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Olgu Sunumu / Case Report

Multipl Pulmoner Anevrizma ve Superior Sagital Sinus Trombozu ile
Seyreden Bir Behget Hastalig: Olgu Sunumu

Behcet’s Disease Presenting with Superior Sagittal Sinus Thrombosis and Multiple
Pulmonary Aneurysms: Case Report
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Bilateral multipl pulmoner arter anevrizmalari, Behget
hastaliginda (BH) 6zellikle geng erkek hastalarda seyrek
gorilen bir pulmoner tutulum seklidir. BH superior sagital
siniis trombozu seklinde kargimiza cikabilen serebral
ven trombozu agisindan da 6nemli bir risk faktéridur. Bu
makalede ayni anda hem sliperior sagital sinlis trombo-
zu hem de bilateral multipl pulmoner arter anevrizmalari
bulunan bir Behcget hastasini sunmaktayiz. Bu olgu,
BH’da multipl bilateral pulmoner anevrizma ve superior
sagital sinus trombozunun nadir olarak bir arada gorul-
mesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar sozcukler: Behcet hastaligi; sinus trombozu; pulmoner
anevrizma.

Bilateral multiple pulmonary arterial aneurysms are rare
presentations of pulmonary involvement in Behcet's
disease (BD), affecting particularly young men. BD has
also been well documented as a risk factor for cerebral
venous thrombosis, which may present as superior
sagittal sinus thrombosis. We present a male patient
presenting with both pulmonary arterial aneurysms and
superior sagittal sinus thrombosis. This patient is pre-
sented since coexistence of sagittal sinus thrombosis
and multiple pulmonary arterial aneurysms in BD is
rarely observed.

Key words: Behcet's disease; sinus thrombosis; pulmonary
aneurysms.

GIRIiS

Behget hastalig: (BH) artikuler, vaskuler, gastrointesti-
nal, pulmoner, renal ve nérolojik ssmptomlara neden ola-
bilen multisistemik bir vaskailittir.¥! Bu hastalikta pulmo-
ner arterler, aort, vena kava inferior ve vena kava supe-
rior gibi biyik damarlar tutulabilir. Ozellikle pulmoner
arterlerde olmak Uzere arteriyel yerlesimli anevrizmalar
potansiyel raptirizasyon ve buna bagh olarak ortaya
¢ikan masif hemoptizi riski nedeniyle oldukga kétu bir

prognoza sahiptir. Erkek hastalarda kadinlara kiyasla
vaskuler lezyonlarin gelisme orant daha yuksektir.

Hastalarin az bir kisminda (%1) bas agrisi; intrakra-
niyal hipertansiyon ve meningoensefalit gorulur. Ayrica
vaskaulit, kraniyal sinir felgleri, periferik sinir tutulumu
ve seyrek olarak da sagital sints trombozu gorulebil-
mektedir.?? Burada, multipl pulmoner arter anevriz-
masi ve sagital sinus trombozu birlikteligi gozlenen 15
yasinda erkek bir Behcet hastas: sunulmaktadir.
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OLGU

15 yasindaki erkek hasta poliklinigimize son iki
aydan beri tekrarlayan agiz ici yerlesimli ¢cok sayida
oral aft, skrotal deride Ulser, artralji, ates yuksekligi ve
halsizlik; bir haftadan beri beliren bas agrisi, bulant,
ense sertligi ve gogls agrisi nedeniyle basvurmustur.
Hastada bir ay 6nce bir kez hemoptizi ve ¢ giin énce
hematokezya dykusu mevcuttu.

Fizik muayenede ates yuksekligi, hepatosplenome-
gali, ense sertligi ve solda Babinski refleksi saptandi.
Hastada ayrica ¢ok sayida oral aft, skrotal Ulser skarlar:
ve papulopustuller mevcuttu. Son 1 haftadan beri ates
yuksekligi nedeniyle baska bir merkezde ampirik ola-
rak baslanmis olan antibiyotik tedavisini almaktaydi.
Hastanin yasaminin ilk 1 yilinda febril konvilziyon
ataklar: gecirmis oldugu 6grenildi. Hastanin 3 kiz kar-
desinden birinde rekirren oral aftozis dyktst mevcuttu.

Laboratuar incelemelerinde Hb: 8.9, WBC: 12000/
mm?, eritrosit sedimentasyon hizi; 49 mm/saat ve C
reaktif protein (CRP): 15.6 olarak saptandi. Protrombin
zamani (PT), parsiyel tromboplastin zamani (PTT), pro-
tein C ve protein S diizeyleri, anti-trombin-I11 ve antikar-
diyolipin antikorlar1 hiperkoagulabl bir tablo ile uyumlu
diuzeylerde degildi (PT: 15.3, PTT: 43.2 ve INR: 1.3).
Serum protein elektroforezinde gama globulin dizeyle-
rinde artma (%23) ve hipoalbuminemi (%27) gozlendi.
Rutin biyokimyasal parametreler, tam idrar analizi,
hemoglobin elektroforezi ve immunoglobulin dizeyleri
normal sinirlarda idi. Otoantikorlar negatif bulundu.
Gaitada gizli kan incelemesi negatifti. Mikrobiyolojik
incelemelerde herhangi bir bakteriyel, viral veya fungal
organizma saptanmadi. Hastaya yapilan Paterji testi 48.
saatte negatif bulundu. Haplotip analizinde BH'n1 des-
tekler sekilde HLA B5 pozitifligi saptandu.

Akciger grafisinde sag inferior lobda multipl nodi-
ler opasiteler gézlendi. Bu opasitelerin daha sonra ger-
ceklestirilen kontrastl torakal tomografide ¢ok sayida
intraparankimal pulmoner anevrizma ile uyumlu oldu-
gu goralda.

Torakal manyetik rezonans (MR)-anjiyografide sag
pulmoner arterin posterobazal kisminda sirastyla 6x7x5
cm ve 3x4x3 cm boyutlarinda anevrizmalar ve sag pul-
moner bifurkasyon bolgesi komsulugunda arka dal tize-
rinde 2 cm ¢apinda ve sol anterior lobun pulmoner arter
dalinda 2x1 cm boyutunda daha kiguk bir anevrizma
saptandi (Sekil 1).

Kraniyal MR incelemesinde superior sagital sinusta
akut bir tromboz olusumu gozlendi (Sekil 2).

Hastaya siklofosfamid ve pulse kortikosteroid kom-
binasyon tedavisi baslandi. Ayrica antiédem tedavi ve
eritrosit transfiizyonlar: yapildi. immunosupresif teda-
vinin ilk haftasinda, hastanin klinik belirtileri hafif azal-
makla birlikte torakal manyetik rezonans bulgularinda
gerileme olmadi. Hasta 3 pulse siklofosfamid ve idame
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Sekil 1. Akcigerlerde bilateral yerlesimli gok say:da pulmoner anev-
rizmanin gozlendigi torakal manyetik rezonans inceleme

goruntasa.

gi kraniyal manyetik rezonans incelemesi.

dozunda prednizolon (1 mg/kg/gun) tedavisi aldiktan
sonra masif hemoptizi nedeniyle eksitus oldu.

TARTISMA

Behget hastaligi (BH), nedeni bilinmeyen multi-
sistemik bir vaskulittir. BH olan 21 hastada yapilan
bir calismada, toplam 30 arteriyel lezyondan sekizinin
(%26.7) pulmoner arter anevrizmasi ile uyumlu oldugu
bildirilmigtir.”! Bir bagka ¢alismada ise; 200’den fazla BH
olgusunda pulmoner arterlerin etkilendigi, pulmoner
tutulumun s6z konusu oldugu ve ikinci en sik tutulan
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arterin aorta oldugu bildirilmistir.®! Bilateral multipl
pulmoner anevrizma, BH’nin seyrek gérulen bir komp-
likasyonudur. Masif ve fatal olabilen hemoptizi ise bu
komplikasyonun en sik gérilen semptomu olarak kar-
simiza ¢cikmaktadir.®! Gunimuzde, bu komplikasyonun
tanisinda torakal MR-anjiografi, dijital substraksiyon
anjiografisi ve helical BT gibi bircok gorunttleme yonte-
mi kullanilabilmektedir.[57

Pulmoner anevrizmalarin protein C ve protein S
eksikligiile iliskili olabilecegi bildirilmistir.®] Hastamizda
protein C ve S dizeyleri normal bulunmustur.

Dural sinus trombozlarinin yerlesim, etiyoloji, klinik
bulgular ve tedavi sonuglar: yontinden ele alindig: 42
olgudan olusan retrospektif bir olgu serisinde en sik
yerlesim yerinin stperior sagital sinus oldugu (%64) ve
hastalarin %33’tinde etiyolojinin belirlenemedigi bildi-
rilmistir. Bu derlemede dural sinus trombozunun diger
nedenleri arasinda protrombotik olaylar (%21), oral
kontraseptif kullanim: (%14), ve diger faktorler (puer-
perium, cerrahi islemler, enfeksiyon, travma, dehidra-
tasyon ve neoplazmlar) siralanmaktadir.®! Hastamizda
dural sinus trombozuna yol acabillecek tim bu nedenler
ekarte edilmistir.

BH’da santral sinir sistemi tutulumunun hastala-
rin %5-10'unda goraldigu bildirilmistir. Bu hastalarin
%80’inde parankimal beyin tutulumu ve %20’sinde ise
dural sinus trombozu gézlenmektedir.'?! BH’nda seyrek
gorulen norolojik bir tutulum sekli olan superior sagital
sinus trombozu; bas agris1 ve papil 6demi gibi intrakra-
niyal hipertansiyon belirtileri ile karsimiza gikabilir.[2
Beyin parankim tutulumuna gére daha selim seyirli olan
dural sinus trombozlarinin tedavisinde antikoagulan ve
immunosupresif (genelde kortikosteroidler) ilaglarin
kombinasyonu ile gesitli oranlarda basar: elde edilmistir,
ancak hastamizda masif hemoptizi riski bulundugu igin
antikoagulan tedavi verilememistir ve hasta tek basina
immunsupresif tedavi ile yakin takip altinda tutulmus-
tur. Literatiirde dural sinus trombozu saptanan 30 ve 35
yaslarinda iki hasta bildirilmistir, bizim sunmus oldu-
gumuz hastanin 15 yasinda olmasi bu komplikasyonun
daha erken yaslarda da gorulebilecegine dikkat ¢ekilme-
si acisindan 6nem tagimaktadir.*+42

Behcet hastaliginda pulmoner arter anevrizmalariyla
buyik ven tutulumunun birlikteligi ise uzun zamandan
beri bilinmektedir. Bizim olgumuzda buyUk ven tutulu-
mu olarak dural sinus tutulumu saptanmis olup BH’da
daha sik olan ekstrakraniyal blyik ven tutulumunun
olmamas: vakanin nadir gérulen bir durum oldugunu
ortaya koymaktadir. Yine de gelecekte otopsi ¢alisma-
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lar1 ile asemptomatik BH’larindaki dural sinus tromboz
sikligint saptamada 6nemli bilgiler elde edilebilecegine
inaniyoruz.

BH olan geng erkek hastalar hastaligin ilk yillarinda
bile arteriyel anevrizmalar ve ventz trombozlar yénun-
den dikkatli bir sekilde incelenmeli ve izlenmelidir.
Hastamizin son iki ayda semptomlarinin ardarda belir-
mesine kadar herhangi bir saglk sorunu yasamamig
olmasi da ayrica dikkat cekicidir.

Ote yandan, aym hastada hem arteriyel anevrizma-
lar hem de vendz trombozlarin bulunmas: da antikoagu-
lan tedavi acisindan biyik sorun yaratmaktadir.
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