahi yapilan ve Kismi regres
yon gortilen ilk olgu tedavinin 9. ayinda 6ldii.

Sonucg olarak, Behcet hastaligina bagh PAA
ve Kkardiak tutulum gériilen vakalarda tedavi
konusunda birliktelik sadlanamadigi gibi,
tedavilerdeki degisik yaklasimlarin sonugla-
1 da bilinmemektedir (Ama bilinen bir sey,
tedaviye ragmen mortalitenin %40’larda ol-
dugudur). Verilen tedavi sonucu géruntiile-
me yontemleri ile anevrizmalarda tam duzel
me saptansa da, Behcget hastaligi damarlarin
endoteliyal ve subendoteliyal tabakasinda
gelisen vaskiilit ile karekterize oldugu igin
tedavi sirasinda bile abondan hemoptiziler
olabilecegdi akildan c¢ikarilmamaldir. Bu olgu
lara uygulanan tedavi yaklasimlan tartisma-
Iidir ve daha ileri calismalara ihtiyag vardir.
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