
G‹R‹fi
Behçet Hastal›¤› (BH) etiyolojisi bilinmeyen, multisiste-

mik bir vaskülittir. Hastal›¤›n üç klasik semptomu üveit,

oral ve genital ülserler olup di¤er klinik bulgular dermato-

lojik, kardiyovasküler, santral sinir sistemi ve gastrointesti-

nal sistem tutulufllar›, epididimit ve artrittir. Her büyüklük-

teki arteri ve veni etkileyebilir. Pulmoner arter anevrizma-

s›n›n efllik etti¤i BH nadirdir ve  ölümcül hemoptiziye yol

açan rüptür riski nedeniyle kötü prognoza sahiptir. Pulmo-

ner tutulum tüm BH’li hastalar›n %5-10’unda görülebil-

mektedir ve temel histopatolojik özelli¤i vaskülittir. Vaskü-

litin tedavisinde siklofosfamid ve kortikosteroidden oluflan

medikal tedavinin etkinli¤i bilinmektedir [1-4]. Bu makale-

de multipl, bilateral pulmoner arter anevrizmal›, Behçet
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ÖZET

Pulmoner arter anevrizmalar›n›n efllik etti¤i Behçet hastal›¤› nadirdir ve ölümcül rüptür riskinin yüksek olmas›

nedeniyle kötü bir prognoza sahiptir. Bununla birlikte medikal tedavi ile pulmoner arter anevrizmalar›n›n tama -

men ortadan kalkmas› da mümkündür.  

39 yafl›ndaki erkek hasta, atefl, halsizlik, gö¤üs a¤r›s›, tekrarlayan oral aftlar ve hemoptizi  yak›nmalar› ile klini -

¤e baflvurmufltur. Akci¤er grafisinde sa¤ hilusta yuvarlak dansite art›fl› saptanm›flt›r. Spiral bilgisayarl› tomografi

ve MR anjiyografi multipl, bilateral pulmoner arter anevrizmalar›n› ortaya ç›karm›flt›r. Siklofosfamid ve kortikos -

teroidden oluflan medikal tedavi ile klinik ve radyolojik remisyon sa¤lanm›flt›r. Tedavinin dördüncü ay›ndan iti -

baren kontrol akci¤er grafileri ve birinci y›l›ndaki kontrol MR anjiyografi normal olarak izlenmifltir. Tan›n›n ko -

nulmas› ve tedaviye bafllanmas›ndan 20 ay sonra herhangi bir semptomu bulunmayan hasta kontrol alt›ndad›r. 
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ABSTRACT

Multiple Pulmonary Arterial Aneurysms in Behçet’s Disease: Clinical and Radiologic 

Remission After Cyclophosphamide and Corticosteroid Therapy

Behçet’s Disease (BD) with pulmonary arterial aneurysm is rare and often associated with a poor prognosis. But

there is also a chance that the aneurysm may completely resolve with medical therapy. 

A 39-year-old man presented with fever, malaise, bilateral chest pain, recurrent oral ulcers, and hemoptysis. The

chest radiograph showed a round opacity in the right hilum. Computed tomography and MR angiography furt -

her revealed multiple, bilateral pulmonary arterial aneurysms consistent with the diagnosis of BD. The patient

was started on a course of cyclophosphamide and corticosteroid therapy that resulted in cessation of his symp -

toms and complete resolutions of radiologic findings. The chest radiograph and MR angiography returned to nor -

mal on his long term follow up. He is still under the control and symptom-free for 20 months after the diagno -

sis.
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hastal›¤› bulunan bir hastada  siklofosfamid ve kortikoste-

roid tedavisi ile sa¤lanan klinik remisyon ve radyolojik re-

zolüsyon bildirilmektedir.

OLGU SUNUMU
39 yafl›nda erkek hasta, Eylül 1999’da 3 ayd›r devam eden

atefl, halsizlik ve gö¤üs a¤r›s› yak›nmalar› ile baflvurdu. Has-

taneye yat›r›l›fl›ndan bir hafta önce hemoptizi bafllad›¤›n›

belirtti. Bunun d›fl›nda 10 y›ldan beri tekrarlayan oral aftöz

lezyonlar›n oldu¤u, ancak hiç genital ülserasyonlar›n›n ol-

mad›¤› ö¤renildi. 

Fizik muayenede 37.8°C atefl ve oral aftöz lezyonlar sap-

tand›. Her iki kol ve s›rt bölgesinde akneiform nodüller ve

papulopüstüler lezyonlar bulunuyordu. Göz muayenesinde

patolojik bulgu saptanmad›. 

Laboratuvar bulgular› eritrosit sedimentasyon h›z›: 108

mm/saat, BK: 17 700/mm3, Hb: 11.5 gr/dL, alkalen fosfataz:

303 U/L (normal 100-290 U/L), gamma glutamil transferaz:

182 U/L (normal 9-52 U/L), paterji testi pozitif bulundu.

Akci¤er grafisinde sa¤ hilusta yuvarlak dansite art›fl› saptan-

d› (Resim 1a). Spiral bilgisayarl› tomografide bilateral subp-

levral parenkimal infiltrasyonlar, sa¤ pulmoner arterin dis-

tal k›sm›ndan alt lob segmental dal›na kadar uzanan trom-

boze anevrizma ve sol pulmoner arterin alt lob segmental

dal›nda lokal anevrizmatik dilatasyon saptand› (Resim 2).

MR anjiyografide (MRA) sa¤ pulmoner arterdeki anevriz-

ma ve lokalizasyonu do¤ruland› ve buna ek olarak sol ana

pulmoner arterin alt lob postero-bazal segmental dal›nda 2

ve 1 cm çaplar›nda iki ayr› anevrizma belirlendi (Resim 3a). 

Bilateral, multipl pulmoner arter anevrizmalar›n›n efllik
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Resim 1. a) Sa¤ hilusta yuvarlak dansite art›fl› izlenmektedir, b) tedavinin dördüncü ay›ndan sonraki kontrol akci¤er

grafisinde sa¤ hilustaki yuvarlak dansitenin ortadan kalkt›¤› görülmektedir.

Resim 2. Sa¤ pulmoner arterde tromboze anevrizman›n

tomografik görüntüsü
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etti¤i BH tan›s› konan hastaya oral kortikosteroid ve siklo-

fosfamid tedavisi baflland›. Siklofosfamid bir y›l süre ile 2

mg/kg/gün uyguland›ktan sonra, azalt›larak 19. ayda tama-

men kesildi. Deflazakort ilk bir ay 75 mg/gün (1 mg/kg/gün

prednizona eflde¤er doz) uyguland›ktan sonra 3 ay günafl›r›

75 mg kullan›ld›. Daha sonraki klinik kontrollerde doz azal-

t›m› yap›larak 19. ayda tamamen kesildi. ‹laçlar hasta tara-

f›ndan iyi tolere edildi. Tedavinin dördüncü ay›ndan sonra-

ki kontrol akci¤er grafilerinde, sa¤ hilustaki yuvarlak dansi-

tenin ortadan kalkt›¤› görülmüfltür (Resim 1b). Tedavinin

birinci y›l›nda çekilen kontrol MRA’da her iki pulmoner

arter ve dallar›n›n normal kalibrasyon ve konfigürasyonda

oldu¤u, anevrizmatik dilatasyonlar›n tamamen ortadan

kalkt›¤› saptanm›flt›r (Resim 3b). Tan› konulduktan ve te-

davinin bafllamas›ndan 20 ay sonra hastan›n semptomu

yoktur.

TARTIfiMA
BH, koroner arterlerden  aortaya kadar çap fark› gözetmek-

sizin tüm arterleri tutabilmektedir. Arter tutulumu, venöz

tutuluma göre daha seyrek olmakla birlikte, sonuçlar› daha

ciddidir. En s›k aorta, daha sonra s›ras› ile pulmoner arter-

ler, femoral, popliteal, subklaviya ve karotis arterleri tutu-

lur [4]. BH’nin intratorasik tutulufl örnekleri çok zengindir

ve flunlar› kapsamaktad›r: vena cava superior ve/veya di¤er

mediastinal venlerin trombozu, aorta, pulmoner, koroner

arter ve sol ventrikül anevrizmalar›, pulmoner infarkt ve

hemoraji, plevral efüzyon, pulmoner hipertansiyon, kor

pulmonale, perikardit, endokardit, miyokardit, miyokard

infarktüsü, endomiyokardiyal fibrozis ve intrakardiyak

trombüs [5-7].   

Akci¤er tutulumunun bafll›ca histolojik özelli¤i tüm çap-

taki arter ve venleri etkileyebilen nonspesifik vaskülittir.

Vaskülit üç farkl› formu ortaya ç›kar›r: venöz oklüzyon ve

varis formasyonu, arteriyel oklüzyon ve arteriyel anevrizma

formasyonu. Anevrizma duvar›n›n aktif dönemdeki histolo-

jik özelli¤i media ve adventisyada nötrofil ve lenfositten

zengin yo¤un inflamasyon ve daha ileri dönemde internal

ve eksternal elastik laminada rüptür, intima ve adventisya-

da fibröz kal›nlaflma, mediada destrüksiyon ve vasa vaso-

rumlar›n t›kanmas›d›r [1,4,7-10]. 

BH Uluslararas› Çal›flma Grubu tan› kriterlerini flu flekil-

de belirlemifltir; tekrarlayan oral ülserlere ilaveten afla¤›da-

ki kriterlerden en az ikisinin bulunmas› tan› aç›s›ndan ye-

terlidir: Tekrarlayan genital ülserler, göz bulgular›, deri bul-

gular› ve pozitif paterji testi [11]. Oküler ve genital bulgula-

r› olmayan hastam›z›n tan› aç›s›ndan anlaml› olan üç majör
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Resim 3. MR Anjiyografinin 3D rekonstrüksiyon görüntüleri: a) (anterior bak›fl) sa¤ ve sol pulmoner arterdeki

anevrizmalar (beyaz oklar), sol pulmoner arterin ikinci anevrizmas› posteriorda oldu¤u için izlenemiyor, b) bir y›ll›k

medikal tedaviden sonra kontrol MRA’da anevrizmalar ortadan kalkm›flt›r. L: Sol; PA: Pulmoner Arter; RPA: Sa¤

Pulmoner Arter; AO: Arkus Aorta. 
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kriteri tekrarlayan oral ülserler, deri bulgular› ve pozitif pa-

terji testidir. Ayr›ca, hemoptizi, atefl ve pulmoner arter

anevrizmalar› da vasküler BH’nin kan›tlar›d›r. Bununla be-

raber, pulmoner arter anevrizmalar›n›n inkomplet form ola-

rak ve hatta hastal›¤›n ilk ve tek bulgusu olarak da ortaya

ç›kabilece¤i belirtilmektedir [5,7,12]. Akci¤er tutulumunun

en s›k karfl›lafl›lan bulgusu hemoptizidir. Pulmoner arter

anevrizmalar›n›n geliflimi s›ras›nda s›kl›kla atefl, terleme gi-

bi sistemik belirtiler de ön plana ç›kabilir. 

Akci¤er grafisi akci¤er tutulumunun belirlenmesi ve te-

daviye yan›t›n izlenebilmesi aç›s›ndan önemlidir. Tedavi-

nin dördüncü ay›ndan itibaren, hastam›z›n kontrol akci¤er

grafilerinde sa¤ hilustaki yuvarlak opasitenin rezolüsyonu

belirlenmifltir. Kontrast materyal kullan›larak yap›lan an-

jiyografik çal›flmalar komplikasyonlar aç›s›ndan risklidir.

Venöz kateter, kontrast materyalin çok miktarda ve h›zl›

injeksiyonu trombüs ve anevrizma geliflimine yol açabilece-

¤i gibi, var olan anevrizmalar›n rüptürüne de sebep olabilir.

Bu yüzden anjiyografi ve venografi kontrendikedir. Bundan

baflka, pulmoner arter anevrizmalar› trombüs ile tam olarak

t›kal› ise anjiyografik olarak gösterilemez. Son zamanlarda

nonkontrast MRA, superior vena cava, aorta ve pulmoner

arterlerdeki de¤ifliklikleri görüntülemek için tercih edilen

bafll›ca tan› yöntemidir [3,5,9]. MRA, olgumuzun gerek ta-

n›s›nda gerek tedaviye yan›t›n›n izlenmesinde önemli gör-

sel katk›lar sa¤lam›flt›r.

Farkl› sonuçlar içeren çeflitli tedavi modaliteleri bildiril-

mifltir. Kortikosteroid ve siklofosfamidden oluflan medikal

tedavi ile baflar›l› klinik ve radyolojik sonuçlar sunulmak-

tad›r. Medikal tedavinin, akut fazda, henüz fibrozis gelifl-

meden önce lokal inflamatuar sürecin belirgin oldu¤u dö-

nemde, bu inflamasyonun ortadan kald›r›lmas› ile etkili

olabildi¤ine inan›lmaktad›r [1-3,5-8,13]. Tunac› ve ark.

kortikosteroid ve siklofosfamid ile pulmoner arter anevriz-

malar›n›n ortadan kalkt›¤›n› ya da küçülebildi¤ini bildir-

mifllerdir. [3]. Erkan ve ark. da ayn› tedavi yöntemi ile ba-

flar›l› sonuçlar elde ettiklerini bildirmifllerdir [1]. Baran ve

ark. da siklofosfamid ve kortikosteroid kombinasyonu uy-

gulanan pulmoner arter anevrizmal› bir Behçet hastal›¤›

olgusunda, tedavinin alt›nc› ay›nda kontrol spiral BT ve

MRA’da tam rezolüsyon saptam›fllard›r [14]. Bununla bera-

ber, bu tür olgularda yüksek mortalite riskini göz ard› etme-

mek gerekir [15]. Medikal tedavi yetersiz kal›rsa ya da ma-

jör hemoptizi gibi komplikasyonlar meydana gelirse, bila-

teral, multipl anevrizmalar için embolizasyon endike olabi-

lir. Mouas ve arkadafllar›, genç bir hastada bilateral anev-

rizmalar› baflar›l› bir flekilde embolize ettiklerini bildirmifl-

lerdir. [8]. Bununla birlikte, embolizasyon ifllemi, patent

bir periferik ven ile superior ya da inferior vena cava gerek-

tirir. Ancak, ne yaz›k ki bu olgular›n ço¤unda bu damarlar

tromboze ve oklüzedir [3,5]. Cerrahi tedavi baz› olgularda

baflar›yla uygulanabilmifltir. Ancak, anevrizmalar›n cerrahi

tedavisi oldukça zordur. Damarlar›n frajil olmas›ndan kay-

naklanan, vasküler anastomoz alanlar›ndaki nüksler ve

postoperatif masif, fatal hemoptizi riski oldukça yüksektir.

Bu yüzden, cerrahi tedavi, medikal tedaviye ya da emboli-

zasyon ifllemine yan›ts›z kalan ve/veya masif hemoptizisi

olan hastalarda düflünülmelidir [6-8,16].

Sonuç olarak, Behçet hastal›¤›nda, kortikosteroid ve im-

münosupresif ilaçlar ile pulmoner arter anevrizmalar›nda

klinik ve radyolojik remisyon sa¤lamak  mümkündür. Bu

olgular›n ço¤u kötü prognoza sahip olmakla beraber, flifa el-

de etme flans› da vard›r. Medikal tedavinin kesilmesinden

sonra anevrizmalar›n olas› nüksleri aç›s›ndan uzun süreli iz-

lem gerekir.  
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