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SEKONDER AMILOIDOZISLE SEYREDEN
BIR BEHCET OLGUSU
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Behget sendromu, etiyolojisi bilinmeyen, sistemik vaskiilitle seyreden bir hastaliktir. Sekonder ami-
loidozis, nadir rastlanan bir bulgusudur. Burada, nefrotik sendrom ile basvuran, Behget tamsi almig has-
tamizda bobrek biyopsisi ile sekonder amiloidozis saptanmig ve nadir rastlanan bir olgu olmas: nedeniyle li-

teratiir gozden gecirilmistir.

BEHCET'S DISEASE WITH AMILOIDOSIS AND NEPHROTIC SYNDROM

Behget's Disease is one of the systemic vasculitis which has an unknown etiology. Secondary Ami-
loidosis is a rare complication of Behcet's syndrome. In this article, we discussed a patient, who was
accepted in the hospital as a nephrotic syndrome after detailed investigations diagnosed as a Behget's
syndrome. In that patient, we determined secondary amiloidosis by kidney biopsy. Being a very rare

association, we also looked over the literature.

Behget sendromu, hafif deri yakimmalarindan
agir norolojik bozukluga ve bliylik damar vaskiiliti
sonucu arter anevrizmalari ve trombozlara sebep o-
labilen, etiyolojisi bilinmeyen sistemik bir vaskii-
littir (5). Patogenezinde, Herpes Simpleks Tip I ve
baz1 streptokok tiirleri gibi infeksiytz ajanlarla te-
tiklenen immunolojik bozukluklar sorumlu tu-
tulmaktadir. Vaskiiler tutulum nedeniyle endotel
patolojisi ve koagulasyon bozukluklar1 da arasti-
rilmistir. Endotelden prostasiklin salimiminda de-
fekt oldugu, fibrinolitik aktivitenin bozuldugu, se-
rum endotelin, ve FVIIIR Ag diizeylerinde artisla
birlikte anti-endoteliyal antikorlarin mevcut oldugu
gosterilmistir (9).

Hastalik genellikle 20-40 yas arasinda baglar. Er-
kek/kadin oram esittir. Ancak erkeklerde daha
siddetli seyreder. Ulkemizde yapilan iki saha
calismasinda erigkinlerde hastalik prevalansi 8/
10.000 ve 37/10.000 olarak hesaplanmistir (9). Has-
taligin HLA B51 porzitif kisilerde daha agir seyrettigi
bildirilmektedir (8).

Tablo I. Behget sendromunda klinik bulgular

Lezyon Siklik(%)
Aftoz tilserasyonlar 97-100
Genital iilserler 80-90
Deri lezyonlari 80
Goz tutulumu 50
Eklem tutulumu 50
Tromboflebit 25
Norolojik tutulum 5
Gastrointestinal tutulum 0-25
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Behget sendromunda goriilen klinik bulgular
Tablo I'de 6zetlenmistir. 1990 yilinda, Uluslararasi
Calisma Grubu'nun tanimladig: klasifikasyon kri-
terlerine gore tekrarlayan agiz dlserlerinin bu-
lunmasi 6n kosulu vardir. Bu klinik bulgular siklikla
goriilmekte, ancak bobrek tutulumu ve amiloidoz
nadiren bildirilmektedir. Olgumuz, nadir gortilmesi
nedeniyle literatiir bilgileri 15151inda degerlendiri-
lecektir.

Olgu: FK., 47 yasinda, erkek, Aksaray'da otur-
makta ve ciftcilikle ugrasmakta.

Poliklinigimize miiracaatinda tiim viicudunda
siglikten yakinmakta idi. 1994 y1 Ocak ayinda ayak-
larda baglayan sisligin, giderek tim viicuda
yayildigim ifade eden hasta Aksaray Devlet Has-
tanesine muracaat ederek nefrotik sendrom tanisi
almig, hospitalize edilerek albumin replasmam
yapilmis. Odemlerinin azalmasi iizerine taburcu e-
dilen hasta yakinmalarinin kisa bir stire sonra tek-
rarlamas tizerine poliklinigimize miiracaatla tetkik
ve tedavi edilmek tizere yatirild1.

Oz ge¢misinde ¢ocuklugundan itibaren, ayda bir
veya birkag kez tekrarlayan biiyiik ve agrih agz
ulserleri oldugunu, 1982 yiinda sol goziinin
gormemesi yakinmasiyla bagvurdugu Ankara
Universitesi Goz Hastaliklar1 Ana Bilim Dali'nda
Behcet hastaligi tamis1  konarak, operasyon
yapildigim ifade etti. 1974 tarihinde gecirdigi ap-
pendektomi hakkinda genis bir dyki alinamadi.
Koti aligkanligr olmayan hastanin soy ge¢misinde
kayda deger bir 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenede: Biling acik, genel durum iyi.
KB: 90/60 mmHg, nabiz sayisi: 72/dakika, dtizenli.
Sol goz entikle. Kalp ve solunum sistemi muayenesi
normal. Organomegali saptanmadi. Bacaklarda ve
sakral bolgede yumusak 6dem mevcut. Yiuzde ve
sakral bolgede, seyrek akneiform lezyonlar mevcut.

Laboratuvar bulgulari: Hemogram normal
siurlarda. Eritrosit ¢cokme hizi: 120-140 mm/0.5-1
saat. ASO titrajt normal, C-reaktif protein: +++, RF:
negatif. Tam idrar analizinde: dansite 1020, pH 6.0,
albuminiiri mevcut. Idrar sedimentinde 2-3 lokosit,
nadir grantiler silender goriildii. 24 saatlik idrarda
araliklarla 10.0 gr/gtin, 15.0 gr/giin ve 15.5 gr/giin
proteintiri saptandi. Serum total protein: 3.7 gr/L,
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alblimin: 1.7 gr/L, globulin: 2.0 gr/L idi. Total ko-
lesterol: 396 mg/d], trigliserid: 763 mg/dl, HDL ko-
lesterol: 73 mg/dl idi. Serum kalsiyum: 7.43 mg/d],
dtizeltilmis serum kalsiyum: 9.27 mg/d], tirik asit:
5.5 mg/dl idi. Diger biyokimya tetkikleri normal
siurlarda idi.

Hastanin antesedaninda Behget hastaligi olmasi,
halen klinik ve laboratuvar bulgularinda nefrotik
sendrom kriterlerinin saptanmasi tizerine bobrek bi-
yopsisi yapilarak, etiolojinin aydinlatilmasimin
dogru olacag diistintildii. Direk triner sistem gra-
fisi ve renal USG yapild1. Her iki yontemle, bilateral
olarak bobreklerin normal boyutlarinin tistiinde ol-
dugu, tag, timor , anomali olmadig: saptandi. Has-
tanin koagulasyon testleri de yapilarak biopsi igin
bir kontrendikasyon olmadigina karar verildi. Has-
tamn rizas1 alindiktan sonra, loin pozisyonda USG
esliginde, bobrek biyopsisi yapildi.

Patoloji Raporu (prot. no: 39920095, 2.8.1995) :
Makroskopik bulgular: 1em ve 0.2 em uzunlugunda,
0.1 cm ¢apinda iki adet doku pargasi.

Mikroskopik bulgular: Parafin bloklara yapilan
kesitlere hematoksilen-eosin, PAS, PAS-M, kristal
viole kongo kirmizisi boyalan yapihp 11k mik-
roskobunda incelendi. Kesitlerde ortalama yedi a-
det glomertil mevcut olup, dort tanesinin hemen ta-
maminda, diger glomeriillerin bazal memb-
ranlarinda ve mezengiumlarinda PAS negatif, kris-
tal viole ve kongo red pozitif eozinofilik amorf bir
materyel biriktigi izlenmektedir. Ayn1 materyele da-
mar duvarlarinda da rastlanmaktadir. Interstis-
yumda fokal lenfosit infiltrasyonu, bazi tubuluslar
icinde hyalen silenderler mevcuttur.

Patolojik tani: Amiloid nefroz.

TARTISMA

Patolojik taninin 1s1g1inda, olgu yeniden gozden
gegirildi. Literatiirde Behget hastaligina bagh ami-
loidozis olgular1 tarandi. Chajek ve arkadaglarmin
34 olguluk serilerinde renal tutulum gortilmedigi
bildirilmektedir (1).Werlen D. ve arkadaglari, 29
yasinda Tiirk erkek hastada renal ven trombozuna
baglh AA tip renal amiloidozis saptadiklarini, ol-
gunun bobrek yetmezliginden 6ldiigiinii yayinla-
muslardir (6). Hastanemizin Patoloji Boliimi'niin
cesitli etiolojilerle toplanan 131 olguluk bobrek bi-
yopsi serisinde 21 amiloidozis saptandigi, bun-
lardan higbirinin Behget hastas1 olmadig ve ayrica
bu seride Behget hastaligi 6n tamis1 ile bobrek pa-
tolojisi duigtintilmedigi belirtilmektedir.

Tablo II. Uluslararas: Calisma Grubu Behget
sendromu klasifikasyon kriterleri (2)

1. Tekrarlayan aftlar ve agagidakilerden en az iki bulgu
2. Genital tilser
3. Goz lezyonlan

4. Deri lezyonlan (Eritema nodozum, papilopiistiiller ve-
ya psodofolikiilit, eriskinlerde akneiform nodiiller)

5. Pozitif pateriji testi.
Bu kriterler, bulgular klinik hastaliklarla agiklanama-
diginda uygulanur.

Kartal Egitim ve Aragtirma Klinikleri

Olgumuzun 1982 yilinda almig oldugu Behget
hastaligi tanis1 ve halen nefrotik sendrom bulgulari
mevcuttu. Hastamizda, uluslararas1 Behget send-
romu klasifikasyon kriterlerinden (Tablo II) tek-
rarlayan aftlar yoktu. Hasta, goz operasyonu
gegirdikten sonra aftlarimin tekrarlamadigim ifade
etmekteydi. Bunun sebebinin hastanin yasinin iler-
lemesinin olabilecegi diistintildii. Ciinkii, yas iler-
ledik¢e remisyonlarin uzadig: ve niiks siddetinin a-
zaldig bilinmektedir. Literatiirde, SLE'da oldugu
gibi gelisen nefropatinin, ekstrarenal dokulardaki
immunolojik yanitlarin azalmasina sebep ola-
bilecegine ait bir veriye rastlamadik. Genital tilser
yoktu. G6z bulgusu olup olmadiginin tesbiti igin
yapilan goz konsultasyonunda, sagta posterior si-
neji oldugu, bunun tveit sekeli olabilecegi ve solda
fitizis bulbi oldugu, hastanin {ig¢ ayda bir kontrol e-
dilmesi gerektigi vurgulandi. Hastamizda Behcet
hastalig cilt lezyonlarindan olan eritema nodozum
yoktu. Ancak seyrek psodofolikiilit mevcuttu.
Yaptigimiz Paterji testi, 48 saatte negatif sonug ver-
misti. Hastamizin 1994 yilinda gecirdigi ap-
pendektominin etiyolojisi hakkinda elimizde kesin
bir rapor yoktu. Bunun gastrointestinal tutuluma ait
olup olmadigr hakkinda bir karara varilamadi.
Diger sistemlerde Behget tutulumuna ait stipheli bir
durum saptanmadi. Pahal yontemler olmasi ne-
deniyle hastamizin doku tipini saptayamadik.

Behget sendromunda, tam1 koydurucu sensitif ve
spesifik bir laboratuvar bulgusu olmadig: bi-
linmektedir. Sedimantasyon ve CRP yiiksekligi, her
zaman hastalik aktivitesine paralel degildir. Te-
davide rehber alinabilecek bir kriter olarak son za-
manlarda serum C9 aktivitesi {izerinde du-
rulmaktadir (3). Bizim hastamizda C9 aktivitesi
normalden ytiksek olarak saptandi

Behget hastaliginin etiolojisi bilinmediginden,
spesifik bir tedavisi yoktur. Tedavideki ana prensip,
organlarda gelisebilecek kalict yapisal hasarlar
onlemeye calismaktr. Bu amagla, en yaygin kul-
larulan ilag kolsisindir (7). Ancak, kolsisinin sadece
artralji ve cilt lezyonlarinda plaseboya tistiin oldugu
bildirilmektedir. Gz tutulumu olan olgularda, te-
mel ilaglar immunosiipressiflerdir. Burada amag,

Tablo I11. Behget sendromunda tedavi ilkeleri

Aft ve genital iilser: lokal tedavi, siddetli ise azatiyoprin /
2.5mg / kg), talidomid
Eritema nodozum kolsisin (3 x 0.5 mg), azatiyoprin
Artrit: Akut analjezik, anti-inflamatuvar

Kronik interferon, azatiyoprin, sulfosalazin
On Uveit: Lokal midriyatikler
Arka Uveit: Sessiz ise izle, sik atak varsa azatiyoprin
Retina tutulumu ve hizh seyir Siklosporin (5 mg/kg) + a-
zatiyoprin
Tromboflebit: Aspirin 250 mg

Agir (arter anevrizmas: ve biiyiik ven tikanmalan): Sik-
lofosfamid 2.5 mg/kg/giin oral veya 1 gr IV bolus / ay,
steroidle birlikte

Nérolojik: Immiinosiipressif ve steroid
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gorme keskinliginin korunmasi ve ataklarin 6nlen-
mesidir. On {iveitte, irisin lense yapisarak gérme
kayb1 yapmasimi engellemek igin lokal mid-
riyatikler son derece onemlidir. Arka tiveit, sessiz
gidisli ise izlenir. Eger gormeyi tehdit eden sik tek-
rarlayan liveit ataklari olursa azatiyoprin verilir. Re-
tina tutulumu varsa ve hizlh seyirli ise ilk tercih sik-
losporin A olmalidir (4). Siklosporin A, bu amagla
en sik kullanilan ilag konumunda olmasina ragmen,
hastamizda bobrek tutulumu olmasi dolayzst ile ter-
cih edilmedi. Ayrica, hastamizda, goz bulgularn se-
kel durumunda idi ve sol goz operasyonla ¢ika-
riimigti. Behcet hastaliginda tavsiye edilen diger te-
davi secenekleri Tablo III'de gosterilmistir.

Literatiirde Renal amiloidozis'le kombine Behget
hastalig1 olgusunun ilk kez Isvicre'de bildirildigine
rastladik. Fransa'dan Werlen D ve arkadaslari, 1995
yilinda, 29 yasinda, 12 yildan beri Behget tamisi
almus, bir Tiirk erkek hastada AA tipi sekonder
bobrek amiloidozisi bildirmislerdir. Olgunun
bobrek yetmezligi ile exitus oldugunu kaydetmek-
tedirler (6).

Hastamuza kolsisin tablet 2x1, siklofosfamid 2.5
mg/kg, aspirin 100 mg/gtin, dipridamol 75 mg x 3
baslandi. Ditiretik, human alblimin replasman ile
semptomatik diizelme saglandi. U¢ ayhk aralarla
kontrol edilmek tizere taburcu edildi.
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