
Behçet hastalýðý, ilk olarak Dr.Hulusi Behçet tarafýn-
dan tekrarlayan oral aftlar, genital ülserasyonlar ve üveiti
içeren bir sendrom olarak tanýmlanmýþtýr. Daha sonra
karakteristik deri lezyonlarý, meningoansefalit, artrit ve
vaskülit gibi diðer sistem bulgularý ilave olmuþtur (1).
1990 yýlýnda Behçet Hastalýðý Uluslararasý Çalýþma
Grubu, hastalýðýn taný kriterlerini yeniden belirlemiþtir.
Buna göre, taný için oral aftlar þattýr ve baþlýca karakte-
ristik bulgudur. Ek olarak tekrarlayan genital ülseras-
yonlar, göz ve deri lezyonlarýndan en az ikisi olmalýdýr
(1).

Behçet hastalýðýnda akciðer tutulumu nadir
görülmekle birlikte, genellikle, hemoptizi semptomu ile
karþýmýza çýkar. Bu nedenle hemoptizi etyolojisi
araþtýrýlýrken Behçet hastalýðý düþünülmeli ve diðer bul-
gularý aranmalýdýr. Behçet hastalýðýnda histopatolojik
olarak lökositoklastik vaskülit vardýr. Bu nedenle vaskü-
litin neden olduðu pulmoner arter anevrizmalarý ve mal-
formasyonlar sýk olarak gözlenir (2).

Biz bu makalede, hemoptizi semptomu olan, bilate-
ral pulmoner arter anevrizmasý saptanan, 19 yaþýnda bir
erkek hastayý sunuyoruz. Bu vakada Behçet hastalðý
tanýsý pulmoner arter anevrizmasý etyolojisi araþtýrýlýrken
konmuþtur ve anevrizmalar steroid, siklofosfamid kom-
bine tedavisine kýsa sürede cevap vermiþtir.

OLGU

E.K. 19 yaþýnda erkek hasta. Herhangi bir iþte
çalýþmýyor. Sinop�dan müracaat ediyor.

3 ay önce hemoptizi, öksürük ve balgam çýkarma
þikayetleri ile baþvurduðu doktor tarafýndan çekilen P.A.
akciðer grafisinin normal olduðu söylenerek nonspesifik
antibiyotik tedavisi verilmiþ. 10 gün sonra, günde 3-4
kere ve her seferinde 1 fincan kadar olan hemoptizileri
tekrarlamýþ. Sað hemitoraksda özellikle nefes alýp ver-
mekle artan yan aðrýsý tanýmlayan hasta, gece terlemesi
ve ateþi olduðunu ifade ediyor. Son 3 ayda 5 kg za-
yýflamýþ. Kalça ekleminde aðrý ve yürüme güçlüðü taným-
lýyor.

Özgeçmiþi ve soygeçmiþinde  bir  özellik  tanýmla-
mýyor.

Fizik muayenede; TA: 90/60 mmHg, Nabýz: 72/dk,
ritmik, Ateþ: 37.5oC, Solunum sayýsý: 18/dk. Genel olarak
hasta zayýf görünümünde ve soluk, konjunktivalar soluk
olarak izlendi. Solunum sistemi muayenesinde patolojik
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ÖZET

Behçet hastalýðý, birçok organý etkileyebilen kronik bir
vaskülittir. Pulmoner tutulum nadir olup, %1-5 oranýnda
görülmektedir. Pulmoner arter anevrizmasý bu nadir görülen
komplikasyonlardan biridir ve sadece hemoptizi semptomu ile
karþýmýza çýkabilir. Bu makalede, hemoptizi semptomu ile
yatýrýlan, dinamik toraks BT ve digital substraction anjiografisi
(DSA) ile bilateral pulmoner anevrizmasý tanýsý konulan ve kor-
tikosteroid, siklofosfamid kombine tedavisi kýsa sürede tama-
men düzelen bir Behçet hastalýðý olgusu sunulmaktadýr.
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SUMMARY

Behçet�s disease is a chronic vasculitis, affecting many or-
gans. Pulmonary involvement is rare in Behçet�s disease, ap-
proximately1-5% of the patients. Pulmonary aneurysm is one of
the rare complications of the disease and aneurysms can be evi-
dent by haemoptysis. In this article, we report a case of a young
male with pulmonary artery aneurysm due to Behçet�s disease,
which had been demonstrated radiologically by dynamic com-
puted tomographic scan and digital substraction angiography.
After treatment with prednisolone and cyclophosphamide, the
patient recovered completely in a short period of time.
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bir bulgu saptanmadý. Genitoüriner sistem muayene-
sinde skrotum derisi üzerinde ülser skarý mevcuttu.

Lab.; Hb: %74, Htc: %32, BK: 9400/mm,
Sedimantasyon hýzý: 25 mm/saat. Periferik yaymada
hipokromi, mikrositoz ve anizositoz mevcuttu. Rutin
biyokimyasal kan tetkikleri, idrar analizi ve EKG normal-
di.

Balgam AARB teksif ve kültürü 3 kez menfi olarak
bulundu. PPD: 8 mm, ANA, anti-DNA ve RF negatifti. IgA,
G, M, C3 ve C4 normal sýnýrlar içinde idi.

PA akciðer grafisinde saðda daha belirgin olmak
üzere bilateral hiler dolgunluk mevcuttu (Þekil 1).

Hastaya kanama odaðýný saptamak amacýyla fiberoptik
bronkoskopi yapýldý. Kanama odaðý görülemedi.

Çekilen bilgisayarlý toraks tomografisinde, sað hilus
düzeyinde, sað pulmoner arterde anevrizmatik dilatasyon
ve içinde trombüs izlendi (Þekil 2).

Bunun üzerine Digital Substraction Angiography
(DSA) yapýlarak pulmoner arter ve dallarý incelendi. Sað
pulmoner arterin asendan ve desendan dalýnda, sol pul-
moner arterin asendan dalýnda anevrizmal dilatasyon
saptandý (Þekil 3).

Abdominal ultrasonografide abdominal aortada
anevrizma mevcuttu. Bilateral alt ekstremite venlerinin
renkli Doppler ve pulse Doppler incelemelerinde, yer yer
tromboembolik görünümler ve belirgin þekilde zayýflamýþ
venöz akým saptandý. Lumbosakral grafide sakroiliak ek-
lem kenarýnda düzensizlik görüldü.

Göz muayenesinde sað gözde üveit sekeli ve vit-
reusda hücre saptandý. Retrospektif olarak hastanýn
anamnezi derinleþtirildiðinde hemoptizilerin olduðu
dönemlerde oral aftlarýn ortaya çýktýðý öðrenildi. Fizik
muayenede skrotal ülser skarýnýn da bulunmasý ne-
deniyle Behçet hastalýðý düþünülerek dermatoloji konsül-
tasyonu istendi. Dermatoloji tarafýndan, paterji testi
negatif bulunmasýna raðmen, oral aft, genital ülser skarý
ve gözde üveit bulunduðundan Behçet hastalýðý olarak
deðerlendirildi.

Ýntrakranial venöz hipertansiyonla seyreden
Hughes-Stovin Sendromu yönünden yapýlan nörolojik
muayenesi normaldi.

Bu bulgularda Behçet hastalýðýna baðlý pulmoner
arter anevrizmasý tanýsý konulan hastaya siklofosfamid (2

Þekil 1. Olgunun baþlangýç PA akciðer grafisi.

Þekil 2. Olgunun CT görünümü.

Þekil 3. Olgunun baþlangýç DSA görünümü.
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mg/kg/gün) ve prednizolon (1 mg/kg/gün) tedavisine baþ-
landý. Tedavinin baþlamasýyla azalan hemoptizi, 1 ay
sonra tamamen kesildi. Daha sonra aylýk kontrollerle ta-
kibe alýnan hastanýn 5 ay sonra çekilen PA akciðer
grafisinde bilateral hiler dolgunluk kaybolmuþtu (Þekil 4).
Anevrizmalarý deðerlendirmek amacýyla yapýlan kontrol
DSA�da anevrizmalar izlenmedi. Ancak ana dallarda hafif
kenar düzensizlikleri saptandý (Þekil 5). Abdominal aor-
tadaki anevrizmanýn takibi için yapýlan DSA�da ise olayýn
devam ettiði görüldü.

Halen kontrolümüzde olan hastanýn 15 ay sonunda
tedavisi devam etmektedir ve herhangi bir yakýnmasý
yoktur.

TARTIÞMA

Behçet hastalýðý tüm sistemleri etkileyebilir. 1984
yýlýnda Hacettepe Üniversitesi Týp Fakültesi�nde yapýlan
bir araþtýrmada Behçet hastalýðý olan 190 olguda en çok
görülen bulgular, %96 oral aftlar, %82 genital ülserler,
%40 eklem ve %35 göz lezyonlarý olarak saptanmýþtýr.
Deri belirtileri en çok eritema nodosum þeklinde gözlen-
miþtir. Kardiyovasküler sistem lezyonlarý olgularýn
%38�inde genellikle venöz tromboflebit ve obstrüksiyon
þeklindedir (3).

1992 yýlýnda Ankara Üniversitesi Týp Fakültesi�nde
yapýlan bir araþtýrmada ise 32 Behçet olgusunun
%66�sýnda oral aftlar, %53�ünde genital ülserler,
%34�ünde göz bulgularý saptanmýþtýr (4).

Uluslararasý Çalýþma Grubu�nun teþhis kriterlerine
göre tanýda oral ülserasyonlar mutlaka gereklidir. Ancak
buna göre, daha önce Behçet hastalýðý olarak taným-
lanan olgularýn %3�ü bu tanýmlamanýn dýþýnda kalmak-
tadýr (1). Ayrýca, alýþýlmýþ taný kriterleri olmadan pul-
moner arter anevrizmasý þeklinde ortaya çýkan olgular da
raporlanmýþtýr (5,6). Bizim olgumuzda sadece hemoptizi
dönemleride ortaya çýkan oral aftlar ve skrotal ülser mev-
cuttu. Göz muayenesinde vitreusda hücre saptanmasý,
üveit sekeli, eklem bulgularý, bacakta derin ven trom-
bozu, pulmoner arter ve abdominal aorta anevrizmasý ol-
masý Behçet hastalýðýný destekleyen bulgular idi.

Behçet hastalýðýnýn inkomplet formu olarak taným-
lanan Huhges-Stovin Sendromu�nda ateþ, hemoptizi, int-
rakranial venöz hipertansiyon, optik nörit gözlenmektedir
ve sistemik venooklüziv hastalýk vardýr. Büyük pulmoner
arter anevrizmalarý olmaktadýr. Bir araþtýrmada Hughes-
Stovin Sendromlu altý olguda serebral tromboflebit sap-
tanmýþtýr. Ancak bu bulgular Behçet hastalýðýnýn da klasik
komplikasyonlarýndandýr. Bu nedenle Hughes-Stovin
sendromunu Behçet hastalýðýnýn pulmoner tutulumundan
ayýrdetmek zordur. Bu nedenle Behçet�in bir varyasyonu
olarak kabul edilmektedir (7,8). Bizim olgumuzda nörolo-
jik yönden yapýlan muayene ve tetkiklerde bir patoloji
saptanmadýðýndan, Behçet hastalýðý olarak deðer-
lendirilmiþtir.

Behçet hastalýðýna baðlý pulmoner vaskülit tablo-
sunda ana pulmoner arterler, kapillerler ve venler etki-
lenebilir. Arterlerin media tabakasý elastik lifleri ve internal
elastik tabakasý ayrýlmýþtýr. Hemoptizi, arter ve bronþ
arasýndaki fistüle baðlýdýr (9).

Pulmoner arter anevrizmalý olgularda pulmoner an-
jiografi bazen hemoptizilerin artmasýna neden olmaktadýr
(9). Dinamik CT bu olgularda komplikasyonlarýn daha az
ve noninvaziv olmasý nedeniyle anjiografiden üstün bu-
lunmuþtur. Duvar dýþýný ve trombusu göstermesi açýsýn-
dan da CT daha yararlýdýr. Ayný zamanda bronkoarteriyel
fistül göstergesi olan hava keseciklerini anevrizmal kitle
içinde görülmesi de CT incelemesi ile mümkündür (7).

Þekil 4. Olgunun kontrol PA akciðer grafisi.

Þekil 5. Olgunun kontrol DSA görünümü.
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Olgularýn büyük kýsmýnda HLA B5 antijeninin varlýðý
gösterilmiþtir (3,10).

Behçet hastalarýnda serum IgG düzeyleri normal
saðlýklý kontrollerden bir farklýlýk göstermemesine rað-
men, serum IgA ve IgM düzeyleri yüksek bulunmuþtur.
Yanýsýra C3c ve C4 düzeylerinde de artýþ saptanmýþtýr.
Bu, aktif dönemde bulunan Behçet hastalarýnda im-
münolojik inflamatuar sürece sekonder olarak akut faz
reaksiyonunun geliþtiði ve sonunda gerek kompleman,
gerekse immünglobulin sentezinin arttýðýný göstermekte-
dir (11). Bizim olgumuzda bu düzeyler normal bulundu.

Paterji testi Behçet hastalýðýnda karakteristiktir.
Ancak disposable iðnelerin kullanýma girmesiyle bu
fenomende azalma kaydedilmiþtir (1). Biz de olgumuzda
paterji testini negatif bulduk. Cerrahi müdahalelerde de
insizyon yerinde paterji testi benzeri þiddetli eritem ve en-
durasyon oluþmaktadýr. O nedenle cerrahlar Behçet ol-
gularýna cerrahi müdahaleden kaçýnmaktadýr (12).

Hamuryudan ve arkadaþlarý, 2176 Behçet olgusu-
nun 24�ünde (%1.1) pulmoner arter anevrizmasý saptan-
mýþtýr. Bunlarýn %50�si hemoptizi baþladýktan ortalama
9.5 ay sonra ölmüþtür. 12 hasta ortalama 25.5 ay takip
edilmiþ olup bunlardan 2�sinde oral siklofosfamid ve
steroid tedavisini kesmek mümkün olmuþtur. Bu iki has-
tadan birinde kontrol CT�sinde komplet remisyon elde
edilmiþ, diðeri ise radyolojik olarak stabil kalmýþtýr.
Tedavinin kesilmesiden sonra 16 ve 18 aydýr semptom-
suz olarak takip edilmekte olduklarýný bildirmiþlerdir (13).
Çamsarý ve arkadaþlarý, Behçet hastalýðýnýn pulmoner
tutulumunu inceledikleri 7 olgunun 4�ünde pulmoner arter
anevrizmasý saptamýþlardýr. Siklofosfamid + prednizolon
verilen olgulardan ikisi abondan hemoptizi ile
kaydedilmiþ olup bir olguda anevrizmalar tümüyle kay-
bolmuþ, diðeri ise kýsmi yarar görmüþtür (14).

Behçet hastalýðýnýn vasküler veya serebral tutulu-
munda prognoz kötüdür. Ölümlerin çoðu anevrizmalarýn
rüptürün baðlýdýr. Behçet hastalýðýnda anevrizma birden
fazladýr. Genellikle tek baþýna medikal tedavi klinik ve
radyolojik düzelme saðlamayabilir. Lezyon tek ve
lokalizasyonu yanýsýra uygunsa cerrahi rezeksiyon tercih
edilir (15). Hemoptizili Behçet olgularýnda tekrarlayýcý de-
rin ven trombozu olsa bile antikoagulan tedaviden
kaçýnýlmalýdýr. Behçet hastalýðýndaki pulmoner tutulumda
steroidler tek baþýna yeterli deðildir. Yanýsýra klorambusil
veya siklofosfamid gibi bir immünsüpresif ilaç da kullanýl-
malýdýr. Ýmmünsüpresif tedavi bir yýl sonra azaltýlarak ke-
silmelidir. Siklosporin-A ile steroid kombine tedavisinin
etkinliði daha düþük bulunmuþtur (9,16,17).

Biz de olgumuzda steroid ve siklofosfamid tedavisi
ile pulmoner arter anevrizmasýnda gerileme saptadýk.
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