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OZET

Pulmoner arter anevrizmalarinin eglik ettigi Behcet hastaligi nadirdir ve dliimciil riiptiir riskinin yiiksek olmast
nedeniyle kotii bir prognoza sahiptir. Bununla birlikte medikal tedavi ile pulmoner arter anevrizmalarinin tama
men ortadan kalkmas: da miimkiindiir.

39 yagindaki erkek hasta, ates, halsizlik, gogiis agrisi, tekrarlayan oral aftlar ve hemoptizi yakinmalar ile klini
ge bagvurmustur. Akciger grafisinde sag hilusta yuvarlak dansite artigi saptanmustir. Spiral bilgisayarli tomografi
ve MR anjiyografi multipl, bilateral pulmoner arter anevrizmalarini ortaya ¢ikarmistir. Siklofosfamid ve kortikos
teroidden olusan medikal tedavi ile klinik ve radyolojik remisyon saglanmistir. Tedavinin dérdiincii ayindan iti
baren kontrol akciger grafileri ve birinci yilindaki kontrol MR anjiyografi normal olarak izlenmistir. Taninin ko
nulmast ve tedaviye baglanmasindan 20 ay sonra herhangi bir semptomu bulunmayan hasta kontrol altindadir.
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ABSTRACT
Multiple Pulmonary Arterial Aneurysms in Behcet’s Disease: Clinical and Radiologic
Remission After Cyclophosphamide and Corticosteroid Therapy

Behget’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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GIRiS

Behcet Hastaligi (BH) etiyolojisi bilinmeyen, multisiste-
mik bir vaskiilittir. Hastaligin ti¢ klasik semptomu iiveit,
oral ve genital ilserler olup diger klinik bulgular dermato-
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lojik, kardiyovaskiiler, santral sinir sistemi ve gastrointesti-
nal sistem tutuluglari, epididimit ve artrittir. Her biiytikliik-
teki arteri ve veni etkileyebilir. Pulmoner arter anevrizma-
sinin eglik ettigi BH nadirdir ve 6liimciil hemoptiziye yol
agan riiptiir riski nedeniyle kotii prognoza sahiptir. Pulmo-
ner tutulum tiim BH’li hastalarin %5-10’unda goriilebil-
mektedir ve temel histopatolojik 6zelligi vaskiilittir. Vaskii-
litin tedavisinde siklofosfamid ve kortikosteroidden olusan
medikal tedavinin etkinligi bilinmektedir [1-4]. Bu makale-
de multipl, bilateral pulmoner arter anevrizmali, Behget
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Resim 1. a) Sag hilusta yuvarlak dansite artist izlenmektedir, b) tedavinin doérdiincii ayindan sonraki kontrol akciger
grafisinde sag hilustaki yuvarlak dansitenin ortadan kalktigi goriilmektedir.

hastalig1 bulunan bir hastada siklofosfamid ve kortikoste-
roid tedavisi ile saglanan klinik remisyon ve radyolojik re-
zoliisyon bildirilmektedir.

Resim 2. Sag pulmoner arterde tromboze anevrizmanin
tomografik goriintiisii
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39 yaginda erkek hasta, Eylill 1999’da 3 aydir devam eden
ates, halsizlik ve gogiis agris1 yakinmalari ile bagvurdu. Has-
taneye yatiriligindan bir hafta énce hemoptizi basladigini
belirtti. Bunun disinda 10 yildan beri tekrarlayan oral aftoz
lezyonlarin oldugu, ancak hig¢ genital tlserasyonlarinin ol-
madig1 dgrenildi.

Fizik muayenede 37.8°C ates ve oral aftdz lezyonlar sap-
tand1. Her iki kol ve sirt bolgesinde akneiform nodiiller ve
papulopiistiiler lezyonlar bulunuyordu. Géz muayenesinde
patolojik bulgu saptanmadi.

Laboratuvar bulgular eritrosit sedimentasyon hizi: 108
mm/saat, BK: 17 700/mm’, 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), pater;ji testi pozitif bulundu.
Akciger grafisinde sag hilusta yuvarlak dansite artist saptan-
di (Resim 1a). Spiral bilgisayarli tomografide bilateral subp-
levral parenkimal infiltrasyonlar, sag pulmoner arterin dis-
tal kismindan alt lob segmental dalina kadar uzanan trom-
boze anevrizma ve sol pulmoner arterin alt lob segmental
dalinda lokal anevrizmatik dilatasyon saptandi (Resim 2).
MR anjiyografide (MRA) sag pulmoner arterdeki anevriz-
ma ve lokalizasyonu dogrulandi ve buna ek olarak sol ana
pulmoner arterin alt lob postero-bazal segmental dalinda 2
ve 1 cm ¢aplarinda iki ayr1 anevrizma belirlendi (Resim 3a).

Bilateral, multipl pulmoner arter anevrizmalarinin eglik
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Resim 3. MR Anjiyografinin 3D rekonstriiksiyon goriintiileri: a) (anterior bakis) sag ve sol pulmoner arterdeki
anevrizmalar (beyaz oklar), sol pulmoner arterin ikinci anevrizmast posteriorda oldugu igin izlenemiyor, b) bir yillik
medikal tedaviden sonra kontrol MRA’da anevrizmalar ortadan kalkmustir. L: Sol; PA: Pulmoner Arter; RPA: Sag
Pulmoner Arter; AO: Arkus Aorta.

ettigi BH tanis1 konan hastaya oral kortikosteroid ve siklo-
fosfamid tedavisi baglandi. Siklofosfamid bir yil siire ile 2
mg/kg/giin uygulandiktan sonra, azaltilarak 19. ayda tama-
men kesildi. Deflazakort ilk bir ay 75 mg/giin (1 mg/kg/giin
prednizona esdeger doz) uygulandiktan sonra 3 ay giinagir
75 mg kullanildi. Daha sonraki klinik kontrollerde doz azal-
timi yapilarak 19. ayda tamamen kesildi. Ilaglar hasta tara-
findan iyi tolere edildi. Tedavinin dérdiincii ayindan sonra-
ki kontrol akciger grafilerinde, sag hilustaki yuvarlak dansi-
tenin ortadan kalktig1 goriilmiistiir (Resim 1b). Tedavinin
birinci yilinda cekilen kontrol MRA’da her iki pulmoner
arter ve dallarinin normal kalibrasyon ve konfigiirasyonda
oldugu, anevrizmatik dilatasyonlarin tamamen ortadan
kalktig1 saptanmistir (Resim 3b). Tan1 konulduktan ve te-
davinin baglamasindan 20 ay sonra hastanin semptomu
yoktur.

TARTISMA

BH, koroner arterlerden aortaya kadar ¢ap farki gozetmek -
sizin tim arterleri tutabilmektedir. Arter tutulumu, venoz
tutuluma gore daha seyrek olmakla birlikte, sonuglart daha
ciddidir. En sik aorta, daha sonra sirast ile pulmoner arter-
ler, femoral, popliteal, subklaviya ve karotis arterleri tutu-
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lur [4]. BH’nin intratorasik tutulus 6rnekleri ¢ok zengindir
ve sunlar1 kapsamaktadir: vena cava superior ve/veya diger
mediastinal venlerin trombozu, aorta, pulmoner, koroner
arter ve sol ventrikiil anevrizmalari, pulmoner infarkt ve
hemoraji, plevral efiizyon, pulmoner hipertansiyon, kor
pulmonale, perikardit, endokardit, miyokardit, miyokard
infarktiisii, endomiyokardiyal fibrozis ve intrakardiyak
trombiis [5-7].

Akciger tutulumunun basglica histolojik ¢zelligi tiim ¢ap-
taki arter ve venleri etkileyebilen nonspesifik vaskiilittir.
Vaskiilit ti¢ farkli formu ortaya ¢ikarir: venoz okliizyon ve
varis formasyonu, arteriyel okliizyon ve arteriyel anevrizma
formasyonu. Anevrizma duvarmin aktif ddsnemdeki histolo-
jik ozelligi media ve adventisyada notrofil ve lenfositten
zengin yogun inflamasyon ve daha ileri dénemde internal
ve eksternal elastik laminada riiptiir, intima ve adventisya-
da fibroz kalinlagma, mediada destriiksiyon ve vasa vaso-
rumlarin tikanmasidir [1,4,7-10].

BH Uluslararast Caligma Grubu tani kriterlerini su sekil-
de belirlemistir; tekrarlayan oral tilserlere ilaveten asagida-
ki kriterlerden en az ikisinin bulunmasi tani acisindan ye-
terlidir: Tekrarlayan genital iilserler, géz bulgulari, deri bul-
gulart ve pozitif paterji testi [11]. Okiiler ve genital bulgula-
r1 olmayan hastamizin tani agisindan anlamli olan ti¢ major
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kriteri tekrarlayan oral ilserler, deri bulgular: ve pozitif pa-
terji testidir. Ayrica, hemoptizi, ates ve pulmoner arter
anevrizmalar1 da vaskiiler BH’nin kanitlaridir. Bununla be-
raber, pulmoner arter anevrizmalarinin inkomplet form ola-
rak ve hatta hastaligin ilk ve tek bulgusu olarak da ortaya
cikabilecegi belirtilmektedir [5,7,12]. Akciger tutulumunun
en sik karsilagilan bulgusu hemoptizidir. Pulmoner arter
anevrizmalarmin geligimi sirasinda siklikla ates, terleme gi-
bi sistemik belirtiler de n plana ¢ikabilir.

Akciger grafisi akciger tutulumunun belirlenmesi ve te-
daviye yanitin izlenebilmesi acisindan énemlidir. Tedavi-
nin dérdiincii ayindan itibaren, hastamizin kontrol akciger
grafilerinde sag hilustaki yuvarlak opasitenin rezoliisyonu
belirlenmistir. Kontrast materyal kullanilarak yapilan an-
jiyografik calismalar komplikasyonlar agisindan risklidir.
Venoz kateter, kontrast materyalin ¢cok miktarda ve hizli
injeksiyonu trombiis ve anevrizma gelisimine yol acabilece-
gi gibi, var olan anevrizmalarin riiptiiriine de sebep olabilir.
Bu yiizden anjiyografi ve venografi kontrendikedir. Bundan
bagka, pulmoner arter anevrizmalari trombiis ile tam olarak
tikal1 ise anjiyografik olarak gosterilemez. Son zamanlarda
nonkontrast MRA, superior vena cava, aorta ve pulmoner
arterlerdeki degisiklikleri goriintiilemek icin tercih edilen
baslica tan1 yontemidir [3,5,9]. MRA, olgumuzun gerek ta-
nisinda gerek tedaviye yanitinin izlenmesinde ¢nemli gor-
sel katkilar saglamustir.

Farkli sonuglar iceren cesitli tedavi modaliteleri bildiril-
mistir. Kortikosteroid ve siklofosfamidden olusan medikal
tedavi ile bagarili klinik ve radyolojik sonuglar sunulmak-
tadir. Medikal tedavinin, akut fazda, heniiz fibrozis gelis-
meden 6nce lokal inflamatuar siirecin belirgin oldugu do-
nemde, bu inflamasyonun ortadan kaldirilmas: ile etkili
olabildigine inanilmaktadir [1-3,5-8,13]. Tunac1 ve ark.
kortikosteroid ve siklofosfamid ile pulmoner arter anevriz-
malarinin ortadan kalktigini ya da kiigiilebildigini bildir-
mislerdir. [3]. Erkan ve ark. da ayni tedavi yontemi ile ba-
saril sonuglar elde ettiklerini bildirmislerdir [1]. Baran ve
ark. da siklofosfamid ve kortikosteroid kombinasyonu uy-
gulanan pulmoner arter anevrizmali bir Behcet hastaligi
olgusunda, tedavinin altinci ayinda kontrol spiral BT ve
MRA’da tam rezoliisyon saptamiglardir [14]. Bununla bera-
ber, bu tiir olgularda yiiksek mortalite riskini g6z ardi etme-
mek gerekir [15]. Medikal tedavi yetersiz kalirsa ya da ma-
jor hemoptizi gibi komplikasyonlar meydana gelirse, bila-
teral, multipl anevrizmalar i¢cin embolizasyon endike olabi-
lir. Mouas ve arkadaglari, geng bir hastada bilateral anev-
rizmalart basarili bir sekilde embolize ettiklerini bildirmis-
lerdir. [8]. Bununla birlikte, embolizasyon islemi, patent
bir periferik ven ile superior ya da inferior vena cava gerek-
tirir. Ancak, ne yazik ki bu olgularin ¢cogunda bu damarlar
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tromboze ve okliizedir [3,5]. Cerrahi tedavi bazi olgularda
bagartyla uygulanabilmistir. Ancak, anevrizmalarin cerrahi
tedavisi olduk¢a zordur. Damarlarin frajil olmasindan kay-
naklanan, vaskiiler anastomoz alanlarindaki niiksler ve
postoperatif masif, fatal hemoptizi riski oldukga yiiksektir.
Bu yiizden, cerrahi tedavi, medikal tedaviye ya da emboli-
zasyon islemine yanitsiz kalan ve/veya masif hemoptizisi
olan hastalarda diisiiniilmelidir [6-8,16].

Sonug olarak, Behget hastaliginda, kortikosteroid ve im-
miinosupresif ilaclar ile pulmoner arter anevrizmalarinda
klinik ve radyolojik remisyon saglamak miimkiindiir. Bu
olgularin ¢ogu kot prognoza sahip olmakla beraber, sifa el-
de etme sans1 da vardir. Medikal tedavinin kesilmesinden
sonra anevrizmalarin olast niiksleri agisindan uzun siireli iz-
lem gerekir.
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