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SEKONDER AMİLOİDOzİsLE SEYREDEN 
BIR BEHÇET OLGUSU 

Birsel Kavaklı 1, Can Dolapçıoğlu 2, Semra Aktaş 3, Koray Tuncer 2, Eren Gürkan 3, 

Dilek Yavuzer 4, Ali Yayla 5, Nimet Karadayı 6 

Behçet sendromu, etiyolojisi bilinmeyen, sistemik vaskülitle seyreden bir hastalıktır. Sekonder ami
loidozis, nadir rastlanan bir bulgusudur. Burada, nefrot ik sendrom ile başvuran , Behçet tanı s ı almış has
tamızda böbrek biyopsisi ile sekonder amiloidozis saptanmış ve nadir rastlanan bir olgu olması nedeniyle li
teratür gözden geçirilmiştir. 

BEHÇET'S DISEASE WITH AMILOIDOSIS AND NEPHROTIC SYNDROM 
Behçet's Disease is one of the systemic vasculitis which has an unknown etiology. Secondary Ami
loidosis is. a rare co":,plication of Behçet's syndrome. In this article, we discussed a patient, who was 
accepted ın the hospıtal as a nephrotic syndrome af ter detailed investigations diagnosed as a Behçet's 
syndrome. In that patient, we determined secondary amiloidosis by kidney biopsy. Being a very ra re 
association, we alsa looked over the literature. 

Behçet sendromu, hafif deri yakınmalarından 
ağır nörolojik bozukluğa ve büyük damar vasküliti 
sonucu arter anevrizmaları ve trombozlara sebep o
labilen, etiyolojisi bilinmeyen sistemik bir vaskü
littir (5). Patogenezinde, Herpes Simpleks Tip i ve 
bazı streptokok türleri gibi infeksiyöz ajanlarla te
tiklenen immunolojik bozukluklar sorumlu tu
tulmaktadır. Vasküler tutulum nedeniyle endotel 
patolojisi ve koagulasyon bozuklukları da araştı
rılmıştır. Endotelden prostasiklin salınımında de
fekt olduğu, fibrinolitik aktivitenin bozulduğu, se
rum endotelin, ve FVIIIR Ag düzeylerinde artışla 
birlikte anti-endoteliyal antikorların mevcut olduğu 
gösterilmiştir (9). 

Hastalık genellikle 20-40 yaş arasında başlar. Er
kek/kadın oranı eşittir. Ancak erkeklerde daha 
şiddetli seyreder. Ülkemizde yapılan iki saha 
çalışmasında erişkinlerde hastalık prevalansı 8/ 
10.000 ve 37/10.000 olarak hesaplanmıştır (9). Has
ta lığın HLA BSl pozitif kişilerde daha ağır seyrettiği 
bildirilmektedir (8). 

Tablo i. Behçet sendromunda klinik bulgular 

Lezyon Sıklık(%) 

Aftöz ülserasyonlar 97-100 

Genital ülserler 80-90 

Deri lezyonları 80 

Göz tutulumu 50 

Eklem tutulumu 50 

Tromboflebit 25 

Nörolojik tutulum 5 

Gastrointestinal tutulum 0-25 
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Behçet sendromund,a görülen klinik bulgular 
Tablo I'de özetlenmiştir. 1990 yılında, Uluslararası 
Çalışma Grubu'nun tanımladığı klasifikasyon kri
terlerine göre tekrarlayan ağız ülserlerinin bu
lunması ön koşulu vardır. Bu klinik bulgular sıklıkla 
görülmekte, ancak böbrek tutulumu ve amiloidoz 
nadiren bildirilmektedir. Olgumuz, nadir görülmesi 
nedeniyle literatür bilgileri ışığında değerlendiri

lecektir. 
Olgu: F.K., 47 yaşında, erkek, Aksaray'da otur

makta ve çiftçilikle uğraşmakta. 
Polikliniğimize müracaatında tüm vücudunda 

şişlikten yakınmakta idi. 1994 yılı Ocak ayında ayak
larda başlayan şişliğin, giderek tüm vücuda 
yayıldığını ifade eden hasta Aksaray Devlet Has
tanesine müracaat ederek nefrotik sendrom tanısı 
almış, hos.pitalize edilerek albumin replasmanı 
yapılmış. Odemlerinin azalması üzerine taburcu e
dilen hasta yakınmalarının kısa bir süre sonra tek
rarlaması üzerine polikliniğimize müracaatla te tki k 
ve t~davi edilmek üzere yatırıldı. 

Oz geçmişinde çocukluğundan itibaren, ayda bir 
veya birkaç kez tekrarlayan büyük ve ağrılı ağız 
ülserleri olduğunu, 1982 yılında sol g,özünün 
görmemesi yakınmasıyla başvurduğu Ankara 
Universitesi Göz Hastalıkları Ana Bilim Dalı 'nda 
Behçet hastalığı tanısı konarak, operasyon 
yapıldığını ifade etti. 1974 tarihinde geçirdiği ap
pendektomi hakkında geniş bir öykü alınamadı. 
Kötü alışkanlığı olmayan hastanın soy geçmişinde 
kayda değer bir özellik saptanmadı. 

Fizik muayenede: Bilinç açık, genel durum iyi. 
KB: 90/60 mmHg, nabız sayısı: 72/ dakika, düzenli. 
'Sol göz enükle. Kalp ve solunum sistemi muayenesi 
normaL. Organomegali saptanmadı. Bacaklarda ve 
sakral bölgede yumuşak ödem mevcut. Yüzde ve 
sa kral bölgede, seyrek akneiform lezyonlar mevcut. 

Laboratuvar bulguları: Hemogram normal 
sınırlard a . Eritrosit çökme hızı: 120-140 mm/0.5-1 
saa t. ASO titrajı normal, C-reaktif protein: +++, RF: 
negatif. Tam idrar analizinde: dansite 1020, pH 6.0, 
albuminüri mevcut. Idrar sedimentinde 2-3 lökosit, 
nadir granüler silender görüldü . 24 saa tlik idrarda 
aralıklarla 10.0 gr / gün, 15.0 gr / gün ve 15.5.gr / gün 
proteinüri saptandı. Serum total protein: 3.7 gr /L, 
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albümin: 1.7 gr /L, globulin: 2.0 gr /L idi. Total ko
lesterol: 396 mg/ dı, trigliserid: 763 mg/ dı, HDL ko
lesterol: 73 mg/dı idi. Serum kalsiyum: 7.43 mg/dı, 
düzeltilmiş serum kalsiyum: 9.27 mg/dı, ürik asit: 
5.5 mg/dı idi. Diğer biyokimya tetkikIeri normal 
sınırlarda idi. 

Hastanın antesedanında Behçet hastalığı olması, 
halen klinik ve laboratuvar bulgularında nefrotik 
sendrom kriterlerinin saptanması üzerine böbrek bi
yopsisi yapılarak, etiolojinin aydınlatılmasının 
doğru olacağı düşünüldü . Direk üriner sistem gra
fisi ve renal USG yapıldı. Her iki yöntemle, bilateral 
olarak böbreklerin normal boyutlarının üstünde ol
duğu, taş, tümör, anomali olınadığı saptandı. Has
tanın koagulasyon testleri de yapılarak biopsi için 
bir kontrendikasyon olınadığına karar verildi. Has
tanın rızası alındıktan sonra, loin pozisyonda USG 
eşliğinde, böbrek biyopsisi yapıldı. 

Patoloji Raporu (prot. no: 39920095, 2.8.1995) : 
Makroskopik bulgular: 1cm ve 0.2 cm uzunluğunda, 
0.1 cm çapında iki adet doku parçası. 

Mikroskopik bulgular: Parafin bloklara yapılan 
kesitlere hematoksilen-eosin, PAS, PAS-M, kristal 
viole kongo kırmızısı boyaları yapılıp ışık mik
roskobunda incelendi. Kesitlerde ortalama yedi a
det glomerül mevcutdup, dört tanesinin hemen ta
mamında, diğer glomerüllerin bazal memb
ranlarında ve mezengiumlarında PAS negatif, kris
tal viole ve kongo red pozitif eozinofilik amorf bir 
materyel biriktiği izlenmektedir. Aynı materyele da
mar duvarlarında da. rastlanmaktadır. Interstis
yumda fokal lenfosit infiltrasyonu, bazı tubuluslar 
içinde hyalen silenderler mevcuttur. 

Patolojik tanı: Amiloid nefroz. 

TARTIŞMA 
Patolojik tanının ışığında, olgu yeniden gözden 

geçirildi. Literatürde Behçet hastalığına bağlı ami
loidons olguları tarandı. Chajek ve arkadaşlarının 
34 olguluk serilerinde renal tutulum görülmediği 
bildirilmektedir (1).Werlen D. ve arkadaşları, 29 
yaşında Türk erkek hastada renal ven trombozuna 
bağlı AA tip renal amiloidozis saptadıklarını, ol
gunun böbrek yetmezliğinden öldüğünü yayınla

'mışlardır (6). Hastanemizin Patoloji Bölümü'nün 
çeşitli etiolojilerle toplanan 131 olguluk böbrek bi
yopsi serisinde 21 amiloidozis saptandığı, bun
lardan hiçbirinin Behçet hastası olmadığı ve ayrıca 
bu seride Behçet hastalığı ön tanısı ile böbrek pa
tolojisi düşünülmediği belirtilmektedir. 

Tablo II. Uluslararası Çalışma Grubu Behçet 
sendromu klasifikasyon kriterleri (2) 

1. Tekrarlayan aftlar ve aşağıdakilerden en az iki bulgu 

2. Genital ülser 

3. Göz lezyonları 
4. Deri lezyonları (Eritema nodozum, papilopüstüller ve
ya psödofolikülit, erişkinlerde akneiform nodüller) 

5. Pozitif paterji testi. 

Bu kriterler, bulgular klinik hastalıklarla açıklanama

dığında uygularur. 

Karta i Eği tim ve Araştı rma Klinikleri 

Olgumuzun 1982 yılında almış olduğu Behçet 
hastalığı tanısı ve halen nefrotik sendrom bulguları 
mevcuttu. Hastamızda, uluslararası Behçet send
romu klasifikasyon kriterlerinden (Tablo II) tek
rarlayan aftlar yoktu. Hasta, göz operasyonu 
geçirdikten sonra aftlarının tekrarlamadığını ifade 
etmekteydi. Bunun sebebinin hastanın yaşının iler
lemesinin olabileceği düşünüldü. Çünkü, yaş iler
ledikçe remisyonların uzadığı ve nüks şiddetinin a
zaldığı bilinmektedir. Literatürde, SLE'da olduğu 
gibi gelişen nefropatinin, ekstrarenal dokulardaki 
immunolojik yanıtların azalmasına sebep ola
bileceğine ait bir veriye rastlamadık. Genital ülser 
yoktu. Göz bulgusu olup olmadığının tesbiti için 
yapılan göz konsultasyonunda, sağta posterior si
neji olduğu, bunun üveit sekeli olabileceği ve solda 
fitizis bulbi olduğu, hastanın üç ayda bir kontrol e
dilmesi gerektiği vurgulandı. Hastamızda Behcet 
hastalığı cilt lezyonlarından olan eritema nodozum 
yoktu. Ancak seyrek psödofolikülit mevcuttu. 
Yapnğımız Paterji testi, 48 saatte negatif sonuç ver
mişti. Hastamızın 1994 yılında geçirdiği ap
pendektominin etiyolojisi hakkında elimizde kesin 
bir rapor yoktu. Bunun gastrointestinal tutuluma ait 
olup olmadığı hakkında bir karara ' varılamadı. 
Diğer sistemlerde Behçet tutulumuna ait şüpheli bir 
durum saptanmadı. Pahalı yöntemler olması ne
deniyle hastamızın doku tipini saptayamadık. 

Behçet sendromunda, tanı koydurucu sensitif ve 
spesifik bir laboratuvar bulgusu olmadığı bi
linmektedir. Sedimantasyon ve CRP yüksekliği , her 
zaman hastalık aktivitesine paralel değildir. Te
davide rehber alınabilecek bir kriter olarak son za
manlarda serum C9 aktivitesi üzerinde du
rulmaktadır (3). Bizim hastamızda C9 aktivitesi 
normalden yüksek olarak saptandı 

Behçet hastalığının etiolojisi bilinmediğinden, 
spesifik bir tedavisi yoktur. Tedavideki ana prensip, 
organlarda gelişebilecek kalıcı yapısal hasarları 
önlemeye çalışmaktır. Bu amaçla, en yaygın kul
lanılan ilaç kolşisindir (7). Ancak, kolşisinin sadece 
artralji ve cilt lezyonlarında plaseboya üstün olduğu 
bildirilmektedir. Göz tutulumu olan olgularda, te
mel ilaçlar immunosüpressiflerdir. Burada amaç, 

Tablo III. Behçet sendromunda tedavi ilkeleri 

Aft ve genital ülser: lokal tedavi, şidd etli ise azatiyoprin / 
2.5 mg / kg), talidomid 
Eritema nodozum kolşisin (3 x 0.5 mg), aza tiyoprin 

Artrit: Akut analjezik, anti-inflamatuvar 
Kronik interferon, azatiyoprin, sulfosalazin 

Ön Üveit: Lokal midriyatikler 

Arka Üveit: Sessiz ise izle, sık atak varsa azatiyoprin 

Retina tutulumu ve hızlı seyir Siklosporin (5 mg/kg) + a
zatiyoprin 
Tromboflebit: Aspirin 250 mg 
Ağır (arter anevrizması ve büyük ven tıkanma ları): Sik
lofosfamid 2.5 mg/kg/gün oral veya 1 gr IV bolus / ay, 
steroidle birlikte 
Nörolojik: İmmünosüpressif ve steroid 



CiIt Vi: 1-4, 1995 

görme kes.kinliğinin korunması ve atakların önlen
mesidir. On üveitte, irisin lense yapışarak görme 
kaybı yapmasını engellemek için lokal mid
riya tikler son derece önemlidir. Arka üveit, sessiz 
gidişli ise izlenir. Eğer görmeyi tehdit eden sık tek
rarlayan üveit atakları olursa azatiyoprin verilir. Re
tina tutulumu varsa ve hızlı seyirli ise ilk tercih sik
losporin A olmalıdır (4). Siklosporin A, bu amaçla 
en sık kullanılan ilaç konumunda olmasına rağmen, 
hastamızda böbrek tutulumu olması dolayısı ile ter
cih edilmedi . Ayrıca, hastamızda, göz bulguları se
kel durumunda idi ve sol göz operasyonla çıka
rılmıştı. Behçet hastalığında tavsiye edilen diğer te
davi seçenekleri Tablo III'de gösterilmiştir. 

Literatürde Renal amiloidozis'le kombine Behçet 
hastalığı olgusunun ilk kez İsviçre'de bildirildiğine 
rastladık. Fransa'dan Werlen D ve arkadaşları, 1995 
yılında, 29 yaşında, 12 yıldan beri Behçet tanısı 
almış, bir Türk erkek hastada AA tipi sekonder 
böbrek amiloidozisi bildirmişlerdir. Olgunun 
böbrek yetmezliği ile exitus olduğunu kaydetmek
tedirler (6). 
Hastamıza kolşisin tablet 2x1, siklofosfamid 2.5 

mg/kg, aspirin 100 mg/ gün, diprid amol 75 mg x 3 
başlandı. Diüretik, human albümin replasmanı ile 
semptomatik düzelme sağlandı. Uç aylık aralarla 
kontrol edilmek üzere taburcu edildi . 
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