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OZET

Behget Hastahgy (BH) ilk defa Prof.Dr.H.Behget tarafindan 1937 yilinda
tarumlanmugtir. Tekrarlayan oral ve genital tlserler ve iritis igli semptom ile
karakterize bir yeni hastalik olarak tanimlanmigtir. Bu semptomlarin yaninda bir
¢ok jeneralize semptom mevcuttur. Vaskiiler (% 6-50) Pulmoner (% 5), intestinal,
artikiiler, tirogenital, kardiyak ve norolojik tutulum olur.

Behget Hastaligndakii bu seyir semptomlarin goriiliig bigimine gore bir seyir
gosterir:llk olarak oral aftoz tlserler, daha sonra cilt eriipsiyonlan, takiben
okiiler, genital ve eklem tutulumu saptamr. Vaskiiler ve pulmoner tutulum
ekseriya bu semptomlarin gorilmesini takiben olur. Fakat bazi hastalarda
vaskiiler tutulum ilk olarak saptanur. Bu tan1 da gecikmeye neden olur. Pulmoner
ve vaskiiler bulgulan nedeni ile saptanan 20 Behget‘li hastay: takdim ediyor ve
literatiira gozden gegiriyoruz.

SUMMARY

Behget’s disease was first reported by Prof.Dr.Hulusi Behget in 1937 as a new
disease which appeared as a triple symptom complex including recurrent oral
genital aphtous ulceration and iritis. Becides these symptoms, such as vascular
(% 6-50), Pulmoner (% 5), intestinal, articular, urogenital, cardiac and
neurological involvements.

The clinical course of Behget’s disease tends to show a certain order of
appearence of the symptoms:Oral aphtous ulcers appear first, then skin
eruptions, followed by ocular genital and articular involvements usually occur
after the appearence of these symptoms. But some patients had vascular
involvements initially. This may cause a delay in diagnosis. We present 20 case
of Behget’s disease with vascular and pulmoner lesions and provide a brief
review of the literature.

* Gaziantep Universitesi Ttp Fakultesi Gogds ve Kalp Damar Cerrahisi ABD.Yrd.Dog.Dr.

** Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Gogils ve Kalp Damar Cerrahisi ABD.Yrd.Dog.Dr.
*** Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Gogus ve Kalp Damar Cerrahisi ABD.Uzman Dr.
**** Gaziantep Universitesi Tip Fakiltesi Radyoloji ABD.Uzman Dr.



231
GIRIS
Behget Hastahig: ilk defa 1937°de Hulusi Behget tarafindan agnh ve genital
uilserasyonlar ve okiiler enflamasyon triad: olarak tanimlanmugtir (1).Otoimmin
bir hastalik olduguna inanilmakla beraber, BH'run etyopatogenezi ve tedavisi

halen tartigmahdir. Hastallk ¢ogunlukla akdeniz iilkelerinde, ortadogu,
uzakdogu, A.B.Devletlerinde goriilmektedir (2).

MATERYAL VE METOD

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis ve Kalp Damar Cerrahisi ADB.da 1980-
1991 yillan arasinda 20 Behget‘li hasta yatinlarak tetkik edildi.

BULGULAR

Hastalarin biri kadin 19‘u erkekti. Yag ortalamas:i 32.5, en kiigiik hasta 22
yaginda en biyiik hastanin ise yag1 40 olarak tespit edildi. Vaskiiler lezyonlarin
134 venoz, 4t arteryel olarak saptandi. 2 hastada hem ven6z hem arteryel
lezyon mevcuttu. Hemoptizi ile gelen ve Pulmoner tutulumu olan 3 hastadan
ikisinde pulmoner arter anevrizmasi, bir hastada ise pulmoner enfarktiis
saptandi. Bir hastada radyolojik olarak goriilen sag pulmoner arter anevrizmasi
arteriografi ile dogruland: (Resim 1). Bu hastaya aym zamanda sol superfical
femoral arter anevrizmasi nedeni ile anevrizmektomi ve anevrizmorafi yapildi.
Hasta bu ameliyattan yaklagik iki y1 sonra pulmoner ameliyata hazirlik
agamasinda masif hemoptizi ile kaybedildi. Diger hastada iki tarafli pulmoner
arter anevrizma tanisi yine tomografi ile konulmug ve pulmoner arteriografi ile
dogrulanmigtir. Bilateral tutulumu olan hasta halen immunomodiilen tedavi
gormektedir. Pulmoner enfarktiisii olan hastada tam1 anamnez, radyolojik
gorunim ile konuldu. Bir hastadaki vena cava siiperior(VCS) tikarukhig sag
brakial venografi ile ve kateterin takilmast ile gosterilmigitir (Resim 2). Vena
cava inferior tutulumu olan hastada ise tiim alt ekstremite venlerinin tromboze
olmas: nedeni ile ttkanikhik radyolojik olarak gosterilemedi. Bu hasta tamu
konulduktan sonra 6 ay iginde kaybedilmigtir. Periferik arteriel ve sol iliak arter
okliizyonlu iki hasta geng yag grubunda ve sigara igmiyorlardi. daha 6nce BH
tanis1 konan hastalarda okliizyonun BH’dan dolay: olduguna inanmaktayiz.
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Resim 1:Pulmoner Arteriografide sag Pulmoner Arter Anevrizmasi goslenmekte.

Resim 2:Sag aksiller venografi igin gonderilen kateter sag subclavian ven VCS
baglaminda takildig) izlenmekte.
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TARTISMA

BH sikhikla erkeklerde ve 20-40 yaglan arasinda goralir. BH’da tutulan
organlardaki histopatolojik lezyon Lenfo Mononiikleer Hiicrelerle olugan
perivaskiiler infiltrasyondur. Histolojik olarak lezyon bir Vaskiilittir (3,4)

BH'nun tan kriterleri (5,6)

1- Major semptomlar

A) Oral mukozada tekrarlayan aftoz tlserler.

B) Okaiiler lezyonlar

C) Genital ilserler

D) Deri belirtileri (Eritema Nodosum, Tromboflebit, Folikiilit)

2- Minor semptomlar

A) Artikular semptomlar

B) Gastrointestinal semptomlar
C) Pulmoner semptomlar

D) Karaciger semptomlan

E) Bobrek semptomlan

F) Norolojik belirtiler

G) Kardiyovaskiiler tutulum

Hastalanmizda Behget hastahg tarusi en az 2 major ve 1 minor semptom ile
konuldu. BH’da Kardiyak tutulum nadirdir ve hastahgin bu formuna Kardiyo-
Behget denir (4). Vaskiiler (arteryel ve venoz) tutulum gegitli gekillerde ortaya
¢ikar. Vaskiiler tutulum siklikla ciddi semptomlara yol aqip, bazende oldiirict
olabilir. Mortalite oraru % 20°dir. Takibimiz altindaki hastalarda halen mortalite
oram % 10°dur (2 hasta). Vaskiiler lezyonlar 4 grupta toplarur. Arteryel
okliizyonlar, anevrizma formasyonu, ven6z okliizyon ve varis formasyonudur
(7,8,9,10). Vaskiiler lezyonlar genellikle venoz sistemle ilgilidir. En ciddi
degigim anevrizma formasyonu olup, geng yagtaki hastalarda BHhgirun erken
bir komplikasyonu olarak gorilebilir. Riptiri 6lim nedenidir (11). BH'hg
aorta, serebral, karotis, subklavian, brakial, ulnar, renal, popliteal arterleri
tutulabilir (3,11,12,13). Anevrizmalar daha ¢ok aortada goriliir. Renal arterdeki
bir anevrizma renovaskiiler hipertansiyona neden olabilir. Bobrekteki patoloji
yine bir vaskiilittir (5). Kladikasyo intermittant femoral arter veya popliteal
arterde obstriksiyon veya stenoz var ise goriilur. Biiylik arterler ve rezeke edilen
anevrizmalarin histopatolojik degerlendirmelerinde mediarn elastik liflerinde
fragmantasyon ve aynlma ile birlikte perivaskiiler infiltrasyon saptanmugtir. Bu
bulgular kapiller ve veniillerde de gozlenip Vaskiilo-Behget sendromunun
geligmesinde onemli rol oynar (2,3,7,14). Hastahkta venoz okliizyon sikga
goriiliir. BH Siiperior ve inferior vena cava tutulumu ile Vena Cava sendromuna
ve Budd-Chiari sendromuna neden olurlar (4,13). Siiperficial Tromboflebit
gogunlukla ekstremitenin subkutandz venllerinde goriilir. 20 hastamizin
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13‘linde venoz tutulum saptanmugtir (% 65). Tromboflebitin ensidans: literatiire
gore % 6 ile % 50 arasindadir (3,8,14,15).

BH’da torasik tutulum olarak, pulmoner arter anevrizmasi, pulmoner
infiltrasyon, pulmoner enfarktiis, tetrarlayan pnomoniler, plevral effiizyon,
irreversbl hava yolu obstriiksiyonu, Vena Cava Siiperior obstritksiyonu
gosterilmektedir (10). Pulmoner tutulum literatiirde % 5 olarak belirtilmektedir.
Serimizde ise pulmoner tutulum % 15 olarak gozlenmigtir. BH’da pulmoner arter
anevrizmasi ile birlikte intrakranial vendz trombozis ayn1 anda goriilmiigtur (2).
Pulmoner hastalikta major bulgular dispne, Oksiiriik, hemoptizi ve gogis
agnsidir. Pulmoner arter anevrizmasi tarusi konan hastalarda bagvuru
semptomu hemoptizi idi. Pulmoner enfarktiis tanis1 konulan hastada ise gogiis
agns1 ve nefes darhg yakinmasi mevcuttu. Hastalar esas olarak geng
erkeklerdir. CT’de perfiizyon defektleri mevcuttur. En ciddi semptom
hemoptizidir. Hemoptizili hastalarin % 41‘ine ciddi kan transfiizyonlan gerekir.
Hemoptizi BH’da kot prognozun bir gostergesidir. Literatiire gore % 80'ni iki
yil yasar (2,4,5,8,9,10,12,13,16). Pulmoner arter anevrizmasi olup hemoptizi ile
gelen geng yagtaki bir hastamuz 2 yil iginde masif hemoptizi ile kaybedildi.
Behget Hastahiginda VCS tutulumu soz konusu olabilmektedir (4,13). Bir
hastamizda BH'ligina bagh VCS sendromu saptanmgtir. Behget Hastaliga her
zaman klasik tablosu ile ortaya ¢kmayabilir. Atipik manifestasyonlar
gosterebilir. Pulmoner ve vaskiiler semptom gosteren hastalarda BH’da ayina
tanuda dugtinilmelidir.
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