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1. GIRIS

1937 tarihinde Prof.Dr.Hulusi Behget tarafindan tanimlandigindan
beri bilinen Behget Hastaligimin zaman iginde multisistemik bir hastalik oldugu
anlagilmistir. Mukokuteneal ve okiiler lezyonlarm yanminda lokomotor, santral
sinir sistemi, gastrointestinal sistem, pulmoner ve kardiyovaskiiler sistemler de
tutulabilmektedir. Pulmoner sistemi de igine alan vaskiiler tutulum, hastaligin
prognozu agisindan 6nemli rol oynamaktadir. Arteriyel tutulma, ézellikle yalanct
veya gercek anevrizma olusumu Behget hastaligmmda dnemli bir mortalite ve
morbidite nedenidir. Bu nedenle arteriyel lezyonlarin olusjumunu ve tekrarim
Onleyecek tibbi tedavi bicimi, hasta takiplerinde asemptomatik olabilen arteriyel
lezyonlarin morbidite ve/veya mortaliteye neden olmadan dnce tespit edilmesi, ve
olusan lezyonlarm tibbi ve cerrahi tedavileri, Behget hastaligimin takip ve
tedavisinde ozel 6nem tasunaktadir.

Bu ¢alismada Behget hastaliginda arteriyel tutulmanm klinik
ozellikleri, prognostik ©nemini belirleyen faktorler ile teshis ve tedavi
bicimlerinin sonuglara etkisi arastirilacak, remisyon ve ataklar ile seyreden bu
hastalikta, arteriyel tutulum olan olgularda en uygun yaklasim bigimi literatiir

isiginda belirlenmeye ¢alisilacaktir



2. TARIHCE

Behget hastaligi istanbul Universitesi Dermatoloji hocalarindan
Prof.Dr. Hulusi Behget ( 1889 - 1948 ) tarafindan 1937 yilinda tekrarlayici oral ve
genital {ilserasyonlar ve iridosiklit iigliisii ( Triad ) olarak tamimlanmustir (1).
~ Hastaligm semptomlan Hipokrat'tan beri bilinmektedir. Ancak bir sendrom
olarak ilk defa Prof.Dr. Hulusi Behget tarafindan tammlanmustir. O tariliten
bugiine kadar hastaligim multisistemik inflamatuvar bir hastalik oldugu
anlagtlmigtar ( 2 ).

Santral sinir sistemi tutulumu yani néroBehget hastaligs tanimu ilk
ofarak 1944 de Berlin tarafindan bir otopsi raporu olarak bildirilmistir ( 3 ).

Vaskiiler sistem tutulumu ilk olarak 1951 de superfisial
tromboflebit olarak France ve ark. tarafindan bildirilmistir ( 2 ). Daha sonra diger
sistem venlerinin de tutuldugu tespit edilmistir. 1959 da Mashater beyinde vendz
siniis trombozunu ( 2 ), Shimizu 1976 da v. hepatika trombozunu ( 2 ), 1979 da da
renal ven trombozunu bildirmistir ( 2 ). Diindar ve Yazict 1984 de Vena Cava
Siiperior Sendromunu ( VCSS ) na neden olan v. cava siiperior trombozunu
bildirmislerdir ( 2,4 ).

Arteriyel tutulum ise ilk defa 1961 de Mishima ve arkadaglan
tarafindan abdominal aortada anevrizma olusumu olarak bildirilmigtir ( 2 ).
Tikayia lezyon bicimindeki arteriyel tutulum ise ilk defa Mowat ve Hothersoll

tarafindan 1969 da radial arterde bildirilmistir (2). Visseral arterlerin de



tutulabilecegi 1973 de Bank tarafindan pulmoner arter trombozu olan bir
hastada gosterilmistir (2).

1911 yilinda Beattie ve Hall pulmoner arter anevrizmasi ve
tromboflebit beraberligini bildirmislerdir (5). 1959 da ise Hughes ve Stovin bu
beraberligi Hughes - Stovin Sendromu olarak tammlamuglardir (5 ).

| Hastalik hakkindaki Dbilgilerin tarihsel gelisimi boyunca tam
kriterlerinde de degisiklikler olmugstur. 1969 da Mason ve Barnes tam kriterlerini
major ve minor olarak smflandirmustir. O' Dufly ise 1974 de tam kriterlerini
yeniden tanimlamustir (6). " Behget Hastaligi Uluslararasi Caligma Grubu " 1990 da
yeni tam kriterleri gelistirmislerdir .

16 yildir Cerrahipasa Tip Fakiiltesi'nde oftalmolog, dermatolog ve
omatologun beraber yiiriittiigii " Multidisipliner Behget Hastalig1 Poliklinigi "

seveuttur. 1993 yili itibariyle 2179 kayith hastalan vardir.



3. GENEL BILGILER ( BEHCET HASTALIGI )

Prof.Dr. Hulusi Behget tarafindan tekrarlayici aftéz stomatit ve
genital iilserasyonlar ile iridosiklit triad: olarak tammmlanan Behget hastaliginin
daha sonralan diger sistem ve organlan da tutan bir " immiin vaskdilit " oidugu
. belirlenmistir (1,3,4). Gastrointestinal sistem, santral sinir sistemi, cilt,
kardiyovaskiiler sistem ve pulmoner sistem ile eklemler de bu hastahkta
tutulmaktadir. Daha nadir olarak boébrek, pankreas, epididimis, karaciger, adale
ve mesanenin de tutuldugu bildirilmistir (7).

Hastalik bir kiside klasik triadi ile beraber sadece bir sistemi
tutabildigi gibi aym kigide birden fazla sistemi de tutmus olabilir (3,4,7). Altta
yatan ana lezyon biiyiik ve kiigiik damarlan tutan bir nonspesifilk vaskiilittir.

Cok ¢esitli olabilen klinik semptomlan, tekrarlayia bir ozellik
gosterir. Vaskiilit seklinde goriilen inflamasyon remisyon ve ataklar seklinde

seyreder.
3.1 INSIDANS VE PREVALANS

Behget hastalignun  diinya iizerindeki cografi dagilini bazi
epidemiyolojik karakteristikler gosterir. Birbirinden uzak iki ayn bolgede
(Ortadogu ve Japonya ) siklikla goriiliir.Ayrica bu iki bolge arasinda da Diinya'nin
diger yerlerine nisbeten daha sik rastlaniimaktadir. Bu alan 30 ve 45 derece kuzey
enlexﬁleri arasina uymaktadir. Bu araligin Asya ve Avrupa'ya uyan kismu tarihi
" jpek Yolu " nu olugturmaktadir. Behget hastalifma bu nedenle " ipek Yolu
Hastalig1 " da denilebilir (3,8,9).

Siklig1 {ilkeden iilkeye degigmektedir. Japonya'daki prevelansi
1/10.000 dir (8,10). Japonya'da 11.000' i tedavi altinda 15.000 hasta vardir (3).



Ancak Amerikan-Japonlarinda ( yaklasik 700.000 niifus ) hicbir hastalik tespit
edilmemistir (3,10). Amerikadaki prevelans1 ise Minnesota'da 1/300.000
bulunmustur. Amerikan-Japonlart gibi Hawaian-Japonlarda da hi¢ goriilmemesi
genetik predispozisyonun yanmda c¢evresel faktorlerinde etiyolojide rol
oynadigim diigiindiirmektedir (3, 10). Tiirkiye'deki prevelansi ile ilgili net bir bilgi
yoktur. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Multidisipliner Behget Poliklinigine kayith 2179
hasta vardir (11). '

| Dogu Asya'da kadinlarda erkeklerden fazla goriilmesine ragmen
bat1 Asya ve Orta Doguda erkeklerde daha fazla goriilmektedir (3,6). Japonya'da
erkek kadin oram 0,771 iken Tiirkiye'de bu 3,3/1 bulunmustur (3). Literatiirde
ise erkek kadin orami siklikla 21 seklinde verilmektedir (12).

Behget hastaligi siklikla 15-45 yas arasinda ( ortalama 30 )

goriiliir. Puberte dncesi ve 50 yas sonrasi ¢ok nadirdir (6). Baslangi¢ yas iiclincii
dekadta pik yapar (12).

3.2 ETiYOLOJi VE PATOGENEZ

Behget hastaligimin patogenezi bilinmemektedir, ancak otoimmiin
bir vaskiilit olabilecegine dair bulgular olmas: immiinolojik patogenezin yaygin
olarak kabul gormesine neden olmustur (3). Yapilan immiinopatolojik ¢aligmalar
Behget hastaligindaki degisikliklerin erken donemde tip IV gecikmis
hiperimmiinite reaksiyonu oldugunu, ciltteki iilserin daha sonraki fazimn tip Il
Arthus reaksiyonu oldugunu gostermistir (3). Oshima ve ark. ( 1963 ) Behget
hastalanmin kanlarinda ve oral mukozalarinda, oral mukoza hiicrelerine karsi
otoanfikorlar bulmuslardir (6). O zamandan beri Behget hastalifinda
immiinogenetik mekanizmalarin rolii ile iligkili devamli ¢aligmalar yapilmaktadir.
Saito ve ark. ( 1971 ) oral mukoza iilserlerinde hiicre dejenerasyonu ile
makrofajlar arasinda iliski oldugunu gostermislerdir. 1972'de Lehner, Rekiirren

Aftéz Stomatit ( RAS ) ile Behget hastaligmda immiin sistem degisiklikleri



yoniinden benzerlik Dbulmustur. Caligmalan oral epitelin veya baz
mikroorganizmalarin ¢apraz reaksiyonu olarak antikor olusumuna veya hiicresel
immiiniteyi harekete gecirecek bir rol oynadi§im gostermistir. Bu nedenle
lenfositlerin oral mukozaya potansiyel sitotoksisiteleri epitelyal hasara ve {ilsere

neden olmaktadir (6,13).

3.2.1 immiinglobulin, Kompleman ve Akut Faz Reaktanlar:

Lehner'in Rekiirren Oral Ulserasyon ve Behget hastaliginda
immiinolojik mekanizmalarn rolii ile ilgili bir ¢caligmasmda ozellikle Ig A olmak
iizere serumda ve salgilarda immiinglobulin seviyesinde artma oldugu
bulunmustur. Komplemanlarda ( C) C4 ve C5 in seviyelerinin normal oldugu, C9
ve total hemolitik kompleman titresinin yiiksek seviyelerde oldugu tespit
edilmigtir. Uveit ataklart esnasinda C2, C3 ve C4 seviyesi diigmektedir. CRP ve
alfa-1 antitripsin konsantrasyonlan artmaktadir. C9 ve CRP ' deki artig, epitelyal
inflamasyon esnasmnda acgiga gkan akut faz reaktanlarn olarak
degerlendirilmektedir. CRP, T lenfositlerini modiile etmekte ve kompleman
aktivasyonuna neden ofmakta diye dﬁsiiniilllleldedih C9 ise Behget hastaliinda

doku hiicreleri lizisinde rol oynamaktadir (13).

3.2.2 Antikorlar:

Behget hastahginda anlamhi hemaglutinin antikorlar %72-80
oraninda bulunmustur. Kontrol gruplarinda ise bu oran %10 civarindadir. Bu
antikorlar ¢ogunlukla Ig M yapisinda nadiren Ig G simfindadir. Bu antikorlar
sadece oral mukozaya spesifik degildirler. Farinks, larinks, dsefagus, konjonktiva,
vagina, cilt ve kolonun antijenik determinantlarma da karsidirlar. Direkt
immiinfloresan boyama ile hastalardan alnan dilser biyopsilerinde Ig G ve Ig
M bulunmustur.Osefagus epitel hiicrelerinde sitoplazmik antikorlar indirekt
metodlarla tespit edilmistir. Santral Sinir Sistemi ( SSS ) tutulumu olanlarda

serumda miyeline karst antikorlar tespit edilmistir (10,13).



3.2.3 immiin Kompleksler:

Kompleman komponentlerindeki bazi anormal bulgular Behget
hastaligmin klasik bulgularndandir. Ozellikle iiveitli, artritli ve eritema
nodosumliu hastalarda immiin kompleksler ( IC ) artnustir. Bir ¢alijmada Behget
hastaliginda %55 orammmda immiin kompleksler bulunmustur. Aym calijmada
lcoptrol grubunda hi¢ immiin kompleks bulunmamustir. Immiin kompleksler
‘Behget hastaligimin noro-okiiler ve muko-kuteneal tipinde daha yaygindir. immiin
kompleksler hastaliginin aktivitesi ile iligkilidirler. Aym ¢aligmada bahsedildigine
gore Losio ve arkadaglarn ( 1978 ) kriyogulobulin prevelansmin Behget
hastalifinda anlamli bulmustur. Bunlar mixt tiplerdir. Ig G, Ig M, Ciq, C4 ve C3
ihtiva etmektedirler. Behget hastaligmda bir ¢caliymada Ig A 5/12 oramnda

bulunmustur (13).

3.2.4 in-vitro Hiicresel immiinite Caligmalan:

Oral mukoza homojenatlarinda anlamli lenfosit transformasyonu
bulunmustur. Dolby ve Rogers tarafindan sitotoksisite, antikorlardan bagimsiz
bulunmustur. Bu bulgular antikorlarm immiin kompleks formasyonunda
tutulabildigini gostermektedir. Behget hastaliinda artmis hiicresel cevap ile
immiin kompleksler arasindaki iligki tam anlagilamamsstir. Immiin kompleksler
hiicresel immiiniteyi modiile ediyor olabilir. Bunlar fokal oral iilserasyonlardan
cesitli doku tutulmalarma kadar degisikliklerin temel nedeni olabilir. Oral
mukoza ile bazi mikrobiyal ajanlar arasmnda antijenik ¢apraz reaksiyon tespit
edilmigtir. 1968 de Wilton, Lactobacillus acidophilus ile, 1975 de Donotsky,

Strep. sangius ile bu tip bir iligkiye ait bazi1 bulgular bulmuglardir (13).

3.25 HLA:
1977 de Challocombe rekiirren oral ilserasyonlu ve Behget hastasi

olan 100 hastada HLA antijenlerini ( Major Histocompatibility Complex=MHC )



calismistir. HLA BS %75 oraninda pozitif bulunmustur. Ancak bu bulgular O'Duffy
( Amerika ) ve Lehner ( ingiltere ) tarafindan dogrulanmamustir. Behgcet
hastaliginda %15, kontrol grubunda %12 HLA BS bulmuslardir (13). Japonya'da
yapilan bir ¢aliymada Belget hastalarinda HLA- A, B, C, DR, DQ antijenleri
yoniinden g¢aligtinng; HLA B51 ve HLA DRw32 de anlamh artis bulunmustur (3).
HLA B51, HLA B5 'in bir fraksiyonudur. Aynica bu ¢aligmada HLA DR1 ve HLA DQw1
antijenik yapiya sahip olanlarda hastalik geligmedigi tespit edilmis ve bundan
sorumlu genetik yap1 " hastalik-rezistan gen " olarak adlandinlmstir. Diger bir

caliymada ilaveten HLA A26 da anlamh insidans artigt bulunmugtur (3).

3.2.6 Lenfositler:

Dolagimdaki Helper ( T4 ) lenfositlerde azalma oldugu tespit
edilmigtir. Son zamanlarda hastalarn aktif dénemierinde B-hiicre aktivitesinde
artma ile beraber supresor T lenfosit ( T8 ) fonksiyonlarinda azalma oldugu
gosterilmistir. Bu, poliklonal B hiicre aktivasyonu ile sonuglantyor olabilir.
OKT4/OKT8 oram azalnustir. OKT4 nonmnal fakat OKT8 artomigtir. Hastahigin inaktif
oldugu devrede ise B lenfositlerde kuismen defekt bulunmakla birlikte T8 aktivitesi

normaldir (14).

3.2.7 Viriisler:

interferon sistemi analizlerinden sonra Behget hastaliginda viral
etiyolojinin de rolii olabilecegi diisiiniilmiistiir. Virlislerin promotor olarak
anormal lenfosit populasyonunun ¢ogalmasim uyardig:  diigiiniilmektedir.
Rekiirren oral ve genital iilserlerde Herpes Simplex Virusun ( HSV ) rol oynamass
Beliget hastaliginda HSV ' nin ozel olarak suglanmasina neden olmustur. Behget
hastalannda HSV' ye karst inumiinite gosterilmistir. Behgetli hastalann
lenfositlerinde HSV DNA ve RNA' larmn ¢ok sayida kopyelerinin bulundugu tespit
edilmigtir. Behget hastaligi ve HSV iliskisine yonelik yaptlan ¢ahigmalar, bazi

bireylerin HSV-I genomunun bir kismumin lenfositlerinde banndinyor olabilecegini



ve bunun da T4 ve T8 hiicrelerinin immiinoregiilator aktivitelerini

etkileyebilecegini diisiindiirmektedir (3).

3.2.8 Diger:

Behget hastaligida aktif notrofillerin neden oldugu artmus serbest
oksijen radikalleri {iretimi, endoteliyal hasara neden olarak vaskiiler
komplikasyonlarda rol oynamaktadir (10,13). Baz1 olgularda agir metale maruz
l(e;lma, baz1 yiyecekler ( om: ingiliz cevizi ) ve organofosfatlar gibi baz1 toksik

faktorler yeni bir atagin baslamasinda rol oynarlar (10,13).
3.3 PATOLOJi

Behget hastaligi, mukokuteneal ve okiiler dokular ile santral sinir
sistemi, vaskiiler sistem ve gastrointestinal sistem ilé, diger dokulan da tutabifen
tekrarlayici nonspesifik inflamatuar bir hastahiktir. Hastalik primer olarak kiigiik
damarlan, ozellikle venleri tutmaktadir . Lezyon bolgesindeki inflamasyonda
mononiikleer hiicre infiltrasyonu ve plazma hiicre infiltrasyonu dominanttir.
Erken donemde histopatolojik bulgular Tip IV Hipersensitivite reaksiyonu, geg
donemde Tip 1l Arthus reaksiyonu seklindedir (3,10).

Cilt lezyonlarindaki_histopatolojik bulgular: Kutenedz tromboflebit

bulgulan mevcuttur. Ciltteki ven duvarninda lenfosit infiltrasyonu, tromboz ve
perivaskiiler lenfosit ve lokosit infiltrasyonu olmaktadir. Subkutan dokularda da
I6kosit infiltrasyonu olmaktadir. Ulserli alanlarda damar gevrelerinde yogun

sekilde mononiikleer hiicre infiltrasyonu vardir (3).

Santral _sinir _sistemi _tutulumunda (_Noro-Behcet hastalig1 )
histopatolojik_bulgular : Meningeal lenfosit ve histiosit infiltrasyonu ve
parankimde kapiller ve retikiiler fibrillerde proliferasyon olur. ilave olarak
dejeneratif ve kronik inflamatuar degisiklikler ve non-bakteriyel ldkosit

infiltrasyonu ile nadiren mikroabseler olabilir. Lenfosit ve histiositlerin
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perivaskiiler infiltrasyonu goriiliir.Bazt ndropatologlar primer patolojik
degigildligin vaskiilit oldugunu Dbildirmislerdir. Buna sekonder olarak
meningoensefalit, ensefalit, beyin absesi ve iskemik degisiklikler geligebilir. Sinir
fibrillerinde ve glialarda dejenerasyon, demiye.linizasyon ve gliozis olmaktadir.
Noro-Behget hastaligi rekiirren, dissemine, non-spesifik inflamatuar dejeneratif
bir hastaliktir ve mesenkimal reaksiyon ile karakterizedir (3,7).

Gastrointestinal sistem tutulmasinda (_Entero-Behcet hastalifi

,histogatoioiik bulgular : Lenf damarlarinda dilatasyon, vendz konjesyon, édem
gozlenir. Venbdz degisiklikler intimal proliferasyon ve trombiis formasyonu
seklindedir. Arter duvarmda da intimal fibroz kalmlagma olur. Bunlar nekrotik,
granulamatéz veya kombine tipte olmak iizere ii¢ tip intestinal iilser eglik
edebilir. Multipl olabilir ve perforasyon ile sonuglanabilirler. Cevresindeki
damarsal yapilardaki degisiklikler belirgindir (3). |

Vaskiiler _sistem  tutulumunda ( Vaskiilo-Belicet hastaligi )

histopatolojik bulgular : Bityiik damarlarin tutulmas: kastedilmektedir. En sik
venovz sistem tutulmaktadir. Tromboflebit, hastalarin iigte birinde meydana
gelmektedir. Sikhikla vendz tromboz ile sonuglanabilir.Ven duvarnda ve
perivaskiiler sahada hiicre infiltrasyonu olmakta ve bu fibrozisle
sonuglanabilmektedir. Endoteliyal hasar ile beraber fibrinolitik sistem defekti de
tromboz olugmasinda rol oynamaktadir (3,4,5).

Arteriyel sistem tutulmasindaki patolojik degisikliklerden ileride

bahsedilecektir.
3.4 KLINIK

Behget hastaligi ¢ok gesitli klinik gekillerde kendini gosterebilir.
Ancak rekiirren oral iilserler hastalarin %99 'unda vardir ve yaklagik %70 hastada
bu baglangig semptomudur. Gz semptomlar %90, cilt lezyonlan %85, ve genital

iilserasyonlar yaklagik %70 hastada meydana gelir (8). Artrit, Behget hatalifinda
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hastalann yaklagik yansmda vardir (8,10,15). Hastahi@in baslangic genellikle
liclincli ve dordiincii dekatta olmaktadir. Behget hastalifi erkeklerde kadinlara
gore daha fazla goriilmektedir. Norolojik, vaskiiler ve posterior iiveal tutulum
kotli prognoz gostergesidir. jJaponya'da mortalite yaklasik %4 diir ve tedavi
edilmeyen hastalarda %065 ' ¢ kadar korliikk meydana gelir. Geng erkeklerde
prognoz daha kotidiir (10,15).

Behget hastah@mn tam kriterleri 1990 ' da " Behget Hastaligi
Uluslararasn Calisma Grubu " ( ISG ) tarafindan yeniden tanumlanmistir (38).

(Tablo:1)

Tablo:1 ISG TANI KRITERLERI

Rekiirren oral iilserasyon Mindr veya major aft, veya herpetiform
ilserayonlar; bir yilda en az 3 kez
tekrarlarmis olmali

Ek olarak asagidakilerden iki tanesi:

Rekliirren genital lilserasyon Aftoz Ulserasyon ve skar

Go6z lezyonlan Anterior Uveit, posterior lveit, veya

slit lamp muayenesinde vitreusda
hilcre, veya retinal vaskiilit

Cilt lezyonlan Eritema nodosum, veya papiilopistiilar

lezyonlar veya pstdofollikiilitier; veya
Akneiform nodiiller

Positif paterji testi 24-48 saat sonra okunur

* Bu bulgular yalmzca bagka klinik agiklamanin yoklugunda uygulanabilir
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Behget hastaliginda eski tant kriterleri Tablo 2 de gosterilmistir:

Tablo:2 BEHGET HASTALIGINDA ESKi TAN! KRITERLERI:

MASON VE BARNES TANI KRITERLERI ( 1963 )

Major Kriterler: 1. Oral Ulserler
2. Genital iilserler
3. GOz lezyonu
4. Cilt lezyonu

Minor Kriterler: 1. Gastrointestinal sistem lezyonu
2. Tromboflebit
3. Kardiyovaskiiier tutulum
4. Artrit
5. Santral Sinir Sistemi tutulumu
6. Aile hikayesi

* Kesin tam igin 3 major veya 2 major + 2 minor

kriterin beraber bulunmasi gerekmektedir (6).

O'DUFFY TANI KRITERLERI ( 1974 )

1. Aftl Stomatit

2. Genital ilserler

3. Deri vaskiilit

4. Uveit

5. Artrit

* Kesin tami igin ilk iki bulgu ile beraber bir tane

daha gerekir (22).
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Komplet Behget hastalii 4 major kriteri de ( oral iilserasyon,
genital iilserasyon, goz lezyonu, cilt lezyonu ) ihtiva etmektedir. Eger hastada 3
major kriter ya da goz lezyonuna ilave olarak diger bir major kriter varsa
inkomplet Behget hastaligmdan bahsedilir (10,16).

Bazi yazarlar tutulan primer dokulara ya da sisteme gore Behget
hastaligi alt gruplara ayirmaktadirlar (10,16):

- Noro-Behget hastalig,

- Okiilo-Behget hastaligy,

- Vaskiilo-Behget hastalig1,

- Entero-Behget hastaligi.

Muko-kuteneal lezyonlar : Oral aftoz iilserler agnhdir. Tek veya

multipl olabilir. Lingual, gingival, bukkal veya labial mukozalarda da olabilir.
Reiter sendromunda ise iilserler agrisizdir. Damak, farinks ve tonsillerde olur. Bu
yapilar Behget hastaliginda nadiren tutulurlar. Behget hastahgindaki aftlar
genellikle yaklagik 1 haftada sonlamirlar. lyileyme skarla yada skarsiz olabilir.
Ulserler ayrica skrotum, vulva, penis, vaginal mukoza veya perianal boigede de
goriiliirler. Bu lezyonlar kadinlarda agnli olabilirler. Genel goriiniigleri oral aftéz
iilserlere benzemektedir. Vulvar lezyonlar genellikle premenstruel meydana
gelirler. Diger tip cilt tutulumian da sikur.Tibia on tarafinda rekiirren, agnli
eritema nodosum lezyonlan goriilebilir. Alt ve iist ekstremitede siiperfisiyal
tromboflebite bagh cilt lezyonlan olabilir. Akneiform lezyonlar siklikla iist toraks
ve yiizde goriiliirler (6,9,10,15,17).

Hastalarn yaklagik %40 ' nda " pathergy " olarak adlandinlan bir cilt
fenomeni goriiliir. Cilt ponksiyon yerinde ya da cilde steril salin injeksiyonu
sonucunda hastada bu noktada piistiil formasyonu olur. Ancak bu fenomen

patognomonik degildir (10 ).
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Tablo:3 CiLT LEZYONLARI

Follikiiler pistiller
Fronkiil

Inflamatuar dermal nodiil
Akneiform lezyonlar
Selliilit

Cesitli piyodermi formlan

Makulopapiiler dokiintil
Subkutan tromboflebit
Eritema nodosum
Eritema multiforme
Basit ilserler

Nekrotik pstidofollikilit

Goz__tutulumu: Anterior ve posterior iiveit geklinde kendini

gosterirler. Anterior {iveit sikhkla baglangi¢c semptomu olarak bulamk gormeye
neden olur. Hipopiyon geligmesi sik degildir. Rekiirren posterior iiveit Behget
hastah@un kotii prognoz gostergesidir. Eger tedavi edilmez ise siklikla bilateral

korliige neden olur. Koroidal eksudalar ve kanamalar goriilebilir (6,8,9,10,).

Tablo:4 GOZ BULGULARI

Koryoretinit
Optik papillit
Konjonktivit
Sklerit

Retinal vaskiilit

Keratit
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Eklem bulgulari: Artralji ve artrit'ten olusur. Eklem tutulumu

genellikle asimetriktir. Bir veya birgok biiyiik eklemleri tutar. Omegin; diz, el
bilegi, dirsek, ayak bilegi gibi. Artrit remisyon doneminde diizelir. Kalici hasar
nadirdir. Hastalarm %50 ' sinde goriiliir (15,17). Eklem tutulumu bazen aseptik

nekrozla sonuglanabilir . Femur bagt nekrozu gibi (9,15,18).

Gastrointestinal tutulum { Entero-Behget hastalifi ): Akut atak

boyunca hastalarin yaklagik %50 ' sinde goriiliir. Sikhikla kusma, karin agnsi,
diyare, gaz veya kabizlik seklinde kendini gosterir. Terminal ileum veya kolonun
siiperfisiyal iilserleri yada erozyonlann Behget hastalii igin daha spesifiktir.
atestinal iilserler nadiren perfore olabilirler. Ulseratif kolit veya regional

‘nteritten ayird etmek bazen zor olabilir (7,15,17).

Sinir sistemi_tutulumu ( Noro-Behget hastaligi ) : Santral olabildigi

gibi periferik de olabilir. Hastalarn yaklagik %10 kadannda goriiliir (7,15). %20 ile
%50 arasinda bildiren yazarlar vardir (6). Cogunlukla ileri derece lizh ilerleyici bir
seyir gosterir. Kotii prognoz gostergesidir. Klinik bulgular; hemipleji, parapleji,
serebellar disfonksiyon ve psikolojik degisiklikler geklinde kendini gosterir (2).
Santral sinir sistemi tutulumu olan hastalann yaklagik yarist 1 yil iginde
Olmektedirler (6,20). Siniis venosus trombozuna bagl semptomatik intrakraniyal

hipertanﬁiyon tablosu ortaya ¢ikabilir. Periferik sinir felglerinin yamsira kraniyal

sinir fel¢leri de goriilebilir (2).

Genito-Uriner sistem tutulumu: Epididimit erkek hastalarn yaldagik

%6 sinda goriiliir (10,16,21). Behget hastaligi bobrekleri de tutmakta, nefrit
meydana getirebilmektedir, renovaskiiler hipertansiyona neden olabilmektedir

(12,17).
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Tablo:5 BOBREK TUTULUMU

Glomerulonefrit
Intersitisyel nefrit

Renovaskiler hipertansiyon

Tablo:6 SANTRAL SINIR SISTEMI LEZYONLARI

Meningoensefalit

Infarkt

Periferik norit

Siniis venosus trombozu ve KIBAS Kafa Igi Basing Atmasi Sendromu)

Psikiyatrik bozukluklar

Kardiyovaskiiler sistem tutulumu ( Vaskiilo-Behcet hastahifi ):

Vaskiiler tutuluma Urayama ” Angio-Behget sendromu “ adim vermistir (14). Bu

sistem tutulumu erkeklerde daha siktir (7). Vaskiiler tutulum koétii prognozun en
Onemli gostergelerinden biridir (19).

Siklikla yiizeyel tromboflebit ve vendz okliizyon seklinde kendini
gosterir. Bunda fibrinolitik sistem anormalliginin ve endoteliyal hasarnin rol
oynadig: diigtiniilimektedir. Hastalarin %40 ' indan fazlasinda goriiliir. Bir¢ok yazar
ise %7-29 arasmda bildirmektedirler (7,,21,22). Venoz tutulum kendini genellikle

rekiirren yiizeyel tromboflebit veya derin tromboflebitis migrans olarak g6sterir
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(14).inferior ve superior vena kava tikanmasi oliimle sonuglanabilir. Vena
hepatikanin tikanmasi1 sonucu Budd-Chiari sendromu olusabilir (2,7). Vena kava
siiperior trombozuna sekonder silbtoraks gelistigi de Dbildirilmistir (24).Derin
venoz sistem trombozu pulmoner emboliye neden olabilmektedir (14,19,20,23).
Kalp tutulmasina bagl perikardit, miyokardit, endokardit, koroner tikamklik ,
iletim defekti ve aort yetmezligi , mural trombiis olabilir (8,15,17,18).Arteriyel
tutulum periferik, pulmoner ve visseral arterlerde tikamklik yada anevrizma
ol‘usumu seklinde kendini gosterir(14,16,21,25).

Vaskiiio-Behcet Japonya'da %3,7-18,7 arasinda (16), Tiirkiye'de ise
%24,3 oraninda goriilmektedir (22). Bunlarin da %1,5 kadannda arteriyel tutulma
goriilmiistiir (22). Pulmoner arter tutulumu Tiirkiye'de %1,1 olarak tespit
edilmigtir (11). Shimizu ve ark. 1979 da pulmoner tutulumu %5 olarak
bildirmisledir. Pulmoner tutulum en sik ( %77 ) hemoptizi ile kendini gosterir
(23). Diger pulmoner bulgular dispne, ploritik gogiis agnsi, dksiiriik hastalarin
yaklagik %60 ' mda goriiliir. Pulmoner tutulum olan hastalarn %55 ' inde ates
tespit edilmistir (23 ).  Vaskiilo-Behget hastahg: grubuna giren hastalarm %38

kadan ciddi vaskiiler komplikasyona maruz kalmaktadir (2).

Tablo:7 VASKULO-BEHGET HASTALIGI

- Vendz tutulum Flebit + Okllizyon
Varikoziteler

- Arteriyel tutulum  Okliizyon
Anevrizma olugumu : Gergek-Yalanci-Disekan
Okliizyon + Anevrizma
Travmatik ( Arteriye! pikiir )

- Kalp Myokardit
Endomiyokardit
Mural trombiis
Endokardit
- Akciger Pulmoner arter anevrizmasi

P. arter trombozu
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3.5 TIBBi TEDAVI

Behget hastaliinda tedavinin amac inflamasyon ataginda
remisyonu saglamak ve bunu devam ettirmeyi basarabilmektir. Bu gekilde ileri
organ ve doku hasar1 olusumuna engel olunabilir. Goz tutulumu olanlann %20
kadan korliikle sonlanabilinektedir. Santral sinir sistemi tutulumlan da yiiksek
mortaliteyle seyreder. Periferik ve pulmoner arter lezyonlari, anevrizmalarin fatal
riiptiirleri nedeniyle kotii prognoz tasirlar (26,27).

immunosiipresif ilacIa}' remisyon saglama ve devam ettirmede orta
derecede baganlidiriar (27).

Azathioprine 2,5 mglkg/giin dozda goz tutulumunda var olan
lezyonlarin progresyonunu ve yeni lezyon geligmesini kontrol altina alir (27).

Cyclosporine A da aktif goz hastaligmin kontrol altina almmasinda
azathiopirin'den daha luzh etki gosterir. Uzun siireli kullammuni toksik etkileri
nedeniyle kasithdir (17).

Kolsisin eritema nodosum ve artraljilerin sadece geligmesini
engellemede faydalidir (28). Notrofil kemotaksisini inhibe eder, lisosomal
membran stabilizasyonunu saglar ve inflamasyon mediatorlerinin etkisini azaltir
(17).

Kortikosteroidlerin sistemik kullanmm yaygimdir. Son zamanlarda
cok siddetli goz inflamasyonlarinda ve vaskiilitte kullanmak igin saklanmaktadir.
Siklikla intravenoz pulse tedavi seklinde kullanilmaktadir (17,27).

Cyclophosphamide kortikosteroidler ilekombine edilerek arteriyel

tutulumliarda siklikla kultambir (20,27).
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Antiagregan  (edavi  tromboflebitte siklikla tek Dbasina
kullamImaktadir (26,27).

Lokal  midratikler yapigikliklan  onlemek amacyla goz
tutulumlarinda kullamimaktadir (26).

Antibiyotikle kombine lokal kortikosteroid tedavisi iilserlerde
yeterli kontrolii saglamaktadir. Immiinosiipresiv - tedavi ancak ¢ok siddetli
olgulara saklanmahdir (20).

| immiinosiipresif tedaviye yukaridakilere ilaveten Methiotraxate,
Chiorambucil de kullamlmaktadir (2,20,29).

Tedavide kullamlan diger ilaglar ve yontemler (3,14,17,18,20):

Thalidomide: Kolsisin benzeri etki gosterir.

Levamizole, PSK : immiinostimulandiriar. immiinoterapi amaciyla
kullanilmaktadirlar. Hiicresel immiinite fonksiyonlarini restore ederler. Prekiirsor
T hiicrelerini stimiile ederek matiir T hiicrelerine degismesine neden olurlar (17).

Total lenfosit irvadyasyonu.

Acyclovir ve Alfa-Interferon.

Kan veya plazma transfiizyonu.

Fibrinolitik ilaglar; Phenformin, Ethyloesterol ve Stanozolol.
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4. BEHCET HASTALIGINDA BUYUK ARTER TUTULUMLARI

4.1 GIRiS

Behget hastaligimda arteriyel tutuluma bagh lezyon bir immiin
- arterit olarak kabul edilmektedir(2). ilk defa 1960 da Mishima tarafinda
abdominal aort anevrizmmasi olan bir Japon erkekde tamimlanmistir (2,21).

Behget hastaliginda %7-29 oraninda bildirilen vaskiiler tutulumun
yani vaskiilo-Behget hastaligimin %1,5-2,2 kadarm periferik arteriyel tutulum
olusturmaktadir (7,9,14,16,21,22). Literatiirde arteriyel tutulumun %7 kadar
olabilecegi bildirilmistir (2). Bityiik arter tutulumu erkelderde daha siktir.Erkek
kadin oram 2,3/1 dir (14). 20-40 yas arasinda daha sik goriilmektedir (9). Periferik
arter trutulumuna gore visseral arter tutulumu ¢ok daha nadirdir (21). Familyal
Behget hastaliginda da vaskiiler tutuluma daha sik rastlamlmaktadir (9).

Pulmoner tutulum literatiirde % 5 orammnda bildirilmigtir (23).
Cerrahpaga Tip Fakiiltesi multidisipliner Behget hastaligi poliklini§ine kayith
2179 hastamn 24 'iinde ( %1,1 ) pulmoner arter anevrizmasi tespit edilmigtir
(11).

Behget hastahiginda en onemli Oliim nedeni vaskiiler
komplikasyonlardir (2). Oliimlerin %20 ' sinden fazlasi vaskiiler komplikasyonlara
baglidir (18). Zamamnda tammlanip miidahale edilmeyen hastalarda anevrizmalar
%60 ' 1 fatal riiptiirle sonuglanirlar (9).

Arteriyel tutulum periferde sikhklikla kendini anevrizma olusumu
seklinde gosterir. Tikayici lezyonlar daha nadirdir.Pulmoner sistemde ise lezyon
siklikla tikayici karakterdedir. Tikayict arter lezyonlarinda prognoz anevrizmatik

lezyonlara gore daha iyidir (9,14,21,25).

21



4.2 PATOGENEZ

Behget hastaligindaki arteriyel inflamasyon bir immiin arterittir.
Patogenezi poliarteritis nodosaya benzer. Behget hastalignda biiyiik arter arter
duvarindaki patolojik proses, kiiciik damarlarda immiin kompleks depozisyonuna
bagli kompleman fiksasyonu ve polimorfoniikleer i6kosit aktivasyonu sonucudur.
" Kiiglik damarlardaki notrofil aktivasyonu vasavasorumlarin dejenerasyonuna ve
okliizyonuna neden olur. Ayrica aktive notrofillerin neden oldugu artimg serbest
oksijen radikalleri iiretimi endoteliyal hasara neden olur. Vasavasorumlarn
tikanmasida biiyiik muskiiler arterlerin damar duvaninda transmural nekroza
neden olur. Bu sekilde dejenerasyona ugrams damar duvarmin zayiflamasi
sonucu gercek anevrizma olusur. Damar duvarinda perforasyon meydana gelirse
yalana anevrizma formasyonu olusur (2,7,12). Ancak vasavasorumlarn tikamkligi
olmadan da anevrizma olustuguna dair bulgular da vardir (16).

fmmiin arterite bagh endoteliyal hasar ile beraber artnus fibrinojen
ve Faktor VII seviyesi ile fibrinolitik sistem defektinin neden oldugu
hiperkoagulobilite durumu trombetik ve tikayia lezyonlanin olugmasma neden
olur (2,5,8,12,14,19). Fibrinolitik aktivitedeki azalma ozellikle aktif tromboflebit
relapslan doneminde daha belirgindir (14). Dr.Matsuda grubu ( Japonya )
Adenosin Di Phosphat ' a bagh trombosit agregasyonunun Behget hastaliginda
arttifim gostermistir. Beta-Tromboglobulin ve Platelet Faktor IV istatistiksel
olarak anlamh artnug bulunmustur (26).

Damar duvanndaki inflamasyona bagh dejenerasyonun olusturdugu
arteriyel frajilite anastomotik anevrizmalarm siklikla gelismesine neden olur (12).
Ayn1 neden arteriyel girigim yerlerinde ( Anjio icin yapilan pikiir gibi )
psodoanevrizma olugmasina neden olmaktadir(25). |

Behget hastaligimda yenidamar olusumuna ait bulgular vardir (30).
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4.3 PATOLOJI

Behget hastahiginda biiyiik arterleri tutan arterit bir * non-spesifik
panarterittir " (2,12). Damar duvarndaki proses genel olarak biitiin katlar: tutan
non-spesifik fibrogranulamatoz ve destriiktif bir inflamasyondur. Dev hiicre ihtiva
‘e(_len granulamatéz inflamasyon sadece aort media ve adventisyasinda
gosterilmistir. Bu histoloji Takayasu arteritine benzemektedir (3,16).

Histolojik olarak arterit ikiye ayrlir: 1.Aktif evre , 2. Skar evresi. Bir
hastada her iki evreye ait bulgular ayni anda gozlenebilir.

1. Aktif Lvre : Yogun inflamatuvar hiicre infiltrasyonu vardir.

infiltrasyon intimayi ve daha ¢ok media ve adventisyayr tutar. Media ve
\adventisyada vasovasorum proliferasyonu gozlenmektedir. Mediada elastik ve
miiskiiler liflerde ka&np, | fragmantasyon ve ayrilma ile beraber fibroblast
proliferasyonu meydana gelmektedir. Hiicre infiltrasyonu agirhkit olarak
notrofiller ve lenfositlerden olusur. jlave olarak plazma hiicreleri, histiositler ve
eozinofiller nadiren de dev hiicre bulunmakta, intimada 6dem gortilmektedir.

2. Skar Evresi: Intima ve adventisyada diizensiz kalinlagma, fibroz
skar olmakta, elastik laminada kondansasyon ve vasovasorumlarda proliferasyon
goriilmektedir. Ayrica vasovasorumlarda intimal kalinlagma ve gevrelerinde hafif
lenfosit ve plazma hiicreleri infiltrasyonu vardir. Intimal yiizeyde diizensizlesme
damar adventisyasinda da hiicre infiltrasyonu goriiliir ~(3,7,16,21,30). Bu geg
donemde, aktif donemin aksine mononiikieer hiicre infiltrasyonu olmaktadir (8).

Periferik  arterlerde sakkiiler anevrizmalann  mikroskopik
incelenmesinde, media dejenerasyonu ile elastik liflerde fragmantasyon, mediada
ve intimada fibrozis, kalmlagma ve fokal vaskiilit bulunmasma kargin yalanci
anevrizmalarin mikroskopik incelenmesinde mediada multifokal olarak liflerde

kaybolma, fibrozis, yogun perivaskiiler granulamatdz inflamasyon bulunmusgtur

(30).
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Pulmoner arter anevrizmalarmm mikroskopik incelenmesinde;
Anevrizma duvarmda mononiikleer inflamatuar infiltrasyon, irregiiler kalinlagma
ve incelmeler goriiliir. internal elastik lamina ve medianin elastik liflerinde
destriiksiyon ve fibrinoid nekroz vardir. Mononiikleer hiicre infiltrasyonu ile
beraber vasavasorum proliferasyonu goriiliir. Organize trombiis, multipl
rekanalizasyon ve intimal kalinlasma olabilir (5,15). Diger akciger sahalarinda
infarktiis, hemoraji, nodiil formasyonu, difftiz fibrozis ve kavitasyon vardir 32).
Hemosiderin ihtiva eden makrofajlar, bronsial arterlerde diffiiz daralma

goriilebilir (19).

44 KLUNIK

Behgcet hastaligmda klinik tablo tutulan arterin yerine, ve olusan
lezyonun bigimine ( tikanma veya anevrizma ) gore degigmektedir. Bu oldukga
farkh klinik tablolar ortaya ¢ikmasma neden olmaktadir. Aym hastada arteriyel
tutulumun multipl olmasi da miimkiindiir. Bu ise klinigin olduk¢a zengin bir
durum almasina yol agar. Literatiirde bir hastada 14 kadar anevrizmanin oldugu
bildirilmistir (2). Ancak tikayict lezyonlar siklikla tektir, nadiren multipl olabilirler
9).

Arteriyel tutulum; Arter tikanmasi, anevrizma olusumu veya her
ikisi ( ttkamma 4 ancvrizma ) seklinde olmaktadir. Anevrizma spontan ya da
posttravmatik ( arteriyel girisime bagh ) olabilir ve genellikle psddoanevrizma
seklinde olmaktadir. Spontan anevrizmalar ise yalanci anevrizma , gergek

anevrizma veya dissekan anevrizma seklinde olabilir (9,16,18,21,25).
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Tablo:8 ARTERIYEL TUTULUM

1. Titkanma

2. Anevrizma olusumu
a- Gergek anevrizma
b- Yalanci anevrizma
¢- Dissekan anevrizma

3. Tikanma + Anevrizma

4. Posttravmatik anevrizma ( Arteriyel pikiir)

Anevrizina olugumu, arter tikanmasindan daha sik goriilmektedir
(9). Anevrizmalarin en sik yerlegim yeri abdominal aortadir. 1987 de yapilan bir
calismada 67 hastada 102 anevrizma ve 42 hastada 55 arteriyel tikamklik tespit
edilmistir. leainkllg'm en sik rastlamldigi damar pulmoner arterdir. ikinci sirada
ise subklavian arter goriiliir (9,21,30). (Tablo:9 ve 10)

Periferik arterlerde tikayici lezyon, ya nabizsizhik hastaligi veya ilgili
ekstremitede ya da organda iskemik semptomlarla kendini gosterir (9,18). Genel
olarak, arter tikanikhigi Behget hastaligmnda iyi tolere edilmektedir. Subklavia
tikamikliklant asemptomatik olup ¢ogunlukla tek bulgu nabizsizliktir (18). Karotid
arter tikamkhg: serebrovaskiiler hastalik seklinde kendini gosterebilir. Alt
eksremite arterlerindeki tikamklik ise ayaklarda trofik bozukluk, yara, ya da
kladikasyo intermitansa neden olabilir. Tikayic1 lezyon nadir de olsa anevrizma
ile beraber bulundugunda tromboembolik karakterde olabilir. Bu durumda akut
arteriyel tikamildik séz konusu oldugundan sikhkla ekstremiteyi tehdit eden
iskemi mevcuttur. Tikayici arter lezyonu bulunan Behget hastasimn fizik

muayenesinde tutulan arterde nabiz yoklugu ve gangrene kadar varan degigik
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iskemi bulgularina ilaveten Behget hastahigim ozellikle diisiindiirecek

tromboflebit bulgulan ve cilt lezyonlan tespit edilebilir.

Tablo:9TIKANIKLIK LOKALIZASYONLARI  Tablo:10ANEVRIZMA LOKALIZASYONLARI

Pulmoner 11 Aorta 29
Subklavian 8 Pulmoner 23
Radial 6 Femoral 13
Popliteal 5 Popliteal 8
Femoral 3 Brakial 5
Tibial 3 Ana fliak 5
Ulnar 3 Ana karotid 4
Koroner 3 Koroner 3
Eksternal iliak 2 Subidavian 2
Ana Karotid 2 Axiller 2
Serebral 2 Radial 2
Brakial 1 External lliak 1
Ana fliak 1 Ulnar 1
Internal iliak 1 Renal 1
Renal 1 Splenik 1
Sup. mesenterik 1 Serebral 1
Abdominal aorta 1 Innomiate 1

Torakal aorta 1

Periferik arterlerdeki anevrizmatik lezyonlar siklikla tekdirler (9).
Ekstremite ve boyundakiler kendini gittikce biiyliyen pulsatil kitle olarak
gosterirler. Nadiren icindeki trombiise bagl tromboembolik olay eslik edebilir.
Aorta anevrizmmalant sikhikla abdominal aortada yerlesiktirler. Kannda pulsatil
kitle olarak veya atipik abdominal semptomlarla kendini gosterir.
Azimsanmayacak miktardaki olgularda da asemptomatik olabilirler. Bu nedenle
Behget hastalarinin periyodik dikkatli muayeneleri ok dnemlidir. Anevrizmalar
uygun tedavi edilmezlerse %60 oraninda fatal riiptiirle sonlanirlar (9). Behget
hastaliginda periferik arter anevrizmalan arteriyel girigim sonras1 travmatize olan
arter bolgesinde de geligmektedir. Paterji testinde oldugu iizere arter duvarmnda
yapilan her tiirlii temas burada lokal inflamatuvar bir prosesi baglatabilmektedir.

Bunu siklikla olgularin tetkikinde kullamlan anjiografi yerlerinde ve arter
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anastomozu yapilan sahalarda gérmek miimkiindiir ( 2,9,25,30 ). Anastomotik
anevrizma durﬁmda ikinci bir zorluk, Behcet hastaliindaki olayin Dbir
inflamasyon olmasi dolayisiyla infektif anevrizmayla karigabilmesidir (14.30).

_ Pulmoner arter tutulumu sikhikla tikayici lezyon seklindedir. Klinik
bulgulan hemoptizi, ploritik gogiis agnsi, nefes darhgi, atey seklindedir (31).
Hemoptizi %77 olguda mevcuttur (23). Birgok olguda birlikte yiizeyel veya derin
ven trombozunun birlikte olmasit nedeniyle akciger lezyonlann pulmoner
‘tromboemboli olarak tedavi edilmistir. Pulmoner arter anevrizmalari aktif
vaskiilitin brons duvarna yayilmasi sonucu bronga agiabilirler (5). Bu durumda
massif hemoptiziler meydana gelir. Hemoptizi tekrarlayici karakterde oldugu gibi
fatal da olabilir. Pulmoner kiigiik damar vaskiilitinin damar riiptiiriine neden
oldugu heniiz gosterilememistir. Ancak vena kava siiperior trombozu olan
olgularda brongiyal venlerdeki drenaj bozuklugunun venéz basmcin artinasina
baghh hemoptizi nedeni olabilecegi bildirilmigtir (5,15). Pulmoner arter
tutulumunun semptomatolojisi, pulmoner infarktiise ve anevrizmamn bronga
agilmasma bagh olarak olusmaktadir. Tromboze pulmoner anevrizima ve
cevresindeki infarkt sahasi kendini sadece radyolojik olarak da gdstermektedir
(32). Bir galiymada hemoptizi %89 oramnda bulunmus ve bu hastalarda mortalite
cok yiiksek ( %47 ) tespit edilmigtir (15).

Belirgin hemoptizisi olmayan minimal semptomlu pulmoner
Behget hastas1 bir ¢ok kere farkedilmemektedir. Ploreziye, rekiirren pnémonitise,
pulmoner fibrozise, obstruktif akciger hastaligina ve pulmoner tiiberkiiloza
benzetilmektedir (11).

Hughes-Stovin sendromunda (HSS) venéz tromboz ve pulmoner
arter anevrizmasi ile beraber bazi vakalarda artrit, skrotal iilser, akneiform cilt
lezyonlan ve epididimit varligi gibi klinik ve histolojik olarak Behget hastaligina
benzer ozellikler olmas: bu sendromun Behget hastaligi spektrumu icinde

oldugunu diigtindiirmektedir (11,33,34,35).
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Behget hastaliginda pulmoner tutulumun mortalitesi yaklagik % 40

kadardir (15).

45 TANI YONTEMLERI

Tekrarlayict bir klinik tablo gosteren Behget hastaliginda,
hastalarin diizenli araliklarla muayeneleri gerekmektedir. Arteriyel tutulum bu
muayenelerde tespit edilebildigi gibi bazi invasiv ve noninvasiv tam: yontemleri

vaskiiler sistemin daha iyi degerlendirilmesini saglamaktir.

4.5.1 Konvansiyonel Anjiografi:

Arteriyel yapi hakkinda en genis ve dogru bilgi vermesi yoniiyle ¢ok
degerli olmakla birlikte Behget hastaliimin tabiatindan kaynaklanan sorunlar
yiiziinden uygulanmast smurli  olmaktadir. Hatta son zamanlarda
kullamlmamaktadir. Anevrizmamn lokalizasyonu, bigimi, yaygmlig ve distali
haklanda bilgi aluur. Tikayic lezyonlarda lezyon bigimi, yayginhigi, distal run-off
ve kollateral sistem hakkimda miikemmel bilgi sahibi olunabilir. Ancak arteriyel
pikiir yerinde psodoanevrizma geliyme riskinin yiiksek olmasi dolayisiyla artik
tavsiye edilmemektedir (2,25,38,39,40). Ayrica pulmoner arteriografi sonrasi

hemoptizinin arttigina dair bildiriler mevcuttur (11).

4.5.2 Digital Substraction Angiografi ( DSA):

intravenoz DSA, arteriyel pikiire gerek kalmaksizin arteriyel agag
‘haklanda bilgi edinilmeyi saglar. Ayrica pulmoner fazda pulmoner arteriyel yapi
haklanda bilgi edinmek miimkiin olmaktadir. Hastada, visseral arterler de
incelenmek isteniyorsa intravenoz DSA ideal segenektir (30). Bu yontemle
arteriyel pikiir yerine bagli komplikasyon sorunundan kagimlmis olunur (41). DSA
ozellikle pulmoner arter anevrizmalariin degerlendirilmesinde ¢agdas yontemdir

s

(11).
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45.3 Bilgisayarli Tomografi (BT):

Bilgisayarli tomografi, 6zellikle intravenoz kontrast ile gekildiginde
intraabdominal ve torakal aortun ve pulmoner sistemin degerlendirilmesinde
kullamlmaktadir. Anevrizmatik lezyonlan degerlendirilmesinde oldukga
faydalidir. Abdominal aort ancvrizmasinda anevrizmanm baglangi¢ yeri ( infra
veya suprarenal ), icindeki trombiis varhigi, gercek yada yalanc anevrizina olup
olmadig: haklanda bilgi vermektedir (30,32,36,42). BT ile ekstremite arterleri,
koroner ve iliak arterlerdeki anevrizmatik lezyonlar1 degerlendirmek miimkiin

olmaktadir (2,41,43).

45.4 Magnetic Resonans Imaging (MRI):

Vaskiiler yapilann hakkinda anatomik bilgi vermede BTden
iistiindiir. Ozellikle gevre dokularla olan iligki hakkinda daha detayh bilgi verir.
Ayrica kontrast madde kullanilmadan alamu degerlendirmek miimkiin olmaktadir.
Yalanci anevrizmanin tam degerlendirilmesini, hematomun gevresiyle beraber
detayli olarak incelenmesini saglar. Alam hakkinda bilgi verdigi icin disekan
anevrizmalarda gergek ve' yalanct liimeni ayirdetmede kullanilabilir, Gergek
liimende alkim hizhidir, yalanci liimende akim daha yavagtir. Bu ozellikleriyle

pulmoner arter lezyonlarimin degerlendirilmesinde de kullamhr (11,39,40,42,43).

45.5 Ultrasound ve Dupplex Scan:

Ozellikle abdominal aort anevrizmas: yoniinden aragtirmada
ultrasonografi birinci metod olmaktadir.Dupplex scan, doppler inceleme ve renkli
akim incelemesine imkan verdigi icin ozellikle tikayia lezyonlarin
degerlendirilmesinde nonivasiv cffektif bir metod olarak 6nem kazanmaktadir.
Karotis arter degerlendirilmesinde dzel onem tagimaktadir. Hipertansif Behget

hastalaninin renal arterlerinin incelenmesinde de kullanilmaktadir (12,30,42).
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Behget hastalarmimn rutin incelenmesinde, karnin ultrasonografik incelenmesi

mutlaka olmalidir (21,39,40,44,45).

4.5.6 Direkt Akciger Grafisi:

Pulmoner tutulumun ve pulmoner arter tutulumuna sekonder
degisimlerin incelenmesi ve takibinde faydalidir. Pulmoner arter anevrizmasina
bagh santral veya periferik opasiteler goriilebilir. Hemoraji ve infakrt sahalanna
“bagh geici alveolar infiltratlar en sik karsilagilan rontgen bulgulandir (15,17,32,).
Periferik opasiteler, anevrizma disinda, dzellikle multipl oldugunda hemoraji ve
nekrotik pulmoner infarktiis sahalarina ait olabilirler (15). Bu lezyonlar soliter
kitle imajinda da olabilirier. Bu nedenle igne aspirasyon biopsisi diisiiniilebilir.
Ancak Behget hastaliginda akcigerdeki soliter goriiniimlii opasitelere igne
biopsisi yapmaktan kacimlmahdir (32).Grafide pulmoner infarktiise bagl1 plevral

effiizyon olabilir (48).

4.5.7 Pulmoner Sintigrafi:
Pulmoner arter lezyonlaninda, ozellikle trombotik, tikayici
lezyonlarda pulmoner infakrt sahalarmm gosterilmesinde pulmoner perflizyon

sintigrafisi faydali bilgiler verir (11,47).

4.5.8 Diger Laboratuvar Caligmalan:

Behget hastalig: icin definitif bir laboratuvar yontemi yoktur (25).
Akut inflamasyon déneminde eritrosit sedimantasyon hizi artmigti. Akut faz
reaktanfarmda CRP (+) olabilir (20). Atesle beraber lokositoz bulunabilir (28).
HLA B5 ve HLA BR nin beraberce (+) olmasmin, Tiirkiye'de Behget hastahigt icin
duyarlilis %97 bulunmustur (49). Rutin olarak kullamilmasa da kompleman

aktivasyonunda artma ve dolagundaki immiinglobulinierde artma bulunabilir (13).

30



Behget hastahiginda en 6nemli 6liim nedeni anevrizma riiptiiriidiir.
Bu nedenle cerrahi tedavi hayati uzatmak agisindan mutlaka yapilmalidir (9).
Anevrizma eksizyonunu miiteakip yapilan revaskiilarizasyonun erken greft
trombozu ya da anastomotik anevrizma olugumu ile sonuglanmas: cerrahi
tedavinin uzak sonuglarmin kotii olmasina neden oimaldadlr (12,14,21). Bundan
dolay1 inflamatuar prosesi durdurabilmek icin perioperatif ve postoperatif
donemde immiinosupresif tedavi mutlalka uygulanmahdir (14). Cyclophosphamide
tek bagma veya prednizolon ile kombine edilerek kullanilir (27). Behget hastalig:
lll. uluslararas1 konferansimda immiinosupresif tedavide 0,1-0,2 mg/kg/giin
Chlorambucil dnerilmistir (2).

Cerrahi tedavide anevrizina proksimalinden arter ekspoze edilip
dontilerek kontrol altina aluur. Anevrizina inflamasyonel olaya bagh gelistiginden
cogunlukla hasta bolgede yogun fibrozis ve yapisikliklar mevcuttur. Bu nedenle
anevrizma kesesi veya posunun tiimiiyle disseke edilerek ¢ikartilmasi

amaclanmaz. Anevrizmanmn biitiiniiyle rezeksiyonu yerine intraanevrizmal
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yaklagimm yapilir. Proksimal kontrol edildikten sonra anevrizina acilir. fci
bosaltilarak distal degerlendirilir ve kontrol altina almir (39,40,50).
Revaskiilarizasyon igin greft olarak sentetik vaskiiler greftler kullaniddmahidir
(51,52). Behget hastahginda venéz tutulma da oldugundan venoz greftler
kullamilmamalidir (51,53). Daha sonraki anastomotik anevrizma geliymesi riski
yoniinden greft cinsinin 6nemi yoktur (52).

Acil  operasyonlarm  morbidite - ve  mortalitesi, elektif
operasyonlardan yiiksek oldugundan anevrizmalarin riiptiire olmadan elektif
sartlarda ameliyat edilmesinde bilyiik faydalar vardir (50). Bu nedenle rutin
poliklinik muayenelerinde asemptomatik anevrizmalann tamnmas: tedavi
zamanlamasi agisindan 6zel 6nem tagir.

Behget hastaliginda, postoperatif donemde uzun siiren pireksi ve
yara iyilegmesindeki gecikme gibi Behget hastaligina o6zel sorunlar ilave
problemlerdir (52).

Ekstremitelerdeki yiizeyel psodoanevrizmalara enfeksiyon eglik
edebilir. Bu durumda genel yaklagim ve revaskiilarizasyon prosediiriiniin
planlanmasi mikotik anevrizinalarda oldugu gibi yapilmalidir (50).

Kanama nedeniyle acil operasyona alinan hastalarda proksimal

kontrolii miiteakip intraanevrizmal yaklagim kagimlmaz bir zorunluluktur (52).

4.6.2 Periferik arter titkanmalannda tedavi:

Behget hastaligimda periferik arter tikamkligina yaklagim tikayia
periferik arter hastaligina genel yaklasim mantig1 ile yapihir. Ekstremiteyi tehdit
eden iskemi ,yani istirahat agnsi veya iskemik yara varsa revaskiilarizasyon
endilcasyonu vardir (25).

Behget hastaligina bagh arteriyel tikamiklik {ist ekstremitede ise

_siklikla asemptomatiktirler ve nabizsizlik hastalig: seklinde kendini gosterirler.

Bu durumda revaskiilarizasyon amagh girisim geregi yoktur (18).
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Revaskiilarizasyonda sentetik greft kullamilmalidir. Uzun siireli
patensi daha once de belirtildigi gibi bu hastalarda kotidiir (2). Ancak
ekstremitesi tehdit altindaki hastaya greft trombozu olusana kadar zaman
kazandirir ve kollateral geligmesine firsat verir. Bu hastalar greft tombozunu iyi
tolere etmektedirler. Birgok kere hastalar 200-300 metrede klaudikasyo ile
giinliik aktivitelerine donmektedirler (30).

Perioperatif ve daha sonraki dénemde agresif immiinosupresif
tedavi mutlaka yapsimalidir (2).

Behget hastalarinda hiperkoagiilobilite durumu vardir. Bu nedenle
tromboza egilim artnustir (20). Literatiirde Behget hastaligi nedeniyle karotid
endarterektomi yapilan bir hastada erken postop karotis trombozu meydana
geldigi  bildirilmistir (12). Bunda azalnug firinolitik aktivite sorumlu
tutuldugundan fibrinolitik tedavi eklemek gereklilifinden bahsedilmektedir
(12,21). Bu amagla phenformin, ethyloestrenol veya stanozolol Onerilmektedir

(18).

4.6.3 Pulmoner arter tutulumunda tedavi:

Beh¢et hastaligimda pulmoner arter anevrizmalanmin brong
duvarmi erode ederek brons fistiilii meydana getirip fatal hemoptiziye neden
olma riski ¢ok yiiksektir. Bu sebeple pulmoner arter anevrizmalarinin agresiv
tedavi edilmeleri gerekmektedir. Ne yazik Iki ideal bir tedavi yontemi heniiz
bulunamamugtir. Birbirinden farkli gesitli tedavi modelleri tanimlanmustir. Bunlar:
Cerrahi girisim, anevrizmanin transkateter embolizasyonu ve tibbi tedavidir.
Cyclophosphamide ve azathioprine ek olarak son zamanlarda cyclosporine A da
tibbi tedavide kullanilmaktadir. Bu immiinosupresifler tek bagina veya steroidler
ile kombine edilerek kullamimaktadirlar (11,17,20,31,54).

Cerrahi tedavi se¢ilmis vakalarda uygulanir (11). Pulmoner arter
anevrizmasi tek tarafli ve sl sayida loba ait damarlan tutmus olmasi gerekir.

Anevrizma igin planlanacak akciger rezeksiyonunun hastanin solunum
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fonksiyonunu tehdit etmeyecek miktarda olmas: gerekir. Tek bir loba veya bir
akcigere sinirh anevrizmalar da, ilgili lob veya akcigerin rezeksiyonu ( lobektomi
yada pnomonektomi ) ve buna ek olarak tekrarlart engellemek amaciyla
postoperatif donemde devam edilecek immiinosupresif tedavi simdilik en etkili
tedavi bi¢imi olarak goriilmektedir (15,23,36).

immiinosupresif tedavinin denendigi multipl anevrizmali hastalarnn
hemoptizilerinin gegtigi bildirilmektedir (35,48,56). Buradaki klinik ve radyolojik

diizelineye yalana iyilesme " denmektedir. Anevrizmalarin tamamen
trombozuna baghdir. Gercekte pulmoner arter anevrizmasi irreversibl bir
lezyondur (36,54). Tibbi tedavi ile gerilemez (55). Rutin muayenelerde, arteriyel
tutulma, anevrizma ile sonuglanmadan, damar duvarnindaki inflamasyon nekroz ve
perforasyon agamasma varmadan yakalanisa immiinosupresif tedavi 6zel nem
tasir. immiinosupresif tedavi inflamasyonu bu agamada durdurarak irreversibl
hasar olmasim onleyebilir (11,17,20,31,54).

Cerrahi rezeksiyonun uygulanamadigi multipl anevrizmah
hastalarda anevrizmalanin transkateter embolizasyonu alternatif bir tedavi
yontemi olarak sunulmaktadir. Bazi hastalarda iyi sonuglar alindig
bildirilmistir.Bu amagla embolizasyon materyelleri olarak ethiodol ile
kanistinlnug isobutyl-2-cyanoacrylate veya Gelfoam kullamlmaktadir. Bu iglem
esnasinda pulmoner infarkt olabilmektedir. Basarihh pulmoner embolizasyona
ragmen tekrarlayict hemoptizisi olan hastalarda brongiyal arter anevrizinalarimni
aragtirmak amaciyla brongiyal arteriyografi yapilmali ve anevrizma varsa
embolizasyon yapilmalidir. Embolizasyon yonteminin kullamlabilmesi icin
hastada vena kava superior veya vena kava inferior yolunun agik olmasi, buralarm
hastalik tarafindan tutulmanug ve tromboz olmamasi gerekméktedir.
Gerektiginde embolizasyon miikerrer defa yapilabilmektedir (36,56).

Tikayicr pulmoner arter lezyonu olan anevrizmasiz hastalarda

immiinosupresif tedaviye ek olarak antikoagiilan tedavi de Onerilmektedir

(11,15,36,55). Tikanan arterlerin parsiyel olarak rekanalize olabilecegi
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bildirilmistir (48). Ancak hemoptizi varhginda ozellikle wuzun siireli
antikoaé(ilasyon kesinlikle kontraendikedir (31).

Biitiin tedavi yontemlerine ragmen, Behget hastaliginda, o6zellikle
anevrizmatik pulmoner arter lezyonlart hala yiiksek mortalite orani tasumaktadir

(11).

Tablo:11  VASKULO-BEHGET HASTALIGINDA CERRAHI TEDAVI

ENDIKASYONLARI

1. Kanama
2. Anevrizma

3. Siddetli iskemi

4.7 KOMPLIKASYONLAR:

Biiyiik arter lezyonlarn nedeniyle cerrahi girisim yapilan Behget
hastalaninda yapilan tedavi isleminin bi¢imine gore ( prostetik greft ile
revaskiilarizasyon veya arter ligasyonu ya da pulmoner rezeksiyon ) muhtelif
komplikasyonlar geligebilir. Bunlarm biiyiik bir gogunlugu Behget hastahigi digi
hastalarda da olan komplikasyonlar tiiriindendir. Bunlari diginda Behget
hastaligmun tabiatindan kaynaklanan komplikasyonlar da olabilir. Bunlar:

1. Behget hastaliginda yara iyilesmesi gecikmistir. Hatta yaradan
uzun siireli akants olabilir (52). Bu steril inflamasyonel olay yara enfeksiyonu ile

kangabilir.
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2. Ayrnica postoperatif donemde enfeksiyon olmaksizin uzun siireli
ates olabilir (52).

3. Yara iyilesmesindeki soruna ek olarak arter duvanindaki artmg
frajilite siitiir yetersizligine bagh ciddi cerrahi kanamalara neden olabilir
(2,9,25,30).

4. Fibrinolitik sistemdeki defekte bagll hiperkoagulobilite durumu
Behget hastaliginda erken greft trombozuna neden olarak ciddi sorun meydana
getirebilir (26).

5. Pulmoner arter anevrizmasi nedeniyle ameliyat edilen
hastalarda diffiz pulmoner fibrozis, inflamasyon ve bronsa kanamanmn neden
oldugu intraalveolar ve brongiolar kan varlhigi, pulmoner rezeksiyon sonrasi
hastanin solunum fonksiyonlaru negatif yonde etkileyebilir.

6. Bir¢ok hastada vendz sistem trombozu da olacagindan Behget
hastalig1 postoperatif déonemde pulmoner emboli riski yoniinden 6zellik tagiyor
olabilir (15,20).

7. Arteriyel girisim yapildig1 donemde Behget hastali§i akut atak
déneminde olabilir. Bu durumda hastada cerrahi tedavi siirecinde baska sistem
tutulumuna bagh sorunlar goriilebilir. Barsak perforasyonu gibi.

8. Preoperatif donemde immiinosupresif tedavi alanlarda ve
postoperatif immiinosupresif tedavi verilenlerde buna bagh sorunlar geligebilir.
Trombositopeni, [6kopeni, direng diisiikiiigii olabilir (10).

Behget hastaligina oOzgii geligebilecek yukandaki sorunlardan
baska komplikasyonlar da gelisebilir.Bu komplikasyonlar agagida laisaca
Ozetlenmistir (39,40,57):

9. Renal komplikasyonlar: Akut tiibiiler nekroz: Goriilme sﬂdlgl
hastada preoperatif nefropati, renal arter darhg: , ameliyatta suprarenal aort
klamp1 koyma ve peroperatif hipotansiyon olmasi gibi ilave sorunlann varhiginda
artmaktadir. Abdominal aort anevrizmasi ameliyat: sonrast goriilme sikligi daha

fazladar.
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10. Kalp komplikasyonlari: Ameliyata alinma durumunda olan
Behget hastalarmm ¢ogunlugunun siklikla geng hasta olmasi dolayisiyla koroner
arter hastalig1 nadiren goriiliir. Ancak hastalanin ameliyat éncesi kalp durumunun
iyi aragtirilmasi ve perioperatif dénemde kardiyak yonden iyi monitérizasyonu
gerekmektedir. Bu sekilde miyokard infarktiisit ve kalp yetmezligi gibi kalp
komplikasyonlari en aza indirilir.

11. Solunum yetersizligi: Ozellikle abdominal girigim ve pulmoner
rezeksiyon yapilan hastalarda genellikie birkag saat siiren respirator destegi
gerekebilir. Bunda hastanin preoperatif solunum fonksiyonu kapasitesi, ameliyat
siiresi ve rezeksiyon yapilan akciger miktari gibi faktorler rol oynar.

12. intestinal iskemi: Abdominal girisim yapilan hastalarda
mesenterik arter hastaligi olmasi, inferior mesenterik arter baglanmasi,
peroperatif hipotansiyon ve hipoperfiizyon olmasi ya da ekartor travmasi gibi
olaylar barsak iskemisi olmasinda rol oynamaktadir. Abdominal aorta
anevrizmas: rezeksiyonunda inferior mezenterik arterin baglanmasina karar
vermeden once distal basing olgiilmelidir.

13. Kanama: Ameliyat siiresince veya erken postoperatuvar
donemde olugan kanamalarn en sik nedenleri sunlardir:

1. Mekanik hemostaz yetersizligi

n. Antikoagiilan tedavi

1. Diliisyonal trombositopeni

tv. Dissemine intravaskiiler koagiilasyon ve
tiiketim l(ogulopatisi

v. Pihtilagima faktorlerinde olusan defektler

14. Yara enfeksiyonu: Ozellikle femoral insizyonu olan hastalarda,
acil olarak ameliyata alinanlarda enfeksiyon riski daha yiiksektir . Ameliyatta ve

hastanm hazirlanmasinda genel sterilizasyon kurallarna dikkat edilmelidir.
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15. Stroke: Hastada aterosklerotik veya Behget hastaligina bagl
karotis arter lezyonu olabilir. Karotis {ifiiriimii olan her hastamin karotis lezyonu
ultrasonik olarak degerlendirilmelidir.

16. Greft enfeksiyonu: Behget hastalifinda sentetik greft
kullanidlmasmm tercih edilmesi dolayisiyla prostetik greft enfeksiyonu 6nemli bir
sorun olusturabilmektedir. Ancak profilaktik antibiyotik kullammm bu
komplikasyonun rastlanma oranmt %1 oramna diigiirmiigtiir. Femoral insizyon
varhg; bir risk faktoridiir.

17. Aortoenterik fistiil: Anevrizma rezeksiyonu sonrast aorta greft
interpoze edilen hastalarda ge¢ donemde goriilebilen ciddi bir komplikasyondur.
Hastane mortalitesi %50 nin {izerindedir.

18. Distale emboli: Revaskiilarizasyon girisimlerinden sonra
goriilebilen bir sorundur. Sistemik heparinizasyona ve pihti1 olusumuna ozel
dikkat edilmelidir.

19. lyatrojenik impotans: Erkek hastalarda aortik rekonstruksiyon
sonrasi impotans orant %25 e yalkidir. Bundan korunmak i¢in aortann sol lateral
duvant boyunca uzanan otonom sinir liflerini koruyacak sekilde diseksiyon
yapilmalidir.

20. Postoperatif atelektazi: Ozellikle pulmoner rezeksiyon yapilan
hastalarda onem kazamr. Preoperatif hastanin yeterince bilgilendirilmesi,
postoperatif yeterli ekspektorasyon ve gogiis fizyoterapisi ile yeterli analjezi
saglanmasi atelektaziden korunmada kesinlikle gereklidir.

21. Pnomoni: Atelektaziden korunmaya ve respiratdr destegi
gereken hastalarda brons temizliginde sterilizasyona dikkat etmek gerekir.

22. Postopef'atif ampiyem: Genel ameliyat sterilizasyonuna dikkat
ederek plevranin enfekte olmamasi saglanmalidir. Diren takip ve bakum yeterli
olmali ve direnler en kisa zamanda uzaklagtinlmalidir .

23. Brong fistiili: Behget hastaligindaki yara iyilegmesi sorununun,

Ozel bir riskinin olup olmadig1 haklanda bilgi yoktur.
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4.8 AYIRICI TANI

Pulmoner arter anevrizmalanina neden olan hastaliklar (5,15):
1. Sifiliz
2. Bakteriyel endokardit ( Mikotik anevrizma )

3. Kronik pulmoner hipertansiyon ( Soldan saga santli kongenital
kalp hastahklan )

4. Schistosomiasis

5. Marfan sendromu

6. Tiiberkiiloz ( Rasmussen anevrizmalan )

7. Kanser

8. Travina

Behcet hastahifinda_non-anevrizinatik, trombotik pulmoner

tutulumun ayirnci tamss (11,26):

1. Tiiberkiiloz

2. Pulmoner Embolizimm

3. Plorezi

4. Rekiirren pnomoni

5. Pulmoner fibrozis

5. Obstruktif akciger hastaligi

Biiyiik damar vaskiilitleri (9,21):
1.Sistemik lupus eritematozus

2. Progresif sistemik skleroz
3. Temporal arterit

4. Buerger hastalig

5. Takayasu arteriti

6. Relapsing polikondritis

7. Fibromiiskiiler displazi
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5. HASTALAR VE METOD

Bu klinik arastirma Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gogiis Kalp Damar
Cerrahisi Anabilim Dalinda 1977 yili ve Haziran 1993 tarihleri arasinda Behget
ha‘stahgma bagh periferik ve pulmoner arteriyel anevrizma nedeniyle ameliyat
edilen 25 hasta kayitlarimn retrospektif olarak degerlendirilmesini icermektedir.

Ameliyata alman bhastalarin 10' u Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
multidisipliner  Behget  hastaligr  polikliniginden refere edilmiglerdir.
Multidisipliner Behget poliklinigi haftalik olarak romatolog, dermatolog ve
oftalimologun bir araya gelmesi biciminde olusturulmustur. 8 hastaya arteriyel
patoloji nedeniyle yatirildiktan sonraki klinik incelemeden sonra Behget hastalig1
tanis1 konuldu. Kalan 17 hastamin ise yatinlisinda Behget hastasi oldugu
hikayesinden 6grenildi.

Caligmaya alman hastalarin tedavi edildigi yillar icinde gegerli
kabul edilen tans kriterleri teshise esas alinmistir. 1984 yilina kadar O'Duffy tam
kriterlerine gore, 1990 yilina kadar Lehner ve Barnes' in tam kriterlerine gore,
1990 yilindan sonra da " Behget Hastalig1 Uluslararasi Caligma Grubu " ( ISG ) tam
kriterlerine gore teshis konulmustur. .

Hastalar icinde tikayia arter lezyonuna bagh revaskiilarizasyon
amaciyla ameliyata alman hasta yoktu. Biitiin hastalar arteriyel anevrizma
nedeniyle ameliyat edilmistir.

2 hasta pulmoner arter anevrizmasmin bronsa agilmasma bagh
massif hemoptizi nedeniyle acil ameliyata alindi. Diger hastalar elektif sartlarda
meliyata almnuglardir.

Behcet  hastalarinda  anevrizmalarm  tetkiki  baslangicta

* konvansiyonel anjiografi ile yapilirken daha sonra bir hastada pikiir yerinde
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yalana anevrizma gelismesi iizerine son 7 hastada tetkik icin intravenéz DSA
kullanilmigtir.  Abdominal aort anevrizmali ( AAA ) hastalarin biri hari¢ hepsi
bilgisayarli batin tomografisi ile ameliyata alindilar. Pulmoner arter anevrizmasi
( PAA ) olan bir hastaya baska bir klinikte pulmoner arter sineanjiografisi
yapilimgti. 2 hastada lezyonun demonstrasyonu MRI ile yapildi. Pulmoner arter
anevrizmasi diigiiniilen hastalarin hepsinde intravendoz DSA ile - anevrizma
lokalizasyonu ve sayisi verifiye edildi. Acil olarak ameliyata alinan pulmoner
soliter kitleli bir hasta sadece bilgisayarli toraks tomografisi ile ameliyata alindi.
2 hastada incelemelere pulmoner veya arteriyel sintigrafi ilave edilmigtir.

Kontrol muayenelerinde pulmoner arter anevrizmah hastalar
intravenoz DSA ile, periferik arteriyel anevrizmalar bilgisayarh tomografi veya
ultrasonografi ile niiks lezyon yoniinden arastinldilar. Niiks anevrizima geligen
hastalar yeniden operasyona alindilar.

Takip muayenelerinde konulan greftin patensisi ve tikandigt
durumlarda hastada olusan iskemik tablonun derecesi degerlendirildi.

Hastalarm hepsinde cilt reaktivite testi igne batilmak suretiyle
degerlendirildi. Cogunda HIA tiplemesi yoniinden HLA -B5 bakildi.

Tikayict arter lezyonu ( Tibial tikamkhk ) olan bir hastada
abdominal aort anevrizmasina yonelik girisim sonrasi ayak sirtinda iskemik yara
nedeniyle transmetatarsal amputasyon yapildi.

Hastalara son yillarda postoperatif donemde Cyclophosphamide ile
immiinosupresif tedavi uygulandi. Klinigimize geldiginde almakta oldugu
immiinosupresiflere de devam edildi.

Pulmoner arter anevrizmali hastalann hepsinin materyali, periferik
arter anevrizmali hastalann ¢ogunun arter veya anevrizma duvan histopatolojik
olarak incelendi. Son bir yildir da immiinfloresan boyama teknigi ile arter
duvannda immiinglobulin ve kompleman varlig1 aragtinimaktadir.

Pulmoner arter anevrizmmasi olan hastalarda anevrizma eksizyonunu

saglayacak sekilde lobektomi veya pnomonektomi tarzinda akciger rezeksiyonu
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yapildi. Periferik arter anevrizmalannda ise ¢ogunlukla proksimal arter eksplore
edilip kontrol altina almdiktan sonra anevrizma agildi ve intraanevrizmal
yaklagimda bulunuldu. Distal kontrol edilerek revaskiilarizasyon prosediirii
uygulandi. Hastalarda ikisi harig sentetik greftler kullamildi. Aortta Dacron veya
PTFE ( Politetraflouroethylen ) , ekstremitelerde ise PTFE greft tercih edildi. Son
yillarda ameliyat edilen abdominal aort anevrizmali hastalarin proksimal
anastomozunun ¢evresine omentum tagimarak sarildi. Abdominal aort anevrizmal
ha;talarda anevrizmamn Dbilytikliigiine gore revaskiilarizasyon, tiip greft
interpozisyonu veya aortobiiliak yada aortobifemoral bypass seklinde yapildi.
Greft konulan hastalar postoperatif donemde antiagregan tedavi altina alindilar.
225 mg Dipiridamol 4 80 mg Aspirin verildi.

Hastalarin hepsi Behget hastahgmn takibi ve tbbi tedavisi
yoniinden postoperatif donemde multidisipliner Behget hastaligi polikliniginin

takibine alindilar.
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6. BULGULAR:

Klinigimizde 1977-1993 yillan arasinda 25 hastaya 28 anevrizma
nedeniyle cerrahi tedavi uygulannustir.

Hastalarin hepsi erkekti. En geng hasta 17 yaginda, en yash hasta
49‘ yasindaydi. Yas ortalamast 30,3 idi. Bityiik ¢ogunlugu dordiincii dekadda idi.

Hastalarin yas gruplarina gore dagilum asagida sunulmustur.

HASTALARIN YAS DAGILIMI
15

SAYI

20 30 40 50 YAS

25 hastada 28 anevrizmanmin lokalizasyonuna gore dagilimi agagidaki

gibidir:

Abdominal aort anevriznasi ( AAA )....ceccveviveeneseenrscsensesnenna 6
Femoral arter anevrizmasi ( FemAA ) .8
Popliteal arter anevrizmasi ( PopAA ) .. 4
iliak arter anevrizmas (iAA) .3
Subklavian arter anevrizmasi ( SAA) ... 1
Arteria Tibialis Posterior anevrizmasi ( ATPA) ................... 1

Pulmoner arter anevrizmasi ( PAA ) .5
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ANEVRIZMALARIN LOKALIZASYONUNA GORE DAGILIMI
ATPA

4% 0
PAA 18% 21% AAA

Subkl.AA 4% /

lliak An 1%

PopAA 4%

Hastalarin 8 tanesine Behget hastaligi tamsi klinigimizde

konulmugtur. Kalan 17 hasta Behget hastas1 oldugunu daha énceden biliyordu.

Bunlar 1 ile 12 yil aras1 ( Ortalama: 6.6 yil ) bu nedenle degisik merkezlerce takip

ve tedavi ediliyordu.

4 hasta klinigimize bagvurmadan once baska bir hastanede

ameliyat gecirmisti. Bu olgular ve gecirdigi Onceki ameliyatlar asagida

gosterilmistir:

Tablo:12 DAHA ONCE AMELIYAT GEGIREN HASTALAR

1. 39y AAA ... 5 yil nce femoral embolektomi ve ardindan femoral anevrizma
eksizyonu + PTFE greft interpozisyonu

2.' 35y FemAA ........... 9 yil 6nce femoral anevrizma eksizyonu

3. 34y PopAA ............ 13 giin dnce popliteal anevrizma eksizyonu + lateral sUtlr

4. 39y FemAA .......... 3 yil 6nce karotis arter anevrizmasi + ligasyon
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Hastalarin bazilarinda ( 8 hasta ) klinige bagvurdugunda multipl
lezyon vardi. 8 yildir Behget hastast olan 30 yaginda bir erkek hastada geldiginde
sag ana iliak arterde yalanci anevrizma ve yine aym tarafta ana femoral arterde
gercek anevrizma mevcuttu. Sag baziller PAA ' na bagh massif hemoptizi ile acil
ameliyata alimp postoperatif 8. giin olen bir hastanin otopsisinde tromboze sol
ana PAA ve bir dalinda ikinci bir PAA tespit edikli..Aynca daha once vena kava
siiperior sendromu ( VCSS ) nedeniyle bagvuran kalp ( sag atrium ) ve v. kava
sﬁperior trombozu olan 32 yasinda bir erkek hasta hemoptizi ile bagvurdugunda
solda iki adet olmak iizere bilateral PAA mevcuttu. AAA 'li bir hastada eskiden
gelisip yerlesmis bir lezyon olarak sag ayakta iskemik yaraya neden olmus sag
distal tikaniklik ve sol femoral tkamklik mevcuttu. Bir baska AAA ' Ii hastada ise
sol iliak tikamkhik mevcuttu. Femoral anevrizmali bir hastamin sag karotisi
anevrizma nedeniyle daha once bagka bir merkezde ligatiire edilmisti. Popliteal
anevrizmali 24 yasinda erkek bir hastaya daha énce distal titkamiklik nedeniyle

lomber sempatektomi yapilnusti. Toplam 3 hastada ilave olarak tikayic arter

lezyonu vardi.

Tablo:13 GELDIGINDE MULTIPL LEZYONU OLAN HASTALAR

1. 30y E 8 yildir Behget H.  lliak yalanci anevrizma + Femoral gergek anevrizma

2. 32y E  Tanikinigimizde  VCSS ( V.kava siip. ve sag atrium trombozu ) + Bilateral

multipl ( 3 adet ) PAA

3. 35y E 6 yildir Behget H.  Bilateral olmak (izere 3 ayrn PAA

4. 8y E 11 yildir Behget H.  AAA + Sag distal tikanikhik + Sol femoral tikanikhk

5. 39y E 12 yildir Behget H. AAA + Sol iliak tikaniklik

6. 3%y E 12 yildir Behget H.  FemAA + Sag karotis ligasyonu ( Anevrizma nedeniyle)
7. 24y E ? PopAA + Distal tikaniklik

8. 38y E ? PopAA + VCSS
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5 hastada postoperatif donemde yeni anevrizma gelisimi
saptanmigtir. AAA ' I1 anjio yapilan bir hastada 1 ay sonra anjio pikiir yerinde
femoral yalanc anevrizma gelismistir. Femoral axievrizma nedeniyle ameliyat
edilen bir diger hasta 1 yil sonra massif hemoptizi ile basvurdugu gogiis
hastaliklart  kliniginde PAA kanamasmdan Olmiistiir. Popliteal anevrizma
nédeniyle ameliyat edilen bir hastada 2 yil sonra ayni taraf ATP de distalde
anevrizma gelismistir. Sag PAA nedeniyle sag alt lobektomi yapilan 17 yasinda
bir erkek hastamin daha sonraki kontrol akciger grafisinde solda PAA tespit
edilmis ancak ameliyat edilemeden evinde‘ massif hemoptiziden bdldiigi
ogrenilmistir. Bir bagka sag PAA ' It iist lobektomi yapilan hastanin 3 ay sonra
cekilen kontrol pulmoner DSA ' de sag alt lob arterinde kiigiik bir PAA tespit
edildi ancak solunum fonksiyonlari kisith oldugundan ameliyata almamadi.

Hastanin evinde massif hemoptiziden dldiigii 6grenildi.

Tablo:14 TAKIPLERI SURESINCE iKiNCi BIR LEZYON GELISEN HASTALAR

Hasta Lezyon Tedavi Ikinci Lezyon Sonug

1. 28y E AAA Lateral siitiirle tamir 1 ay sonra pikiir yerinde FemAA  Vendz yama

2. 20y E FemAA lliopopliteal Bypass 1 yil sonra PAA Evinde ex
3. 24y E PopAA \Ven interpozisyonu 2 yil sonra ATP anevrizmasi Ligasyon

4. 17y E PAA Lobektomi Karsi tarafta PAA Evinde ex
5. 43y E PAA Lobektomi 3 ay sonra ayni tarafta PAA Evinde ex
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¥
Hastalarinuz bagvuru gikayetleri agisindan degerlendirildiginde

asagidaki bulgular elde edildi:

AAA nedeniyle ameliyat edilen hastalarn biri hari¢ hepsinin karin
agns1 yakinmalan vardi. Bir hastada ise, AAA bobrek ultrasonografisi yapilirken
tesadiifen tespit edilmistir. 3 hastada buna kannda sislik ve kitle yakaninasi eslik
ediyordu. Bir hastaya anevrizma trombiisiine bagh oldugu diisiiniilen iliak
tikaniklik nedeniyle daha 6nce femoral embolektomi yapilmigti.

PAA olan hastalarin hepsinde ciddi hemoptizi yalkanmasi vardi. Bir
hastanuz ise ilk olarak VCSS 'ma neden olmus v. kava superior ve sag atrium
trombozu ile bagvurdu. Biri sag akciger iist lobda soliter kitle aragtirilmas1 amaci
ile yapilan transtorasik igng aspirasyon biyopsisi sirasinda gelisen masif
hemoptizi nedeni ile olmak iiz‘ere iki hastamiz masif hemoptizi semptomlan ile
acilen ameliyata alindi.

Femoral anevrizmasi olan hastalar kasikta ya da uylukta pulsatil
kitle yakinmasi ile, bir hastanuz da kasiginda infel&e intibaim veren biiyiik bir
hematom kitlesi ile bagvurdu.

Sag subklavian arter anevrizmasi olan hastamizin bagvuru gikayeti
ise trakeal basiya bagh solunum sikintisi ve inspiryum zorluguydu.

Popliteal arter ve ATP anevrizmalarinda ise ilgili lokalizasyonda

pulsatil kitle yalanmasi vardi.
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Hastalarin Behget hastaligi tam kriterleri agisindan diger sistem

tutulumlan asagidaki tabloda dzetlenmistir: (Tablo:15)

Hasta Lezyon Oral | Genital | Ciit GOz | Paterji |HLA-BS|Trombo-{ Artrit 888 Kalp
Aft Aft  {Tutulum|Bulgusu} Testi flebit Tutulum | Tutulum
128y, E| AAA (+) | () | (H)
2 (40y,E| AAA
3|32y, E] AAA (+)
4 [43y,E] AAA | (+) | (+) (+) (+) | (+)
b |49y, E] AAA (+) (+) | (+)
6139y, E] AAA | (+) | (+) (+) (+)
7 || 3by,E| IliakAA (+
8 [31y,E| LiakAA
9 (30y,E { SubklAA (+)
10[30y,E|lli+Fem | (+) | (+) | (+) | (+) (+)
AA

11{{80y,E| FemAA | (+) | (+) | (+) (+) (+)
;12)20y,E| FemAA | (+) | (H) (+) | (+) (+)
13]139y,E| FemAA | (+) | (+) (+) (+)
14((36y,E| FemAA .
16{30y,E| FemAA | (+) | (+) (+)
16{/39y,E| FemAA
17|24y,E] PopAA | (+) | (+) (+) | (+) ] (+)
18{138y,E] PopAA | (+) | (+) | (+) | (+) | (+) | (+)
191134y, E| PopAA | (+) | (+) | (+) (+)
20(30y,E| PopAA
21[132y,E| PAA | (+) (+) | (+) (+) (+)
22117y, E| PAA .
23136y,E| PAA | (H) | (+) | (+) ()| (+) | ()
24143y,E| PAA (+)
25[24y,E| PAA | (+) | (+) (+)

Arteriyel  lezyonlar  baglangigta  klasik  arteriografi ile
degerlendirilmigtir. Bu sekilde bes hastaya anjiogram yapildi. AAA It bir hastada
daha sonra pikiir yerinde femoral yalana anevrizma gelisti. Bu risk yiiziinden
daha sonraki arteriyel lezyona ybnelik inceleme olarak anjiogram
uygulanmasmdan vazgegildi ve hi¢ bir hastada klasik arteriografi iglemi

yapilmadi.
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AAA olan hastalarda temel degerlendirme bilgisayarh karin
tomografisi yardum ile yapildi. Bilgisayarh tdmograﬁnin (BT) AAA' nmn
baglangicim ve bitis noktasim belirlemede yeterli bilgi verdigi gozlendi. Alt1 AAA'
I hastamzin beg tanesinde anevrizma infrarenal yalanci anevrizma tipinde idi. Bu
hastalarda ameliyatta aorta duvarindaki defektin posterior ya da posterolateral
de oldugu goriildii. Arteriografi yapilmig olan bir olguda 10x10 cm boyutlarninda
yalana anevrizna tespit edildi. Ameliyatta anevrizmamn siiperior mesenterik
arterin hemen altinda suprarenal posterior yerlesimli 1x1 cm.lik yuvarlak bir
defektten kaynaklandig: tespit edildi. Renal ultrasonografi yapilirken tesadiifen
tespit edilen bir AAA ' Ii hastada lezyon daha sonra BT ve iv. DSA ile gosterildi.
infrarenal biri sola digeri saga dogru olmak iizere iki ayn ekstravazasyon yeri
tespit edildi. BT'de bir hematom kitlesi mevcuttu. Aym hastanin operasyonunda
aortada, iki adet solda, bir adet sagda olmak {izere posterolateral duvarlarda 3
adet defekt tespit edildi.

PAA olan hastalarda temel degerlendirme toraks BT ile yap;ldl.
Direkt akciger grafisinde tespit edilen asil patoloji parahiler yuvarlak opasite idi.
iki hastada buna ek olarak periferik alveolar infiltratlar mevcuttu. Diger bir
hastada ise sagda orta zonda ileri derece biiyiik yuva'rlak soliter kitle imaji
mevcuttu. Tomografide de soliter kitle olarak degerlendirilen lezyona igne
aspirasyon biopsisi yapilmas iizerine gelisen massif hemoptizi nedeniyle yapilan
torakotomi ve iist lobektomi piyesinin patolojik incelenmesi ile enfarktlis
sahasina kanamis pulmoner arterit oldugu anlasildi. Bu hastaya 3 ay sonra
kontrol iv. pulmoner DSA ¢ekildi. Sag alt lob arterinde de PAA oldugu tespit
edildi. Bir baska hastanede pulmoner arter sinegrafisi yapilmis ve sag pulmoner
arter inferior dalinda 15 mm.lik anevrizimna tespit edilmis bir hasta?m pulmoner
perfiizyon sintigrafisinde posterobasal nonsegmenter perfiizyon defekti tespit
edildi.

iliak AA olan hastalardan birine arteriografi diger ikisine iv. DSA

yapilds. Her iig iliak arter anevrizmasi da sag ana iliak arterdeydi ve biri sakkiiler (
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Sekil:1: Alt lob bronsuna fistiilize olmug baziller PAA nin
sematik gosterilmesi. Hastaya alit lobektomi yaptidi.

Sekil:2: Orta lob bronsuna fitiilize olmusg alt lob PAA.
Bu hastada anevrizma kesesf sad pulmoner artere
ileri derece yapigikti. Hastaya pn6monektomi yapiidi.
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Resim:3: Saj alt lob PAA na bagh yuvarlak Resim:4: Ayni hastada kontrasth toraks BT
opasite ve alveolar infiltratlar. ile PAA nin g6riinimd.



Resim:5: Sag akcider iist lobda tromboze iist Resim:6: Ayni hastada tromboze PAA nin
lob PAA na bagl cok btiyilk opasite. tomografik gériinimd.

Resim:7: Siperfisiyal femoral arterde yalanc Resim:8: Popliteal gergek anevrizmanin DSA
anevrizmanin DSA ile gbriindmil. ile gorinimii.



gergek ) ikisi yalanci anevrizma tipindeydi. Hastalanin birinde ek olarak sag taraf
ana femoral arterde sakkiiler anevrizma tespit edildi. Bu hasta kasikta siglik
nedeniyle bagvurmustu.

Sag subklavian arter anevrizmas: olan hastamin direkt akciger
grafisinde iist mediastende sag kupulayr Orten opasite vardi. Arteriografide
vertebral arterin hemen distalinden kaynaklanan ileri derece biiyiik yalanc
anevrizma tespit edildi.

Femoral veya popliteal arter anevrizmasi olan 10 hastanin 3 ' iinde
arteriografi, 3 ' iinde iv. DSA, birinde BT ve sintigrafi ile arteriyel lezyon verifiye
edildi. Bunlardan ikisi hari¢ digerlerinin hepsi yalanc anevrizma tipindeydi.
Gerg¢ek anevrizmalar hastalarin birinde femoralde, digerinde popliteadaydi. Cildi
ileri derece gererek beslenme bozuldugu yapmisg ATP anevrizmasi ile, enfekte ileri
derece biiylik hematomlu bir femoral yalanci anevrizmali bir hasta ve baska bir
hastanede 13 giin once popliteal anevrizma nedeniyle ameliyat edilip niiks
anevrizma gelisen bir hasta vaskiiler hicbir inceleme yapilmadan ameliyata alindi.

Ultrasonografi 4 hastanin evaluasyon ve kontrol muayenelerinde

noninvaziv, kolay, yardima bir ilk tetkik ydontemi olarak kullanild.

Tablo:16 Arteriyel lezyonun incelenmesinde Kullanilan Yéntemier

1. Arteriografi:* Serigrafi.......c...cceocveecccrreccvannrenans 6 hasta
* Sinegrafi ......ccccceveecriiecreneciiinee 1 hasta
2. IV DSA ...ttt 7 hasta
3. Bilgisayarh Tomografi ..............cccoouvvvveurcnnnee. 10 hasta
7. 0 | 3 2 hasta
5. Ultrasonografi ..........cceeeeveeeiieeeeciniicessccsssssannas 4 hasta
6. SINLIGrafi .........cceeerieriiiiieenrirenniien e 2 hasta
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Bir olguda ailevi 6zellik tespit edildi. Femoral yalanc1 anevrizmasi
olan bu hastanmn iki erkek kardesinden birinde noro-Behget hastaligi vardi. Bu
kardes sinir sistemi tutulmasina bagh olarak dlmiistiir. Diger kardegde iliyak ve
femoral arterlerde anevrizma nedeniyle ameliyat edilmistir.

28 arter anevrizmasinmn biri femoral, biri popliteal, 3 ' {i PAA ve biri
iliyak AA olmak iizere 6 ' si gercek anevrizma yapisindaydi. Kalan 2 PAA

anevrizma tipi agisindan degerlendirilmeye tabi tutulmamisti. AAA larmin ve iliak

AA larmin biri hari¢ hepsi yalanci anevrizmaydi.

Tablo:17 HASTALARIN ANEVRIiZMA TiPi

Yalanci Anevrizma Gercek Anevrizma Bilinmiyor

1. AAA 6 - -
2. lliak AA 2 ' 1 -
3. Subklavian AA 1 - -
4. Femoral AA 7 1 -
5. Popliteal AA 3 1 -
6. ATP Anev. 1 - -
7. PAA - 3 2
TOPLAM 20 6 2

Hastalarimizdaki 28 anevrizmaya yonelik cerrahi girisimler asagida
bildirilmigtir:

AAA nedeniyle ameliyat edilen 6 hastamn 5 ' ine anevrizma
eksizyonu ve prostetik greft implantasyonu yapildi. Bir hastada anevrizma
suprarenal kiigiik bir defektten kaynaklanmugti. Bu defekt lateral siitiir ile primer

tamir edildi. Bu hastada 1 ay sonra anjio pikiir yerinde femoral yalanci anevrizma
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geligti. Femoral anevrizma eksize edilip defekt ventz yama ile kapatildi. Bu hasta
daha sonra takip edilemedi. Bir hastaya aortobifemoral, bir hastaya aortobiiliak,
diger 3 hastaya tiip greft interpozisyonu yapildi. Hastalarin birinde Dacron
digerlerinde PTFE greft kullamldi. En son ameliyat edilen 3 hastada anastomotik
anevrizma riskini azaltmak ve anevrizma posunu doldurmak amactyla proksimal
anastomoz bolgesine omentum yerlestirildi. Bir hasta ameliyattan 4 yil sonra
baska bir nedenle ( Ust GiS kanamas1 ) kaybedildi. Bir hastada immiinosupresiv
tedavi altindayken postoperatif 15. giin ileum perforasyonu oldu. Bu hastaya
ameliyatta kenar rezeksiyonu ve enterorafi yapildi. Rezeke edilen ileum kisminin
patolojik incelenmesinde perforasyonun entero-Behget hastaligna bagh oldugu
tespit edildi. Postoperatif donemi sorunsuz seyretti. Kontrol muayenesinde BT ile
yeni anevrizma olugmadig: ve greftin patent oldugu tespit edildi. Diger hastalann
kontrol muayenelerinde hepsinde greftin aqik oldugu tespit edildi. fkisi
preoperatifde olimak iizere 4 hasta postoperatif donemde Siklofosfamid aldi. Bir
hastada, geldiginde sag distal, sol femoral tikamklik ve sag ayakta iskemik yara

vardi. Bu nedenle bu hastaya daha sonra sag transmetatarsal amputasyon yapildi.

Tablo:18 ABDOMINAL AORT ANEVRIZMALI HASTALARIN TEDAVI VE SONUGLARI

PREOP POSTOP KOMPLIKASYON
IMMONOSUPRESIF _ AMELIYAT IMMUNOSUPRESIF VE TEDAVIs| _SONuUC
1. - Lateral sGtdr ile primer tamir - " Pikar yerinde FemAA Takip
~> Venbz yama edilemedi
2. - Aortobifemoral Bypas (PTFE) - - 4 yil sonra

GIS kanamasi —> ex

3. Sikiofosfamid Aortobilllak Bypas (PTFE) Prednisolon 15. gon ileum perforasyonu Greft
+ Kalglsin + Siklofosfamid —> Enterorafi Agik
4, Kolsisin Aortik tap greft (Dacron) Siklofosfamid Transmetatarsal amputasyon  Greft agik
5. - Aortik tap greft ( PTFE) Siklofosfamid - Greft agik
6. - Aortik tap greft (PTFE) Siklofosfamid - Greft agik
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PAA nedeniyle ameliyat edilen hastalarn ii¢ tanesine lobektomi,
birine pnomonektomi, diger birinde de iki ayrn anevrizmaya ligasyon ve
anevrizmorafi uygulandi. Son bir yil iginde ameliyat olan pnémonektomili 24
yasindaki erkek hasta diginda diger dort hasta 6ldii. Yagayan hasta preoperatif ve
postoperatif immiinosupressif tedavi altindadir. Bilateral pulmoner arter
anevrizmasi olan 32 yasmda bir hasta PAA gelisiminden alt:1 hafta 6nce VCSS
yapmi§ sag atrium tiimorii 6ntams ile klinigimize yatinlip ameliyat edilmigti.
Ameliyatta ekstrakorporeal sirkiilasyon ile sag atriumu dolduran kitle eksplore
edildi ve rezeke edilemeyecegine karar verilerek biyopsi alindi. Alta hafta sonra
hasta hemoptizi ile bagvurdugunda gekilen BT'de bilateral PAA tesbit edildi.
Ameliyatta sol taraftaki iki ayn segment PAA'sun biri ligatiire edildi, digerine
anevrizmorafi yapildi. Bir hafta sonra tekrarlayan hemoptizi nedeniyle karsi
taraftaki anevrizmaya yonelik yapilan ameliyatta hasta kaybedildi. Ug yildir néro-
Behget hastalifi nedeniyle bagka bir merkezde takip ve tedavi edilen diger bir
hasta sag orta zonda ileri derece biiyiik soliter kitle evaliiasyonu siirecinde
yapilan igne aspirasyon biyopsisi sonrasi gelisen massif hémoptizi nedeniyle acil
ameliyata alindi. Sag iist lobektomi yapildi. Hastada postoperatif siklofosfamid ve
prednizolon almasina ragmen ii¢ ay sonra sag alt lobda kiigiik anevrizma geligtigi
tesbit edildi. Solunum fonksiyonu yetersiz oldugu igin ( ZVK1=1200 ml! )
ameliyata ahnamayan hastanin daha sonra evinde massif hemoptiziden dldiigii
ogrenildi. Massif hemoptizi nedeniyle acil sag alt lobektomi yapilan bir diger
hasta postoperatif solunum yetersizligi nedeniyle birinci giin entiibe edilip
respiratdr tedavisine alindi. Sekizinci giin sepsis nedeniyle hasta kaybedildi. Son
bir yildir tiiberkiiloz tedavisi alan hastamin otopsisinde pnémoni, tiiberkiiloz ve
ayrica sol ana pulmoner arterde ve bir dalinda tromboze PAA tespit edildi.

Destroyed akciger nedeniyle sag alt lobektomi yapilan bagka bir hastada daha
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sonra solda PAA gelisti. Bu hastamn evinde massif hemoptiziden oldiigi

Ogrenildi.

Tablo:19 PULMONER ARTER ANEVRIZMALI HASTALARDA TEDAVI VE SONUGLARI

lezyon Ameliyat Tibbi Tedayvi Komplikasyon Niiks Sonu¢
1. Bliat. PAA Ligasyon+ Siklofosfamid Karg taraftan hemoptizi - Exitus
Anevrizmorafi Prednizolon
2. Saf PAA Alt lobektomi - - Sol PAA Exitus
3.Sa§PAA  Adilalt lobektomi ; Solunum yetersizigi . Exitus
Sepsis

4, Saf PAA Acll alt lobektomi Siklofosfamid - Sag alt lohbda Exitus
Prednizolon PAA

5. Saj PAA Pnémonektomi Siklofosfamid - - Yagiyor
Prednizolon

iliak AA' I hastalarin {igiinde de lezyon ana iliak arterdeydi. Her 3
hastaya da anevrizma eksizyonu ve PTFE greft interpozis'yonu yapildi. Bir
hastada ilave femoral anevrizmasi vardi. Femoral anevrizma da eksize edildi.
Profund femoral greftle agizlagtinldi. Bir olguda postoperatif immunosupresif
tedavi almasma ragmen 10 ay sonra proximal anostomozda yalanct anevrizima
geligti. Anevrizma aort distaliyle beraber kary: iliak arter baglangicim da
tuttugundan distal basing Olgiilerek aort distalinden ligasyon yapildi. Bu
hasta 200 m. Kkladikasyo ile yasamaktadir. Diger hastalar postoperatif
immiinusiipresif tedavi almaktadir ve kontrol muayenelerinde greft agik
bulunmustur. Bir hastaya kontrol DSA yapildi. Yeni anevrizma olugumu

gozlenmedi.
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Tablo:20 iLIAK ARTER ANEVRIZMALI HASTALAR

lezyon Tedavi Niiks Sonug¢
1. Sag lilak common AA Eksizyon + PTFE interpozisyonu Proksimal anastomotik Aort ligasyonu
( Yalanci ) anevrizma 200 m kladikasyo
2. Common iliak AA Ekslzyon + PTFE interpozisyonu - Greft agik
(yalanct )
3. Saj common iliak AA Eksizyon + PTFE Aortofemoral - Greft agik
( Yalancy) + Bypass + Profund-greft i
Safj femoral AA implantasyonu
( Gergek)

Femoral AA ' larnin hepsi biri hari¢ yalana anevrizmaydi. iki
hastada anevrizma eksizyonu sonrasi distal basing olgiilerek arter ligatiire edildi.
Bu hastalann birinde anevrizima siiperfisiyal femoral arterdeydi ve preoperatif
tikayia lezyon olmamasina ragmen distal basing kol basina 120 mmHg iken
100 mmHg olgiildii. Ligasyon sonrasi da hastada kladikasyo olmadi. Distal
nabizlar palpabl idi. Diger hastada bilateral amoroz oldugu icin aktivite zaten
kasithydi ve kladikasyo yakinmasi olmadi. Bu hastada distal basing 50 mmHg
olgiildii. Bir hastada femoraldeki anevrizma hemotomu oldukga biiyiik ve enfekte
idi. Bu hastaya revaskiilarizasyon ekstraanatomik iliopopliteal Dacron bypas
seklinde yapildi. 4 ay sonra distal anastomozdan kanama oldu. Siitiirasyon ile
tamir edildi. Takiplerinde greftin tikandig1 ancak bacakta iskemik sorun
geligmedigi gozlendi. Bu hastamin daha sonra PAA bagh massif hemoptiziden
oldigi 6§renildi. iliopopliteal PTFE bypass yapilan bir bagka hastada 4 ay sonra
greft titkanmas: oldu. Bu hastada profund ligasyonu yapilmis olmasina ragmen
kladikasyo mesafesi 200 m. den fazlaydi. Kontrol anjiosunda hastada yaygin
kollaterailer geligmis oldugu gozlendi. Bir bagka hasta klinigimize bagvurusundan
9 yil dnce femoral anevrizma nedeniyle aortofemoral bypas yapilmusti. Greft

trombozu nedeniyle hastaya iliofemoral safen ven bypas yapildi. Kullamilan
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safenin ek yerinde anevrizma gelisti. Bunu iizerine safen ven greft ligatiire edildi.
Hastaya daha sonra 300 m. kladikasyosu oldugu igin iliopopliteal sentetik greft
ile bypas yapildi. Ancak bu greft te tikandi. Hastanin postop. yine 300 m.
kladikasyosu mevcuttu. Sol siiperfisiyal femoral arter anevrizmasi nedeniyle PTFE
greft interpoze edilen bir hasta ile iliak anevrizmasi da olan bir diger hastada

greftlerin agik oldugu tespit edildi.

Tablo:21 FEMORAL ARTER ANEVRIZMASI OLAN HASTALAR
lezyon Tedavi Niiks Sonug
1. Sol slp. femAA Eksizyon + Ligasyon - Kiadikasyo yok
2. Sag com,. femAA (enfekte) Eksizyon + lliopopliteal Dacron Bypas  Distal anastomozda kanama  Greft trombozy/
—> Tamir Bacak iyl
3. Sol stip. femAA Eksizyon + Ligasyon - Klaciikasyo yok
4. FemAA Eksizyon + Acrtofem. bypass greft Safen vende ek yerinde Tekrar lliopop.
trombozu sonrasi iliofemoral safen anevrizma -—> Ligasyon sentetik greftle
bypas bypas~> greft
trombozy —>
Kiadikasyo 300m
5. Sol com. femAA Eksizyon + lliofem. PTFE Bypas - Greft trombozu
Kladikasyo>200m
6. Sol sap. femAA Eksizyon + PTFE greft interpozisyonu - Greft agik
7. FemAA ( Opere AAA) Eksizyon + ven yama - Takip edilemedi
8. Saj com. femAA (Gergek) Eksizyon + Aortofemoral PTFE bypass - Greft agik

+ lliak AA

Popliteal AA nedeniyle ameliyat edilen hastalarin biri hari¢ hepsi
yalanci anevrizma tipindeydi. Bir hastaya distal tikaniklik nedeniyle daha dnce
lomber sempatektomi yapilmisti. Hastaya bu agamada Behget hastaligi tanisi
konulmanmugtr. Anevrizmaya yonelik eksizyon ve safen ven interpozisyonunu
miiteakip 2 yil sonra ayni tarafta ATP anevrizmasi gelisti. ATP ligasyonu yapildi.

Ayakta iskemik sorun geligmedi. Diger bir hasta ldinigmize basvurmadan dnce
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bagka bir merkezde ameliyat edilerek eksizyon ve lateral siitiir ile tamir
yapilmusti. Bu hasta postoperatif 13. giin niiks anevrizina ile bagvurdu. Bu hastada
popliteal arter ligasyonu yapildi. Ekstremitede iskemik sorun olmadi. Ringli PTFE
greft interpoze edilen bir gercek popliteal anevrizmali hastanmn kontrol
muayenesinde greftin agik oldugu ve niiks olmadigi tespit edildi. Bu hasta
postoperatif immiinosiipresif tedavi aldi. 38 yasmdé popliteal arter anevrizmali
bir bagka hastada eksizyon ve safen ven interpozisyonunu miiteakip 2 yil sonra
anastomotik anevrizma ve VCSS gelisti. Tekrar eksizyon ve safen ven
interpozisyonu yapildi. 3 ay sonra tekrar tekrar anastomotik anevrizma
anevrizma gelisti. Bu hasta immiinosiipresif tedavi almiyordu. Bu hasta daha

sonra takip edilemedi.

Tablo:22 POPLITEAL ARTER ANEVRIZMALI HASTALAR

LEZYON AMELIYAT TIBBI TEDAV] NUKS SONU
1. PopAA «+ distal tikanikhk  Eksizyon + ven interpozisyonu - - ATP anevrizmasi

-> ligasyon, Ext. tyi
2. PopAA Eksizyon + lateral sutor - Anastomotik anevrizma Ligasyon
(13.g0n) Ekstremite iyl
3. PopAA ( Gergek ) Eksizyon + Ringli PTFE greft + - Greft agik
interpozisyonu

4, PopAA Ekslzyon + ven interpozisyonu - 2 yil sonra ntks + VCSS ven

Tekrar ven interpozisyonu  interpozisyonu
3 ay sonra tekrar ntiks  Takip edilemedi
( Anatomotik anevrizma )

Sag subklavian arter anevrizmasi olan hasta 11 yildir Behget
hastastydi ve bilateral amorozu vardi. Anevrizma basisina bagh trakeal
kompresyon nedeniyle solunum sikintisi mevcuttu. Ameliyattan bir giin once
hasta inspiriyum zorlugu nedeniyle entiibe edildi. Ameliyatta arter duvanndaki

defektin vertebral arterin hemen distalinde oldugu tespit edildi. Massif kanama
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nedeniyle subklavian arter ligatiire edildi. Hasta operasyondan sonra onbeginci
giin mediastenden massif kanama nedeniyle kaybedildi.

Hastalardan 15 ' i immunosiipresif tedavi aldi. Bunlardan 11 ' i
hem preoperatif hem postoperatif tedavi aldilar. 4 hasta sadece postoperatif
donemde immiinosiipresif tedavi aldi.

Anevrizmma eksizyonu yapilan hastalarin 6 ' sinda ameliyat sonrasi
niiks anevrizma gelisti. Bu hastalarmn 4 ' iine greft anastomoze edilmisti ve
anastomotik anevrizma gelisti. Diger iki hastadan, birinde ligatiire edilen
arterden kanama oldu. Diger hastada ise lateral siitiir ile yapilan tamir yerinde
niikks anevrizma geligti. Hastalanm bir tanesi hari¢ digerleri postoperatif

immiinosiipresif tedavi alnnyordu.

Tablo:23 NUKS ANEVRIZMA GELISEN HASTALAR
LEZYON IMMONOSUPRESIF TEDAVI NUKS TEDAVI
1. lliak AA + PTFE greftin proksimal ucunda anatomotik anevrizma Ligasyon
(10aysonra)-
2. Subkiavian AA - Ligature edilen arterden 15. gon massif kanama Exitus
3. FemAA - Dacron iliopopliteal bypasin distal ucundan' SutUrasyon

kanama (4 ay sonra)

4. FemAA - liofem safen ven bypas greftin ek yerinde Ligasyon
anastomotik aneviizma

5. PopAA - Interpoze ven greftin proksimal ucunda anevrizma ven interp.

6. PopAA - Lateral satdr ile tamir yerinde naks anevrizma (13.g0n) Ligasyon

Hastalarun hepsinde ortak ozellik, lezyon bdlgesinde yogun bir
inflamatuvar dokunun bulunmasiydi. AAA'ln hastalarda periaortik bdlgede

fibrozis, kalinlagma, yapigiklik ve vaskiilaritede artma tespit edildi. Periaortik
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multipl lenfadenomegali biitiin olgularda vardi. PAA ' I1 hastalarda hilusda
pulmoner arter ve venlerde ¢evre doku ile yapigikliklara
neden olan, diseksiyonu giiclestiren yogun fibrozis vardi. Ekstremite arterlerinde
ise periarteriyel fibrozis ile beraber birgogunda artims frajilite tespit edildi.

Hastalardan ameliyatta elde edilen vaskiiler ya da akciger
dokularmin histopatolojik incelemelerinde vaskiilit ile uyumlu nonspesifik
inflamasyonel bulgular tesbit edildi. Her olguda degisik derece ve yogunlukta
olmak {izere damar duvarlannda fibrozis, media dejenerasyonu, elastik lif
harabiyeti, inflamatuar hiicre infiltrasyonu, intima kalinlagmasi, media ve
intimada hiicre ve lif kaybi, liimen icinde trombiis tesbit edildi. Hicbir hastada
anevrizmay1 izah edecek aterosklerotik dejenerasyon histolojik olarak
gosterilemedi. Rezeke edilen akciger dokularinda vaskiilitle ilgili damar
degisimlerinin yamsira enfarkt alanlari, pnémonik infiltrasyonlar tesbit edildi. Bir
olguda ek olarak tiiberkiiloz mevcuttu.

iki hastada immiinofloresan boyama yontemi ile IgG, IgM, IgA ve

C 3 varhigi aragtinildi. Ancak her ikisinde de damar duvannda birikim saptanmadi.
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8. TARTISMA

Behget hastahigi biiyiik ve kiigitkk damarlam tutan bir sistemik
vaskiilittir. Kii¢iik damar tutulumu daha siktir. Biiyiik arter lezyonu oldugunda
"anjio-Behget sendromu" diye adlandinimaktadir. Arteriyel tutulum tikaniklik
veya anevrizma olusumu ile sonuglanmaktadir. Anevrizma olusumu tikayic
lezyonlardan daha siktir ve prognozu daha kétiidiir ( 3,11,47 ).

Periferik arteriyel tutulum literatiirde % 1.5 - 7 arasinda
bildirilirken CTF multidisipliner Behget polikinigi kayith hastalarinda % 1.5 olarak
bulunmugstur. PAA literatiirde % 1.5 olarak bildirilmistir. Tiirk hastalarda ise bu
oran % 1.1 olarak tesbit edilmistir ( 2,3,8,11,35,39,45 ).

Biiyiik arter tutulumunda erkek/kadin oram 231 olarak
bildirilmektedir (4). Klinigimizde ameliyat edilen hastalarn hepsi erkekti.
Arteriyel lezyon siklikla 20-40 yaslar arasinda goritlmektedir (3). Hastalarimizin
20'si bu yas grubundayd: ve yaklasik yaris1 ( 12 hasta ) 30-35 yaslan arasindaydi.

Klinigimizde angio-Behget hastalifi nedeniyle ameliyat edilen
hastalardan 3'linde anevrizmaya ilave olarak tikayici arteriyel lezyon olmakla
birlikte hepsi anevrizma nedeniyle ameliyata alindi. Tikayic1 lezyon nedeniyle
ameliyata alinan hasta yoktu. Hamza yaptigi bir literatiir aragtirmasinda 58
anevrizma, 33 arteryel ikamklik ve 9 anevrizma ile beraber tikamiklik olan hasta
tesbit etmigtir (3). Cerrahpasa Tip Fakiiltesi'nde Miiftiioglu ve arklannin
belirledigi 8 hastamin 5'inde anevrizma olusumu , 3liinde de arter tkanmasi
tespit edilmigtir (2). Bizim hi¢ dogrudan tikayici lez&ona yonelik vaskiiler girisim
yapmamis olmanuz Behget hastaiginda tikayia arteriyel lezyonun iyi tolere
edildigini gostermektedir. Neovaskiilarizasyonun neden oldugu iyi gelismis bir
kollateral sistem olduguna igaret etmektedir. Nitekim femoral anevrizma

nedeniyle arter ligasyonu yapilan bir hastamizda daha once bir ilave tikayia
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lezyon olmamasina ragmen distal nabizlar postoperatuar palpabl idi. Hastada
iskemik hi¢bir sorun olmadi. Diger ligasyon uygulanan hastalarda da ciddi iskemi
problemi olmadi ve bu nedenle daha sonra revaskiilarizasyon gerelanedi. Ust
ekstremite tikayict arter lezyonlari kendini sadece nabizsizlik hastahg: seklinde
gostermektedir (3). Subklavian arter anevrizmasi olan bir hastadan baska {ist
ekstremite arteriyel lezyonu olan hastanuz yoktu.

Behget hastaliginda en Onemli mortalite nedeni anevrizma
riiptiiriidiir (3,8,47,49). Bu nedenle hastalann diizenli muayenelerinde bu yonden
incelenmesi gerekmektedir. Ozellikle asemptomatik AAA' lanin yakalanmasinda
ve ilave akciger sorunlart olan Behget hastalarinda PAA olusumunun tespit
edilmesinde bu 6nem kazanmaktadir. Bizim bir AAA' I hastamiz bobrekleri tetkik
amaciyla yapilan batin USG tetkiki sirasinda tesadiifen tespit edilmisti. Massif
hemoptizi dolaysiyla acil ameliyata alinan PAA'h bir hastamizda da son bir yildir
olan hemoptizi yakinmalari hastada ayrica bulunan tiiberkiiloza baglanmig ve
muhtemelen PAA tams: zamamnda konamadigindan acil operasyon gerekmistir.
Bu hasta 6 yildir Behget hastasiydi. Noro-Behget hastaligi nedeniyle 3 yildir
izlenen bir hastada da pulmoner arterit tams: ancak postoperatuar ameliyat
materyalinin incelenmesi ile konulabilmistir. Bu hasta Behget hastalig1 oldugunu
sakladigi icin radyolojik olarak soliter kitle imajt veren ileri derecede biiyiik icine
kanamus enfarkt sahasina igne aspirasyon biyopsisi yapiimis. Bundan sonra
gelisen massif hemoptizi nedeniyle hasta acil ameliyata alinmig ve lobektomi
yapilmistir. Asemptomatik veya ortiilii semptoma sahip anevrizmalann 6nceden
belirlenmesi hastanin elektif sartlarda ameliyat edilmesini saglayacaktir. Bu da
hastay: acil ameliyat mortalite ve morbiditesinden kurtaracaktir (12). Literatiirde
en sik karsilasilan anevrizma holgesinin abdominal aorta oldugu bildirilmektedir.
Daha sonra sirastyla femoral arter ve pulmoner arter gelmektedir (5,47). Bizim
hastalarimizda 8 FemAA' na karsin 6 AAA vardir. Bu bizim Behget hastalarinda
asemptomatik AAA' n1 rutin muayenelerinde tespit edemedigimize isaret olabilir.

5 hasta ile PAA literatiire uygun sekilde iigiincii siklik sirasindadir. Behget
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hastalannin rutin incelemelerinde 6ncelikle intraabdominal biiyitkk damarlann
noninvaziv yontemlerle ( USG, BT veya MRI ) aragtinlmasi da yapilmahdir. Ciinkii
Behget hastahigi tekrarlayicr bir hastaliktir. Atak déneminde yeni anevrizma
olugmas1 miimkiindiir ( 17,47 ).

Anjio pikiir yerinde anevrizma gelisme riskinden dolayr klasik
arteriogrhﬁ artik kullanilimamaktadir. Bizim de bir AAA' I hastamizda bu nedenle
femoral yalanci anevrizma geligmistir. Ozellikle AAA' larinda ve ekstremite arter
anevrizmalarinda BT ve MRI ameliyata hazirlik doneminde yeterli Dbilgi
vermektedir. Ancak iv. DSA siiphelenilen lezyon digindaki arter agacin da iyi
degerlendirilmesine imkan verdiginden, ozellikle multipl anevrizmas: olan
hastalarda tartisilmaz iistinliige sahiptir. Ayrica PAA' lan sikhkla multipl
oiabilmektedir. Bu nedenle DSA preoperatif arteriyel agacin degerlendirilmesinde
imkanlar dlciisiinde mutlaka kullamlmalidir. Periferik arteriyel inceleme yaparken
bile pulmoner arteryel yapi hakkinda da Dbilgi edinilebilmesi ilave Dbir
tistiinliigiidiir (45,46,47). Bizim hastalannmizdan 3' iinde bagvurdugunda multipl
anevrizma mevcuttu. Bunlardan birinde aym tarafta iliak ve femoral anevrizma,
diger ikisinde de bilateral olmak iizere 3'er adet PAA vardi. FemAA nedeniyle
ameliyat edilip 1 y1l sonra PAA riiptiirii ve massif hemoptiz'i‘nedeniyle evinde 6len
bir hastaya baslangigta DSA yapilmamig olmamasi PAA' min olusma zamanimni
meghul birakmaktadir. Boyle bir hasta icin baglangigta DSA yapip pulmonér
arteriyel sistemi de incelemek ideal yaklasim olurdu.

Bir Behget hastasinda arteriyel lezypnun gelisip geligmeyecegini
ve zamamm yada niiks bir arteriyel lezyon olusup olugmayacagini Onceden
kestirmek imkansizdir. Arteriyel lezyon dncesi dénemde Behget hastaligma ait
semptomatoloji ¢ok silik olabilir ve bu sebeple hasta hi¢ doktora bagvurmarnis
olabilir. Bu nedenle 8 hastann tanisi arteriyel anevrizma nedeniyle kiinigimize
yatinldiktan sonra konulmustur. Bu ayrica, anevrizma nedeniyle ameliyat
edilecek hastada gerekirse kullamlacak vaskiiler greftin cesitini belirleme

acisindan onemlidir. Ozellikle geng hastalarda spontan anevrizma olusumu soz
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konusu ise Behget hastahigi incelenmesi ve bu durumda safen ven greftinin
kullamlmamasi gerekmektedir (52,53).

5 hastamizda postoperatif donemde baska yerde yeni anevrizina
olugsmusgtur. Bunlardan iki tanesi periferik arter anevrizmastyd: ve tekrar cerrahi
miidahalede bulunuldu. Ancak diger 3 PAA ' I hasta miidahale edilmeden evinde
massif hemoptiziden kaybedildi. Bu hastalardan sadece biri immiinosiipresif
tedavi aliyordu.

6 hastamuzda postoperatif donemde cerrahi islem yerinde niiks
anevrizma veya kanama oldu. Bunlardan 5'ine yeniden cerrahi girisimde
bulunuldu. Subklavian arter ligasyonu yapilan bir hasta mediasten lkanamasindan
15. giin kaybedildi. Bu 6 hastadan da sadece biri immiinosupressif tedavi
aliyordu. Ayrica bir AAA' i hastanmuzda postoperatif immiinosupressif tedavi
almasina ragmen 15. giin ileum perforasyonu oldu. Bu hasta postoperatif
prednizolon ve siklofosfamid aliyordu.

immiinosupressif tedavi Behget hastalifinda inflamasyon ataginda
remisyonu saglamak ve devam ettirmek amaciyla uygulamir. Boylece yeni
anevrizma olusumuna neden olabilecek ataklar 6nlenmeye ¢aligithr. Bu amagla
arteriyel tutulumda siklofosfamid ve prednisolon kombinasyonu kullamihir (27).
immiinosiipresif tedaviye ragmen yukanida bahsedilen 3 hastada yeni lezyon
olusmustur. Bu hastalar siklofosfamid ve prednisolon aliyorlards.
immiinosiipresifler remisyon saglama ve idame ettirmede orta derecede
basarihdirlar. Ancak kullamlimalari dnerilmektedir (26,27).

Literatiirde vaskiiler greft olarak safen ven kullamimamasi
onerilmektedir (52,53). Bizim hastalariuzda 3 tanesine safen ven kullamiimug
ikisinde niiks anevrizma olugmustur. Biri ise takip edilememistir. Liferatiirde ayni
sekilde safen ven grefte ait yeni anevrizma olusumu sorun olarak bildirilmistir
(53).

Ailevi Behget hastaliginda vaskiiler tutulumun daha fazla

goriildiigii bildirilmektedir (30). Bizim bir hastanuz ve iki kardesinde Behget
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hastaligi vardi. Bu ii¢ kardesin ikisi anjio-Behget hastasi biri noro-Behget
hastasiydi.

Beliget hastaliginda tikayict arteriyel lezyonlarin prognozu
anevrizmalann prognozundan daha iyidir. Tikayici arteriyel lezyonlar, hastalarda
nadir de olsa ekstremitede iskemik sorun olusturabilmektedir. Anevrizmaya eglik
eden tikayici lezyonu da olan 3 hastamizdan birinde distal arteriyel tilkamkhiga
baglh ayakta nekroz vardi. Bu hastaya anevrizimaya yonelik girisim sonrast bu
nedenle transmetatarsal amputasyon yapildi. Diger iki hastada iskemik
ekstremite sorunu yoktu.

Behget hastaliginda anevrizma eksizyonunu takiben yerlestirilen
grefte ait sorunlar olduk¢a siktir. Anastomotik anevrizma immunosupresif
tedaviye ragmen olabilmektedir. Bunun yaminda greft trombozu bu hastalarda
tromboza egilim dolayisiyla sikhikla goriiimektedir. Tikayic1 arter lezyonlarinin ve
greft trombozunun iyi tolere edilmesi, gereginde yapilan arter ligasyonlarinin
iskemik sorun olusturmamas: bu hastalarda periferik arter anevrizmalarinmn
cerrahi tedavisinde arter ligasyonunu Onemli bir segenek olarak olarak
gostermektedir (2,26,30). Bu diisiinceyi destekler bulgular bizim hastalannmizda
da gozlemlenmistir. iliofemoral sentetik greft trombozu olan bir hastann gekilen
anjiografisinde yaygmn kollateral gelistigi tespit edilmistir. Anevrizma eksizyonu
sonrasi arter ligasyonu yapilan 5 hastada ekstremitede iskemik sorun olmamustir.
Bu hastalarn birinde distal nabizlar postoperatif palpabl bulunmustur. Bu
hastalarda ve greft trombozu gelisen 3 hastada yaklasik 200-300 m.de kladikasyo
yakinmalarindan baska sorun gozlenmemigtir.

Aortik greftlerde anastomotik anevrizma olusumuna karg1 koruyucu
bir 6nlem olarak anastomoz bolgesine omentum tagimanin Behget hastaligindaki
onemi hakkinda literatiirde bir bilgiye rastlanilmadi. Ancak bu hipotetik faydasi
miilahazasiyla son ameliyat edilen 3 AAA ' i hastada bu yontem uygulandi.
Literatiirde aortik pozisyondaki grefilerin Behget hastalifinda infrainguinal

greftlere gore daha bariz uzun patensi olduguna dair vurgulamaya rastlamlmad.
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3 ' ii aortik tlip greft olmak iizere AAA nedeniyle ameliyat edilip greft konan 5
hastada izlendigi siire icinde ( cn uzun 4, en lasa 1 yil ) greft trombozu geligmedi.

Behget hastalarinm arteriografisinde yada DSA' da tespit edilen
lezyonlar segmenter ozellik gostermektedir. Hasta bolge digmmdaki arteriyel yapi
normal goriniimdedir. Hasta olan yerde yerel anevrizma olusumu, darlik ya da
tikaniklik goriiliir. Ancak bu lezyonlar bir hastada aymt anda ve multipl
olabilmektedir.

Periferik arter anevrizmalarmn cerrahi tedavisinde olaymn
inflamasyonel olmasi ozellik gostermektedir. Anevrizma ve damar diseksiyonu
yapisikliklar nedeniyle nedeniyle daha giic olmaktadir. Bu nedenle proksimal
kontrol sonrasi intraanevrizmal yaklagim onerilmektedir (50). Ayrica hasta arter
segmentine yonelik girisim yapilmamalidir. Subklavian arter anevrizmasi
nedeniyle ameliyat ettigimiz hastada arter olduk¢a oldukga frajil ve damar duvan
odemliydi. Anatomik yeri geregi zorunlu olarak buradan ligasyon yapild:.
Postoperatif 15. giin olan mediastinal kanamaya, kesin olmamakla beraber
buradaki inflamasyonun neden oldugu diiiiniildii. Aym sekilde popliteal AA
nedeniyle popliteal arterdeki defekti bir bagka hastanede primer siitiir ile tamir
edilen bir hasta da 13. giin ayni yerden niiks anevrizma ile klinigimizde tekrar
ameliyat edildi. Behget hastaliginda yara iyilegmesindeki gecikme inflame artere
yapilan cerrahi girigimi sorunlu yapmaktadir. Ancak AAA nedeniyle ameliyat
edilen bir hastada aortadaki defekt lateral siitiir ile kapatilmasma ragmen
hastada erken donemde niitks goriilmemistir. Bu hastanin uzun takibi
yapilamanmugtur.

Arteriyel anevrizma patogenezinde vasavasorumlann obliteratif
endarteriti sonucu geligen damar duvan dilatasyonu veya perforasyonu sorumlu
tutulmaktadir (2,7,12,30). Hastalanimizdan alinan ameliyat materyallerinin
histopatolojik incelemesinde popliteal arter ger¢ek anevrizinasi olan olguda
mediada fibrozis, dejenerasyon, elastik liflerde pargalanma, intimal fibrozis ve

kalinlagma ve inflamatuvar hiicre infiltrasyonu tespit edilmistir. Femoral arter
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yalanc anevrizmmasi olan olguda mediada multifokal lif kaybolmasi, fibrozis,
yogun perivaskiiler granulamatéz inflamasyon tespit edildi. Matsumato ve
arkadaglari vasavasorum tikanmasi olmadan da anevrizma olustugunu tespit
etmigler ve mediada yogun inflamasyonun roliinit vurgulamislardir (16). Bizim
hastalarmuzdaki bulgular da buna uygunluk gostermistir.

PAA olan hastalarda en dnemli semptom hemoptizidir. Literatiirde
hemoptizi %77-89 oraninda bildirilmistir (15,23). Bizim hastalanimizin hepsinde
hemoptizi mevcuttu. Behget hastalifinda venéz tromboz da oldugundan
hemoptizi pulmoner emboli ile karigmaktadir (15,20). PAA brong duvarint erode
ederek fistiil olusmasima neden olur. inflamasyon brong duvarim da tutmaktadir
(15). Tromboflebitli hastalar PAA na daha yatkindirlar (11). PAA’ It hastalarimizin
yanisinda tromboflebit tespit edildi. PAA ' I hastalarda %55-60 orannda dispne,
plorotik gogiis agrisi, oksiiriik, ates goriilmektedir (23).

Radyolojik olarak akciger grafilerinde anevrizmaya ait yuvarlak
opasiteler ve intrapulmoner kanamaya ve pulmoner infarkta ait diffiiz ve gegici
opasiteler goriiliir (15,17,32,46).

Pulmoner arteriografi artik dnerilimemektedir. Kanamay: artirdiina
dair yaymlar vardir (11). BT ve MRI noninvasiv- inceleme ydntemi olarak
kullanilmaktadir(2,32,36,42,43). Cagdas ve ideal inceleme ydntemi intravendz
DSA dir (11,30,41). Hastalartmuzin birinde MR ile birinde BT ile ikisinde de DSA
ile ameliyat karan verilmistir. Bir hasta ise direkt akciger grafisi ile ameliyata
alinmugtur.

PAA siklikla multipl olmaktadir (35,48). Hastalanmuzin ikisinde
bilateral multipl anevrizma vardi. Bu hastalardan birinde anevrizmorafi ve
ligasyon yapildi. Digerinde ise anevrizmamn muitipl oldugu postmortem
anlagildi. Bu hasta yalmz BT incelemesi ile acil olarak ameliyata alinmigti. Bir tek
anatomik lokalizasyondaki hastalar cerrahi tedavi i¢in uygundur. ilgili akciger

kismt rezeke edilir. Multipl olanlar icin embolizasyon alternatif bir tedavi
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yontemi olarak onerilmektedir (56). Tibbi tedavi ile veya kendiliginden anevrizmma
trombozuna bagli " yalanci iyilesme " de olabilecegi bildirilmistir(36,54).

Behget hastaligina bagh PAA lanm mortalitesi oldukga yiiksektir.
Literatiirde %40-59 bildirilmistir (11,15,20,31). Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Behget
polikliniginin takip ettigi 24 PAA hastasimn %50 ' si teshisden ortalama 9,5 ay
sonra dlmiistiir (11). Bizim hastalannmmzin cerrahi mortalitesi %40 ( 2 hasta ) dir.
Diger iki hastanin bagka bir yerde tekrar anevrizma gelismesine bagli evinde
hemoptiziden oldiigii ogrenildi. Bir hasta halen hayatta ve kontrollere
gelmektedir.

PAA Behget hastahiinda ciddi bir sorundur. Tekrar olusma riski
olmasma ragmen hemoptiziye neden olmus anevrizmalar mutlaka ameliyat
edilmelidir (11,15,23,36). PAA tespit edilip ameliyat edilemeyen takip ettigimiz
biri periferik arteriyel tutulumu olan 3 hasta evinde massif hemoptiziden
Olmiigtiir ( Tablo:14 )

1959 da Hughes ve Stovin'in tammladig1 geng erkeklerde major
vendz tromboz ve PAA ile karakterize Hughes-Stovin Sendromu ( HSS ) klinik ve
histolojik olarak Behget hastaligina benzemektedir. HSS ' de artrit, skrotal abse,
akneiform lezyonlar ve epididimit gorlilmesi bu sendromun Behget hastalig:
spektrumu iginde oldugunu diisiindiirmektedir (11).

Behget hastaligi nedeniyle takip edilen hastalardaki pnomolojik
belirti ve bulgular PAA yoniinden mutlaka irdelenmelidir (46). Bir yildir
hemoptizisi olan akciger tiiberkiilozlu bir hastamizda PAA maskelenmis oldugu
i¢cin ameliyata acil alindi. Noro-Behget hastasi oldugunu saklayan bir diger
hastada ise hemoptizi ile beraber akciger grafisinde ve BT de teépit edilen soliter
kitleye igne aspirasyon biyopsisi yapilinis ve massif hemoptizi geligtigi icin acil
lobektomi yapilnustir. Lezyonun tomboze PAA oldugu postoperatif histopatolojik

inceleme ile anlagildi.
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8. SONUC

Beliget hastaligi bir multisistemik vaskiilittir. Kiigiik ve biiyiik
damarlan tutar. Remisyon ve ataklar seklinde seyreder. Behget hastalarmin %1,5-7
' sinde hayatlarimn bir déneminde periferik arteriyel lezyon, yaklasik %5 ' inde de
pulmoner arteriyel lezyon gelismektedir.

Arteriyel lezyon siklikla kendini anevrizma olusumu seklinde
gosterir. Anevrizma riiptiirleri ise Behcet hastaliinda en onemli mortalite
nedenidir ve anevrizma olusumu kotii prognoz gostergesidir.

Behget hastalan rutin takip ve muayenelerinde arteriyel tutulum
yoniinden  ozellikle incelenmelidirler. intraabdominal biiylik arterler
ultrasonografi ve BT ile noninvasiv olarak incelenmeli, hemoptizi yakinmalan
olanlara bu durumu izah edecek baska bir patoloji de olsa iv. DSA yapilmalidir.
Spontan anevrizma olusmus gen¢ hastalar mutlaka Behget hastaligi yoniinden
aragtinlmalidir. Tam rekiirren oral {ilserasyonlara ek olarak asagidakilerden
ikisinin varlig1 ile konulur: Rekiirren genital {iilserasyon, goz lezyonlan, cilt
lezyonlan ve pozitif paterji testi.

Arteriyel anevrizmalarin gosterilmesinde klasik arteriyografi pikiir
yerinde anevrizima geligmesi ve PAA' da kanamaya neden olma riski dolayisiyla
uygulanmamalidir. Pulmoner ve periferik arteriyel yap1 haklanda bilgi edinmek
icin iv. DSA kullamilmalidur.

Behget hastaliginda neovaskiilarizasyon dolayisiyla siklikla iyi
geligmis kollateral sistem bulunmaktadir. Vaskiiler rekonstriiksiyonda kullanilan
grefte ait tromboz veya anastomotik anevrizma sorun olarak sikhikla
goriilmektedir. Bu nedenle distal basing olgiilerek uygun olgularda arteriyel
ligasyon Onerilir.  Greft kullamlmas:1 gereken olgularda safen ven

kullamlmamahidir. Sentetik greftler tercih edilmelidir.
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PAA olan secilinis hastalarda cerrahi tedavi, simdilik tek segenek
gibi goriilmektedir. Ancak bunun igin PAA ' min sumrhh miktarda bir akciger
sahasim ilgilendiriyor olmasi gerekmektedir. Makul bir rezeksiyon ile anevrizma
eksize edilebilmelidir. Multipl ve bilateral olanlarda embolizasyon
onerilmektedir.

immiinosiipresif tedavi, niiksleri Onlemede veya yeni lezyon
olusumunu engellemede orta derecede baganhidirlar. Ancak mutlaka kullanilmasi
gerekmektedir. Anjio-Behget hastaligi icin tavsiye edilen tedavi protokolii
Sildofosfamid ve prednizolondur. Son zamanlarda Siklosiporin A da
kullamlmaktadir. immiinosupresif tedavi altindayken bile yeni anevrizma
olugumu goriilebilir. Buna ragmen ataklarin kontroliinde faydali olabilmektedir.

Periferik arter anevrizmalarimin cerrahisinde anevrizmanmn
tamamen eksizyonu yerine proksimal kontrol ve intraanevrizmal yaklasim daha
dogru olmaktadir. Ciinkii esas patoloji bir inflamasyon oldugundan yapisikliklar
diseksiyon zorluguna neden olmaktadir.

Behget hastalar tikayici arteriyel lezyonlar iyi tolere etmektedir.
Aynica hiperkoagulobilite nedeniyle greft trombozuna artmig egilim vardir. Bu
nedenle ekstremite tehdit edici iskemi olmadii durumiarda tikayici arteriyel
lezyonlara rekonstruktif vaskiiler girigim yapilmamalidir. Hastalarn cogunda.

sadece 200-300 m.de kladikasyo yakinmalan olmaktadir.
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9. OZET

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gogiis Kalp Damar Cerrahisi Anabilim
dalinda 1977 ve Haziran 1993 tarihleri arasinda 25 Behget hastasina 28 arteriyel
anevrizma nedeniyle ameliyat yapilmistir. Dagilim 8 FemAA, 6 AAA, 5 PAA, 4
PopAA, 3 iliak AA, 1 Subklavian AA ve 1 ATP anevrizmasi seklindeydi. Literatiirden
farkli olarak hastalarin hepsi erkekti.

Periferik arter anevrizmalarinda ana semptom ilgili lokalizasyonda
sislik, PAA lannda ise hemoptiziydi.

Hastalarimnzin 8 ' inde ( %32 ) geldiginde kardiyovaskiiler sisteme
ait multipl lezyon vardi. 5 ' inde de ( %20 ) takip edildigi siire iginde bagka bir
yerde ikinci bir lezyon gelisti. Hastalarin 6 ' sinda ameliyattan sonra ( %24 ) niiks
lezyon gelisti.

Hastalardan 8 ' inde ( %32 ) teshis Kklinigimizde konuldu. Diger
hastalar 1-12 yil aras1 Behget hastalig1 nedeniyle takip ediliyordu. 8 hastada ilave
olarak tromboflebit vardi. PAA ' It hastalarin %50 sinde tromboflebit tespit edildi.

28 anevrizmadan 5 ' inde ( %17.8 ) anevrizma gergek anevrizma
tipindeydi. 21 anevrizma ( %75 ) yalanci anevrizma tipindeydi.

5 pulmoner arter anevrizmasmndan 3 ‘line lobektomi, birine
pnomonektomi, birine de ligasyon ve anevrizmorafi yapildi. Operatif mortalite
%40 idi. Periferik arter anevrizmalarindan 6 ' sma ( %26 ) ligasyon, 13 ' iine
prostetik greft, 2 ' sine vendz greft uygulamasi yapildi. Birine lateral siitiir ile
tamir, bir dierine vendz yama ile tamir yapildi. Operatif mortalite 1 hasta ile %5
bulundu.Behget hastaligina bagl arter anevrizmalaninda toplam olarak operatif
mortalite %12 bulundu.

Takip edildigi siire icinde greft konan 3 hastada greft trombozu
gelisti. Anevrizma nedeniyle ameliyat edilen hastalarm higbirinde ekstremite

kayb1 olmadi.
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Hastalarin 15 ' i ( % 60 ) immiinosiipresif tedavi aldi. Niiks
anevrizma veya yeni arteriyel lezyon gelisen hastalanin ( Toplam 11 hasta ) sadece
2 tanesi immiinosiipresif tedavi aliyordu. Diger bir ifadeyle immiinosiipresif
tedavi alanlardan ikisinde ( % 18.1 ) yeni lezyon gelisti.

Hastalardan elde edilen ameliyat materyallerinin histopatolojik
incelenmesinde Behget hastalig1 ile uyumlu vaskiilit morfolojisi tespit edildi.

Takipleri siiresinde 3 hastada yeni PAA olustu. Bu hastalarn
licliniin de massif hemoptiziden evinde kaybedildigi 6grenildi. PAA ' lannda
uygun olgularda tek tedavi yonteminin cerrahi girisim oldugu tespit edildi.
Periferik arter anevrizmalannda grefte ait sorunlar sik goriildiigiinden uygun

hastalarda distal basing dlgiimii ile arter ligasyonu yapilmasi dnerilmistir.
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