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0Oz

Behcet hastaligi (BH) sistemik vaskulit olarak tanimlanir. Myelodisplastik
sendrom (MDS) ise ineffektif eritropoez ile karakterize heterojen klonal
bir hematolojik bozukluktur. Bazi calismalar MDS ve BH, o&zellikle
intestinal Behcet arasinda bir iliski oldugunu ve trizomi 8'in her iki
hastalikta da 6nemli bir rol oynadigini goéstermektedir. Yayinlarda
trizomi 8 varliginin ézellikle intestinal Behcet tutulumu ile iliskisi oldugu
dustndlmektedir. Burada MDS ile birlikte intestinal BH tanisi alan ve
trizomi 8 pozitifligi olan bir olguyu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler:
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Giris

Behget hastaligi (BH), tekrarlayan oral aftlar, genital
ilserler, deri lezyonlari, tiveit, eklem, santral sinir sistemi,
vaskiiller  tutulumla
enflamatuvar  bir hastaliktr.
Behget, intestinal limende tlserasyonlar ve gastrointestinal

gastrointestinal  ve karakterize,

multisistemik, Intestinal
semptomlarla karakterizedir. Basit bir tilserden hayat tehdit
edebilecek kanama ve perforasyona kadar genis spektrumda
tutulum gosterebilir, ayrica refrakter ve immiinosipresif
tedaviye direngli durumlar da goriilebilir.
Myelodisplastik (MDS)  kemik

hematopoetik hiicrelerin bozulmus tiretimi, maturasyon

sendrom iliginde

yetersizligi ve periferik kanda sitopenilere sebep olan bir
klonal bozukluktur. MDS ve BH patogenezindeki bazi
genler 8. kromozom tarafindan kodlanmaktadir.! Olgu

Abstract

Behcet's disease (BD) is a systemic vasculitis, while myelodysplastic
syndrome (MDS) is a heterogeneous group of clonal hematologic
disorders characterized by ineffective hematopoiesis. Some studies
suggest a relationship between MDS and BD, especially intestinal
BD, and trisomy 8 seems to play an important role in both diseases.
The presence of trisomy 8 is thought to be related to the intestinal
involvement of BD. Here, we presented a case with the coexistence of
intestinal BD, MDS, and trisomy 8.
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raporlarinin analizi trizomi 8 ile intestinal Behget ve MDS
arasinda bir iligki oldugunu gostermigtir.”! Burada MDS ile
birlikte intestinal BH tanist alan ve trizomi 8 pozitifligi olan
bir olguyu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Otuz dokuz yaginda erkek hasta 2 ay once baglayan
halsizlik, istahsizlik, cabuk yorulma sikayetlerine ek olarak
dilde, yanak i¢ mukozasinda tekrarlayan oral aftlar ve 1
ay once skrotumda 2 adet aftoz ilser gelismesi nedeni
ile bagvurdu. Opykiisiinde bilinen bagka hastaligi yoktu.
Muayenesinde ¢ok sayida oral aft, skrotumda yeni iyilesmis
skarli 2 adet iilser ve aktf 1 adet skrotal ilseri vardi. Ategi
37,7 dereceydi. Her iki diz ve ayak bileginde artaljileri vard..
Laboratuvarinda hemoglobin 8,4 gr/dL, l6kosit 1500 uL,
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notrofil 900 uL, trombosit sayist 185 bin, C-reaktif protein
(CRP) 118 mg/L (0-5,0) idi. HLA- B51 testi pozitif ve
paterji testi negatif saptandi. Yatst esnasinda karin agrisi
gelisen hastaya c¢ekilen kontrasth abdomen bilgisayarli
tomografide terminal ileumda duvar kalinligi saptand: ve
kolonoskopi yapildi. Kolonoskopide terminal ileumda 1 adet
derin iilser goriildi (Resim 1). Histopatolojik incelemede
non-spesifik enflamasyon saptandi. Ayirict tanida tiiberkiiloz
icin bakilan Quantiferon negatif, PPD 4 mm ve akciger
grafisi normal idi ve patolojisinde kazeifikasyon nekrozu
yoktu. Crohn hastaligi acisindan histolojisinde graniilom
yoklugu, kolonoskopide segmental tutulum ve perianal
tutulumun olmamasi ve genital dlserin varligi ile bu tanidan
uzaklagildi. T'erminal ileumdaki iilserin tek ve derin olmasi,
bagirsagin diger boliimlerinde lezyon olmamasi, biyopside
enflamatuvar barsak hastaliklar1 lehine bulgularin yoklugu,
es zamanl oral aft ve genital dlserin olmas: ile Behget
iligkili intestinal iilser distinildi. BH diistintilen hastada
anemi ve notropeniyi agiklayacak enfeksiyéz ve otoimmiin
diger sebepler (ANA ve ENA testleri negatif) saptanmadi.
Yapilan kemik iligi biyopsisinde hipoplazi, diseritropoes
ve megakaryositik displazi saptandi. Karyotip analizinde
47 XXY, +8 (trizomi) saptanan hastaya 2016 Diinya Saglik
Orgiitii smuiflamasma gére MDS-MLD  (myelodisplastik
sendrom with multilineage dysplasia) ve IPSS-R (Revised
International Prognostic Scoring System) skoru 1,9 olan
MDS diisiiniildii ve IPSS-R skoru diisiik olmasi nedeni
ile tedavisiz takip Onerildi. Hastada mukokutanoz ve
intestinal tutulumlu BH ile MDS birlikteligi diisiintldi.
MDS igin tedavi endikasyonu olmayan hastaya BH’nin
intestinal tutulumu i¢in metilprednisolon (MP) 60 mg/
glin baglandi. Tedricen azaluldi. Hastanin karin agrisi ve
skrotal ilseri geriledi. Bir ay sonraki kontrolinde CRP

degeri 8 mg/L geriledi. Takiplerinde hemoglobin ve I6kosit

Resim 1. Terminal ileumda derin Glser

degerleri benzer seyretmekte olup MDS i¢in ek bir tedavi
ihtiyact hentiz olmadi. Kontrol kolonoskopi igin hasta onay
vermediginden yapilamadi. Hasta takibinin 10. ayinda olup
stabil seyretmektedir. MP 4 mg/giin ve kolsisin 1 mg/giin
tedavisi ile takibi devam etmektedir.

Tartisma

Literatirde yaymlanan oOnceki olgularda MDS ve
BH’nin birlikte goriilmeleri koinsidental bir durum olarak
yorumlanmaktaydi. Ancak son ¢aligmalar MDS zemininde
otoimmiin hastaliklarin gelisebildigi ve ozellikle de BH,
sistemik lupus eritematozus, romatoid artrit, relapsing
polikondritve vaskiilit gibi romatolojik hastaliklarin sikliginin
arttif1 saptanmustir.’! Trizomi 8 alleli MDS hastalarindaki
genetik bozukluklarin %6,5-16,3’iinde pozitif goriilirken,
BH ve MDS birlikteligi olan hastalarda bu oran %73,7
olarak saptannus olup oldukea yiiksektir.**! MDS ve BH
olan hastalarin ¢ogunda konvansiyonel immiinostipresiflere
direncli gastrointestinal tutulum saptanmistir.

Literatirde BH komplike olan,
cogunlugu Japonya ve Cin’den bildirilen yaklagik 54 trizomi

semptomlart ile

8 pozitif MDS olgusu saptanmustir.®”) Ote yandan izole
BH tanili hastalarla karsillastirildiginda, MDS ile birlikte
BH olan hastalarin daha sik gastrointestinal lezyonlara
(%67,9a karsi %15,5), daha az siklikta g6z lezyonlarina
(%11,1’e karst %69,1) ve daha diisitk HLA-B51 prevalansina
(%36,7’ye karst %54,9) sahip oldugu goriilmektedir.”? Bizim
olgumuzda HLA B51 pozitif saptandi, ancak literatiire
benzer sekilde goz tutulumu yokeu.

BH’de kemotaksiste,
stiperoksid sentezinde ve enflamatuvar mediatérlerden IL-
6, IL-8 ve timor nekroz faktor-alfa (TNF-a) iiretiminde
artig gorilir.® MDS ve BH patogenezinde yer alan baz

lokosit  fonksiyonlarindan

genler 8. kromozom tarafindan kodlanmaktadir. Bunlardan
biri IL-7’yi kodlayan gen olup barsak epitelyal hiicrelerinin
dretimini ve proliferasyonunu saglamaktayken trizomi 8
varliginda bu gorevi yerine getiremediginden akut ve tlserli
kolitlerin olusumuna sebep olmaktadir.”’? Literatiirde 6nce
MDS sonra BH ya da tersine énce BH sonra MDS tanist
alan hastalar oldugu gibi bizim hastamizda oldugu gibi es
zamanli tan1 alan olgular da mevcuttur.

MDS ve BH birlikteliginde tedavide immiinostipresif
ajanlarin, ozellikle steroid, siklosporin A ve TNF-a
inhibitorleri kullanilmasinin Behcet iligkili klinik bulgular:
iyilestirdigi ve MDS iligkili sitopenilere olumsuz etki
etmedigi gorilmustir. MDS iligkili sitopeniden dolay:
immiinosiipresif tedavinin kisithiligs s6z konusu olmakta,
ozellikle de enfeksiyon sikliginin da artmast bazi kisitliliklar

olusturmaktadir. Glukokortikoidlere direncli MDS ve
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BH benzeri 6zelliklere sahip hastalar, BH i¢in kullanilan
imminostpresif ajanlardan ziyade, MDS’ye yonelik tedavi
yaklagimlarindan daha fazla fayda saglayabilmektedirler.!'")
MDS’li hastalarda hematopoetik kok hiicre nakli ile Behget
iligkili klinik bulgularin da basarili bir sekilde tedavi edildigi
olgular bildirilmigtir.["

Sonuc

BH sitopeninin beklenmedigi klinik bir tablodur.
Eger sitopeni varsa oncelikli olarak MDS aragtirilmalidir.
Ayrica trizomi 8 i¢in karyotip analizi yapimalidir. Tersine
MDS tanist olan bir hastada tekrarlayan oral aft, genital
iilserler ve/veya intestinal tilser eglik ediyorsa BH agisindan
degerlendirmelidir.

Hastadan bilgilendirilmis onam alimmuistir.
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