J Kartal TR 2015;26(2):161-164
doi: 10.5505/jkartaltr.2015.04695

OLGU SUNUMU
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Ozet

Behcet hastaligi tekrarlayan oral ve genital ulserler, cilt lez-
yonlari ve Uveit ile karakterize, etiyolojisi bilinmeyen multi-
sistemik, enflamatuvar bir vaskilittir. Vena kava superiyor
trombozu nadirdir ve olgularin yalnizca %9.8'ini olusturur.
Kirk iki yasinda erkek hasta hemoptizi sikayeti ile basvurdu.
Fizik muayenede boyun ve Ust ekstremitede sislik ve gov-
de 6n duvarinda yaygin dilate ven6z kollateraller gézlendi.
Adzinda aft saptanan hastanin oral ve genital aftlarinin 17
yildir tekrarladigr 6grenildi. Skrotal bolgede lserasyona ait
skatris izlendi. Toraks bilgisayarli tomografi anjiyografisinde
vena kava superiyor, subklaviyan ven ve azigos ven distalin-
de trombis saptandi. Bu bulgular ile Behcet hastaligi tanisi
konuldu. Olgumuzu nadir bir prezantasyon olmasi nedeniy-
le literatir bilgileri 1siginda tartismak amaciyla sunuyoruz.

Anahtar sozciikler: Behcet hastalidi; superiyor vena kava send-
romu; vendz tromboz.

Summary

Behget’s disease is a multisystemic vasculitis of unknown eti-
ology which is characterized by recurrent ulcers of the mouth
and genitalia, cutaneous lesions, and uveitis. Superior vena
cava (SVC) thrombosis is rare and reported in 9.8% of patients.
A 42-year-old male patient was admitted to our clinic with he-
moptysis. Physical examination revealed swelling of the neck
and upper extremities and dilated collateral veins on the upper
trunk. Oral aphthosis was observed, and the patient reported
oral/genitalia aphthosis for 17 years. Scarring of scrotal ulcers
were observed. The CT angiography of the chest demonstrated
thrombosis of the SVC, subclavian veins, and azygos veins.
Based on these findings, the patient was diagnosed with Be-
hcet’s disease. We present this rare case in order to discuss and
correlate with the literature.

Key words: Behcet’s disease; superior vena cava syndrome; venous
thrombosis.

Giris

Behcet hastaligi (BH) ilk defa 1937 yilinda Hulusi Beh-
cet tarafindan tanimlanmistir. Nedeni bilinmeyen kro-
nik sistemik bir vaskiilit formudur. Klasik triadi oral ve
genital Ulserler ile Gveittir.l"
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Behcet olgularinin yaklasik %7-37'sinde, hastaligin
bir déneminde vaskiiler lezyonlara bagh yakinmalar
ortaya c¢ikmaktadir. Kardiyovaskdler tutulum hem ar-
terleri hem de venleri icermekte, arteriyel okliizyon-
dan anevrizmaya, ylzeyel trombozdan superiyor vena
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kava okllizyonuna kadar uzanan genis bir spekturumu
almaktadir.?

Baslica venleri, venilleri ve kapillerleri olmak Gizere her
tip ve buyuklikteki damarlar etkileyebilir. Vaskiler tu-
tulumun sikhgr etnik popllasyona gore degismekle
birlikte %2-46 oraninda gorilmekte ve baslangig tani-
sinin ilk 10 yil icinde gelismektedir. Hastahigin ilk iki yih
en kritik periottur. Vaskuler tutulum daha siklikla erkek-
lerde goriilir, erkek kadin orani 4-5:1 rapor edilmistir.
Venoz tutulum arteriyel tutuluma gore daha fazladir. Alt
ekstremitenin yiizeyel ve derin ven trombozu en siklikla
gordlir. Bunu superiyor vena kava, inferiyor vena kava
ve Ust ekstremite venlerinin trombozu izler.5-

Pulmoner arter anevrizmasinin eslik ettigi BH nadirdir
ve 6limcil hemoptiziye yol acan rlptir nedeni ile
kotl prognoza sahiptir. Pulmoner tutulum tim BH'li
hastalarin  %5-10'unda gorilebilmektedir®® Vena
kava superiyor trombozu nadirdir ve olgularin yalniz-
ca %9.8'ini olusturur.”

Bu yazida, vena kava superiyor sendromu klinigi ile
presente olup BH tanisi konulan olgu sunuldu.

Olgu Sunumu

Kirk iki yasinda erkek hasta okstirmekle agzindan kan
gelme sikayeti ile klinigimize basvurdu. Ozge¢misinde
15 paket/yil sigara Oykisi olan hastanin 17 yil 6nce
akciger tuberkiilozu nedeniyle tedavi aldigi 6grenildi.
Fizik muayenede; ates 36°C, nabiz 80/dk ritmik, solu-
num sayisi 18/dk, tansiyon arteriyel 110/70 mmHg
Olcildi. Boyunda vendz dolgunluk, Gst ekstremite ve
govde on duvarinda damarlarda belirginlesme g6-
rildi (Sekil 1). Solunum sistemi muayenesinde sag
bazalde solunum sesleri azalmisti. Agzinda aftoz lez-
yonlarin oldugu saptandi. Benzer lezyonlarin genital
bolgede de ciktigi 6grenildi. Fizik bakida skrotal bol-
gede Ulserasyona ait skatris izlendi. Sorgulandiginda
oral ve genital aftlarin 17 yildir tekrarladigi 6grenildi.
Diger sistem muayeneleri dogaldi. Hemogram 13.9 g/
dL, hematokrit 41, CRP 107mg/L, eritrosit sedimentas-
yon hizi 70 mm/saat, Anti HBs pozitif olarak saptandi.
Diger biyokimyasal incelemeler ve tam idrar inceleme-
si normal sinirlarda idi. Akciger grafisinde sag parakar-
diyak alanda nonhomojen dansite izlendi. Hastanin
ara ara hemoptizisi devam ederken yatisinin Ggiinci
gliniinde masif hemoptizi gelisti. Rijid bronkoskopi
yapildi. Sag alt lob bazal segmentler agzi pihtiile tikali
izlendi. Aspire edildiginde aktif hemoraji gézlendi. Ka-
nama kontroli yapilarak islem sonlandirildi.
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Sekil 1. Boyunda vendz dilatasyon. Gogus ve karin 6n du-
varinda dilate vaskuler yapilar. Renkii sekiller derginin
online sayisinda gértilebilir (vwww.keahdergi.com).

Agiz icindeki aftlar ve skrotal Ulserler BH'nin derma-
tolojik bulgulari ile uyumlu bulundu. ANA'sI ve paterji
deri testi negatif saptandi. Mevcut klinik bulgular ile
BH'nin akciger tutulumu oldugu distinilen hastaya
pulmoner bilgisayarli tomografi (BT) anjiyografi ince-
lemesi yapildi. Cekim icin sol koldan yapilan enjeksi-
yondan sonra aksiller ven distalinde subklaviyan ven
tromboza sekonder okliide izlendi. Buna sekonder
g06gus 6n duvarinda yaygin kollateral vaskuler yapilar
izlenmekteydi. Kollateral vaskiiler yapilarin karaciger-
deki sant yolu ile inferiyor vena kavaya dokildikleri
dikkati cekti. Ayrica sag hilus diizeyinde ve sag akciger
parankimi icerisinde kollateral vaskdler yapilar izlendi.
Benzer sekilde sag aksiller bolgede sag gogus 6n du-
varinda ve karin 6n duvarinda da kollateral vaskiiler
yapilar mevcuttu. Stiperiyor vena kava kollabe izlen-
mekteydi (Sekil 2a, b). Mediastendeki kollateral vaski-
ler yapilarin bazilarinin ve interkostal venlerin azigos
venini doldurdurdugu gorulda. Azigos ven distalinde
de trombus dikkati ¢ekti. Sag aksiller arterde en genis
yerinde 45 mm capa ulasan cidar kalsifik ve limeni
%80'i tromboze psddoanevrizma ile uyumlu goériinim
saptandi. Kollateral vaskiler yapilara bagh karaciger-
de anormal kontrastlanma odagi izlendi (Sekil 2¢). Ust
ekstremite venoz Doppler ultrasonografisinde (USG)
her iki juguler vende, subklavyan ve sefalik venlerde
trombs, subklavyan venlerde rekanalizasyon izlendi.

Bu bulgular ile BH tanisi konulan hastaya steroid ve
siklofosfamide tedavisi baslandi. Tedaviyi takiben ilk
hafta icinde hastanin hemoptizisi kesildi. Kontrol se-
dimi 15%¢, CRP’si 3.9'a geriledi. Klinigi diizelen hastanin
takip ve tedavisi devam etmek lizere taburcu edildi.
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Sekil 2. (a) Vena kava superiyor izlenmiyor. (b) G6gis ve karin 6n duvarinda kollateral vaskiler yapilar. (c) Vena kava superi-

P

yor obstriiksiyonunda karacigerde yogun bir kontrastlanma gortiliyor.
Renkli sekiller derginin online sayisinda gériilebilir (www.keahdergi.com).

Tartisma

Behcet hastaligi etiyolojisi aydinlatilamamis nadir bir
multisistemik vaskulit formudur. Her buyuklikteki
arteri, veni veya organi etkileyebilir. Genis bir olgu
calismasinda sistemik bulgularin prevelansi, g6z icin
%28.9, kas ve iskelet sistemi icin %16, vaskuler tutu-
lum icin %16.8, gastrointestinal tutulum icin %2.8,
akciger tutulumu icin %1 olarak belirtilmektedir."”
Akciger bulgularinin hastaligin ilk belirtilerinden Ug-
dort yil sonra ortaya ¢iktigi belirtilmekle beraber, ma-
jor kriterler olmadan da ilk bulgusu olabilecegini ileri
siren calismalar da mevcuttur. Behcet hastaliginin
intratorasik tutulumlar superiyor vena kava ve/veya
diger mediastinal venlerin tromboembolisi, aorta ve
pulmoner arterlerin anevrizmalari, pulmoner arter in-
farkt ve hemorajisi, plevral eflizyon ve nadiren miyo-
kardiyal veya perikardiyal tutulum, korpulmonale ve
mediastinal veya hiler lenfadenopatiyi icermektedir.
Bu tutulumlara bagl olarak dispne ataklari, oksirik,
g0ogus agrisi ve hemoptizi yakinmalari gorulur. Akciger
tutulumunda hemoptizi hastaligin kotl prognozunun
bir isareti olarak degerlendirilmektedir.'*'" Bizim ol-
gumuz da hemoptizi yakinmasi ile basvurdu ve ince-
lemeleri devan ederken masif bir hemoptizi gézlendi.

Vaskdiler tutulum BH'nin ilk bulgusu olabilir.® Derin
ven tromboflebiti en sik goériilen ven6éz manifestas-
yondur. En siklikla tutulan bdolge alt ekstremitelerdir,
bunu superiyor vena kava, inferior vena kava ve Ust
ekstremiteler izlemektedir.” Kuzu ve ark. 1200 Behcet
hastasinin %14.4'linde vendz, %1.6'sinda arteriyel tu-
tulum saptadilar. 154 hastada (%12.8) ven6z tromboz,
17 hastada (%1.4) vena kava superiyor sendromu ge-
listigini belirttiler."™ Diizgiin ve ark., vena kava tutu-

lum oranlarini superiyor vena kava icin %8.3, inferiyor
vena kava icin %7.8 olarak rapor etmistir.'® Roguin ve
ark., BH'ye bagh superiyor vena kava gibi biiyiik da-
mar tutulumunun %2'den az oldugunu belirtmistir.'¥
Bagska bir calismada 3500 Behcget hastasinin yedisinde
superiyor vena kava, dérdiinde inferiyor vena kava,
Ucuinde superiyor ve inferiyor vena kava trombozu
birlikte olmak Uzere toplam 14 hastada BH ile ilgili
vena kava obstriiksiyonu saptanmistir ve BH'ye bag-
Il gelisen vena kava obstriiksiyonu orani %0.4 olarak
belirtilmistir.®? Superiyor vena kava trombozu yavas
gelismekte ve kollateral sirkllasyonun gelisimine izin
vermektedir.' Literatlirde tromboz olmaksizin BH ile
iliskili superiyor vena kava sendromu da rapor edilmis-
tirel

Behcet hastaliginin akciger tutulumunun tani ve ta-
kibinde standart akciger grafisi bulgulari degisik ve
nonspesifiktir. Bilgisayarli tomografi ve MRA inceleme
pulmoner arter anevrizmalarini ve trombisleri goster-
me acisindan daha faydalidir"® Vena kava superiyor
obstriiksiyonunda karacigerde yodun bir kontrast-
lanma gorilmesi de nadirdir. Maksimum yogunluk
projeksiyonlu, t¢ boyutlu, hacim kazandirmal ¢ok
dedektorli bilgisayarli tomografi klasik iki boyutlu BT
incelemesi ve MR anjiyografisine gore cok Ustin bir
gelisme olarak belirtilmektedir. Temizoz ve ark., Ust
vena kava obstriiksiyonu bulunan iki Behget hastasin-
da ti¢ boyutlu cok dedektorli bilgisayarli tomografide
hacim kazandirma ve maksimum yogunluk projeksi-
yonu teknigi kullanarak karacigerden gegen kollateral
yollara bagli anormal kontrastlanma odaginin neden
oldugu yalanci bir lezyonu tarif etmislerdir.’ Bizim
olgumuzda da BT anjiyografi ile ven6z tromboz, ps6-
doanevrizma, kollateral damarlar saptanmis ayrica
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kollateral vaskuler yapilara bagli karacigerde anormal
kontrastlanma odagi goriintulenebilmistir.

Sonug olarak, bu olgu nedeniyle vena kava obstriiksi-
yonunun BH'nin nadir gorilen bir bulgusu olmasina
ragmen vaskiler komplikasyonlarin 6limcil olabile-
cegi hatirlanmali ve vena kava superiyor sendromu-
nun ayirici tanisinda, nedeni aciklanamayan hemopti-
zi olgularinda BH olabilecegi akla getirilmelidir.

Cikar Catismasi
Yazar(lar) ¢ikar catismasi olmadigini bildirmislerdir.

Kaynaklar

1. ilvan A, Okutan O, Kartaloglu Z, Ciftci F, Kizilkaya E, Silit
E ve ark. Pulmoner arter anevrizmasi ve trombus ile sey-
reden bir Behget Hastaligi olgusu. Solunum Hastaliklari
2001;12(2):60-3.

2. Palabiyik F, Kayhan A, Karacay E, inci E, Cimilli T. Behcet
olgusunda dis ¢ekimi sonrasi gelisen eksternal karotid
arter pseudoanevrizmasi ve internal juguler ven trom-
bozu. Marmara Medical Journal 2009;22(3):252-6.

3. Oh SH, Lee JH, Shin JU, Bang D. Dermatological features
in Behcet disease-associated vena cava obstruction. Br J
Dermatol 2008,1 59(3)555—60 CrossRef

4. Ko GY, Byun JY, Choi BG, Cho SH. The vascular manifesta-
tions of Behcet'’s disease: angiographic and CT findings.
Br J Radiol 2000;73(876):1270—-4. crossRef

5. KocY, Gullu I, Akpek G, Akpolat T, Kansu E, Kiraz S, et al.
Vascular involvement in Behget'’s disease. J] Rheumatol
1992;19(3):402-10.

6. Tunaci A, Berkmen YM, G6kmen E. Thoracic involvement
in Behcet's disease: pathologic, clinical, and imaging fea-
tures. AJR Am J Roentgenol 1995;164(1):51-6. crosskef

164

Ocalan K, Erkan F, Dogan G, Karaca S, Solak O. izole
pulmoner arter anevrizmasina bagli hemoptizi ile or-
taya c¢ikan Behget hastaligi. Tip Arastirmalari Dergisi
2011:9(3):192-4.

Aktogu S, Erer OF, Urpek G, Soy O, Tibet G. Behcet
Hastaliginda multiple pulmoner arter anevrizmalari:
Sikolofosfamid ~ ve  kortikosteroid  tedavisinden
sonra klinik ve radyolojik remisyon. Toraks Dergisi
2001;2(2):35-8.

Temiz6z O, Genchellac H, Yekeler E, Demir MK, Unli E, Oz-
demir H. CT-angiographic demonstration of hepatic col-
lateral pathways due to superior vena cava obstruction
in Behcet disease. Diagn Interv Radiol 2010;16(4):302-5.

. Gurler A, Boyvat A, Tursen U. Clinical manifestations of

Behcet’s Disease: an analysis of 2147 patients. Yonsei
Med J 1997 ;38(6)2423—7. CrossRef

. Raz |, Okon E, Chajek-Shaul T. Pulmonary manifestations

in Behcet's syndrome. Chest 1989;95(3):585-9. crossRef

. Kuzu MA, Ozaslan C, Koéksoy C, Gurler A, Tuziiner A.

Vascular involvement in Behcet's disease: 8-year audit.
World J Surg 1994,1 8(6)948—54 CrossRef

. Dlzglin N, Ates A, Aydintug OT, Demir O, Olmez U. Char-

acteristics of vascular involvement in Behget’s disease.
Scand J Rheumatol 2006;35(1):65-8. crossref

. Roguin A, Edelstein S, Edoute Y. Superior vena cava syn-

drome as a primary manifestation of Behcet’s disease. A
case report. Angiology 1997;48(4):365-8. crossRef

. Hamzaoui A, Hamzaoui K. PImonary complications of Be-

hcet’s disease and Takayasu'’s arteritis. [Article in French]
Rev Mal Respir 2005;22(6 Pt 1):999-1019. [Abstract] crossref

. Vandergheynst F, Francois O, Laureys M, Decaux G.

Superior vena cava syndrome without thrombosis re-
vealing Behcget’s disease: Two cases. Joint Bone Spine
2008,75(3)359—61 . CrossRef


http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-2133.2008.08679.x
http://dx.doi.org/10.1259/bjr.73.876.11205670
http://dx.doi.org/10.2214/ajr.164.1.7998568
http://dx.doi.org/10.3349/ymj.1997.38.6.423
http://dx.doi.org/10.1378/chest.95.3.585
http://dx.doi.org/10.1007/BF00299119
http://dx.doi.org/10.1080/03009740500255761
http://dx.doi.org/10.1177/000331979704800411
http://dx.doi.org/10.1016/S0761-8425(05)85731-6
http://dx.doi.org/10.1016/j.jbspin.2007.08.006

