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Behcet Hastalig ile Iligkili
Pulmoner Arter Anevrizmasi,
Intrakardiyak Trombiis,
Dural Sintis Trombozu

Pulmonary Artery Aneurysm,
Intracardiac Thrombosis and Cerebral Dural Sinus
Thrombosis Related to Behcet’s Disease:
Case Report

OZET Behget hastalig, nedeni belli olmayan cilt, géz, oral ve genital mukoza tutulumu ile karak-
terize olmakla birlikte, sistemik tutulumla seyredebilen kronik inflamatuar bir hastaliktir. Behget
hastalig, arteriyel ve venoz sistemde vaskiilite neden olarak kardiyovaskiiler sistem, santral sinir sis-
temi ve solunum sisteminde de komplikasyonlara neden olabilir. Bilinen sistemik bir rahatsizlig1 ol-
mayan 22 yasindaki erkek hasta, acil servise hemoptizi, ates, nefes darlig1 ve bas agris1 sikdyetleriyle
bagvurdu. Yapilan degerlendirmeler sonucu hastaya intrakardiyak trombiis, pulmoner arterde anev-
rizma-trombiis ve dural siniis trombozuna neden olan Behget hastalig: tanis1 konuldu. Taniy: taki-
ben diizenlenen immiinsiipresif ve antikoagiilan tedaviyle hastada ilgili patolojiler geriledi ve klinik
ve radyolojik iyilesme saglandi. Behget hastaligina sekonder es zamanli pulmoner arterde anev-
rizma-trombiis, intrakardiyak trombiis ve dural siniis trombozunun birlikte gériilmesi nadir bir du-
rumdur. Hemodinamik olarak stabil hastalarda immiinstipresif ve antikoagiilan tedavi kombi-
nasyonu kardiyovaskiiler komplikasyonlarin tedavisinde ilk segenek olarak diistiniilmelidir. Behget
hastaliginin nadir goriilen klinik tablolarinin bir arada olmas: ve medikal tedavi ile sonug alinmasi
nedeniyle olgumuzu sunmay1 uygun gordiik.

Anahtar Kelimeler: Behcet sendromu; anevrizma; siniis trombozu, intrakranial; tromboz

ABSTRACT Behget’s disease is a systemic inflammatory disease characterized with cutaneous, oc-
ular, oral and genital mucosal involvement. Behget’s disease may result with cardiac, neurologic
and pulmonary complications by vasculitis in arterial and venous system. A 22-year-old patient
without a known systemic disorder admitted to our emergency department with hemoptysis, fever,
dyspnea and headache symptoms. He was diagnosed as intracardiac thrombus, pulmonary artery
aneurysm with thrombosis, and dural sinus thrombosis due to Behget’s disease. Following diagno-
sis, patient was successfully treated with immunosuppressive and anticoagulant treatment. Dural
sinus thrombosis, intracardiac thrombosis and pulmonary artery aneurysm with thrombosis to-
gether are rare concomitant pathologies secondary to Behget’s disease. Anticoagulant and im-
munosuppressive treatment combination should be thought as the first choice treatment in
hemodynamically stable patients. Because it is rare to see these complications of Behget’s disease all
together and successful outcome of patient with medical therapy, we planned to report this case.

Key Words: Behget syndrome; aneurysm; sinus thrombosis, intracranial; thrombosis
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ehcet hastalig1 (BH), 1937 yilinda Prof.Dr. Hulusi Behget tarafindan
iveit, ag1zda ve genital bolgede tekrarlayan yaralarla karakterize tiglii
bir semptom kompleksi olarak tanimlanmistir. Hastalik giintimiizde
sistemik tutulumlar yapabilen bir vaskiilit olarak kabul edilmektedir. BH’de
arteriyel ve venoz sistemde gelisen vaskiilite bagl olarak kardiyovaskiiler,
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norolojik ve pulmoner komplikasyonlar gelisebi-
lir.! Yazimizda, bilgilendirilmis onami alinarak, BH
nedeniyle es zamanh intrakardiyak trombiis (IKT),
pulmoner arter anevrizmas:t (PAA), dural siniis
trombozuna (DST) bagh semptom ve klinik bul-
gularla bagvuran hastanin tani ve tedavisi anlatil-
mistir.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasinda erkek hasta, acil servise 3 giindiir
olan ilerleyici nefes darligi, bas agrisi, ates ve he-
moptizi sikayetleriyle bagvurdu. Hastanin anam-
nezinden, son 2 yildir tekrarlayan agizda ve genital
bolgede aftdz yaralar oldugu, 6 ay iginde 12 kg kilo
kaybettigi, 2-3 aydir parasetamola yanit veren ara-
ikl ates ytlikselmeleri, hemoptizi ve nefes darlig-
nin oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde kan
basinci 107/53 mmHg, nabiz 95/dk, viicut 1sis1

38,5°C, oksijen satiirasyonu %90 olarak 6l¢iildii. Sol
goziinde pitozisi, kardiyak muayenesinde tasikar-
disi ve aort odaginda 2/6 sistolik ifiirimii mev-
cuttu. Solunum ve diger sistem muayeneleri
normaldi. Biyokimyasal degerlendirmesinde D-
dimer 2,27 mg/dL (0,00-0,55), sedimentasyon 120
mm/h (0-20), CRP 13 mg/dL (0,0-0,5) ve hemoglo-
bin 9,9 mg/dL (12-16) olarak ¢l¢iildii. Elektrokar-
diyografi ve akciger grafisi normal olan hastanin
cekilen toraks tomografisi ve pulmoner anjiyo-
grafisinde, bilateral akciger {ist lob ve alt lob seg-
ment arterlerinde trombiis ile uyumlu goriiniim,
pulmoner emboli ve bilateral akciger alt lob seg-
ment arterlerinde capi 20 mm olarak 6l¢iilen par-
siyel trombotik-anevrizmatik dilatasyon ve bila-
teral akciger alt loblarda plevral tabanli nodiiler
dansiteler izlendi (Resim 1). Transtorasik ekokar-
diyografide sag bosluklarda, pulmoner arterde ve

RESIM 1: Pulmoner anjiyografi ve tomografi gériintiilerinde iist kisimda pulmoner arterde oklarla belirtilen ¢apt 20 mm olarak élgiilen anevrizma ve iginde trom-
bils, alt resimlerde anevrizmanin belirgin olarak geriledigi (capt 6 mm olarak 6l¢ildii) ve igerisinde mevcut olan trombiistin kayboldugu gériilmekte.
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vena kava inferiorda genisleme izlendi, orta dere-
cede trikiispid yetmezligi olan hastanin pulmoner
arter basinci 50 mmHg olarak saptandi. Bu bulgu-
larla birlikte sag ventrikiilii dolduran, pulmoner ar-
tere, vena kava inferiora ve sag atriuma uzanan,
trikiispid kapak komsulugunda hareketli trombiis
izlendi (Resim 2). Hasta pulmoner tromboemboli,
PAA ve IKT tanilariyla koroner yogun bakima ya-
tirildi. Hasta sirasiyla Romatoloji, Dermatoloji, Gz
hastaliklar1 ve Noroloji boliimlerince degerlendi-
rildi. Romatoloji ve Dermatoloji boliimlerince ya-
pilan degerlendirmede hastanin anamnezinde
papiilopiistiiler lezyonlar ve yilda tigten fazla tek-
rarlayan oral iilseri oldugu ve muayenesinde skro-
tum Uzerinde 1 adet zimba deligi tarzinda piiriilan
karakterde iilsere lezyon saptandi ve paterji testi
negatif bulundu. Hastanin géz muayenesinde aktif
veya gecirilmis tiveit bulgusu yoktu. Hastaya oral
ve genital {ilseri olmasi ve cilt tutulumu olmasi ne-
deni ile Uluslararasi Behget Kriterleri'ne gore Beh-

cet tanisi konuldu.? Bag agris: ve sol gézde pitozisi
olan hastanin nérolojik muayenesinde her iki goz
hareketlerinde kisithilik ve sag nazolabial oluk silik
olarak tespit edildi. Noro-Behget diistiniilen hasta-
nin beyin manyetik rezonans (MR) ve MR veno-
grafi goriintiilemelerinde superior sagital siniis, sag
ve sol transvers siniis icinde kismen rekanalize olan
trombozlar ve kortikal venlerde belirginlesme iz-
lendi (Resim 3). Hastanin homosistein, protein C-
S, faktor 5 leiden, antikardiyolipin antikor ve lupus
antikoagiilan parametreleri normal sinirlarda bu-
lundu. Venoz sisteme yonelik yapilan batin tomo-
grafisi ve alt ekstremite vendz Doppleri normal
izlendi.

Genis IKT, bilateral PAA’s1 ve trombiisii, DST
olan hastaya, masif kanamasinin olmamasi ve he-
modinamisinin stabil olmasi nedeniyle medikal te-
davi planlandi. Bes giin siire ile 1g/glin intravenoz
(iv) pulse metilprednizolon verildi ve takiben ar-
dindan 1 mg/kg/giin dozunda peroral devam edildi,

RESIM 2: Transtorasik ekokardiyografi goruntlerinde (st resimlerde sag ventrikilii dolduran trombiistin alt resimlerde tedavi sonrasi kayboldugu gériilmekte.
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RESIM 3: Serebral MR-MR anjiyografi gériintiilerinde (st resimlerde oklarla belirtilen dural siniis trombozu ve dolma defektlerinin, alt resimlerde tedavi sonrasi
geriledigi gortiimekte.

750 mg iv siklofosfamid pulse tedavisi verildi. Yay-
gin trombislere eslik eden pulmoner arter anev-
rizmalar1 olan hastaya, akut donemde artmig
vaskiiler inflamasyon nedeniyle anevrizma riiptiirii
ve buna bagh kanama riski diisiiniilerek antikoa-
gillan tedavi verilmedi. Baslangicta verilen im-
minsiipresif tedavi sonrasi inflamasyon kontrol
altina alindi (CRP: 0,52 mg/dL, sedimentasyon: 20
mm/saat) ve antikoagiilan olarak enoksaparin bas-
landi. Hastanin tedavi ile bag agris1 ve atesi kontrol
altina alindi, hemoptizi tekrar: ve nefes darlig1 ol-
madi, akut faz reaktanlar diistii ve anemisi diizeldi.
Medikal tedaviye klinik olarak yanit alinmasi ve
komplikasyon gelismemesi nedeniyle takipte oral
metilprednizolon ve 15 giin ara ile siklofosfamid te-
davisinden olusan immiinsiipresif tedaviyle birlikte
antikoagiilan olarak varfarin (INR=2-3) tedavisi ve-
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rilmesi planlandi. Hasta varfarin, metilprednizolon,
aralikli siklofosfamid tedavisi onerilerek taburcu
edildi.

Sonrasinda hastaya 15 giin ara ile 2 kez ve son-
rasinda da ii¢ haftada bir olmak {izere 750 mg iv
siklofosfamid pulse tedavisi yatisiyla beraber top-
lam 11 seans verildi. Hastada medikal tedavi altinda
akut alevlenmeyi diisiindiirecek klinik ve biyo-
kimyasal bulgu izlenmedi. Tedavinin 5. ayinda ya-
pilan kontrol ekokardiyografi, tomografi ve MR
tetkiklerinde sag ventrikiilde trombiisiin kaybol-
dugu, pulmoner arterde baslangicta 20 mm olarak
Olctilen anevrizmatik segmentin ¢apinin 6 mm.ye
geriledigi ve trombiislerin kayboldugu, beyindeki
vendz trombozlarin geriledigi ve dolma defektleri-
nin diizeldigi gortildi (Resim 1-3). Hastamiza bir
ay once idame tedavisi olarak azotioprin (2 mg/

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2013;25(1)
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kg/giin) tedavisi baglandi. Hastamiz halen tani son-
rast 10. ayinda olup, diizenlenen medikal tedavi al-
tinda saglikli bir sekilde, komplikasyon olmaksizin
takip edilmektedir.

I TARTISMA

BH, nedeni belli olmayan, kronik inflamatuar bir
hastaliktir.® Sistemik inflamasyon ve vaskiilit ne-
deniyle ortaya ¢ikan endotel bozuklugu trombosit
aktivasyonuna, trombin ve fibrin seviyelerinde ar-
tisa, fibrinoliziste azalmaya neden olarak arteriyel
ve vendz sistemde trombiislere yol agar. Buna ek
olarak, vaskiilitin neden oldugu damar duvar: ha-
sar1, arteriyel sistemde anevrizmatik geniglemelere,
ilgili bolgelerde riiptiir ve kanamaya neden olabi-

lir.#

Behcet hastalarinda kardiyak tutulum %1-5
oraninda gériiliir. IKT, kardiyak tutulumun nadir
goriilen bir formu olup daha ¢ok sag ventrikiil yer-
lesimlidir, endomiyokardiyal fibrozis trombiis geli-
siminden sorumlu tutulmaktadir.’ Intrakardiyak
trombiise pulmoner arter anevrizmasi ve venoz
trombiisler eslik edebilir. Tekrarlayan pulmoner
embolilere neden olarak gogiis agrisi, hemoptizi,
nefes darlig1 yapabilir. Tanida ekokardiyografi ye-
terli olmakla birlikte diger intrakardiyak kitleler-
den ayirmak i¢in bilgisayarli tomografi ve MR
gortuntilemeden faydalanilabilir.®* BH’de vaskiiler
tutulum %29 oraninda vendz sistemde, %8-16 ora-
ninda arteriyel sistemde goriiliir. Arteriyel sistemde
aorttan sonra en sik pulmoner arter tutulur. BH, en
stk pulmoner arter anevrizmasina yol agan vaskii-
littir. Pulmoner arter anevrizmasina bagl olarak
okstiriik, gogiis agrisi, hemoptizi, nefes darlig1 go-
riilebilir. Pulmoner arter anevrizmasi olan hastala-
rin %30’unda 2 yil icinde anevrizma riiptiri
goriilebilir. BH’ye bagli pulmoner komplikasyon-
larin tanisinda tomografi ve pulmoner anjiyografi
kullanilabilir.”®

Behcet hastalarinin %5-30’unda norolojik tu-
tulum eslik eder. iki farkli tipi mevcuttur; birincisi
santral sinir sistemi parankim dokusunu boélgesel
veya yaygin olarak tutan ve kii¢iik venoz yapilarda
trombiisler ile karakterize olan santral intraaksiyal
Noro-Behget sendromu digeri ise en sik goriilen
form olan ekstraaksiyal Néro-Behget sendromudur.

Turkiye Klinikleri J Cardiovasc Sci 2013;25(1)

Tgili tabloda superior sagital siniiste daha sik olmak
tizere %10-20 oraninda DST goriiliir.*'° Ekstraak-
siyal tutulumda bas agris1 en sik karsilagilan semp-
tomdur, bunun yaninda kafa i¢i basing artigina
bagl optik atrofi ve gérme bozukluklar1 olabilir.
Intraaksiyal tutulumda etkilenen bdlgeye bagh ola-
rak dizartri, hemiparezi, biling degisiklikleri gorii-
lebilir.!! DST tanisinda MR ve MR anjiyografi
kullanilabilir. Immiinsiipresif tedaviyle birlikte an-
tikoagiilan tedavi onerilmekle birlikte, tedavi al-
tinda %325 oraninda niiks goriilebilir.” !

BH’ye bagl kardiyovaskiiler komplikasyonla-
rin tedavisinde medikal, cerrahi ve endovaskiler
tedavi yontemleri kullanilabilir. Her ti¢ tedavi igin
esas olan 6ncelikle imm{insiipresif tedavi ile infla-
masyonun kontroliidiir. Bu amagla siklofosfamid,
azotioprin, kortikosteroid, kolsisin gibi immiinsiip-
resif ajanlar kullanilabilir.'? Intrakardiyak trom-
biislerde immiinsiipresif tedaviyle birlikte antiko-
agiilan tedavi ilk segenektir. Hareketli biiyiik trom-
biislerde, tekrarlayan masif pulmoner embolilerde,
antikoagiilasyonun kontrendike oldugu ve medikal
tedaviyle sonug¢ alinamadiginda cerrahi tedavi uy-
gulanabilir.®'3 PAA ve trombiislerinde, anevrizma
riptiirine sekonder masif hemoptizi, kanama,
genis anevrizma ve pulmoner enfarkt olmadig: sii-
rece medikal tedavi ilk secenektir. IKT ve vaskiiler
trombiislerde immiinsiipresif tedaviye antikoagii-
lanlarin eklenmesi niiksleri azaltabilir. Antikoagii-
lan tedavide anevrizma nedeniyle kanama
komplikasyonu gelisebilir. Inflamasyonun yogun
oldugu donemlerde risk fazladir ve inflamasyonun
kontroliinii takiben antikoagiilan tedaviye baglan-
mast uygundur. Kardiyovaskiiler komplikasyonla-
rin inflamasyon kontrolii olmaksizin yapilan
cerrahi ve endovaskiiler tedavilerinde kanama,
riiptiir, greft okliizyonu ve ge¢ iyilesme goriilebi-
lir. Ge¢ donemde ise ameliyat bolgesinde anev-

rizma ve psodoanevrizmalar ortaya ¢ikabilir.2!*

Olgumuzun degerlendirmesinde agiz ve geni-
tal bolgelerde tekrarlayan yaralarin olmasi, hasta-
nin papiilopiistiiler lezyonlar tariflemesi ve PAA,
DST gibi BH’de sik goriilen vaskiiler tutulumlarin
izlenmesi ve bagvuru esnasinda genital bolgede BH
ile uyumlu tilsere lezyonunun olmas1 BH tanisim
koydurmustur. Hastamizin yaygin vaskiiler trom-
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biisleri, anevrizmalari olmasina ragmen hemodina-
misinin stabil olmasi nedeniyle immiinsiipresif ve
antikoagiilan tedaviden olusan medikal tedavi ter-
cih edildi. Antikoagiilan tedaviye PAA riiptiirii
riski nedeniyle inflamasyonun kontroliinii takiben
enoksaparin ile baglandi, INR degeri 2-3 olacak ge-
kilde varfarin ile devam edildi.

kétii prognoz gosterirler. Ilgili komplikasyonlar ta-
nis1 konmus hastalarda izlemde ortaya ¢ikabilecegi
gibi, hastaligin ilk klinik bulgulari olarak karsimiza
cikabilir. Glintimiiz goriintiileme yontemleri ile il-
gili komplikasyonlar siiphenilen vakalarda
erken donemde tespit edilebilir ve tedavilerinde
imminstpresif ve antikoagiilan ilaglar hemodina-

migi stabil olan hastalarda ilk secenek olarak kul-

BH’ye baglh kardiyovaskiiler komplikasyonlar

nadir olmasina ragmen tanida ge¢ kalindiginda lanulabilir.
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