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Behcet xastaliyinda inferior vena cava sindromu
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Xulasa: Behget xastoliyi (BX) tokrarlayan oral aft, genital ulser va lveitle xatakterize olan, ¢oxlu organ
tutulumu goéstaren xronik iltihabi ve multisistemik bir xastalikdir. BX-nin xUsusi laborator gostericisi
yoxdur ve bu sebabls klinik slamstlera asaslanaraq diagnoz qoyulur. Klinik simptomlarin vaskulyar
tutulumun naticasinde meydana galdiyi gabul edilir. Arterial vo venoz sistemin bitin dlgtide olan
damarlarini tutabilir. BX-de venoz tutulum daha cox rast gelinir. Arteriyal tutulum daha az rast
gealinmasine baxmayaraq daha ciddi naticaler dogurur. Bu sababdan, nadir garsilasilan Klinik

tecriibamizi teqdim edirik.

Acar so6zlar: Behcet xastaliyi, inferior vena cava sindromu , intrakardiyak tromboz

Girig. Behget xostaliyi (BX) vaskulitlor
arasinda xususi yer tutur. Vaskulitler
umumiyyatle tutulan damarin diametrina
gora tasnif olunmasina baxmayaraq BX

Yazigma ugun alaga:
Caoforov R.Z.1, Memmadov
M.Y.%, Adigbzalzads S.V.2,
Coferli-Rasulova A.R3,,Aslanov
R.8.4, Agamuradov S.R.5,
Ibramxalilova I.R.%

1. Miidafis Nazirliyinin Bas
Klinik Hospitalinin
Revmatologiya béimasi, Baki,
Azarbaycan.

2. Mudafis Nazirliyinin Bag
Klinik Hospitalinin invaziv
kardiologiya bélmasi, Baki,
Azarbaycan.

3. Xazar Tibb Markazi Publik
hiquaqi sexs, Baki, Azarbaycan.
4. Azorbaycan Tibb Universiteti,
Harbi Tibb Fakultssi, Baki,
Azarbaycan.

5. Ege Hospital, Baki,
Azerbaycan.

6. 30 sayli sahar poliklinikasi,
Baki, Azarbaycan.

batin diametrli damarlari tutan bilan
vaskulitdir. Bu sebabdan aorta
anevrizmasindan retinal vaskulite qedear
genis bir spektrumda damar tutulumu ile
garsimiza ¢ixa bilir. Bundan bagga yalniz
arteriyalari deyil venalari da tuta bilmasi
BX-ni diger vaskulitlerden farqglandirir. Bu
xususiyystine gbéra da Chapel Hill
konsensus kriteriyalarinda BX “deyiskan
diametrli damar vaskuliti” olaraq tasnif edilir
(1). BX etiologiyasi indiya qadar
bilinmamakle beraber, etioloji faktorlar
arasinda infeksiya, psixoloji, genetik va
immunoloji faktorlar yer alir (2,3). Damar
tutulumu tez-tez rast galinan ve xastaliyin
gedisatina tesir gobstaran vacib  bir
alamatdir.Vaskulyar tutuluma Urayama
“Angio-Behcet sindromu” adi vermisdir (4).
Damar tutulumu xastslerin Ug¢da birinds,
daha g¢ox da Kkigilarde rast gslinir (10).
Xostalik istanilan  dlgude vena va
arteriyalarda olan vaskulitik zadslanmalari
ahate edir. Venoz tutulum arteriyal tutuluma
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gbra daha gox rast galinir. Perivaskulyar
hiiceyrs infiltasiyasi ve immun mexanizmli
vaskulit endotel disfunksiyasina sabab olur
va tromboza meyli artirir. Endovaskulyar ve
perivaskulyar iltihab stenoz, tromboz ve
anevrizma ila naticelena bilir (5). Ciddi
damar agirlasmalarinin  va  trombun
yayllmasinin garsisini almagq ugun periferik
vena trombozunun erken askarlanmasi ve
mualicesi vacibdir.

Klinik tacriibi hal.

02.03.2022ci il tarixinde 33 yagh kisi xesto
artralgiya, halsizliq, temperaturun
yuksalmasi, boyun nahiyasinda siskinlik,
dbés gafssinin on sathindea olan damar
geniglanmaleri, tengnefeslik, nafes alma
zamani dos qgefesinde agrn sikayetlori ila
muracist etdi.

Anamnestik olarag xestenin tekrarlayan
agiz  yaralann  oldugunu, hal-hazirki
sikayatlarinin takrarladigini ve bacisinda da
banzar slamatlarin oldugunu geyd edir.
Muaayine zamani xasteya badan baxigi
kecirildi. Dos qgefasi divarinda genislonmis,
qgivriimig, sathi  kollaterallar mugahida
edildi, temperatur 38.20C. Auskultasiya
zamani sol adgciyerin asagl payinda
tonaffliis soslori esidilmadi. Cor tonlar
nisbatan karlasmisdi.

Bunlari nazere alaraq,
muayinaler aparildi:

asagidaki
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Karotid Vo abdominal Doppler
mulayinasinda: Hepatik venada 18-20 mm
Olcide herekatsiz tromb kutlesi izlendi.
Karotid arteriyalarda patoloji  axin
izlanmadi.

Exo-KQ —da: sag atriumda inferior vena
cavanin sag atriuma acilan yerinde 27x20
mm Olguda tromb izlendi (sakil 1).

Doés gafesinin i.v. kontrasth KT muayinasi:
Sol hemitoraksda qalinhidi 12sm c¢atan
plevral maye mdévcuddur ve buna bagh sol
agciyer total kollabedir. Divararaliginda
paratraxeal, aortiko-pulmonar prevaksular
boyuyunun qisa olgust 7 mm c¢atan bir
nega adad reaktiv limfa duyunu askar edildi.
Superior vena cava xroniki trombozedir.
Doés qefesi On divarinda ¢ox sayl
kollaterallar izlenmakdadir. Tam qarin
boslugunun peros, intravenoz kontrastl KT
mudayinasi norma daxilinde askarlandi.
Urek dlglileri normaldir. SVC, azygos
venas! va har iki braxiosefalik vena va
saxolarinin xroniki trombozu qgeyd olunur.
Buna bagh olarag boyunda ve
divararaliginda ¢ox sayda venoz kollateral
izlonir. IVC-nin sag atriuma acilma yerinde
32x19 mm olglda tromb kitlesi geyd edilir.
Gorlntulera daxil orta hepatik venanin
distal saxalarinin trombozu geyd olunur.

Sakil1. Exo-KQ: sag atriumda inferior vena cavanin sag atriuma agilan yerinds 27x20 mm 6&l¢lde tromb.

Sol terefli plevral eksudatin patoloji
mulayinasinde - mayenin sentrifugar
¢oklntlisundan hazirlanmis yaxmalarda

tok-tak eritrositloer, cox sayda yetkin Kigik
limfositler izlanildi. Atipiya askar olunmadi.
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Ray: Malign neqativ.

Olave olaraq, vaskulitler xususile Behcet
xastaliyi sUbhasinin daha c¢ox oldugunu
nazara alaraq Paterji testi icra olundu (4/6
pozitiv pustulyar sepgi). Uveit baximindan
oftalmaloq tarefinden baxis kegirildi.
Patoloji dayisiklik geyd edilmadi. Genital
xoralar baximindan baxis kegirildi, aktiv
yara ve ya ¢apiq geyd edilmadi. Tromboza
sebab ola bilecek hematoloji xastsliklar
inkar edildi.

Laborator muayinalardan - ganin  Umumi
analizi normal, trombositler (PLT) 406
K/imm3, ECS 30 mm/saat, protrombin
aktivliyi 66.8%, APTZ 39 san, fibrinogen
485 mg/dl, trombin zamani 21.9 san., CRP
80.3 mg/dl, komplementlor (C3, C4)
normal, kreatinin 1.34 mg/dl, RF neqativ,
ALT, AST norma daxilinds, ANCA (cANCA,
PANCA) neqativ, ANA (+) pozitiv nukleolar
patternds, HLA-B51 alleli neqativdir.

Miizakira. BX tekrarlayan oral aft, genital
ulser va Uveitlo xatakteriza olan, c¢oxlu
organ tutulumu gosteran xronik iltihabi ve
multisistemik bir xastalikdir. BX-nin xisusi
laborator gostericisi yoxdur ve bu sababla
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Toekrarlayan agiz yaralari, pozitiv Paterjji
testi, tokrarlayan trombozlara asaslanaraq
xostoya “Behget xostaliyi vena cava
sindromu ile"diagnozu tayin edilarak
muvafiq mualiceya baglanildi: Pulse-steroid
1000mg/gin x 3 gun sonra 1 mg/kg/gin
soklindes davam edildi. Siklofosfamid
500mg /2 haftada bir, kolxisin 1 mg 1x2,
antikoaquluant (rivaroxaban 20 mg 1x1) ve
kontrollari planlandi.

15 gun sonra tekrar Exo-KQ muayinasinde
sag atriumda tromb izlenmadi.

Aparilan mualiceler fonunda klinik va
laborator musbat dinamika izlenilir. 1 ay
sonraki kontrol analizlerde ganin Umumi
analizi normal, ECS norma, CRP 8.27-dir.
Hazirda xestas Azatioprin 50 mg 1x3,
kolxisin 1 mg 1x2 saklinde mualicasini
davam etdirir.

klinik elamaetlere esaslanaraq diagnoz
goyulur. Belo ki, 1990-ci ilde
muayyanlesdiriimis  BX-nin  beynalxalq
diagnostik kriteriyalari bu gun de istifade
edilmakdadir (7):
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e Toakrarlayan oral aftlar (xeste ve ya
hakim terafindan gorulen, ilde en az 3
dafa tekrarlayan) ve buna slavae olaraq
asagidakilardan an az ikisinin varhgi
diagnozu qoymaga asas verir:

e Takrarlayan genital ulser ( xesta ve ya
hakim terafinden gorulen ulser va ya izi)

e GOz zadalenmalari (Anterior
Uveit,posterior Uveit,yariq lampa il
vitreusda hlceyra ya da retinal vaskulit)

e Deori olamstlori (eritema nodosum,
psevdofollikulit ve ya akneiform
sopgiler)

e Pozitiv Paterji testi (hakim tarafinden
24-48 saatda giymatlendirilan)

BX mukokutanoz ve g6z tutulumuna alave

olaraq oynaglar, gastrointestinal,

kardiovaskulyar, sinir sistemi kimi muxtslif
sistemlarin da tutuldugu bir vaskulit oldugu
ugln c¢ox genis bir Kklinik spektrumla
garsimiza g¢ixa bilir (5). Damar tutulumu tez-
tez rast gelinen ve xastsliyin gedigatina
tosir gostaroen vacib bir alamatdir. BX-nin
simptom va alamatlarinin altinda yatan
patologiyanin vaskulit  ve endotel
funksiyasinin pozgunlugu oldugu dusunaltr

(8). Beloa ki, damar tutulumu olan xastalarde

Von Willebrand faktoru yuksak

askarlanmisdir, bu da endotel zadalenmasi

ilo olan olagani gostarir. XlUsusile avval
damarin media ve adventisiya gisasinda
neytrofil ve limfositlarle zangin hiceyro
infiltrasiyasi, sonrasinda ise elastik liflorde
azalma, intima ve adventisiyada fibroz

galinlagma izlanir. (2,9).

Venoz sistemde daha c¢ox tromboz,

arteriyal sistemde ise anevrizma ve ya

okkliziya  musahide  olunur. Venoz
trombozlar xastaliyin ilk illerinda, arteriyal
anevrizmalar (xUsusilo aorta ve periferik
anevrizmalar) xestaliyin baslangicindan
texminan 5 il sonra meydana ¢ixir. Venoz

trombozlar igerisinde an g¢ox (60-80%

hallarda) asagi straf darin vena trombozu

rast gelinir. Ayaq venalarindan sonra iliak,
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vena cava inferior va vena cava superior,
jugular, braxial ve aksiyal venalarda
tromboz muisahide edilir. Derin vena
trombozu sonrasinda adaten pulmonar
emboliya bas vermir, ¢unki tromb damar
divarina méhkam yapismisdir (10). Behget
xastelarinda portal vena tutulumu taxminan
9.1% hallarda rast gslinir. Portal vena
tutulumlu BX-de adaten portal hepatit ve
tomboz olan portal venada kavernoz
transformasiya kimi dayisiklikler miugsahida
edilir. Portal vena tutulumlu xastelarde
xususile hepatik vena trombozu olduqda
garaciyar parenximinda venoz infarktlar ola
bilir. BX-de assit ve hepatosplenomeqaliya
mugahida olunarsa, portal ve ya hepatik
vena trombozu dugunulmalidir (12).

Venoz tutulumdan daha az rast gelinan
arteriyal tutulumda karotid, pulmonar,
femoral, popliteal arteriyalar ve aorta
zodslenir. Renal, serebral ve koronar
arteriyalarin  tutulumu nadir de olsa,
bildirilmigdir (10).

BX-de kardiyak tutulum endokardit,
miokardit, perikardit, intrakardiyak tromboz,
endomiokardiyal fibroz, koronar arterit,
miokard infarkti ve qapaq xastelikleri
soklinda 6zunu gosterir (11).

Ciddi damar agirlasmalarinin va trombun
yayllmasinin garsisini almaq ugun periferik
vena trombozunun erkan askarlanmasi va
mualicesi lazimdir. IVK (inferior vena kava)
sindromu az rast gelinen ve Olumls
naticalonan bir haldir. Asagi vena kava
sindromu qani asagi etraflardan Urayas
dasiyan asagi bos venanin tromb ile
tixanmasi ve ya xaricden kompressiyasi ile
xarakterize olunan patoloji vaziyyatdir.
(“Merkazi vena” olaraq da adlandirilan
vena kava (bos vena) anatomik olaraq
yuxarl vena kava (YVK) ve asagi vena
kavaya (AVK) bolunur. Asagr vena kava
(AVK) insan badaninin an boyuk damaridir.
Aortanin  sad terefinde qarnin arxa
divarinda yerlagir. Asag! vena kava qarin
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aortasinin  bifurkasiyasindan bir gadaer
asagi olan L5 vertebra saviyyasinde Umumi
iliak venalarin birlesmasindan yaranir.)
YVK va AVK tutulumu BS-lu (Behcet
sindrom) xastalarin texminan 1-1,5% -inda
musahide olunur va BS butun YVKS
sebablerinin yalniz 2%-ni teskil edir (13).
Nozare alsaq ki, vena kava badandan
oksigensiz qani Ureya dasiyan an bdyuk
damar sistemidir ve BS xastalerinde YVKS
va/ve ya AVKS-nun Klinik xUsusiyyatleri,
idara edilmasi ve naticelarinin yaxsi basa
dusulmaesi boyuk shamiyyst kasb edir.
Asagl vena kava sindromu asagl vena
kavanin tixanmasina ve ya sixiimasina aid
olan alamatler ve simptomlar toplusudur.
AVKS-da kliniki  simptomlari  tutulum
yerindan asil olur ve Uraya venoz donusin
azalmasi naticasinde meydana galir (13).
Simptomlar asimptomatik Vo ya
oligosimptomatik ola biler. Badanin asagi
hissasinda, cinsiyyat orqanlarinda ve asagi
atraflarda 6dema rast geline biler. Daha
ciddi  simptomlara  hipotenziya bas
gicelleonma (xUsusile xeste arxasi usta
uzanarkan), taxikardiya, taxipneya,
hipoksiya, mental statusun dayismasi kimi
alamatlar aid eda bilarik. Bundan alava ¢aki
itkisi, gece terlomasi, yorgunluq, tarleoma
kimi simptomlar ilkin marhalslards ola bilar.
Hepatik venanin tutulumu ile alagali
hepatomegaliya, garaciyar fermentlerinin
yuksalmasi, garinda siglik, assit ve ya
sariliqg rast gsalina biler. Bazan xastalor
garin agrisi, bel agrisi ve/ve ya gasida
yayllan c¢anaq agrilarindan gsikayatlanirlar
(13,16). Xastelik xroniklesarse qarin
boslugunda, dos gafesinin divarinda ve
asagi straflarda genigleanmis ,qivrimli, sathi
kollaterallar emale gale bilar. Bundan alava
ayagqlarin sismasi, ranginin dayismasi, xora
ve klaudikasiya kimi xroniki venoz
xostoliyin  alamatlari rast galine biler
(13,15). Proteinuriya, hematuriya, pelvik
konjesyon da gortls biler. AVKS diagnozu
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klinikaya asaslanir. Etiologiya genis spektrli
patologiyalari shate etdiyine goérs, asas
sebabi mulayyan etmak ve terapevtik
gerarlara rehbarlik etmak tgln instrumental
muaayinaler aparmaq lazimdir. Zhoul ve
amakdasglarinin apardigi bir tadgiqatda
Behget xastoliyi vo VK sindromu olan
xostalorde  klinik  xususiyyastler,  risk
faktorlari, laborator gdsterici kimi faktorlar
arasdiriimisdir (17). Miayyan olmusdur ki,
kisi cinsi UstinllUk teskil edir. Bazi
xastolarde asagl bog vena ile birlikda yuxari
bos venanin birga tutulumu goriimusdur.
Batun xastslerds agiz boglugunda xoralar
mugahida olunmus va genital bolgads xora,
eritema nodosum, paterji reaksiyasinin
musbat olmasi kimi simptomlar c¢oxluq
toskil etmisdir. iltihab markerleri olan ECS
ve CRP saviyyasinin shamiyyatli derecada
yuksak olmasi diggat gekmisdir.

Venoz tromboz hallarinda, kollateral
venalarin  inkisafi ve rekanalizasiya
sababindan prognoz ¢ox zaman pis olmur.
Lakin anevrizmalar partlayarag 6luma yol
aca bildiyinden va nisbaten pis prognozu
oldugundan arterial lezyonlarin naticesi
urek acan deyildir. Heayat keyfiyyatini
yaxsilagdirmaq ve  ciddi  vaskulyar
agirlasmalarinin garsisini almaq tgun BX-
si olan her bir xaste arterial vo venoz
sistemi giymatlandirmak Ugun geyri-invaziv
damar goruntulema ve laboratoriya Usullar
ile muntezam olaraq izlenmalidir. Periferik
venalarin trombozunun erkan agkarlanmasi
ve aqressiv mualicesi trombun vaskulyar
sistema yayllmasinin qarsisini almaq tgun
cox vacibdir.
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9lave malumatlar.

Minnatdarliq.

Bu maqala milli seviyyada aparilmis arasdirma va
tahlil naticesinds arsays galmigdir; hazirlanmasinda
istirak edan butliin hamkarlarimi tagekkur ediram.

Miialliflarin tohfalari.

Konsepsiya va dizayn, Malumatlarin alds edilmasi,
tohlili ve ya tafsir, Blyazmanin tartibi, 8lyazmanin
muhim intellektual mazmun Ucln tengidi teftisi,
Statistik  tahlil, Melumatlarin  idarsedilmasi,
Arasdirma, 9lde edilmis dastak, maliyys va nazarat:
batiin musllifler barabar gaydada. Mualliflar yekun
alyazmani oxuyub va tasdiq edib.

Maliyyalagdirma.

Maqalanin hazirlanmasi maqgsadils aparilan tehlil va
arasdirmalar Ggln heg¢ bir kenar maliyya salde
edilmamisdir. He¢ bir digar qurum ve ya sponsor
togkilatlararagsdirmanin va ya tedgigatin va ya tahlilin
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dizayni ve aparilmasinda; malumatlarin toplanmasi,
idare edilmasi, tahlili, malumatlarin tafsirinds,
habele salyazmanin  hazirlanmasi, nazerdan
keciriimasi ve ya tesdiginde heg¢ bir rola malik
olmayib; alyazmanin nagsre teqdim edilmasi
haqqinda gararlarin verilmasinds istirak etmamisdir.

Malumat ve materiallarin algatanhgi.

Tahlil zamani istifade olunan va/yaxud tahlil edilon
moalumatlar (datalar) mdualliflere ve ya jurnalin
redaksiyasina muraciet etmakls alda edils bilar.

Bayannamaler.

Etik Komitanin icazasi ve malumath razihq.

Har bir istirakgidan yazili ve ya uydun olduqda sifahi
melumatll raziig alinib. Etik Komite (AJiM,
Azarbaycan) bu tehlili tasdiq edib.

Nasr lg¢iin raziliq.
Nazardas tutulmur.

Maraglarin toqqusmasi.
Musllif(ler) her hansi maraglarin togqusmasini
bayan etmayiblor.

Miislliflara dair tofarriiatlar.

1 Mudafis Nazirliyinin Bas Klinik Hospitalinin
Revmatologiya bdlmasi, Baki, Azerbaycan., 2.
Mudafis Nazirliyinin Bas Klinik Hospitalinin
invaziv kardiologiya béimasi, Baki,
Azarbaycan., 3. Xazar Tibb Markazi Publik
hiqugqi sexs, Baki, Azarbaycan., 4.
Azearbaycan Tibb Universiteti, Harbi Tibb
Fakultasi, Baki, Azarbaycan., 5. Ege Hospital,
Baki, Azarbaycan., 6. 30 sayli sahar
poliklinikasi, Baki, Azerbaycan.

Gonderilib: 16 sentyabr 2024-ci il. Qabul edilib: 17
sentyabr 2024-ci il. Elektron nasr: 19 sentyabr
2024-ci il.
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