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Behget hastahiginin Tiirkiye’de nadir gériilen bir komplikasyonu: intestinal
perforasyon

A rare complication of Behget’s disease in Turkey: Intestinal perforation
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Ozet

Behget Hastaligi'nin intestinal tutulumu, Japonya ve Kore'de olgularin %50-60’inda gértlmekle birlikte Turkiye'deki
sikhgr %1,4'tir. Hastaligin énemli bir komplikasyonu olan intestinal perforasyonun sikligi ise bilinmemektedir. Burada
hemoroid operasyonu sonrasi karin agrisi, yiksek ates, bulanti, kusma ve abondan rektal kanama yakinmasiyla
basvurdugu merkezimizde ¢gekum perforasyonu tanisiyla opere edilen 33 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir.
Olgunun 12 yil 6nce Behget hastaligi tanisi aldigi ancak niks eden mukokutandz lezyonlarina ragmen dizenli bir
tedavi gérmedigi 6grenilmistir. Sag hemikolektomi materyalinde ylzeyel ve derinlesen Ulserler yanisira 6zellikle
kiiciik damarlarda lenfositik veniilit ve nétrofilik flebit ile karakterli vendil agirhkli vaskiilit bulgulan izlenmistir. intestinal
Behcet hastaligi, Crohn hastalidi basta olmak uzere inflamatuar bagirsak hastaliklarindan ayinmi gii¢ bir antite olup,
zamani ongorilemeyen perforasyon riski nedeniyle de o6nemli bir morbidite kaynagidir. Olgu bu konudaki
farkindaligin artinlmasi amaciyla sunulmustur.

Anahtar Soézciikler: Behcget hastalig, intestinal perforasyon, Crohn hastaligi, ayirici tani, histopatoloji.
Summary

Although up to 50-60% of patients with Behcet’s disease present with intestinal involvement in Japan and Korea, it is
very rare and accounts for only 1.4% of the cases in Turkey. The frequency of intestinal perforation which is an
important complication of the disease is yet unknown.

Here we present a 33 year-old man who presented to our hospital with a high fever, nausea, vomiting, abdominal
pain and massive rectal bleeding following a recent hemorrhoidectomy operation and underwent a right
hemicolectomy upon diagnosis of caecum perforation. His clinical history revealed a 12-year history of Behget’s
disease which was not properly treated and followed-up despite recurring mucocutaneous lesions. Superficial and
deep penetrating ulcers were noted in the resection specimen of the case, along with venule predominant small
vessel vasculitis, characterized by neutrophilic phlebitis and lymphocytic venulitis in particular.

Intestinal Behget’s disease, is an serious entity, for which the differential diagnosis can be very difficult from
inflammatory bowel disease such as Crohn’s disease. It can also cause important morbidity with unpredictable
intestinal perforations. The case was presented to increase awareness of the issue.

Key Words: Behcet’s disease, intestinal perforation, Crohn’s disease, differential diagnosis, histopathology.
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dispepsi, bulanti, kusma, karin agrisi, diyare ve kanama
bulgulariyla giden, ileogekal bdlgede daha sik olmakla
birlikte agizdan aniise kadar tiim gastrointestinal (Gi)
kanali tutabilen bir formudur (1).
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Kore ve Japonya gibi Ulkelerde BH olgularinin %50’sinde
gorulirken, bu oran Akdeniz havzasi llkelerinde %3’e
kadar gerilemektedir (2). Turkiye'deki sikligi Tursen ve
ark.’nin (3), 2313 olguyu igeren serilerinde %1.4 olarak
verilmektedir. Dagihm farkhihginin  nedeni genetik,
cevresel ve immunolojik faktorlerle agiklaniimaya
galigilsa da heniiz tam olarak bilinmemektedir (4).

Akut batin tablosu ve intestinal perforasyon, hastaligin
stk gortldigi Ulkelerde %25’e varabilen oranlarda
bildirilen, dnemli bir komplikasyonudur. Intestinal tutulu-
mun disik oldugu (lkelerde ve Ulkemizdeki orani
bilinmemekle birlikte Ulkemizde yayinlanmig genis
serilerin olmayisi sikhdin ¢ok fazla olmadidi konusundaki
g6zlemi desteklemektedir (5).

Asagida BH nedeniyle izlendigi 6grenilen ancak tedaviyi
biraktigi bir dénemde intestinal perforasyon gelisen bir
olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Otuz Ug¢ yasindaki erkek olgu karin agrisi, yuksek ates,
bulanti ve kusma yakinmalariyla hastaneye basvur-
mustur. Olgunun 12 yil 6nce BH tanisi aldigi ve kisa bir
sure Once bir bagka merkezde, 6 yildir zaman zaman
tekrarlayan ancak konstipasyon bulgusu veya risk
faktéri olmamasina karsin hemoroidle iligkilendirilen
hematokezyasi nedeniyle opere edildigi 6grenilmistir.
Olgunun tibbi kayitlari dizenli olmayip yapilan
sorgulamada, tani aldigi dénemde bir sire “kolsisin”
kullandigi, ancak yan etkileri nedeniyle biraktidi,
tekrarlayan mukokutandz lezyonlari igin de topikal
tedaviler goérdigu 6grenilmistir. Yapilan goz kontrolle-
rinde bir ilerleme olmadigi bildiriimekle birlikte 10 yildir
dizenli bir BH tedavisi almadigi anlasiimistir. Hastaneye
basvurdugu dénemde abondan rektal kanama da
gelisen olguya BH Oykiisi nedeniyle ampirik olarak
“pulse” steroid tedavisi baslanmis ve semptomlarinda
goreceli bir gerileme go6zlenmistir. Bu dodnemdeki
laboratuvar testlerinde hemoglobin 11.4 g/dL, sedimen-
tasyon 97 mm/saat, SGOT 65 U/dL, SGPT 54 U/dL’dir.
Batin ultrasonografisinde sag kolon ve ileum duvarinda
6dem goOzlenmis, kolonoskopide sad kolonda c¢oklu
Ulserler ve kapal perforasyon acgisindan kuskulu
bulgular saptanmistir ancak kolon temizliginin iyi
olmamasi nedeniyle daha ileri inceleme yapilamamis ve
biyopsi alinamamistir. Mezenterik doppler ultrasonogra-
fide vaskiler oklizyon izlenmemistir. Olgu, yakinma-
larinin  yodun steroid tedavisine ragmen tamamen
gecmemesi ve klinik-radyolojik perforasyon kuskusu
nedeniyle opere edilmisgtir.

Sag hemikolektomi materyalinde makroskopik olarak
cekumda yogunlasan serozal fibrindz eksudasyon, fokal
yapisikliklar ve periapendisyel abse tespit edildi. Mukoza
ve submukoza 6demli ve konjesyone gorinimdeydi.
Mukozada yer yer ylizeysel cografik nitelikte bir kismi
zimba deligi seklinde Ulserlerin varliigi dikkati gekti. Bazi

Cilt 53 Sayi 3, Eylul 2014 /Volume 53 Issue 3, September 2014

Ulserlerin derinleserek kapali perforasyona ve peritonite
yol agtigi gérildi. Ulserlerin komsulugundaki mukoza,
hafif siddette nonspesifik yangisal infiltrasyon ve
rejeneratif degisiklikler gostermekte olup, odaksal
iskemik nekroz alanlari icermekteydi (Sekil-1a).

Sekil-1a. Etrafi hafif yangisal degisiklikler gdsteren mukoza

ile gevrili  “zmba  delig” tarzi  Ulserler
(Hematoksilen&Eozin, x2).

b. Notrofilik flebit ile uyumlu damar lezyonu.
Degisikliklerin  6zellikle submukozal alanlarda

belirgin olmasi, fibrinoid nekroz veya dev hiicre

icermemesi  dikkat  gekicidir  (Hematoksi-
len&Eozin, x20).

c. Lenfositik venlilit. Lenfositik infiltrasyon
derinlesen Ulserlere uzak alanlarda ve vendlller
cevresinde daha  belirgindir  (Hematoksi-

len&Eozin, x20).
d. Lenfositik vendz oklizyon ve ven duvarinda
hasarlanma (oklar). (Hematoksilen&Eozin, x20)
e. Ven6z tromboz ve ven duvarinda hasarlanma.
Damar duvarindaki elastik liflerde dikkati ¢ceken
yirtilma (ok). (Elastik Van Gieson, x20).

Ulsersiz alanlarda mukozal arsitektiir korunmustu. Hem
Ulsere komsu alanlarda, hem de goreceli olarak normal
go6rindmli submukozal alanlarda, kiguk damarlari tutan
notrofilik flebit izlienmekle birlikte fibrinoid nekroz, dev
hicre varligi veya granilomlar izlenmedi (Sekil-1b).
Kolonun inflame olmayan alanlarinda lenfositik vaskuilit
(lenfositik vendlit) hakimdi (Sekil-1c, Sekil 1d). Seroza-
daki kiguk ve orta capli arter ve venlllerde ayrica
tromboz ve rekanalizayon bulgulari ile lamina elastikada
dizensizlik ve yer yer yirtimalar dikkati gekti (Sekil-1e).
Bulgular hem ku¢tik hem de orta buyuklUkteki damarlari
etkileyen ve venul agirhikh bir vaskiilit ile uyumlu bulundu
ve olgunun oOykusli esliginde intestinal BH yoninde
yorumlandi. Operasyondan sonra yiiksek doz steroid ve
siklofosfamid baslanan ve tedavisi diizenlenen olgu,
poliklinik kontrolu altinda izlenmektedir.

Tartisma

intestinal BH'de semptomlarin baglama yasi 16-67 olup,
tani daha cok klinik bulgular esliginde koyulur ancak tani
kriterleri tartismalidir (6,7).
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intestinal perforasyon, BH'nin ciddi morbidite ve
mortaliteye yol acabilen ancak ¢odu zaman 6ngdrule-
meyen bir komplikasyonudur. Perforasyonlar daha gok
¢ekum ve sag kolonda, nadiren inen kolonda gorulir (5).
Semptomlar nonspesifiktir, alevienmeler ve sonmelerle
gitmesi nedeniyle de 6zellikle tanisi bilinmeyen olgularda
siklikla kronik inflamatuar barsak hastaliklar ile
karistinilir. Semptomlarin silik olabilmesi, tanisi bilinen
olgularda bile cerrahi gerektirebilecek sureglerin
atlanmasina yol agabilmektedir. Sirecin 6ngérulebilir
olup olmadigi veya hangi hastalarda, ©6rnegin
immunstpresanlari da igeren, daha yodun bir tedavinin
gerektigi tartismalidir. Bu tir tedavilerin immunsupres-
yondan kaynaklanan riskler de tagimasi objektif kriterlere
olan ihtiyaci artirmaktadir (4). Genel olarak perforasyon
riskinin tanidan sonra her yil artacagi ve 10 yiln
sonunda olgularin %46’sinda gérilebilecegi 6ngdrilmek-
tedir (4). Baslangi¢ hastalik aktivitesi ylksek olan ve
baslangi¢ tedavisine iyi yanit vermeyenlerde, gecirilmis
cerrahi 6ykisu olanlarda, 40 yasin altinda tani alanlarda,
volkan-gérindmli kolonik Ulseri olanlarda ve mukozal
iyilesme bulgularn gdstermeyenlerde risk daha yliksektir
(4). Olgumuz tanisinin tzerinden 10 yildan fazla sire
gecmesi ve duzensiz tedavi almasi nedeniyle yiksek
riskli gruptadir. Olguda gegcirilen, hemoroid operasyonu-
nun pozitif paterji reaksiyonu gibi davranarak sureci
hizlandirmis olmasi da olasidir (1).

Perforasyon riskini degerlendirebilmek igin tim kolonun
incelenmesi, hastalikli alanlar yani sira “normal”
gorundslt alanlarin da érneklenmesi, “atlamal” lezyon-
larin tespitini saglayarak opere edilmis hastalarda bile
nikslerin  6ngorilmesine yardimci olur (8). BH’nin
endoskopik bulgulari ne yazik ki ¢ok spesifik degildir ve
inflamatuar bagirsak hastaliklariyla karisir. Klinik BH
Oykusu, tanida yardimci olabilmekle birlikte bu antitelerin
birbirine eslik edebilecegi, hatta ayni hastaligin farkli
spektrumunu yansitiyor olabilecekleri de ilgi uyandirmis
bir yorumdur (9).

ince bagirsaktaki Ulserler daha yuvarlak, aftéz nitelikte,
olup Crohn hastaligindaki longitudinal (lserlere,
striktiirlere ve kaldinm tasi gériinimune rastlanmaz (10).
Fistul ve fissir olusumu goérilmekle birlikte segmenter
tutulum vyerine daha kigiuk odaklardadir.Hata! Yer
isareti tanimlanmamis. Kolonda, aft6z ve cografik
Ulserlere ek olarak, kenarlari nodiler, psédopolipoid

(*) Agiklama

gérindmli derinlesen “volkan-tipi” Ulserler de goéralr
(10).

Patolojik incelemenin 6zellikle endoskopik biyopsilerdeki
tanisal yardimi sinirli ya da degiskendir. Kii¢clik damarlar
tutuldugunda daha ¢ok mukozal Ulserler goérulirken, orta
ve buyudk damarlar tutuldugunda mukozal iskemi ve
infarkt bulgulari hakim olur (10). BHde, arteriyel
lezyonlar da gorllebilmekle birlikte vendz tutulum daha
baskindir (1,10). Lenfositik venilit ve nétrofilik flebit
intestinal  BH'nin  en karakteristik kabul edilen
bulgularindandir (7). Ancak 6zellikle biyopside vaskiilit
bulgularinin silik oldugu olgularda bulgular, nonsteroid
anti-inflamatuar kullanimi, amebiazis ve 6zellikle Crohn
hastalidi ile karisir (1). Biyopside granilomlarin olmayisi
bazi kaynaklarda BH lehine yorumlanmaktadir (9).
Ancak granulomlarin “varligi” daha ¢ok Crohn hastaligini
disundirmekle birlikte “yoklugu” Crohn hastaliginin
diglanmasi igin yeterince guvenilir bir bulgu degildir, zira
Crohn hastaligindaki granllomlarin biyopsiye yansima
orani da distinildiginden daha azdir.

Kisithhiklarina ragmen patolojik inceleme, taninin
dogrulanmasinda, kolonoskopik olarak “normal” kabul
edilen alanlardaki inflamasyonun yani yayginligin
tespitinde ve tedavi sonrasi mukozanin degerlendiril-
mesinde degerlidir. Ozellikle klinik-endoskopik bulgularin
bilinmesi gbézden kagabilecek kiiglk kalibreli venlitlerin
ayirt edilebilmesini artiracaktir.

intestinal BH'nin tedavisi, hastaligin nadir ve heterojen
olmasi ve kontrolli ¢alismalarin yapilamamasi nedeniyle
halen ampiriktir. Kortikosteroidler, 5-aminosalisilik asit
(meselazin), immunosupresanlar ve Kkolsisin degisen
sikliklarda ve etkinlikle kullanilabilmektedir. Crohn
hastaligi ile ayrimi yapilamayan olgularin da tipik BH
olgularina benzer sekilde infliksimab gibi anti-TNFa
tedavilerden yarar gorebildikleri bildiriimektedir (4).

intestinal perforasyon, BH'nin iilkemizde nadir gériilen
ve Onemli sonuglari olabilen bir komplikasyonudur.
Perforasyonun 6nlenebilmesi ancak yakin bir klinik takip,
etkili tedavi ile endoskopik ve histolojik tanisal ipuglarinin
degerlendirilebilmesiyle mimkundur.

Olgu, bu konudaki farkindah@in artinimasi amaciyla
sunulmustur.

Makale, olgunun yayina hazirlanmasi agamasinda aramizdan ayrilan degerli hocamiz Prof. Dr. Eker Doganavsargil’in

anisina ithaf edilmigtir.
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