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Behcet Hastaliginda
Yaygin Vaskiiler Tutulum ve Fatal Seyir

Wide Spread Vascular Involvement and
Fatal Course in Behcet’s Disease: Case Report

OZET Behget hastaligy, kronik multisistem bir vaskiilittir. Arteriyel tutulum ve miyokard infarktiisii
nadirdir. Venoz okliizyon daha sik goriiliir ve arteriyel tutuluma oranla daha iyi prognozludur
Defektif fibrinolizis, endotel hasar1 ve disfonksiyonu ve reolojik degisiklikler nedeniyle Behget
hastalarinda koagiilasyon bozukluklarina rastlanabilmektedir. Bu raporda ilk olarak psédotiimér
cerebri, ardindan akut 6n yiiz miyokard infarktiisti ve ardindan koroner by pass operasyonu gegiren
28 yasinda bir kadin hasta sunulmustur. Operasyondan sonra hastada inferior vena cavanin, hepatik
venlerin total okliizyonu (Budd-Chiari sendromu), aksiller venlerin total okliizyonu ve alt
ekstremitelerin parsiyel okliizyonu gelisti. Hasta tibbi tedaviye ragmen noro-Behget tablosu
gelismesini takiben kaybedildi. Bu olgu baglaminda Behget hastaliginda multisistem tutulum ve
hizl ilerleme literatiir 1181nda tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Beh¢et sendromu; miyokard infarktiisii; psddotimor serebri;
Budd-Chiari sendromu; venoz tromboz

ABSTRACT Behcet’s disease is a chronic, multisystem vasculitis. Arterial involvement is relatively
rare. We report here a 28-year-old woman with Behcet’s disease who developed firstly pseudo-
tumor cerebri and later acute myocardial infarction for which she had a CABG operation.Total oc-
clusion of inferior vena cava, hepatic veins (Budd-Chiari syndrome), axillary veins, and partial
obstruction of lower extremity veins then followed. Despite treatment, she finally developed neuro-
Behcet and expired. The relatively rapid course with multiple system involvement is discussed in
the light of literature.

Key Words: Behcet Syndrome; myocardial infarction; pseudotumor cerebri;
Budd-Chiari Syndrome; venous thrombosis
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ehget hastalig, bir multisistem vaskiilittir.! Arteriyel tutulum gore-

ce olarak nadirdir. Veno6z okliizyon daha sik goriiliir ve arteriyel tu-

tuluma oranla daha iyi prognozludur.? Miyokard infarktiisti olduk¢a
nadirdir. Norolojik tutulum sikligi %5-30 olarak bildirilmektedir. Baz1 ma-
jor operasyonlar bu hastalarda akut alevlenmeleri tetikleyebilmektedir. Bu
calismada multisistem tutulum ve hizh ilerleme gosteren fatal seyirli bir
Behcet hastas1 sunulmustur.
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IOLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta (FT, prot: 456789),
alt ekstremitelerde baglayip daha sonra biitiin vii-
cuda yayilan anazarka tipinde 6dem, batin sisligi ve
istahsizlik yakinmasi ile bagvurdu. Hasta yukarida-
ki yakinmalara ek olarak ortopne ile stk sik acil ser-
vise bagvurdugunu ve her bagvurusunda diiiretik
tedavi verilip, hafif klinik diizelme ile acil servis-
ten taburcu edildigini tarifliyordu. Hastanin anam-
nezinde 2004 y1linda psodotiimor serebri nedeniyle
lumboperitoneal sant operasyonu gecirdigi 6gre-
nildi. Subat 2006 tarihinde 6nce akut anterior mi-
yokard infarktiisii nedeniyle klinigimize yatirilip
sonrasinda yapilan koroner anjiyografide sol 6n
inen arter (LAD) proksimalinde %100 tikaniklik
saptanmis ve hastaya atan kalp teknigi ile LIMA-
LAD koroner by pass operasyonu uygulanmisti.
Hasta by pass operasyonundan sonra baglayan yay-
gin 6dem yakinmasi nedeniyle Haziran 2006 tari-
hinde klinigimize bagvurdu. Hasta ayrica dykii-
stinde tekrarlayan oral aft ve ekstremitelerde erite-
matdz, agrili ve hiperpigmentasyonla iyilesen piis-
tliler deri lezyonlar tarifliyordu.

Sigara kullanimi 6ykiisii bulunan hastanin,
gecmiste oral kontraseptif kullanimi mevcuttu. Ya-
sayan iki saglikli cocugu vardi. Aile anamnezinde
dayisinin 35 yasinda koroner by pass operasyonu

.....

Fizik muayenede hastanin boyu 160 cm, kilo-
su 65 kg, arteriyel kan basinc1 100/60 mmHg, nabiz
say1s1 70/dk, iyi oryante ve koopereydi. Yiiz, gogiis,
abdomen ve sakrumda yumusak, gode birakan
6dem mevcuttu. Alin ve abdomende kollateral
venler izlenmekteydi. Batin bombe, distandii gorii-
niimdeydi ve perkiisyonda asit ile uyumlu matite
saptandi. Her iki akciger bazallerinde solunum ses-
leri azalmisti. Kardiyak oskiiltasyonda patolojik
bulgu saptanmadi. Elektrokardiyografi (EKG)’de
V1-V3 de patolojik Q dalgalar: gésteren normal si-
nis ritmi saptandi. EKG’de sol ventrikiil boyutlar
end-sistolik 51 mm, end-diyastolik 40 mm, EF
%40, anteroapikal diskinezi saptand1. A¢lik glukoz,
iyonogram, renal ve hepatik fonksiyon testleri, to-
tal CK, albumin, lipid diizeyleri, Hb, Hct, platelet
sayim: normal kiire

sinirlardaydi.  Beyaz
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12200/mm?, eritrosit sedimentasyon hizi 11/h, CRP
18 mg/L olarak saptand:.

Plevral mayi transuda karakterindeydi. Yapi-
lan sitolojik inceleme selim karakterdeydi ve ARB
negatif saptanda.

Sag kalp kateterizasyonunda inferior vena ca-
va (IVC) iliyak bifurkasyon altindan itibaren trom-
biisle dolu oldugu izlendi. Pulmoner arter sistolik
basinci 14 mmHg, sag atriyum basinci 12 mmHg,
IVC 26 mmHg idi. Doppler USG’de tiim arterlerin
patent oldugu ve derin ven trombozu varlig: sap-
tandi. Torakoabdominal manyetik rezonans (MR)
anjiyografide stiperior vena cava ve kollaterallerle
drene olan sag brakiyosefalik ven trombozu ile ge-
nislemis azigos veni gosterildi. Hepatomegali ve ka-
racigerde heterojen perfiizyon Budd-Chiari sendro-
mu ile uyumluydu.

Kraniyal MR venografide dural vendz siniisle-
rin genel olarak tromboze oldugu saptandi.

Oykii ve mevcut bulgularla hastaya inkomplet
Behget hastalig1 tanisi konuldu (negatif paterji de-
ri testi, negatif retinal muayene ve genital iilser
yoklugu). Serolojik ¢alisma: Protein C, protein S,
fibrinojen, vitamin B12 normal sinirlardaydi, D-di-
mer yiiksek [493 pg/L (N< 278)], folat diisiik [2.91
nmol/L (N> 5.38)], homosistein [16.4 pmol/L (N:
3.7-13.9)] saptanda.

Faktor V Leiden (G1691A), protrombin gen
mutasyonu (G20210A) ve MTHFR gen mutasyonu
(C677T) icin yapilan genetik analizler negatif sap-
tandi. Ayrica Apo B, Faktor VIII ve fibrinojen gen-
lerinde mutasyona rastlanmadi. Hasta MTHFR gen
(A1298C) mutasyonu i¢in heterozigot, ACE gen
polimorfizmi i¢in D/D, PAI-1 gen polimorfizmi
i¢in 4G/4G ve HPA-1 gene polimorfizmi (gplIlla)
icin 1a/1a olarak saptandi. ANA, anti-ds-DNA, AN-
CA, anti-Ro, anti-La negatifti. Antikardiyolipin
IgG 12 (N<10), antikardiyolipin IgM diizeyi ise
normaldi.

Hastaya heparin infiizyonu sonrasinda hedef
INR 2-2.5 olacak sekilde varfarin, iki haftada bir
kez siklofosfamid 750 mg intravendz ve metilpred-
nizolon 60 mg/giin tedavisi baslandi. Muhtemelen
venoz rekanalizasyona bagl olarak 6demlerin geri-
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ledigi gozlendi. Agustos 2006 tarihinde hastada bu-
lanti, kusma, konfiizyon ve paraparezi gelisti. Ceki-
len kontrasth kraniyal MR goriintiillemede
temporal lobda ve en biiyiigii sol lentiform niikle-
usda 8 mm olmak iizere nodiiler lezyonlar izlendi.
Parietal ve frontal loblarin subkortikal sahalarinda
iskemik odaklar saptandi. Mannitol tedavisinin
baslanmasiyla hastanin konfiizyon, uyku hali ve
bulant1 yakinmalar: gerileme gosterdi. Paraparezi
i¢in yapilan elektromiyografi, steroid miyopatisin-
den ziyade noropati ile (vaskiilitik sendrom yay1li-
mi) uyumluydu. Hastanin genel klinik durumunun
diizelmesine ragmen hastada endoskopi sonucun-
da multipl gastrik {ilserlerden kaynaklandig: sapta-
nan ve transfiizyon ihtiyaci doguran st
gastrointestinal sistem kanamas gelisti. Muhteme-
len siklofosfamid tedavisine bagl olarak nétropeni
ortaya ¢ikti. Hasta bundan birkag giin sonra biling
kayb1 ve kardiyopulmoner arrest sonucunda kay-

bedildi.

I TARTISMA

Behget hastaliginda vaskiiler tutuluma yaklagik
%25-50 oraninda rastlanir.! Venoz okliizyon daha
sik goriliir ve arteriyel tutuluma oranla daha iyi
prognozludur.? Miyokard infarktiisii olduk¢a na-
dirdir ve bizim olgumuzda da oldugu gibi daha ¢ok
geng ve goz tutulumu olmayan hastalarda ortaya
cikar.? liging olarak bizim olgumuz oldukgca progre-
sif seyreden ve fatal sonlanan serebral trombotik
tutulumun 6ncesinde miyokard infarktiis ile komp-
like oldu.

Behget hastalarinda nérolojik tutulum, ¢cogun-
lugu erkek hastalarda olmak iizere %5-30 oraninda
gortliir.* Hastalik hem merkezi hem de periferik
sinir sisteminde ortaya ¢ikabilir. Bu tutulum; pa-
rankimal tutulum (beyin kokii, hemisferler, spinal
kord ve meningoensefalik prezentasyon) ve non-
parankimal tutulum (dural siniis trombozu, arteri-
yel okliizyon ve/veya anevrizmalar) seklinde
olabilir.* Bu olguda yaygin dural siniis trombozu-
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nu progresif ve fatal parankimal tutulum izlemis-
tir. Baz1 hastalar dural siniisleri de iceren venoz
tromboza daha fazla meyilli olabilir.’ By pass cerra-
hisi gibi major operasyonlar tetikleyici bir faktor
olabilir. Defektif fibrinolizis, endotel hasari ve dis-
fonksiyonu ve reolojik degisiklikler nedeniyle Beh-
cet hastalarinda koagiilasyon bozukluklarina
rastlanabilmektedir.®® Olgularin yaklagik %20-30
una konjenital trombofili sendromlarinin eslik et-
tigi bilinmektedir.® Ayrica faktor V Leiden ve prot-
rombin mutasyonu ile Behget hastaligindaki
tromboz arasinda bir iliski oldugu gosterilmistir.?
Bizim olgumuzda kalitimsal ve kazanilmis trombo-
filik risk faktorleri detayl olarak incelendiginde
diisiik protein C diizeyi (tekrarinda normal sinir-
larda oldugu goriildii), MTHFR A1298C icin hete-
rozigot ve homosistein diizeyinin yiiksek oldugu
saptandi. Daha 6nce ven6z trombozisle seyreden
Behget hastalarinda protein C ve S eksikligini bil-
diren sadece birka¢ yayin mevcuttur.”” Hiperho-
mosisteineminin Behget hastalarinda protrombotik
bir risk faktorii olup olmadigi halen tartigmali-
dir.#1° Homosistein diizeyleri kismen MTHFR
677TT genotipine ve bagta folik asit ve B12 olmak
iizere cevresel faktorlere baghdir. Bunlarin eksikli-
ginde homosistein diizeyi artis gosterir. Bu ylizden
diisiik folik asit diizeyine ve MTHFR 677TT mutas-
yonu yokluguna dayanarak bu hastada trombozun
nedeninin hiperhomosisteinemi oldugunu diisi-
nillmemistir. Bunun yam sira Behget hastaliginda
tromboz olmaksizin yiiksek homosistein diizeyle-
rinin saptanabilecegini gosteren ¢aligmalar mev-
cuttur.’

Behget hastalig1 iilkemizde nadir goriilme-
mekle birlikte farkli sistemlere ait bulgular: nede-
niyle ge¢ taninabilmektedir. Bu olgu da farkh
baslangic bulgular1 nedeniyle erken taninmamais ve
hastaligin ge¢ doneminde immiinsiipresif tedavi al-
mistir. Hastalarin immiinstipresif tedaviye yanitla-
11 farkl olsa da, erken donemde tedavi alan hastalar
digerlerinden daha uzun bir sagkalim siiresine sa-
hip olabilirler.
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