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Behget hastaliginda vena cava siiperior sendromu: olgu sunumu
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Abstract

Vasculitis is a group of diseases characterized by
inflammation in vascular structures. They are divided into
small, medium, large and variable vasculitides. Behcet's
disease is in the variable vasculitis group and can involve
all vessels. Behget's disease may cause superior vena cava
syndrome. Genetic and environmental factors are thought
to be effective, but the etiology is not known. It is closely
associated with HLLA-B51. It is more common in young
adults and male gender. In this article, a 20-year-old male
patient with Behget's disease is presented.
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GIRIS

Behget hastaligt Tiurk profesér Hulusi Behget’in
tanimladigt oral ve genital aftla birlikte Gveitin Gl
olarak iliskilendirildigi bir hastaliktir!. Hastaligin
patogenezi tam anlamiyla agiklanamayan, buyiik, orta
ve kiigiik tim vaskiiler yapilari tutabilen otoimmiin,
multisistemik bir hastaliktir?. Genellikle tekrarlayici
ve kronik seyitlidir!.

Etiyolojisinde gevresel ve genetik faktorlerin rol aldigs
dustnilse de nedeni tamamiyle netlestirilmemistir?.
Genetik olarak en sik iliskilendirilmis varyant HLLA-
B51 tastyteligidir®.  Artan  inflamasyonun  sebebi
olarak IL.-10 mediat6rintn azalmastyla inflamasyonu
kontrol etme yeteneginin azalmast suclanmaktadir®.
Behget hastaliginin = goriilme  sikhigr  Tirkiye’de
fazlayken Bat’da daha nadirdir!. Baglangic yast genel
olarak 20-30 lu yaglar olarak gériilmektedir!. Hastalik
gen¢ nifusta ve erkek bireylerde daha siddetli

Oz

Vaskiilitler damar yapilarindaki inflamasyonla karakterize
bir hastalik grubudur. Kigcik, orta, buyik ve degisken
damar vaskdlitleri seklinde gruplara ayrilir. Beheet hastaligt
degisken damar vasklitleri grubunda olup tim damatlari
tutabilir. Behget hastaligi vena cava siiperior sendromuna
sebep olabilir. Genetik ve gevresel faktorlerin etkili oldugu
distnilmektedir ama etiyolojisi tam bilinmemektedir.
HILA-B51 ile yakindan iligkilidir. Genelde geng eriskin
yaslarda ve erkek cinsiyette daha stk goriilmektedir. Bu
makalede Behget hastaligr tanili 20 yasinda erkek hasta
sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Vaskiilit, behcet hastalig1, vena cava
stipetior sendromu, oral aft.

gorulir’.  Vaskiler tutulum  cogunlukla  erkek
bireylerde  gorilmektedir®.  Erkeklerde —gortlme
sikliginin kadinlarda gorilme sikhigina orani 4-5:1
olarak rapor edilmistir®. Tutulum olarak vendz
tutulum daha siktir®. En stk karsilasilan vaskiler bulgu
alt ekstremitenin derin ve yiizeysel tromboflebitidir?.
Superior vena kavanin, inferior vena kavanin ve tst
ckstremite veninin trombozu bunu takip eder®.

Behget hastaligimin  tim damarlart  etkileyebilme
egilimi oldugundan dolayr tim sistemik organlar
tutulabilitr”. Oral aft, genital dlserler, okiiler lezyonlar
ve cilt lezyonlart Behget hastaliginin en Onemli
semptomlarindanir.  Daha az  siklikta  gorilen
semptomlar ise vaskiler, kas iskelet, noral ve
gastrointestinal tutulumlardir®. Tekrarlayan oral aftlar
Behget hastalarinin %97-100 oraninda goriilebilen en
karakteristik belirtilerinden biridir. Genellikle tanidan
birka¢ sene 6nce klinik veren ilk semptomdur. Agiz
tlserleri yaygin olarak dil, dis eti, dudak ve yanak
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mukozasinda yaygin gortlir. Daha az siklikla damak,
tonsil ve farenkste de gorilebilir. Lezyonlar tipik
olarak sarimst psédomembranla kapli ve yuvarlaktirS.
Siklikla  coklu, tekrarlayict ve agrilidir ve bu
lezyonlarin %90’ indan fazlast iyilesirken iz birakmaz>.
Bu aftlarin tant kriterlerini karsilayabilmesi icin yilda
en az U¢ kez tekrarlamasi gerekir. Behget hastaligt
olan hastalarin %70’inden fazlasinda genital tlserler
gorilir. Morfolojik olarak genital bélge tlserleri oral
tlserlere benzerdir fakat daha buyiik, daha derindir ve
iz birakarak iyilesir. Bu ilserler kadinlarda en stk
vajina ve vulvada, erkeklerde ise skrotumda gorilir>.
Bu hastaliga sahip olanlarin %50’sinden fazlasinda
okiler tutulum vardir. G6z tutulumu tipik olarak
kronik, tekrarlayici, bilateral, 6n ve atka uvea
yollarinin bitlikte tutuldugu uveittir. Geng ve erkek
hastalarda daha ¢ok gorulir®. Cilt tutulumunun
gorilme  sikhigt  %75ten  fazladir. Cilde igne
batirilmasindan yaklasitk 24-48 saat sonra uygulanan
bélgede pistil veya papil olusma reaksiyonuna
pateriji testi denir. Behget hastaliginda bu testin pozitif
olmast spesifik bir bulgudur. Vaskiler olarak en sik
gorilen bulgu alt ekstremitenin tromboflebitidir.
Nadiren vena cava tikanikligi ve budd-chiari gibi
sendromlara yol acabilir.

Vena cava siperior sendromuna en stk malign
hastaliklar yol acar. Tiroid bezinin biylmesi, aort
anevrizmast, nefrotik sendrom, tiiberkiiloz ve Behcet
hastaligt  gibi hastaliklar da malign olmayan
nedenlerdendir’. Bu makalede Behget hastalig tanilt
hastada gelisen vena cava stiperior sendromu olgusu
sunuldu.

OLGU

20 yasinda erkek hasta 3 yil 6nce gébekten boynuna
uzanan sislik ve damar genislemesi Uzerine dis
merkeze bagvurmus. Covid pandemisi sebebiyle takip
ve tedavisi aksamis. Ocak 2022’de tekrardan dis
merkeze basvurana kadar birkac farkli merkeze agiz
ve genital bolgesindeki yaralar sikayetiyle bagvurmus.
Antibiyotik  tedavisi  basglanmis  fakat  sonug
alinamamis. Ocak 2022’de aymt sikayetler tizerine
dermatoloji  boliimiine bagvuran hastaya Behget
hastaligt  stphesiyle dahiliye bdélimine gitmesi
s6ylenmis. Nisan ayinda askerlige giden hasta haziran
ayinda eklemlerinde gezici tarzda agri, kizariklik, ve
sislik yakinmalarinin artmast sebebiyle dis merkeze
basvurmus. Behcet hastaligs tanist konulmug. Kolsisin
ve kortikosteroid tedavisi baslanmis. Kolsisine bagl
kagintist oldugu icin ilact kullanmayr birakmis.
Hastanin son 2 aydir siirekli yaygin bas agrist
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mevcutmus. One egilince nefes darlit yastyormus.
Hasta herhangi bir g6z sikayeti yasamamis. Ileri tetkik
ve tedavi icin Balcali Hastanesine basvurmus.

Muayenesinde boy 177 cm, agitlik 60  kg.
Eklemlerinde agris1, kizariklhigl, sisligi mevcut.
Hastanin g6z muayenesinde herhangi bir patolojiye
ve derisinde herhangi bir lezyona rastlanilmadi.
Boyun bélgesinde venéz kollateraller  g6riildi.
Hastanin sigara aliskanligt var. la¢ kullanmuyor.

Behget hastaligini netlestirmek icin patetji testi yapild:
sonu¢ pozitif bulundu. Abdomen bilgisayarl
tomografi, anjio, beyin MRnda herhangi bir
patolojiye rastlanmadi. Nefes darligs sikayeti sebebi ile
kardiyoloji konsiltasyonu istendi. EKO bakildi.
Normal sonuglandi. Toraks bilgisayarli tomografi ve
anjiosu vena cava siperior sendromuyla uyumlu idi.
Tam kan tetkikinde sedimentasyon 7, CRP 14.5
bulundu.

TARTISMA

Behget hastaligr degisik organlarda, sistemik vaskiler
yapilardaki inflamasyonla karakterize, etiyolojisi
belirlenememis, kronik bit hastaliktir!?. Bu hastalikta
tani hastanin klinik bulgularina gére degerlendirilir.
Bu amagla tani kriterleri belitlenmistit?. 2006 yilinda
yayinlanan Uluslararast Behget kriterleri puanlama
sistemine gore hazirlanmustir. Toplam puan skoru =4
bulunursa Behget tanist alir.

Tablo 1. Behget hastalig1 uluslararasi tani kriterleri;

Oral aft6z 2 puan
Genital aft 2 puan
Okiiler lezyonlar 2 puan
Vaskiler belirtiler 1 puan
Paterji testi 1 puan
Cilt lezyonlar1 1 puan
Merkezi sinir sistemi tutulumu 1 puan

Reaktif artrit, IBH (inflamatuar bagirsak hastaliklarr),
Herpetik enfeksiyon, SLE gibi hastaliklar Behget
hastaligiyla karisabilir ve ekarte edilmelidir>. Bizim
vakamizda oral aft, genital iilser ve patetji testi pozitif
saptanmustir. Bunlar tant icin yeterli bulgulardir. Ek
olarak  eklemlerinde  gezici  tarzda  artrit
tanimlanmistir. Behget hastaliginin kesin  tedavisi
maalesef yoktur. Onemli mortalite ve morbidite ile
iliskilidir. Yitksek mortalite ve kot prognoz, geng yas
ve erkek cinsiyeti ile iliskilendirilmistir. Genel olarak
tedavide kortikosteroidler kullanilir. Artrit varsa
kolsisin ile, okiler tutulum varsa azatioprin ile,

vaskiuler tutulum varsa siklofosfamid ile tedavi
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edilmeye calisilir. Direncli olgularda infliximab
kullanilabilmektedit®.

Vena cava stperior sendromunda gorilen klinik
lokalizasyona,  obstriksiyonun  ciddiyetine  ve
kollaterallerin olusum hizina gére farklilik gosterir. Bu
sendromda en sik boyun ve yiz bélgesinde 6dem,
pulsatil olmayan sismis g6giis ve boyun damarlar,
dispne, oksiiriik, bas agrist gibi semptomlar
gorulebilir. Sendromun teshisinde ileri gérintileme
yontemleri klinik  6nemlidir. Gortuntileme
yontemleri olarak g6gls radyografisi, anjiografi,
kontrast iceren bilgisayarli tomografi, manyetik
rezonans kullanilabilir'!. Bizim olgumuzda kontrastlt
bilgisayarli tomografi ve anjiografi yapildi ve vena

ve

cava siperior sendromu ile uyumlu idi. Bu olguda
vena cava stipetior sendromuna yol acacak Behcet
hastaligi disinda bir sebep bulunamamistir. Sonug
olarak cava  siperior  sendromunun
sebeplerinden birinin de Behget hastaligt olabilecegi
akla getirilmelidir.

vena
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