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OZET

Behget tilkemizde olduk¢a sk go-
rillen  kronik gidisli bir multisistem hastaligidir,
1937  yilinda Hulusi Behget rekiirrent irid o sik Ut,
agizda aftlar ve genital iilserlerle giden bu hasta-
g1 tarif etmis, fakat daha sonraki yillarda deriyi,
eklemleri ve damarlart ilgi-

sendromu,

lokomotor sistemi,
hastaligin ~ klinigi  iginde
yer  alabildigi  gozlenmigtir. Etiolojide  viriisler,
bakteriler, toksik, immiinolojik ve -:* r.etik neden-
lerden soz edilmistir. Fizyopatolojide esas  olan,
Klinik  olarak  olgular
eksik  (inkomplei)
bulgularia

lendiren  bulgularin  da

nonspesifik  vaskiitittir.
tam  (komplet) veya
Hastaligin

hastalik  i¢in

evrede
tamist  klinik
spesifik  laboratuvar
kisminda

bulunabilir.
va:": ;  bu
biiyiik
Tedavide poli-

bulgusu  yoktur. Olgularin
HLA-BS doku grubu
colchicine,
ethylestrenol,

saptantr.
im miinostipressif
transfer

omlyelitis asist,
phenformin ~ +
levamisole, plazmaferezis,

ajanlar,
faktor,
taze kan ve plazma kullaniimistir.

indomethacin,
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Behget sendromu iilkemizde diger iilkelere kiyas-
la olduk¢a sik gorilen; mukokutandz, okiiler, arti-
kiiler, trogenital, intestinal ve norolojik belirtilerle
seyreden kronik bir multisistem hastaligidir. Inter-
mittant inflamatuvar ataklar seklinde seyrettigi gibi,
tek bir organa has stabil ve kronik bir tutulum da
gosterebilir (5, 12, 30, 33).

Rekiirren iridosiklit, oral ve genital ilserler
Hipokrat tarafindan tanimlanmasina ragmen, ayr1
bir klinik antite olarak ilk kez bir Tirk Dermatologu
olan Profes6r Hulusi Behget tarafindan ele alinmig-
tir (3, 55, 60). Behget, bu sendromu tanimlamadan
6nce, Avrupa ve Japonya'dan, izole vak'alar halinde
buna benzer yayinlar yapilmistir (55). Behget hasta-
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Behc¢et Sendromu

BEHCET'S SYNDROME

Gelis Tarihi: 5 Haziran 1984

SUMMARY

Behcet's  syndrome,  frequent! diagnosed in
Turkey is a chronic multisystem disorder. In
1937, Hulusi Behcet, a Turkish dermatologist,
described the disease as a threé-symptom syn-
drome, mainly recurrent iridocyclitis, e.,**'<<

of the mouth and genital exulcerations. In the
forthcoming years, locomotor system disor* -,

skin  lesions, arthritic vascular
lesions have been added to the clinical picture

Viruses, bac.:. , toxins, <im-

changes and

of the disease.
munologie and genetic factors have been thought
being responsible in the etiology. Main lesion in
physio pathology, is vasculitis. Clinically, the
cases may have been found in the complete or
incomplete stage. Diagnosis is based on the
clinical  features; there is no laboratory find-
ings specific far Behcet's syndrome. HLA-BS5
tissue group antigen has been shown in most
of the cases. Polyomye vaccine, colchicine,
immunosupressives, phenformin +  ethylestrenol,
transfer  factor, indomethacin, levamisole, plas-
mapheresis, fresh blood and plasma might be

used for the treatment of the disease.
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ligr okulomukokutandz sendromlar arasinda ince-
lenir ve bunlar igerisinde 06zellikle Reiter hastaligi
ve Stevens-Johnson sendromuile kanstirilabilir.

tleride bahsedilecegi gibi, Behget hastaliginin
komplet ve inkomplet tipleri vardir. Hastalik erkek-
lerde kadinlardan iki misli fazla gorilir. En ¢ok go-
rildigi yas 20-30 yaslart arasidir. Cocukluk ¢agr ve
yaslilarda oldukg¢a nadirdir. Ailesel Behget hastalig:
olgular1 da bildirilmistir (5,12, 17, 20, 33, 55, 61).

EPIDEMiYOLOJI
Behget hastaligi en ¢ok Akdeniz ilkeleri (Tur-

kiye, Israil, Liibnan, italya, Yunanistan gibi) ve uzak
doguda gorilir. Gergek insidansi tam olarak bilin-

Tiirkiye KTintkiert Tip Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C 3, Si, 1985
Turkish Journal of RESEARCH in Medical Sciences V.3. N /, 1985



Behget Sendromu/DUNDAR

memekle beraber, Japonya'da 1 : 10000, ingiltere'de
0,06 : 10000, USA'da 0,03 10000 olarak bildiril-
mektedir. Amerika ve Ingiltere'de nadirdir. Japon-
ya'nin da dogu ve soguk bdlgelerinde sik goriilir.
Memleketimizde siklik konusunda kesin rakamlar
mevcut degildir (12, 15,16, 19, 24, 30, 33, 55).

ETiYOLOJI

Behget sendromu, nonspesifik sistemik bir vas-
kiilittir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemesine ragmen,
viral, bakteriyel, toksik, genetik, immiinolojik hipo-
tezler one sirilmistir (3, 30, 32, 50, 55).

Etiyolojide bugiin immiin mekanizma {izerinde
¢ok durulmaktadir. Ik kez 1963 yilinda bu hasta-
larin  serumunda, agiz mukozast membranma kars:
antikorlar saptanarak Behcet Hastalig1 otoimmiin
hastaliklar arasina sokulmustur. Immiin floresan ¢a-
lismalarda vaskiiler duvarlarda IgM, IgG, beta 1 glo-
bulin depolanmast da gosterilmistir. Serumda da
IgDh, IgG, IgM, C1, C2, C3, C4 artimi vardir. Yine
serumda  immiin kompleksler  artmistir. Behget
hastaliginda, T-supresér hiicrelerde fonksiyon bo-
zuklugu oldugunu savunanlar da vardir (12, 26, 30,
39,41, 55).

Tim bu faktorlerden baska Behget sendromunda
HLA-B5 doku grubunun saptanmasi, familyal olgula-
rin siklikla goriillmesi, orta ve uzak doguda sik gori-
listi, genetik faktorlerin de rol oynadigini diisiindiirir.
Hatta bugiin familyal tutulum, bazilarina gére mindr
kriterler arasinda yer almaktadir (15, 20, 24, 52,
60,61).

KLIiNiK BULGULAR

Behget sendromunun  klinik  seyri  dnceden
tahmin edilemeyen eksaserbasyon ve remisyonlarla
karakterizedir. Semptomlarin rekurrensleri arasin-
daki ortalama interval 1 ile 2 ay arasindadir (1 hafta

ya da 2 yil olabilir).

1. Agiz mukozasinin rekurrent aftoz
ilserasyonlar1 (5, 12, 33, 49, 55)

Hastalarin % 99-100'tinde agizda aftlar vardir.

Bu iilserler en sik dudak ve gingivanin miikoz
membranlannda, bukkal mukoza ve dilde meydana
gelir. Damak, tonsiller ve farinks nadiren tutulur.
Bu bolgelerdeki oral lezyonlar Reiter sendromu ve
Stevens-Johnson'da ¢ok daha sik gozlenir. Aftlar
hafif kabarik bir zeminde kirmizilik seklinde bas-
lar ve 12 gilinde yiizeyel, yuvarlak, eritematdz, kes-
kin smirli bir hal alir. Genellikle bu ilserlerin yiize-
yini beyaz veya sarimsi bir pseudomembran kaplar.
Bu oral aftéz lezyonlann ¢ogu 7-10 giinde yerinde
nedbe dokusu birakmadan iyilesir (Sekil 1). Fakat
nadir de olsa, bir kac¢ dlserin birlesmesi ile olusabi-
lecek biiyiik tilserler nedbe birakabilir.

2. Deri tutulumu (5, 12, 33, 49, 55, 60)
Behgetlilerin % 84'iinde cilt lezyonu gdzlenir.
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Eritema nodosum lezyonlar: genellikle alt ekstremi-
telerde olur; fakat kalga, kol, boyun ve yilizde de go-
riillebilirler. Mavimsi bir renkte olabilirler, ¢oklukla
agrilidirlar (Sekil 2).

Bu hastalarda gordiigliimiiz purpurik dokiintiiler
ciltten kabariktir, subkutandz lokalizasyonla, endu-
rasyon ve hassasiyetle birlikte gider. Lezyonlar 10-14
giinde kaybolma egilimindedirler ve pigmantasyon
birakir. Rekurrens siktir (Sekil 3).

Bir diger karakteristik cilt lezyonu ise, igne
batirilan veya intradermal serum fizyolojik enjeksi-
yonu yapilan yerlerde nonspesifik inflamatuvar
reaksiyon olusudur. Bu, hastalann % 40'inda gorii-
lir. Igne yapilan yerde 24-48 saat sonra tiiberkiilin
benzeri reaksiyon gelisir. Neden olarak da polimorfo-
niikleer lokosit kemotoksisindeki artis gosterilmistir.
Bu nedenle Behget'li hastalarda yabanci antijenlerle
yapilan cilt testlerinin yorumlanmas: yanlis neticeler
verebilir. Yine Behget'lilerde follikiilit ve akne vul-
garis'e benzer dokiintiiler sik goriiliir.

Cilt manifestasyonlar1 da oro-genital iilserasyon-
lar gibi 1-2 haftada spontan olarak geriler. Ancak
bunlar tekrarlama egilimindedirler.

3. Okiiler tutulum

Behcet sendromlu kisilerin % 90'mda gz belirti-
leri mevcuttur. Korlige kadar giden g6z hastaligi en
ciddi problemlerdendir. Tekrarlayan anterior ve
posterior iiveit, hipopyonlu iritis, retina ve choroidde
kanama, eksuda olusabilir. Go6z belirtilerinin ileri
safhalarinda, optik sinirdeki atrofiye veya sekonder
glokoma bagli olarak akut bir gérme kaybr gelise-
bilir. Tam korlik, g6z tutulumu baslangicindan
ortalama 3-36 yil sonra olusur (5, 12, 33, 49).

4. Genital tutulum (5, 33, 49,55)

Genital bolge eksiilserasyonlari en sik skrotum
ve vulvada meydana gelir ve olgularin % 67'sinde
goriiliir. Bunun yaninda penis, vagina, perianal muko-
za da tutulabilir.

Genital tlserler genellikle oral iilserlerden daha
derindir ve iyilesince nedbe birakirlar. Bu nedenle
Behget sendromu diisiiniilen hastalarda, aktif ilser
olmasa bile genital bolgede nedbe dokusu arastirilma-
lidir. Erkeklerde lezyon, kadinlara gore daha agrili-
dir. Kadinlarda ilser hastanin dikkatini ¢ekmeye-
bilir (Sekil 4,5).

Behget'teki vulva iilserleri genellikle siklusun

premenstrual evresinde gelisir.

5. Kardiovaskiiler tutulum (10, 11, 14, 16, 19,

29,31,33,38,50)

Behget hastaligi hem venleri, hem de arterleri
tutan nonspesifik bir vaskiilittir. Kiigiik damarlarin
tutulumuna ek olarak orta ve biiyliikk ¢apli damarlar:
da tutar. Vaskiiler sistemin 6zelikle vendz kismini
tutar. Behgetteki bu nonspesifik vaskiilitin 06zelligi
sunlardir:
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1. Damar c¢evresinde lenfosit ve mononiikleer

hiicre infiltrasyonu.
2. Endotel sismesi ve fibrinoid dejenerasyon.

W

3. Mast  hiicreleri mevcudiyeti.

L]

Sekil 1. Agizda ve alt yiizde fronkiiller

-

Sekil 2. Eritema nodosum
Behget'te kalp tutulumu nadir olmasina ragmen,
kardit vakalari rapor edilmistir (14, 38, 54).

Behget sendromunda 5 tip vaskiiler lezyon go-
riliir:

Venéz  trombozlar
Varisler
Arteriyel  trombozlar
Arterivel  anevrizmalar

Gezici  tromboflebitler.

LA W N

Behgetlilerin % 20-25'inde vaskiiler lezyonlar
olusur. Erkeklerin % 8,7'sinde, kadinlarin ise % 6,3'-
iinde gorilir. Vendz tutulum, arteriyel tutulumdan
daha ¢ok olmasina karsin, o6limlerin % 80'e yakini,
biiyiik arteriyel anevrizma riip tiiriinden husule gelmek-
tedir (35).
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“jekil 4.

syehil 3. Bacaklarda purpurik dakiintiler

Skrotum iizerinde ekziilserasyonlar

Sekil 5 Vulva ve labia minoris iizerinde ekziilseras-

yonlar.

Vendéz trombozlar varislerden daha siktir. En
stk olarak vena kava superior ve inferiorda okliizyon
gelisir. Aksiller ve femoral ven gibi proksimal veliler-
de de komplikasyonlar sik gorilir. Biyik venlerdeki
tikanma, torasik ve abdominal duvarda kolleteral
damar gelismesine neden olabilir (18) (Sekil 6)

Hastalarin 1/3'linde ekstremitelerde hem yiizeyel,
hem de derin tromboflebitlere rastlanir. Tromboflebit
genellikle gezicidir ve ayn1 anda bir ka¢ lokalizasyon-
da goriilebilir. Behget hastaliginda, tromboz olayla-
rina ragmen, laboratuvarda primer hiperkoagulabili-
tenin tesbit edilememesi, flebit ve arterit gibi semp-
tomlarin (17, 53), humoral faktdérlere~bagli olmaktan
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¢ok, vaskiilite bagh oldugunu diisiindiiriir (Sekil 7).

Femoral ve popliteal arterlerde stenoz veya
anevrizma oldugu zaman hasta intermittant klaudi-
kasyo ile; abdominal aorta ve mezenterik arterde
anevrizma oldugu zaman karin agris1 ile, renal
arter anevrizmasi oldugu zaman reno-vaskiiler hiper-
tansiyonla, subklavian arterde tromboz oldugu za-
man senkop veya nabizsizhik hastaligr (55) ile miira-
caat edebilir (Sekil 8, 9, 10, 11).

6. Eklem tutulumu (5,12, 17, 52, 55)

Behc¢et sendromlu hastalann % 40-45'inde
eklem tutulumu vardir. Eklemlerde sislik, kizarik-
hk ve agr1 (artralji ya da artrit) olur. Tutulum asi-
metrik ve rekurrenttir. Hastalik en ¢ok diz eklemini
tutar. El ve ayak bilegi, dirsek, kiiciik eklemleri de tu-
tabilir (Sekil 12). Sakro iliak eklem tutulumu
Japonlarda % 0,5-1 oraninda rastlanmistir. Kemik
ve kikirdakta harabiyet ve atrofi nadiren meydana
gelir. Artrit ataklarina genellikle ates ve eritema
nodosum benzeri lezyonlar eslik eder. Bunlarda
serum romatoid faktor testi negatiftir.

Sekil 6. Vena cava inferior obstruk.
sivonunda harinda kollateraller

Sckil 7. Sag bacakta tromboflebit

7. Gastrointestinal belirtiler (2, 12, 36, 42,
49, 59)

Behcetlilerin yaklasik % 50'sinde gastrointesti-
nal sistemle ilgili sikdyetler mevcuttur. Bunlar bulan-
ti-kusma, karin agrisi, karinda gaz, diare-konstipas-
yon gibi sikayetlerdir. Malabsorbsiyona siklikla
rastlanir. Bu sikayetler, akut ataklar aninda, re mis-
yona oranla daha siklikla goézlenir. Gastrointestinal
tutulumun ¢ok belirgin oldugu durumlara Entero-
Behcet ismi verilir. Semptomlar intestinal damar-
lardaki vaskiilite bagh olarak olusurlar. intestinal
iilserlerle, buna baglhh melena ve perforasyon olusa-
bilir. Behcet sendromu en c¢ok ilio-¢ekal bolgeyi
tutar. Bu nedenle Crohn hastaligi ve diger inflama-
tuvar barsak hastaliklar1 ile karisir. Bu ilio-cekal
bolge iilserleri perfore olma egiliminde oldugu i¢in
prognozu kotiidiir. Operasyona verildiginde, genis
rezeksiyona ihtiya¢ gosterirler. Behc¢et sendromun-
da ozefagusta aftoz iilserler de tarif edilmistir.

8. Epididimit
Erkek Behcet hastalarinin % 4,5 - 8'inde epidi-
dimit goriilebilir. Agr1 ve sislik 12 hafta siirebilir,

Sckil 8. Sol aksiller vende tikamibk bk

Sekil 9.Sag femoral vende tikanmklik

Tiirkiye Klinikleri Tip Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C.3, S.i, 1985
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Sckil 10. Vena hepatika trombozu

sekil 11. Sag internal iliak arter
anevrizmast
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siklikla rekiirrens olur. Tutulumu itibar1 ile karisti-
nlabilir (5, 17, 55).

9. Santral sinir sistemi belirtileri (17, 32, 38,
47, 48)

Behcet sendromu olgularimin 1/4'iinde nérolo-
jik tutulum oldugu sdéylenmektedir. Japonya'daki
Beliget'lilerin % 10'unda, hastaligin gidisi sirasinda
herhangi bir zamanda noérolojik hastalik gelistigi
bildirilmistir. Motor ve duyusal semptomlarin her
ikisi de goriilebilmesine ragmen, genellikle motor
sistem tutulur. Noérolojik bulgularin belirgin oldugu
olgulara noéro-Behg¢et ismi verilir. Noro-Behcet
kendini ates, bas agrisi, kusma, ense sertligi, Kernig
bulgusu gibi menenjit bulgular: ile; nistagmus, ataksi,
tremor gibi serebeller semptomlarla; spastik paralizi,
pozitif Babinski, klonus, konusma ve mental bozuk-
luklar gibi piramidal trakt sendromu ile; asir1 giilme,
spontan c¢1glik atma ve yutma zorlugu gibi ekstra
piramidal bulgularla gosterebilir. Bunun yaninda
spinal kord ve periferik sinir tutulumuna ait semp-
tomlar da olabilir.

Hastalarin % 50'sinde hafiza kaybi, demans,
karakter degisikligi, depresyon, irritabilité, apati,
anksiete, oOfori gibi psikolojik degisiklikler goriile-
bilir.

10. Pulmoner tutulum (4, 9, 17, 26)

Beh¢et hastaliginda akciger tutulumu nadir-
dir. Heniiz su ana kadar da akciger tutulumuna ait

Literatiirde;
akciger grafisinde tiiberkiiloz gibi bulgusu olup, anti-

degisiklikler tam toparlanamamstir.
tiiberkiiloz tedaviye cevap vermeyen vak'alar rapor
edilmistir.

Bunun disinda akcigerde opasiteler, pleurai
efiizyon, pulmoner hipertansiyon, hemoptizi de
rapor edilmistir. Pulmoner fibrozis nadiren geli-
sir (Sekil 8, 9).

11. Karaciger tutulumu

Beh¢et hastalifinda karaciger tutulumu oldukg¢a
nadirdir. Ancak hepatik ven okliizyonuna bagh Budd-
Chiari sendromu gelisebilir ve karacigerde konjestif
degisiklik (18) yapabilir (Sekil 13).

12. Renal tutulum (26, 55, 56, 57)

Behcet sendromunda renal belirtiler nadirdir.
Fakat semptom vermese de mikroskopik diizeyde
renal tutulum olabilecegi iiaimia akilda tutulmalidir.
Kollajen doku hastaligindaki boébrek tutulumu ile
Kolay kolay ayrilamayan renal tutulum olusaoilir.
Fokal glomerulonefrit, hizla ilerleyen glomeriilo-
nefrit, immiin kompleks nefriti goriilebilir. Bu vak'a-
larin yarisinda proteinlin ve mikroskopik hematiiri
gozlenebilir.

Behcet sendromunda renal amiloidoz oldukca
nadirdir. Bugiine kadar 7 vakada rapor edilmistir.
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Amiloidozis Behcet sendromunun primer bir
gosterisi olabilecegi gibi, kronik siipiirasyonlar so-
nucu sekonder olarak da gelisebilir (5, 51, 56, 57).

13. Myositis ve splenoniegali de nadiren Behcet
sendromu olgularinda saptanmistir. Myositis! olan
olgularin genellikle du ydénde belirgin bir sikayet-
leri olmadig:1 halde, adale Diyopsisi ile myosit sap-
tamir (1, 21). Behgetli hastalarda myositin gercek
insidansim1 saptamak i¢in kanimizca her hastaya
adale biyopsisi uygulanmalidir. Literatiirde spleno-
megaii saptanip, bu bulgunun Behc¢et sendromunun
belirtisi oldugunu diisiindiiren ii¢ olgu raporu mev-
cuttur (21, 37).

Behc¢et sendromu olan bir kiside nadiren malign
Dir hastalik gelisebilmektedir (22, 27). Bazan ge-
lisen bu malign hastahk, Behcet sendromunun
tedavisinde  kullanilan Cytoxana bagh olabilir.
Cytoxana Dagh bir malign hastahigin ¢ikmasi i¢in
genellikle 4 sene gibi bir siire ou ilicin kullanilmasi
gerekir, ozellikle g6z lezyonu nedeniyle Cytoxan
verilenlerde oo6yle Dir tehlike s6z konusu olabilir.
Genellikle Cytoxana bagh gelisen ikincil kanserler
urogenital sistemde goriiliir. Nadiren aym hastada
aynt anda hem Behcet sendromu, hem lokemi sap-
tanabilir (22). Lenfoma ile birlikte goriilmesi, miis-

terek otoimmiin nedenle izah edilebilir (27).

TANI KRIiTERLERI

Behg¢et hastaliginin tamis1 klinik belirti ve bul-
gularla yapilir. Bu hastalig1 ortaya koyacak spesifik
laboratuvar testleri yoktur. Tam kriterleri ikiye

ayrilir:
1) MAJOR KRITERLER
1. Rekurrent oral afioz iilserler
2. Deri lezyonlar
3.  Goz lezyonlar
4.  Genital iilserler
m MINOR KRITERLER
I.  Artritis ve/veya artralji
2. Gastrointestinal  lezyonlar
3. Epididimit
4. Vaskiiler  lezyonlar
5. Santral sinir sistemi tutulumu
6. Paterji testinin pozitif olusu.
Beh¢et sendromu klinik olarak inkompiet

(eksiK) veya komplet (tam) evrede bulunabilir. iz-
lenen hastalar kisa veya uzun siirede eksik evreden
tam evreye gecerler.

Baz1 yazarlar komplet Behc¢et sendromu tanisi
icin 4 major bulgunun bulunmasinin sart oldugunu,
bunlardan DirinLi1 eksikligi halinde inkomplet Behgcet
sendromu denmesi gerektigini ileri siirerken (55),
diger bazilar1 dért major bulgudan ii¢ii ve bir mi-
nér bulgu varsa hastaliin komplet evrede oldu-
gunu kabul ederler (48). Bazilarina gore iic major
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veya iki major + iki mindr bulgu varsa hastalik komp-
let donemdedir (5, 12, 15, 20, 52). Kendi olgulari-
mizin izleniminden aldigimiz sonuca gore bu son evre-
lendirme daha uygun gibi goriinmektedir.Yalniz major
bulgulardan birinin "agizda rekurrent aft" olmasi ge-
rekir. Ayrica evrelendirme sistemi pek yarar saglama-
yabilir. Uzun seneler yalnizca vena kava superior
trombozu tanisi ile izlenen olgularda, bir giin Behget
sendromunun diger klinik belirtileri ¢ikabilmektedir.
Evrelendirme, belki tedaviye yo6n verme bakimindan
faydali olabilir. Inkomplet ddnemde semptomatik,
komplet donemde ise daha agressif tedavi diisiiniile-
bilir. Inkomplet dénemde olan olgulann tanisi bazan
giclik dogurabilir ki bu durumlarda, doku grubunun
HLA-B5 olmasi hastaligin taninmasinda yardimct olur
(15, 52). Bazi otorler HLA-BS5 grubu ile paterji testi-
nin pozitifliginin bir arada bulunusunun sendromun
taninmasinda 6nemli oldugunu ileri siirerler (50).

KLINIK GiDiS VE PROGNOZ

Karakteristik vakalarda oral aftoz ilserler ilk
semptomdur (hastalarin % 67'sinde). Ardindan sik-
lik siras1 ile deri lezyonlari, okiiler, genital ve artikiiler
Delirtiler gelir.

Sinir sistemi ile ilgili semptomlar ve vaskiiler
semptomlar genellikle daha ge¢ ortaya ¢ikar. Bazi
vak'alarda sinir sistemi bulgular1 ilk semptom olabilir.
O zaman multipl sklerozla ayrilmasi zor olur.

Prognoz noéro-Behget olgulari ve vaskiiler tutulum
olanlarda daha kotiidir. Noro-Behget'te mortalite
oranit % 21-47 arasindadir. Vaskiiler tutulumda, arte-
riyel lezyonlarin prognozu, venéz lezyonlara gore
daha kotiidir. Olusan arteriyel anevrizmalarin riptiiri
6lime yol agar. Vendz okliizyonlarda ise kolleteraller
gelisir ve tikaniklik kismen diizelir.

Go6z lezyonu sonucu hasta tek veya iki goziinde
gormesini kaybederek hayat boyu kor kalabilir.

LABORATUVAR BULGULARI (6, 12, 39, 40)

Tek basina deger tasiyan hi¢ bir spesifik bulgu
yoktur. Saptanabilen laboratuvar bulgulari sunlardir:

1)  Eritrosit
2) IgG, IgM, IgU konsantrasyonunda artim.

sedimentasyon — hizindaki  artig.

3) Serum  albuminlerinde  azalma, globulinde
artma (6zellikle gamma ve alfa 2).
4) Serum  mukoproteinlerinde artis.

5) Serum  glukoproteinlerinde  artis.
6) Lokositoz

7)  CHP  pozitifligi.
8)  Otoantikorlar  (tutulan  dokulara  karsi  olus-
musg).

9)  Paterji testinin miisbet olusu.

Tim bunlar, ataklar aninda artar, remisyonda
azalir veya kaybolur.
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TEDAVI

Behget sendromunun tedavisinde spesifik etkin
bir ajan yoktur. Bu hastaligin tedavisi ig¢in kullanilage-
len metodlar soyle siralanabilir:

1. Polyomyelitis vaksin (25, 28, 58): Polivalan
poliomyelitis asis1 ayda bir 4 damla olmak lizere 3 ay
iist iiste verilir. Ilk defa Tager'in nonspesifik oral aft-
larda  polyomyelitis
Behcet olgularinda kullanilmaya baglanmistir. Sonug-
lar degisiktir.

asisini  kullanmasindan sonra

2. Colchicine (43, 45): Yapilan ¢alismalar Beh-
¢et sendromu olgularinda 16kosit kemotoksisinin art-
tigin1  gostermistir (34). Polimorfoniikleer 16kosit
kemotoksisinin iyi bir inhibitdéri olan colchicine bu
nedenle Behget sendromunun tedavisinde kullanil-
maktadir. Daha g¢ok cilde ait enfeksiyon belirtilerinin
fazla oldugu olgularda veya amiloid gelistiginde One-
rilmekte ise de, diger olgularda da verilebilir. Tavsiye
edilen doz 0,5 mg'lik tabletlerinden giinde 2 defadir.

3. Phenformin + ethylestrenol: ilk defa vena
kava superioru tikali olan bir Beh¢et sendromu olgu-
sunda, mutad trombolitik ve antikoagiilan tedavi ile
sonu¢ alinamayinca denenmistir (13). 50 mg'lik
phenformin tabletlerinden giinde 2 defa ve 2 mg'lik
estrenolden 4 defa verilerek hastada iyi sonug¢ alindigi
bildirilmistir. Trombozu olan olgularda denenebilir.

4. Immiinosiipressifler:  Cyclohosphamide (Cy-
toxan): Genellikle 50 mg'lik tabletlerinden giinde g
defa verilir. Haftada bir 16kosit sayim1 yapilir (7, 12,
23, 30). Bilhassa g6z lezyonu olanlarda iyi sonug¢ alin-
maktadir. Tedavi siliresi hastaligin aktivitesine gore
ayarlanir.

Azathiopyrine 50 mg'lik tabletlerinden giinde
3 defa verilerek, aynen Cytoxan'da oldugu gibi hare-

ket edilir (23).

Chlorambucil (Leukeran): 0,1 mg/kg/giin verilir.
Bazi olgularda iyi sonu¢ alinmaktadir (48).

Prednisolon: Giinde 5-10 mg tavsiye edilmekte-
dir. Tek basina veya Cytoxan'la birlikte verilebilir
(12, 23, 55).

5. Transfer faktor: Hastaligin aktif oldugu do-
nemlerde transfer faktoriin seviyesinin azaldiginin go-
rilmesi {izerine, transfer faktér tedaviye girmistir.
Normal kigilerden hazirlanan transfer faktoriin 1 {ini-
tesinde 1 x 109 16kosit bulunmalidir. Tedavi, subku-
tan 3-4 enjeksiyon seklindedir (62).

6. Taze kan ve plazma da tedavide kullanilmis-
tir. Gegici bir siire hastaligi kontrol edebilir (46).

7. Indomethacin: ilk defa 1976'da denenmis ve
iyi sonu¢ alinmigtir. Etkisinin nasil oldugu kesin bi-
linmemekle beraber, prostaglandin inhibisyonu ile
olabilir. 25 mg'lik tablet veya kapsiillerden giinde 4
defa verilir (54).

8. Levamisole: Immiinostimiilan bir ajandir.
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2 haftada bir 3 giin, giinde 3 defa 40 mg'lik tabletle-
rinden verilir. Bazi1 olgularda iyi sonu¢ alinmaktadir
(28,44).

9. Plazmaferezis: i1k defa Fransa'da bildirilen

bir olguda tatbik edilmis ve iyi sonu¢ alinmistir. Ken-

di Behc¢et sendromu olgularimizdan da iyi netice ve-

renler vardir. Hastanin biitiin plazmasin1 degistirmek

Sekil 12.

10.

11.

80
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artritik  degisiklikler
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