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Olgu Sunumu / Case Report

Behcet Hastaligi ile Birlikte Gértilen Livedoid Vaskiilopati

Livedoid Vasculopathy with Behcet Disease
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0z

Livedoid vasklopati nadir goriilen bir hastalikti. On bes yasinda kiz hasta
malleolar bolge ve ayak dorsalinde bulunan porselensi-beyaz atrofik skarlar,
agnili tlserle livedo retikilaris klinigine sahipti. Artralji, oral tilserler ve follikilit
eslik eden diger bulgulardi. Ailede Behget hastaligi 6ykisi vardi. Bu olgu ile
Behget hastaliginin nadir bir vaskiilit formunun vurgulanmasi amaglandi.
Anahtar Kelimeler: Vaskiilit, cocuk, Behget hastaligi

Giris

Livedoid vaskUlopati, livedo vaskdilit, segmental hiyalinizan
vaskdlit, livedoid vaskdulit, yaz Ulserli livedo retikUlaris, kis
Ulserli livedo retikdlaris, Milian'in (1) beyaz atrofisi (atrophie
blanche) ve alt ekstremitelerin retikller paternli agrili purpurik
lezyonlari gibi cok sayida es anlamlisi olan bir hastaliktir
(1). Atrophie blanche Milian (1) tarafindan 1929 yilinda alt
ekstremite cildinin diz, beyaz zeminli, etrafi hiperpigmente
ve telenjiektazik damarlarla cevrili parsiyel atrofisi seklinde
tanimlanmistir (2). Blyiik oranda alt ekstemite alt 1/3 kesimde
ve bilateral olarak, bilek ve ayak sirtinda baslayan agrili noktasal
veya lentikller purpurik makul ve/veya papdllerin gortldigu;
ardindan lezyonlarin genellikle Glsere olup, haftalar, aylar
sliren iyilesme periyodunun ardindan porselensi beyaz atrofi
ve etrafinda hiperpigmente ve telenjiektazik skar biraktigi
bilinmektedir (3). Calismalarda livedoid vaskilopati prevelansi

ABSTRACT

Livedoid vasculopathy is a rarely encountered disease. A 15-year-old girl
presented with painful ulcerations, porcelain-white atrophic scars of the
malleolar region and dorsal aspect of the feet, livedo reticularis on the limbs.
Arthralgia was an accompanying complaint and she was overwhelmed by
oral ulcers and folliculitis. Also she had family history for Behget disease. By
analyzing the case mentioned above, a rarely encountered vasculitis form of
Behcet disease has been emphasized.
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Amerika Birlesik Devletleri'nde 1/100,000'dir. Siklikla 15-50
yas araliginda, %71 oraninda kadinlarda, %80,8 oraninda
bilateral gérilme egiliminde oldugu rapor edilmistir (4).

Olgu Sunumu

On bes yasinda kiz hasta iki yildan beri ayak sirti ve
bileklerinde agrili morluklar ve kas agrilari sikayetleri ile
basvurdu. Lezyonlar kis mevsiminde, dustan sonra ve uzun
sUre ayakta kalinca artiyordu. Hastanin ayrintili sorgulamasinda
yilda 5-6 kez agrili oral aft gorlldigu, sirt ve kollarinda
follikUlitlerinin oldugu, anne ve teyzesinin Behget hastaligl
tanisi ile takip edildigi 6grenildi. Fizik muayenesinde sag ayak
lateral malleolde ortasi nekrotik livedoid dokuntller, her iki
ayak sirtinda hiperpigmente tabani deriden daha derinde olan
mor telenjiektazik skarlar, sirt ve kollarda follikilitlerin oldugu
tespit edildi (Resim 1). Laboratuvar incelemesinde tam kan
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sayimi, sedimantasyon hizi, C-reaktif protein, tam idrar tetkiki,
rutin biyokimyasal testleri, romatiod faktdr, anti nikleer
antikor, anti notrofil sitoplazmik antikor, anti kardiyolipin antikor
IgM ve IgG testlerinde anormallik saptanmadi. Perintkleer-
anti notrofil sitoplazmik Antikor zayif pozitif idi. HLAB51 alleli
pozitifti. Paterji testi yapildiginda pozitif oldugu tespit edildi.
Yapilan deri biyopsisi; “'dokuda ylzeyde ortokeratoz, akantoz
gosteren epidermis altinda dermis izlenmektedir. Papiller
dermis ve retikiler dermis ylzeyel kisimlarinda prolifere
olmus vaskuler ag izlenmistir. Bazi damarlarin limeninde
taze trombositler, fibrin ve bir odakta damar duvarina yakin
enflamatuvar hicre kimesi izlenmistir. Morfolojik bulgular
vaskdlit lehinedir. Ancak enflamasyonun az olmasi nedeniyle
vaskdilopatik durum olan atrophie blanche ile uyumludur
seklinde raporlandi. Hastaya Uluslararasi Calisma Grubu
Behcget Hastaligi Diyagnostik Kriterleri esas alinarak tekrarlayan
oral aft, follikdlit, livedoid vaskUlopati ve paterji pozitifligi ile
Behcet hastaligi tanisi konuldu. Kolsisin tedavisi baslanan
hastada tedaviye kismi yanit alindi, sag dizde artrit bulgusu
ile basvurusunda metilprednizolon eklendi, deri lezyonlari ve
artrit bulgulari devam etmesi Uzerine metotreksat tedavisi
baslandi. Hasta ve hasta yakinlarindan bilgilerinin kullanimi
konusunda onam formu alinmistir (Resim 2).

Resim 1. Olgunun ayak lateralinde ve lateral malleol cevresinde
nekrotlik livedoid dokintl gorilmektedir

Resim 2. Olgunun biyopsi materyali mikroskobisinde damar
limeninde taze trombositler, fibrin ve bir odakta enflamatuvar hiicre
kiimesi gortlmektedir

Tartisma

Livedoid vaskUlopati patogenezi tam olarak bilinmeyen
bir trombookllzif vaskllopatidir. Atrophie blanche alt
ekstremitelerde, livedoid vaskUllopatide de gorllebilen
Ulserler i¢in kullanilan morfolojik bir tanimdir. Etiyolojisi tam
olarak aydinlanmamis olmakla birlikte trombofili ve otoimmun
hastaliklar gibi hiperkolagllopati durumlari livedoid vaskulopati
ile iliskilendirilmistir (5). Antifosfolipid sendrom, faktor V leiden
mutasyonu, protein C ve S eksiklikleri, hiperhomosisteinemi,
hidroksitire kullanimi, orak hiicreli anemi ve diger trombosit
aktivasyon ve fibrinoliz bozukluklar koagulasyonla ilgili
muhtemel bozukluklardir (5). Hastamizin etiyolojik faktorleri
degerlendirildiginde HLAB51 alleli pozitifligi saptanmadi.
Ancak aile dykusu ve klinigi ile Behget hastaligi tanisi konuldu.

Behget hastaligr; rekilrren oral ve genital Ulserler, okuler
lezyonlar, cilt bulgular, artrit, vaskdiler, nérolojik ve intestinal
tutulum ile karakterize kronik, tekrarlayici multisistemik
vaskdlitik bir hastaliktir. Hastaligin prevelansi 80-300/100,000
ile en sik Tarkiye'de bildirilmistir ve ¢ocuklarda nadir géralir
(6). Hastamiz ailesel Behget hastaligina sahipti ve HLAB51
alleli tasiyordu. Addlesan dénemde sikayetlerin baslamasi ve
kiz cinsiyet olmasi ile literatlr icin farkllik arz etmektedir.

Behcet hastaligiigin farkli tani kriterleri tanimlanmistir. 1969
yilinda Mason ve Baron (7) tarafindan tanimlanan kriterlerden
4 major kriterden 2, 6 minor kriterden 2 kriterin karsilanmasi
durumunda tani konulur. Tanida duyarliigi %86, 6zgulligu
%84 olarak bulunmustur. 1990 yilinda Uluslararasi Calisma
Grubu (International Study Group-ISG) kriterleri yayinlanmistir
ve duyarlihgr %91, 6zgllligl %96'dir. Tekrarlayan oral aftla
birlikte en az 2 kriterin saglanmasi ile tani konulur. Uluslararasi
Behget Hastaligi Kriterleri (International Criteria for Behget's
Disease-ICBD) tani seti 2014 yilinda 6nerilmistir ve puan
sistemi uygulanmaktadir. Dort puan ve Uzeri alan hastalar
Behcet hastaligi tanisi almaktadir. ISG'ye gore hassasiyeti
daha ylksek, 6zgulligu daha dustktur (7). Hastamiz Mason
ve Baron kriterlerinden 2 major ve 2 mindr kriteri karsilayarak;
ISG'ye gore oral aft ile birlikte paterji pozitifligi ve deri
lezyonlari ile ICBD tani setine gore 5 puan alarak Behcet
hastaligi tanisi almistir.

Livedoid vaskilopati patolojisine bakildiginda dermal
damarlarda tromboz, fibrin depozitleri, endotelyal proliferasyon
ve segmental hiyalinizasyon gorUllr, perivaskiler lenfositik
infiltrasyon genellikle minimum dlzeydedir. Hastamizin
patoloji bulgularinda damar duvarlarinda vaskiilitlerde
gorllenden daha az hicre infiltrasyonu, trombosit kiimeleri
ve fibrin gortldi ve atrophie blanche olarak raporland.

Tedavi ile ilgili yeterli veriye sahip karsilastirmal
galismalar olmamakla birlikte antiplatelet ve antikoagulanlar
(aspirin, dipirdamol, pentoksifilin warfarin, enoksaparin),
fibrinolitikler (tPA, danazol, stanazolol, imminslpresor ve
imminmodulatorler (psoralen ultra-violet A, sulfasalazin,
intravendz immdanglobulin, doksisiklin), vazodilatérler
(nifedipin), yasam tarzi degisiklikleri (sigara birakiimasi,
kompresyon tedavisi ve hiperbarik oksijen) 6nerilmektedir
(8-10). Biz hastamiza Behget hastaligi ile iliskili olmasi
nedeni ile kolsisin tedavisi baslanan hastada tedaviye
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kismi yanit alindi, sag dizde artrit bulgusu ile basvurusunda
metilprednizolon eklendi, deri lezyonlar ve artrit bulgular
devam etmesi Uzerine metotreksat tedavisi basland.

Sonug

Livedoid vaskUlopati ve Behget hastaligi cocukluk caginda
sik gorllmemektedir ve bu iki klinigin birlikte goérilmesi
literatlrde tespit edilmemistir. Vaskulit benzeri bulgular
ile basvuran hastalarda ayirici tanida dutsdntlmelidir. Biz
bu olguda ender gorilen livedoid vaskulopatiyi ve Behcet
hastaligi ile birlikteligini vurgulamak istedik.

Etik

Hasta Onayi: Hastalardan onam formu alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editoérler kurulu disindaki
kisilerce degerlendirilmistir.
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Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz icin higbir kurum ya da
kisiden finansal destek alinmamistir.
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