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Ozet

Cocukluk caginda ¢ok nadir goriilen Behget hastaligi kronik sistemik inflamatuar bir hastaliktir. Behget hastaligi
her boyuttaki arter ve venleri tutabilen yegane vaskilit olup yogun inflamasyona ikincil olarak venlerde tromboza
yatkinlik gelisirken,arterlerde anevrizma, tromboz ya da darlik olusabilmektedir. Beh¢et hastalarinda ¢cok daha
nadir olarak intrakardiak tromboz gorulebilmektedir. Behget hastaliginin bu nadir komplikasyonlari,morbidite
ve mortaliteyi belilemede ¢ok énemli oldugu icin bir an dnce taninip tedavi edilmelidir. Bu yazi ile intrakardiak
tromboz gelismis Behget hastaligi tanili gocuda tani ve tedavi amacli nasil yaklastigimiz hakkinda bilgi verilmigtir.
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Abstract

Behcet disease is a chronic,systemic inflammatory disease which is seldom seen in childhood. Behcet disease
is the only vasculitis that can affect arteries and venules in all sizes. Thrombosis may occur in venules due to
inflammation and likewise aneurysm, thrombosis or stenosis may occur in arteries. More rarely,intracardiac
thrombosis can be observed. These rare complications of Behcet disease are very important in determining
morbidity and mortality and they should be recognized and treated as soon as possible. This article provides

information about how we managed a child with Behcet disease suffering from intracardiac thrombosis.
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Giris

Behcet Hastaligi kronik, rekdrren, multi-
sistemik bir ilerleyise sahip, her boyuttaki ven
ve arterleri tutabilen vaskulitik bir sendromdur
[1]. Hastahd@in sik gorilen klinik bulgular
tekrarlayan oral ve/veya genital aftéz Ulserler,
deri, g6z, eklem, sindirim ve merkezi sinir
sistemindeki yangisal lezyonlardir. Hastalk
ortalama olarak dordincu dekat gibi ortaya
cilkmakla beraber nadir olarak ¢ocukluk yas
grubunda da tespit edilebilmektedir ve tim
olgularin ancak % 1-3'G ¢ocuk hastadir [2].
intrakardiak trombiis, hastaligin seyrinde nadir
goérilen ama mortalitesi ylksek seyreden bir
komplikasyondur.

Bu yazida, Behget hastaliginin zaten ¢ok
nadir goruldiglu cocukluk c¢aginda daha da
nadir gorilen bir komplikasyonuna -intrakardiak
trombuse- dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Selguk Yiksel

Olgu sunumu

On bes yasinda erkek hasta 6ksuruk, karin
agrisi, goégus agrisi ve bacaklarinda agrili
siglikler sikayetleri ile hastanemize bagvurdu.

Hastanin 6z gecmisine gore 11 yasindan
itibaren baslayan ve tekrar eden agiz yaralarina
sonradan bacaklarinda ¢ikan agrih lokal
sisliklerin eklendigi ve bunlarin da tekrarlamasi
nedeniyle baska bir saglik kurumunda Behcet
hastaligi tanisi aldigi ve son 1 yildir Gveitinin
gelistigi 6grenildi. Hastaya ilk donemde kolsisin
tedavisi baslandigi, g6zi igin lokal damlalar
verildigi ancak hastanin bu tedaviyi duzenli
kullanmadigi dgrenildi. Hasta, ilave olarak son
1 yilda ortaya ¢ikan uveitinin hizla ilerledigini,
verilen ilave tedavileri de (oral prednizolon, oral
azatiopurin) duzenli kullanmadigini belirtti.

Hastanin soy gec¢misinde Behget hastasi
olan dayisinin kalp problemi nedeni ile gencg
yasta éldugu 6grenildi.
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Hastanin  fizik  incelemesinde  erkek
cinsiyette, pubertesini tamamladigi ancak agirlik
[42 kg (<%3)] ve boy [158 cm (<%3)] olarak
yasitlarindan geri oldugu tespit edildi. Vicut isisi
36,5°C, solunum sayisi 24/dk, kalp tepe atimi
82/dk ve kan basinci 90/60 mmHg saptandi.
Hastanin genel durumu orta-iyi dizeyde, soluk
gorinimdeydi. Goégus agrisi olmakla birlikte
soluk alip vermekte guglik gekmiyordu. Cildinde
gegirilmis eritema nodozuma ait ekimotik alanlar
ile yer yer yeni lezyonlar oldugu gozlendi. Aktif
Uveit bulgusu olmayan hastanin sag goziunde
gegirilmis ataklara baglh goérme kaybi tespit
edildi. Batinda sag Ust kadranda hassasiyetin
disinda gastrointestinal sistemde 0Ozellik tespit
edilmedi. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Hastanin laboratuvar degerlendirmesinde
tam kan sayimi, bobrek fonksiyon testleri,
elektrolit degerleri normal, ancak akut faz
degerleri ve karaciger enzimleri ylksek saptandi
(Tablo 1). Posteroanterior akciger grafisinde
sag taraf diafragmada dlzensizlik ve nodiler
gérinidm, tim batin ultrasonografisinde en
blylga 10x15 mm olan ¢ok sayida lenf nodul(,
ekokardiografide sag ventrikll i¢cinde trabekiler
kaslarla baglantili 15x8 mm buyudkluginde kitle
tespit edildi. Kitlenin ayirici tanisi igin toraks
bilgisayarli tomografi (BT) anjiyografi yapildi.
incelenen kesitlerde sag ventrikiilde trombiisle
uyumlu 22x9 mm c¢apl kitle ve akciger sag
tarafta daha belirgin olmak izere muhtemelen
geciriimis  enfarkta sekonder bilateral alt
loblarinda fibrozis ve konsolide alanlar oldugu
goruldu (Sekil 1).

Tablo 1. ilk Bagvuru Aninda Laboratuar Bulgulari

Tetkik Sonuglari Normal
Beyaz kure (K/uL) 11.70 4-10.8
Hemoglobin (g/dL) 12.7 12-18
Trombosit (K/uL) 487 130-400
Aspartat aminotransferaz (IU/L) 71 <40
Alanin aminotransferaz (IU/L) 141 <41
Ure (mg/dL) 15 <50
Kreatinin (mg/dL) 0.49 0.67-1.17
Troponin (ng/mL) 0.005 <0.014
Sodyum (mmol/L) 137 136-145
Potasyum (mmol/L) 4.37 3.5-5.1
Klor (mmol/L) 97 98-107
Kalsiyum (mg/dL) 9.56 8.4-10.2
Eritrosit Sedimentasyon Hizi

40 <20
(mm/ saat)
c- Reaktif Protein (mg/dL) 1.70 <0.5
Fibrinojen (mg/dL) 278 238-498

Sekil 1. ilk basvuru aninda sag ventrikiil icinde
hipodens loblile trombus (ok ile isaretli)
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Tespit edilen lezyonlari intrakardiak trombUs
ve akcigerde mikro emboliler ile uyumlu olan
hastaya metilprednizolon (30mg/kg/g) 1 gr/gin
olacak sekilde 3 gun birbiri ardinca uygulandi,
1 gr/gun siklofosfamid (750 mg/m2) ile mesna
verildi ve ardindan 60 mg/gin prednizolon
baslandi. Tedaviye enoksiparin  sodyum
(2 mg/kg/g) eklendi. Gunluk kolsisin, prednizolon
(doz azaltilarak devam edildi) ve enoksiparin
tedavisi ile birlikte aylik siklofosfamid toplamda
6 kez olacak sekilde her ay uygulandi. Tedavi
suresince yeni deri lezyonu, Uveit atagl ya
da trombis olusmadi. Hastanin trombofili
panelinde Faktér 5 Leiden (G1691A)
heterozigot mutasyon, protrombin (G20210A)
heterozigot mutasyon ve MTHFR (A1298C)



Intrakardiak trombiis ve Behget hastalikli gocuk

heterozigot polimorfizm oldugu saptandi. Seri
kontrol ekokardiografiler ile intrakardiak kitlenin
klguldugu gozlendi. Tedavinin 6. ayinda yapilan
toraks BT anjiografide intrakardiak kitlenin ve
akcigerlerdeki opasitenin tamamen kayboldugu
belirlendi (Sekil 2).

Sekil 2.Tedavinin 6. ayinda belirgin gerilemis
trombus (ok ile isaretli), normal sag ventrikul.

Tartisma

Cocukluk doéneminin nadir hastaligi olan
Behcet hastaliginda tani koyarken 2015 yilinda
¢ok merkezli olarak belirlenen kriterlerden
faydalaniimakta [3] ve buna goére her bir kriter
1 puan degerinde olup, tani igin 3 ve Uzeri
kriter gerekmektedir (Tablo 2). Yeni kriterler
paterji testini icermemektedir. Hastamizda yeni
tani kriterlerinden tekrarlayan aftéz Ulserler ile
beraber g6z (Uveit), deri (eritema nodozum)
ve vaskuler (intrakardiak tromboz) tutulum
mevcuttu.

Behget Hastaligina bagli kardiovaskuler
tutulum ve trombozis ¢ocukluk c¢aginda
oldukga nadir olsa da prognozu ve mortaliteyi
cok etkiledigi icin, izlem ve tedavide 6n plana
cikmaktadir [4]. Behget hastaliginda trombozun
neden ve nasil gelistigi tam olarak bilinmese
de, hastalik karakteristik olarak her boyuttaki
arter ve venleri tutabilen inflamatuar vaskulitik
bir sendromdur. Hiperkoagulabiliteden ziyade
bu inflamatuar siregteki endotel hasari ve
endotel disfonksiyonunun tromboza yatkinlk
olusturdugu distnilmektedir [5]. Saadoun ve
arkadaslarinin [6] yaptigi ¢alismada Behcet
hastaligi ile takip edilen 817 cocuk ve erigkin
hastada oOlumlerin ana nedeninin vaskuler
tutulumlar oldugu tespit edilmistir. Geng yas
(15-25 yas) olumlerin erkek cinsiyet, arteriyel
tutulum ve sik atak gegirme ile iligkili oldugu
gosteriimis ve Behget hastaliginin seyrinde
venlerde  tromboz; arterlerde  tromboz,
anevrizma ve darlik gelisebildigi bilinmektedir.
Oldukca nadir gelisen kardiak tutulum ise en
sik intrakardiak tromboz olarak goérilmektedir
[7]. intrakardiak tromboz gelisen vakalarda,
pulmoner arter tutulumu siklikla eslik ettigi icin
pulmoner arter mutlaka toraks BT anjiografi
ile degerlendiriimelidir [5,8]. Desbois ve
arkadaslari, [9] takip ettikleri Behget hastalarini
retrospektif olarak taradiklarinda vakalarin
%36,7’sinde tromboz gelistigini saptamislardir.
Pediatrik serilerde ise vaskuler tutulum % 5-20
arasinda bildirilmistir [3,10]. Hastamizin da sag
ventrikllde intra kardiak tromboz ile akciger
parankiminde mikro embolileri mevcuttu.

Tablo 2. Pediatrik Behget Hastaligi Tani Kriterleri 2015 [3]

Kriterler Tanimlama Puan
Tekrarlayan aftdéz adiz yaralari  Yilda en az 3 atak 1
Genital Ulser Gegirilmis lezyon izi 1
Go6z tutulumu On ya da arka iveit, 1

Retinal vaskauilit

Cilt tutulumu

Eritema nodozum, 1

Akneiform lezyon, Nekrotik folikl

Norolojik belirtiler

izole bas agrisi 1

disindaki belirtiler

Vaskiler belirtiler

Vendz ya da arteriel tromboz, 1

Anevrizma

*3 ve daha fazla kriter tani koydurucu

Behcget hastaliginin vaskuler tutulumunun
tedavisinin, agir sistemik tutulumla seyreden
diger vaskdilitler gibi, sistemik immunsupresifler
ile olacagi yoninde yaygin kanaat olsa da, bu
konuda hentiz kontrolli prospektif calismalar
mevcut degildir [11]. Ancak immunsupresif
kullaniminin niiksleri azalttigi ve 6mri uzattigina
dair retrospektif yayinlar mevcuttur [5,9]. Bu

da ilk tani anindan beri etkin anti-inflamatuar
ve immunsupresif tedavi yapiimasi ile Behget
hastaliginin ~ hayati  tehlikeye  sokabilen
tromboz, okllizyon ve anevrizma gibi vaskiler
komplikasyonlarin dahaiyi kontrol edilebilecegini
distndirmektedir [12,13]. Hastamizda ilk tani
aninda kolsisin, Gveit gelistijinde de ek olarak
azatiopurin dis merkezce baslanmistir. Ancak
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hastamiz bu tedavileri dizenli kullanmamistir.
Bize basvurusunda vaskiler tutulum ve
intrakardiak tromboz tespit edilince biz de ilk
olarak 3 glin yluksek doz metil prednizolon ve
ardindan yuksek doz siklofosfamid (her ay, 6
kez) tedavisine basladik ve glnlik prednizolon
ile tedavisine devam ettik. Siklofosfamid tedavisi
sonrasienaz6aydevametmek lzere azatiopurin
(2 mg/kg/g, po) ve disik doz prednizolon

(10 mg/g, po) tedavisi planlandi. Kolsisin
tedavisine devam edildi. Behget hastaliginin
tedavisinde  kontrolli  c¢alismalarin  henlz

yapillamadigi ve soz birliginin saglanamadigi
diger bir konu tromboz tedavisine antikoagtlan
eklenip eklenmemesidir [14,15]. Tayer-Shifman
[15] ve arkadaslarinin yaptigi c¢alismada
Behget hastaligina bagli ven6z tromboz s6z
konusu oldugunda Amerikali ve israilli eriskin
romatologlarin énemli bir kismi antikoagulana
(varfarin, heparin) olumlu bakarken, Tirk
romatologlarin sadece % 40-44’G antikoagulan
uygulayacagini beyan etmistir. Cocuklarda
yapllan ¢ok merkezli c¢alismada tromboz
gelismis 21 hastanin 5 tanesine antikoagulan,
3 tanesine anti-trombosit tedavi uygulanmigtir
[16]. Biz de hastamiza intrakardiak trombozu
oldugu igin bu konuda s6z birligi olmamasina
ragmen antikoagulan verdik ve tedaviyi altinci
ayin sonunda tamamladik. Tromboz igin
Behcet hastali§i tek basina risk faktéri olsa
da tromboza yatkinlik olusturan diger nedenler
de ihmal edilmeyip gbézden gecirilmelidir. Daha
once de bahsi gecen Behget hastaligi nedeni
ile takipli 21 gocuk hastanin yapilan trombofili
tetkiklerinde 4 hastada antikardiolipin antikorlari,
2 hastada protein C disuklugu, 1 hastada lupus
antikoagulani tespit edilmistir (16). Hastamizda
ise Faktor 5 Leiden (G1691A) heterozigot
mutasyon, protrombin (G20210A) heterozigot
mutasyon ve MTHFR (A1298C) heterozigot
polimorfizm oldugu goruldd.

Sonug olarak Behget hastaligi tanisi ile
takip edilen ¢ocuk hastalarda ¢ok nadir ama
bir o kadar ylksek mortalite nedeni olan
vaskiler tutulumlara dikkat edilmeli. Ozellikle
de tedavi uyumu iyi olmayan hastalarda
komplikasyonlarin daha siddetli gelisebilecedi
unutulmamali, tromboz gelisen hastalarda buna
neden olabilecek diger nedenler de mutlaka
kontrol edilmelidir.

Cikar iligkisi:Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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