BEHCET HASTALIGINDA AKCIGER TUTULUMU

Yasar YILMAZKAYA (1) Miibeccel AKMAN (2)

Akciger tutulumu goésteren bir Behget Hastalig olgusu, nadir rastlanmasi nedeniyle takdim edilmistir.
Behget Sendromunun klasik bulgulan disinda hastada hemoptizi, oksiiriik, toraks duvar agrisi, dispne,

ates sempiomlan mevcuttu.

Akciger radyolojik muayenesinde; periferik yerlesimli yuvarlak opasite ve akciger pertiizyon sintig-
rafisinde, ilgili segmentlerde trombiise bagh olarak perfiizyonun izlenemedigi gozlendi.

Bu bulgulann igiginda, Behget Hastahigi tamisi alan hastaya kortikosteroid, antiagregan ve non-spesifik

- antibiyotik tedavisi uygulandi. Solunum sikéayetleri diizelip, santral sinir sistemi sikayetlerinin on plana

gecmesiyle hasta norolojik takibe alind.

A case of Behget's diseaes with pulmonary involvement is presented It is a multisystem disorder with
episodic progression. Pulmonary involvement has been rarely observed. In addition to classical symptomes
of Behget’s disease, the patient has complaints of heamoptesia, cough, pain at the throax, dyspnea and

fever.

There was a rounded opacity in the right peripheral region in lung rontgenogram and, as a result
of thrombosis, there was a segmental area which was not perfussed in the pulmonary perfusion syntig-

raphy.

In the light of these findings the patient has been diagnosed as Behget's disease and nonpecific antibi-
otics corticosteroids and antiagregant drugs administered. The patient was relieved of pulmonary
symptoms after 15 days, but because of her neurological condition, she was transferred to the neuro-

logy department.
GIRIS

Bu hastalik ilk kez 1937 yilinda Prof.Dr. Hulusi Beh-
¢et tarafindan oral ve genital mukozada iilserasyonlar ve
gozde iridosiklit yapan ii¢ semptomlu bir hastalik olarak
tanimlanmustir. Daha sonraki yillarda ise; degisik organ-
lan tutabilen epizodik ve progressif karakterde multisis-
temik bir hastalik oldugu anlasilmistir (14). Bobrek ve ak-
ciger tutulumu nadirdir.

Behget Hastaligi, Akdeniz iilkeleri, Tiirkiye ve Japon-
ya’da daha sik bulunur (3, 13). Ingiltere ve Almanya’da
nadirdir (2). Hastalifa gen¢ erkeklerde daha ¢ok rastla-
nir; ancak kadin predominansi da bildirilmektedir (14,15).
Rekiirrenslerin basta sik gelistigi, 3-7 yilda yavasladigi ve
hastalarin genglerde daha kotii seyrettigi goriilmektedir
(17). Travma, psikolojik stres, endokrin degisiklikler re-
kurrenste presipitan faktorler olarak izlenmistir (10). ilk
kez 1960’1 yillarda pulmoner tutulum dikkati ¢ekmis,
CADMAN (4) 1976’da bir akciger tutulmasi ile literatiir-
de buldugu 12 akciger tutulumunu yaymlamstr (5, 7, 9,
11, 16). Daha sonraki yillarda birkag hastadan olusan ol-
gu bildirimine rastlanmaktadir.

(1) Goglis Hastaliklart Klinik Sefi, Kartal Devier Hastanest.
(2) Gogiis Hastaliklari Asistant, Kartal Deviet Hastanesi.

OLGU

S.K (Protokol no: 2810) 38 yasinda, kadin Bitlis dogumlu.

SIKAYETLERI: Nefes darligi, hemoptizi, toraks du-
vari agrisi, boyun ve her iki bacakta sislik, oksiiriik, ates.

HIKAYESI: 15 yil 6nce agizdan abondan kanama, me-
lena ve suur kaybi sikdyetleriyle hastaneye yatirilan has-
ta birer yil arayla aym tabloyla hospitalize edilerek teda-
vi gormiis.

4 y1l 6nce Oksiiriikle gelen hemoptizi ve suur kaybs ile
hastaneye kaldirilan hastaya ¢ekilen akciger grafisi sonucu
akciger absesi tanisi konmus. 23 giin hastanede yatan has-
tanin akciger grafisinde lezyonun diizelmedigi goriilerek
baska bir hastaneye sevk edilmis. Ayni tarihlerde hasta-
nin her iki bacaginda sislik ve bacak 6n yiizlerinde endii-
ratif tipte kirmizi lezyonlar olmus. Bu sikdyetleri azalip
cogalarak devam etmis. 1,5 ay sonra sol kol ve bacakta
duyu ve hareket kaybi, sol gézde goérme kayb ile tekrar
hastaneye yatnlmsg. Hastane dosyasinin incelenmesinde;
paraplejinin organik menseyli olmadig1 nérolojik muaye-
nesinde; sol 6n kol ve elde parazi, dermotom sahalarina
uymayan hipoestezi saptanmis, patolojik refleks tespit
edilr-emis. Alt ekstremitelerde bileteral L, ve S, seviye-
sinde anestezi, bileteral babinski lakayt bulunmus. Miye-
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lografi ve Bilgisayarli Beyin Tomografisi normal bulun-
mus. Sonugta konversiyon reaksiyonu diisiiniilerek fara-
dizasyon onerilmis. Bir yil yiiriiyemeyen hasta daha son-
ra iyilegerek yiiriimeye baglamig. Bu siire i¢inde rekiirrent
aftlar ve genital iilserasyonlar1 olmus. 3 ay evvel halsiz-
lik, toraks agnsi, dispne sikdyetleri baslayan hasta Ast-
ma brongiale tanisiyla poliklinigimize sevk edilmis.

FiZIK MUAYENE: Siyanoz, dispne, boyun ve ayak-
larda 6dem, dil ve dudak mukozasinda aft6z lezyonlan olan
hastanin ayak, boyun ve yiizde pigmente lekeleri mevcut-
tu. Ayak ve diz eklemlerinde agn ve sislik vardi ve geni-
tal iilser nedbe izleri mevcuttu.

Solunum sistemi muayenesinde; inspeksiyon, perkiis-
yon ve palpasyonda patolojiye rastlanmadi. Oskiiltasyon-
da, bilateral inspirasyon ve ekspirasyon sonunda sibilan
ronkuslari vardi. Hastaneye yatisinin 15. giiniinde sol kol
ve sol bacakta parezi ve parapleji gelisti. Norolojik mua-
yenesinde; sol kol ve bacakta kuvvet azhigi, duyu kusuru
tespit edildi. Patolojik refleks tespit edilmedi. Nistagmus
yoktu. Babinski lakaytti. Hastanede yatarken gelisen ve
3 saat devam eden gorme kaybi nedeniyle yapilan géz mu-
ayenesinde bir patolojiye rastlanmadi.

LABORATUVAR: EKG: Normal, AKS: 97 % mg,

Ure: % 19 mg, T.Lipid % 530 mg. T.Kolesterol: % 133
mg, T.Trigliserit: % 24 mg, SGOT: 16U, SGPT: 130,
Na: 131mEg/L, K: 4, TmEg/L, Lokosit: 7000/mm?, Htc:
% 36, Sadimentasyon 5-10 mm/saat, Formiil: Segment:
%o 66, lenfosit: % 34. idrar analizi: Dansite 1020, Albii-
min (+ +) idrar sedimentinde: 2-3 lokosit. ASO:
200 Tood U.CRP(—), RF(—), Lateks (—). Akciger Fonk-
siyon Testi: Hafif derecede obstriktif vasifli ventilasyon
giicliigii. Reversibilite (—). Serum total protein: 5,5 gr/dl,
Albiimin: 3 gr/dl, Globiilin: 2,5 gr/dl. IgE: % 40 mg,
IgA: % 220 mg, IgG: % 622 mg, IgM: % 76 mg, C,: 86
mg/dl, C,: 35mg/dl. Paterjitesti: Miispet, HLA B,: Ne-
gatif bulundu.

RADYOLOJIK MUAYENE: Akciger grafisinde bazal-
lerde bronkovaskiiler arborizasyonda artis ve sag 6 ve 7.
kot arasinda 1,5 cm ¢apinda yuvarlak homojen opasite
goriildii. 15 giin sonra gekilen kontrol grafisinde bu imaj
kayboldu. Akciger Perfiizyon Sintigrafisi: Sag akciger or-
ta ve bazalinde perfiizyonun izlenemedigi gozlendi.

Resim 1- Bileteral bronkovaskiiler arborizasyonda art
ve sagda 6., 7. kot arasi yuvarlak homojen opasite.

Resim 2- Boyun ve yiizde pigmente lekeler.

Resim 3- Ayaklarda sislik ve pigmentasyon.
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Resim 4- Dudak ve damak mukozasinda aftoz lezyonlar.



TARTISMA

Bahget Hastaliimin etyopatogenezinin tam olarak bi-
linmemesine ragmen viral, bakteriyel, toksik, genetik, im-
miinolojik hipotezler 6ne sirilmustir (1,12,18). Buna
karsin oto-immiin olaylarin, ézellikle immiin komplek-
lerin rol oynadigimi diisiindiiren bulgular vardir (9,13).
Etyolojisi bilinmediginden ve hastalig: spesifik olarak ta-
nim:layan bir laboratuvar bulgusu olmadigindan tan igin
klinik &zelliklerden yararlamlir. Bunun i¢in O’Duffy’nin
tanm kriterlerine uyulmaktadir.

1- Afth stomatit

2- Genital lserler

3- Uveitis

4- Dermal vaskiilit

5- Artrit
bulgularindan en az ii¢ tanesi, bunlardan birini de mut-
laka bir ve ikinci maddelerden birisi olmahdir. Hastamiz-
da afth stomatit, genital iilser, dermal vaskiilit ve artrit
bulunmaktadir. Behget Hastaliginda klinik bulgularin ya-
nisira doku antijen tayini (8) ve deride travmalara kars
non-spesifik yangisal tepkinin (Paterji testi) saptanmasi
taniy1 destekleyen degerli birer laboratuvar yontemi ola-
rak kullamilir. Tiirk Behget olgularinda paterji % 90 ora-
ninda HLA B, % 80 oraminda pozitif bulunmaktadir
(19). Hastamizda paterji pozitif. HLA B, negatiftir. Cilt
lezyonlar % 84 vakada vardir. Eritema nodosum genel-
likle alt ekstremitelerde, kalga ve boyundadir. 1-2 hafta-
da spontan geriler, ancak tekrarlama egilimindedir.

Kan tablosu; genellikle hastaligin aktif doneminde se-
dimentasyon artisi, l6kositoz, bazi olgularda monositoz
oldugu bildirilmistir. IgA, 1gD, 1gG, IgM, C,, T, arus
goriilebilir. Trombotik olaylar vakalarin % 30-35’inde go-
riiliir. Trombotik olaylarin sik gériilmesinin nedeni vas-
kiilite baghdir. Esas bozukluk damar intimasinda olup bu-
nun sonucu hiperkoagiilabilite ortaya ¢ikar.

Okiiler tutulum: Genellikle anterier uveit goriiliir, ba-
zen de arka segmenti tutar. Retina damarlan ve gérme
sinirinde degisiklikler olur.

Vaskiiler tutulum: Hem venleri hem de arterleri tutar.
% 20-25’inde vaskiiler tutulum vardir. Oliimlerin % 80’e
yakini biiyiik arteryal anevrizma riiptiirii nedeniyle olur.
Vena Cavalar en ¢ok tutulan biiyiik venlerdir.

Eklem tutulumu: Vakalarin % 40’inda vardir. Roma-
toid faktor menfidir. En ¢ok diz eklemini tutar.

Gastro Intestinal Tutulum:: Vakalarin % 50’sinde var-
dir. Semptomlar intestinal damarlardaki vaskiilite bagh-
dir. intestinal iilserler ve buna bagli melena ve perforas-
yon olur.

Santral Sinir sistemi Tutulumu: 1/4’tGnde goriiliir. Has-
taligin gidisinin herhangi bir safhasinda goriilebilir. Ge-
nellikle motor sistem tutulur. Norolojik komplikasyon-
larin etyolojisinde vaskiilit ve demiyelizasyon sorumludur.

PULMONER TUTULUM: Nadir rastlanan akciger tu-
tulmasi literatiirdeki olgularin 6zelliklerine bakilarak soyle
Ozetlenebilir; spontan veya tedaviyle kaybolan diffiiz pa-
rankimal infiltrasyonlar, genellikle periferik tek veya bi-
leteral nodiiler opasiteler goriiliir. Bu tiir opasitelerin he-
morajik ve nekrotik infarkt bélgeleri ile ilgili olabilecegi
duginilmiigtiir (16).

Gerek literatiirde, gerek bizim olgumuzda akciger tu-
tulmasi ile ilgili ana semptom hemoptizidir (4, 7). Masif
hemoptiziler 6ldiiriiciidiir. GRANIER ve ark. anevrizma
saptayarak medikal tedavi olan hastamn 10 ay sonraki an-
jiografi kontroliinde anevrizmanin kayboldugu ve tikali
olan pulmoner arter dalinin rekanalize oldugunu gozle-
diler, Pulmoner arter anevrizmasinin yalmz Behget Has-
tahgina 6zgiin oldugu soylenir. Damarlarin hassasiyeti ne-
deniyle bu hastalarda pulmoner anjiografi yapmak ¢ogun-
lukla gii¢ olmakta, bu nedenle hemoptizi sikdyeti olan has-
talarda akciger sintigrafisi tercih edilmektedir. Pulmoner
arter dallarindaki trombiis perfiizyon yoklugu ile gorii-
liir. Vakamizda sag orta ve alt zonda perfiizyonun gozle-
nememesi ilgili segmentteki pulmoner arter dallarindaki
trombiusi disiindiirmektedir.

Tedavide; steroid, cyclophosphamide, trombiislii vakalar-
da antikoagiilan tedavi ve daha baska tedaviler 6nerilmis-
tir. Hastanede hastamiza prednisolan 25 mg/giin, dipiri-
damol tb 150 mg ve nonspesifik antibiyotik uygulandi.
Ancak tedaviden fayda gorenlerde de tekrar alevlenme-
ler gorulmiig, hi¢ tedavi almayanlarda spontan remisyo-
nun olabildigi gézlenmistir. Yani hastahgin seyri degisi-
cidir. Ancak akciger tutulumu gosteren olgularda hasta-
lar genellikle abondan hemoptizi ile kaybedilmistir. Ka-
nama nedeni; Anevrizmatik pulmoner arter yapisi ince-
lendiginde intimada kalinlasma, mediada elastik liflerin
par¢alanmasi, pulmoner arterin bronsa perfore oldugu
boélgede butiin arter tabakalarinin 6zelligini kaybetmesi-
dir. Primer patoloji; pulmoner vaskiiler yatakta varolan
vaskiilittir.

Sebebi bilinmeyen hemoptizilerde, tekrarlayan akciger
tromboemboli ve infarktiislerinde etyoloji agisindan Beh-
get Hastahgimi da diissinmek gerekir. Dikkatli bir anam-
nez ve klinik muayene ile 6zellikle tromboemboli ve in-
farktiislii hastalarda Behget Hastaligi tamsina ulagmak
miimkiindiir. Ayrica Behget tamisi alan hastalarda akci-
ger lezyonlarinin da bulunabilecegini diisiinmek ve solu-
num sistemi sikayetlerini degerlendirmek gerekir.
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