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ÖZET 

Behçet sendromu, ülkemizde oldukça sık gö­
rülen kronik gidişli bir multisistem hastalığıdır, 
1937 yılında Hulusi Behçet rekürrent ir id o sik Ut, 
ağızda aftlar ve genital ülserlerle giden bu hasta­
lığı tarif etmiş, fakat daha sonraki yıllarda deriyi, 
lokomotor sistemi, eklemleri ve damarları ilgi­
lendiren bulguların da hastalığın kliniği içinde 
yer alabildiği gözlenmiştir. Etiolojide virüsler, 
bakteriler, toksik, immünolojik ve -:• r.etik neden­
lerden söz edilmiştir. Fizyopatolojide esas olan, 
nonspesifik vaskütittir. Klinik olarak olgular 
tam (komplet) veya eksik (inkomplei) evrede 
bulunabilir. Hastalığın tanısı klinik bulgularla 
ya:'': ; bu hastalık için spesifik laboratuvar 
bulgusu yoktur. Olguların büyük kısmında 
HLA-BS doku grubu saptanır. Tedavide poli-
omlyelitis aşısı, colchicine, im münosüpressif 
ajanlar, phenformin + ethylestrenol, transfer 
faktör, indomethacin, levamisöle, plazmaferezis, 
taze kan ve plazma kullanılmıştır. 

T Kİ Tıp B i l Araş t Dergisi C.3, S.1 ,1985, 74-81 

S U M M A R Y 

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, •.,••'< 
of the mouth and genital exulcerations. In the 
forthcoming years, locomotor system disor* -, 
skin lesions, arthritic changes and vascular 
lesions have been added to the clinical picture 
of the disease. Viruses, b a c . : . , toxins, •im­
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-B5 
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. 

T J Res Med Sci V . 3 , N . l , 1985, 74-81 

Behçe t sendromu ülkemizde diğer ülkelere kıyas­
la o ldukça sık görülen; m u k o k u t a n ö z , oküler, arti-
küler, ürogenital , intestinal ve nörolojik belirtilerle 
seyreden kronik bir multisistem hastalığıdır. İnter-
mittant inflamatuvar ataklar şekl inde seyrett iği gibi, 
tek bir organa has stabil ve kronik bir tutulum da 
gösterebilir (5, 12, 30, 33). 

Rekürren iridosiklit, oral ve genital ülserler 
Hipokrat tarafından tanımlanmasına rağmen, ayrı 
bir klinik antite olarak ilk kez bir Türk Dermatologu 
olan Profesör Hulusi Behçe t tarafından ele al ınmış­
tır (3, 55, 60). Behçe t , bu sendromu tan ımlamadan 
önce , Avrupa ve Japonya'dan, izole vak'alar halinde 
buna benzer yayınlar yapı lmışt ı r (55). Behçe t hasta­

lığı o k u l o m u k o k u t a n ö z sendromlar arasında ince­
lenir ve bunlar içerisinde özellikle Reiter hastalığı 
ve Stevens-Johnson sendromu ile kanşt ır ı labi l i r . 

tleride bahsedileceği gibi, Behçe t hastalığının 
komplet ve inkomplet tipleri vardır. Hastalık erkek­
lerde kadınlardan ik i misli fazla görülür. En ç o k gö­
rüldüğü yaş 20-30 yaşları arasıdır. Çocuk luk çağı ve 
yaşlı larda o ldukça nadirdir. Ailesel Behçe t hastalığı 
olguları da bildirilmiştir (5 ,12 , 17, 20, 33, 55, 61). 

EPİDEMİYOLOJİ 

Behçe t hastalığı en çok Akdeniz ülkeleri (Tür­
kiye, İsrail, Lübnan, İ talya, Yunanistan gibi) ve uzak 
doğuda görülür. Gerçek insidansı tam olarak bi l in-
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memekle beraber, Japonya'da 1 : 10000, İngil tere 'de 
0,06 : 10000, U S A ' d a 0,03 : 10000 olarak bildiril­
mektedir. Amerika ve İngil tere 'de nadirdir. Japon­
ya 'nın da doğu ve soğuk bölgelerinde sık görülür. 
Memleketimizde sıklık konusunda kesin rakamlar 
mevcut değildir (12, 15 ,16 , 19, 24, 30, 33, 55). 

ETİYOLOJİ 

Behçe t sendromu, nonspesifik sistemik bir vas-
külittir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemesine r ağmen , 
viral, bakteriyel, toksik, genetik, immünolojik hipo­
tezler öne sürülmüştür (3, 30, 32, 50, 55). 

Etiyolojide bugün immün mekanizma üzerinde 
çok durulmaktadı r . İlk kez 1963 yılında bu hasta­
ların serumunda, ağız mukozası membranma karşı 
antikorlar saptanarak Behçe t Hastalığı o to immün 
hastalıklar arasına soku lmuş tu r . İmmün floresan ça­
l ışmalarda vasküler duvarlarda IgM, İgG, beta 1 glo-
bulin depolanması da gösterilmiştir . Serumda da 
lgD, IgG, IgM, C l , C 2 , C 3 , C4 art ımı vardır. Y ine 
serumda immün kompleksler ar tmış t ı r . Behçet 
hastal ığında, T-supresör hücrelerde fonksiyon bo­
zukluğu o lduğunu savunanlar da vardır (12, 26, 30, 
3 9 , 4 1 , 55). 

Tüm bu faktörlerden başka Behçe t sendromunda 
H L A - B 5 doku grubunun saptanması , familyal olgula­
rın sıklıkla görülmesi, orta ve uzak d o ğ u d a sık görü-
lüşü, genetik faktörlerin de rol oynadığ ın ı düşündürür. 
Hatta bugün familyal tutulum, bazılarına göre minör 
kriterler arasında yer almaktadır (15, 20, 24, 52, 
60 ,61) . 

KLİNİK BULGULAR 

Behçet sendromunun klinik seyri önceden 
tahmin edilemeyen eksaserbasyon ve remisyonlarla 
karakterizedir. Semptomlar ın rekurrensleri arasın­
daki ortalama interval 1 ile 2 ay arasındadır (1 hafta 
ya da 2 yıl olabilir). 

1. Ağız mukozasının rekurrent aftöz 
ülserasyonları (5, 12, 33, 49, 55) 

Hastaların % 99-100 'ünde ağızda aftlar vardır. 
Bu ülserler en sık dudak ve gingivanın müköz 

membranlannda, bu kkal mukoza ve dilde meydana 
gelir. Damak, tonsiller ve farinks nadiren tutulur. 
Bu bölgelerdeki oral lezyonlar Reiter sendromu ve 
Stevens-Johnson'da çok daha sık gözlenir. Aftlar 
hafif kabarık bir zeminde kırmızılık şeklinde baş­
lar ve 1-2 günde yüzeyel, yuvarlak, e r i t ematöz , kes­
kin sınırlı bir hal alır. Genellikle bu ülserlerin yüze­
y in i beyaz veya sarımsı bir pseudomembran kaplar. 
Bu oral aftöz lezyonlann çoğu 7-10 günde yerinde 
nedbe dokusu b ı rakmadan iyileşir (Şeki l 1). Fakat 
nadir de olsa, bir kaç ülserin birleşmesi ile oluşabi­
lecek büyük ülserler nedbe bırakabilir. 

2. Deri tutulumu (5, 12, 33, 49, 55, 60) 

Behçetlilerin % 84 'ünde cilt lezyonu gözlenir. 

Eritema nodosum lezyonları genellikle alt ekstremi-
telerde olur; fakat kalça, kol , boyun ve yüzde de gö­
rülebilirler. Mavimsi bir renkte olabilirler, çoklukla 
ağrılıdırlar (Şeki l 2). 

Bu hastalarda gördüğümüz purpurik döküntüler 
ciltten kabarıktır , subku tanöz lokalizasyonla, endu-
rasyon ve hassasiyetle birlikte gider. Lezyonlar 10-14 
günde kaybolma eğilimindedirler ve pigmantasyon 
bırakır. Rekurrens sıktır (Şeki l 3). 

Bir diğer karakteristik cilt lezyonu ise, iğne 
batırılan veya intradermal serum fizyolojik enjeksi­
yonu yapılan yerlerde nonspesifik inflamatuvar 
reaksiyon o luşudur . Bu, hastalann % 40 ' ında görü-
lir . İğne yapılan yerde 24-48 saat sonra tüberkülin 
benzeri reaksiyon gelişir. Neden olarak da polimorfo-
nükleer lökosit kemotoksisindeki art ış gösterilmiştir . 
Bu nedenle Behçet ' l i hastalarda yabancı antijenlerle 
yapılan cilt testlerinin yorumlanması yanlış neticeler 
verebilir. Yine Behçet ' l i lerde follikülit ve akne vul-
garis'e benzer döküntüler sık görülür. 

Ci l t manifestasyonları da oro-genital ülserasyon-
lar gibi 1-2 haftada spontan olarak geriler. Ancak 
bunlar tekrarlama eğilimindedirler. 

3. Oküler tutulum 
Behçe t sendromlu kişilerin % 90'mda göz belirti­

leri mevcuttur. Körlüğe kadar giden göz hastalığı en 
ciddi problemlerdendir. Tekrarlayan anterior ve 
posterior üveit, hipopyonlu iritis, retina ve choroidde 
kanama, eksuda oluşabilir . Göz belirtilerinin ileri 
safhalarında, optik sinirdeki atrofiye veya sekonder 
glokoma bağlı olarak akut bir görme kaybı gelişe­
bilir. Tam körlük, göz tutulumu başlangıcından 
ortalama 3-36 yıl sonra o luşur (5, 12, 33, 49). 

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

Genital bölge eksülserasyonları en sık skrotum 
ve vulvada meydana gelir ve olguların % 67'sinde 
görülür. Bunun yanında penis, vagina, perianal muko­
za da tutulabilir. 

Genital ülserler genellikle oral ülserlerden daha 
derindir ve iyileşince nedbe bırakırlar. Bu nedenle 
Behçet sendromu düşünülen hastalarda, aktif ülser 
olmasa bile genital bölgede nedbe dokusu araştırı lma­
lıdır. Erkeklerde lezyon, kadınlara göre daha ağrılı­
dır. Kadınlarda ülser hastanın dikkatini çekmeye­
bilir (Şeki l 4,5). 

Behçe t ' t ek i vulva ülserleri genellikle siklusun 
premenstrual evresinde gelişir. 

5. Kardiovasküler tutulum (10, 11, 14, 16, 19, 
2 9 , 3 1 , 3 3 , 3 8 , 5 0 ) 

Behçe t hastalığı hem venleri, hem de arterleri 
tutan nonspesifik bir vaskülittir. Küçük damarların 
tutulumuna ek olarak orta ve büyük çaplı damarlar ı 
da tutar. Vasküler sistemin özelikle venöz kısmını 
tutar. Behçe t tek i bu nonspesifik vaskülitin özelliği 
şunlardı r : 
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1. Damar çevresinde lenfosit ve mononükleer 
hücre infiltrasyonu. 

2. Endotel şişmesi ve fibrinoid dejenerasyon. 
3. Mast hücreleri mevcudiyeti. 

Şekil 1. Ağızda ve alt yüzde fronküller 

Şekil 2. Eritema nodosum 

Behçe t ' t e kalp tutulumu nadir olmasına rağmen, 
kardit vaka la r ı rapor edilmiştir (14, 38, 54). 

Behçe t sendromunda 5 tip vasküler lezyon gö­
rülür: 

1. Venöz trombozlar 
2. Varisler 
3. Arteriyel trombozlar 
4. Arteriyel anevrizmalar 
5. Gezici tromboflebitler. 

Behçetl i lerin % 20-25'inde vasküler lezyonlar 
o luşur . Erkeklerin % 8,7'sinde, kadınların ise % 6,3'-
ünde görülür. Venöz tutulum, arteriyel tutulumdan 
daha ç o k olmasına karşın, ölümlerin % 80'e yakını , 
büyük arteriyel anevrizma rüp türün den husule gelmek­
tedir (35). 

76 
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• jek i l 4. Skrotum üzerinde ekzülserasyonlar 

Şekil 5 Vulva ve labia minoris üzerinde ekzülseras­
yonlar. 

Venöz trombozlar varislerden daha sıktır. En 
sık olarak vena kava superior ve inferiorda oklüzyon 
gelişir. Aksil ler ve femoral ven gibi proksimal veliler­
de de komplikasyonlar sık görülür. Büyük venlerdeki 
t ıkanma, torasik ve abdominal duvarda kolleteral 
damar gelişmesine neden olabilir (18) (Şeki l 6) 

Hastaların 1/3'ünde ekstremitelerde hem yüzeyel, 
hem de derin tromboflebitlere rastlanır. Tromboflebit 
genellikle gezicidir ve aynı anda bir k a ç lokalizasyon-
da görülebilir. Behçe t hastal ığında, tromboz olayla­
rına rağmen, laboratuvarda primer hiperkoagulabili-
tenin tesbit edilememesi, flebit ve arterit gibi semp­
tomlar ın (17, 53), humoral faktörlere^bağlı olmaktan 
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çok, vaskülite bağlı olduğunu düşündürür (Şekil 7). 

Femoral ve popliteal arterlerde stenoz veya 
anevrizma olduğu zaman hasta intermittant klaudi-
kasyo ile; abdominal aorta ve mezenterik arterde 
anevrizma olduğu zaman karın ağrısı ile, renal 
arter anevrizması olduğu zaman reno-vasküler hiper­
tansiyonla, subklavian arterde tromboz olduğu za­
man senkop veya nabızsızlık hastalığı (55) ile müra­
caat edebilir (Şeki l 8, 9, 10, 11). 

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

Behçet sendromlu hastalann % 40-45'inde 
eklem tutulumu vardır. Eklemlerde şişlik, kızarık­
lık ve ağrı (artralji ya da artrit) olur. Tutulum asi­
metrik ve rekurrenttir. Hastalık en ç o k diz eklemini 
tutar. El ve ayak bileği, dirsek, küçük eklemleri de tu­
tabilir (Şekil 12). Sakro iliak eklem tutulumu 
Japonlarda % 0,5-1 oranında rastlanmıştır. Kemik 
ve kıkırdakta harabiyet ve atrofi nadiren meydana 
gelir. Artrit ataklarına genellikle ateş ve eritema 
nodosum benzeri lezyonlar eşlik eder. Bunlarda 
serum romatoid faktör testi negatiftir. 

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

Behçetlilerin yaklaşık % 50'sinde gastrointesti­
nal sistemle ilgili şikâyetler mevcuttur. Bunlar bulan-
tı-kusma, karın ağrısı, karında gaz, diare-konstipas-
yon gibi şikâyetlerdir. Malabsorbsiyona sıklıkla 
rastlanır. Bu şikâyetler, akut ataklar anında, re mis­
yona oranla daha sıklıkla gözlenir. Gastrointestinal 
tutulumun çok belirgin olduğu durumlara Entero-
Behçet ismi verilir. Semptomlar intestinal damar-
lardaki vaskülite bağlı olarak oluşurlar. İntestinal 
ülserlerle, buna bağlı melena ve perforasyon oluşa­
bilir. Behçet sendromu en çok ilio-çekal bölgeyi 
tutar. Bu nedenle Crohn hastalığı ve diğer inflama-
tuvar barsak hastalıkları ile karışır. Bu ilio-çekal 
bölge ülserleri perfore olma eğiliminde olduğu için 
prognozu kötüdür. Operasyona verildiğinde, geniş 
rezeksiyona ihtiyaç gösterirler. Behçet sendromun-
da özefagusta aftöz ülserler de tarif edilmiştir. 

8. Epididimit 

Erkek Behçet hastalarının % 4,5 - 8'inde epidi­
dimit görülebilir. Ağrı ve şişlik 1-2 hafta sürebilir, 
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sıklıkla rekürrens olur. Tutulumu itibarı ile karıştı-
nlabilir (5, 17, 55). 

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

Behçet sendromu olgularının 1/4'ünde nörolo­
jik tutulum olduğu söylenmektedir. Japonya'daki 
Belıçet'lilerin % 10'unda, hastalığın gidişi sırasında 
herhangi bir zamanda nörolojik hastalık geliştiği 
bildirilmiştir. Motor ve duyusal semptomların her 
ikisi de görülebilmesine rağmen, genellikle motor 
sistem tutulur. Nörolojik bulguların belirgin olduğu 
olgulara nöro-Behçet ismi verilir. Nöro-Behçet 
kendini ateş, baş ağrısı, kusma, ense sertliği, Kernig 
bulgusu gibi menenjit bulguları ile; nistagmus, ataksi, 
tremor gibi serebeller semptomlarla; spastik paralizi, 
pozitif Babinski, klonus, konuşma ve mental bozuk­
luklar gibi piramidal trakt sendromu ile; aşırı gülme, 
spontan çığlık atma ve yutma zorluğu gibi ekstra 
piramidal bulgularla gösterebilir. Bunun yanında 
spinal kord ve periferik sinir tutulumuna ait semp­
tomlar da olabilir. 

Hastaların % 50'sinde hafıza kaybı, demans, 
karakter değişikliği, depresyon, irritabilité, apati, 
anksiete, öfori gibi psikolojik değişiklikler görüle­
bilir. 

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

Behçet hastalığında akciğer tutulumu nadir­
dir. Henüz şu ana kadar da akciğer tutulumuna ait 
değişiklikler tam toparlanamamıştır. Literatürde; 
akciğer grafisinde tüberküloz gibi bulgusu olup, anti-
tüberküloz tedaviye cevap vermeyen vak'alar rapor 
edilmiştir. 

Bunun dışında akciğerde opasiteler, pleurai 
efüzyon, pulmoner hipertansiyon, hemoptizi de 
rapor edilmiştir. Pulmoner fıbrozis nadiren geli­
şir (Şekil 8, 9). 

11. Karaciğer tutulumu 

Behçet hastalığında karaciğer tutulumu oldukça 
nadirdir. Ancak hepatik ven oklüzyonuna bağlı Budd-
Chiari sendromu gelişebilir ve karaciğerde konjestif 
değişiklik (18) yapabilir (Şekil 13). 

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

Behçet sendromunda renal belirtiler nadirdir. 
Fakat semptom vermese de mikroskopik düzeyde 
renal tutulum olabileceği üainıa akılda tutulmalıdır. 
Kollajen doku hastalığındaki böbrek tutulumu ile 
Kolay kolay ayrılamayan renal tutulum oluşaoilir. 
Fokal glomerulonefrit, hızla ilerleyen glomerülo-
nefrit, immün kompleks nefriti görülebilir. Bu vak'a-
ların yarısında proteinlin ve mikroskopik hematüri 
gözlenebilir. 

Behçet sendromunda renal amiloidoz oldukça 
nadirdir. Bugüne kadar 7 vakada rapor edilmiştir. 

Amiloidozis Behçet sendromunun primer bir 
gösterisi olabileceği gibi, kronik süpürasyonlar so­
nucu sekonder olarak da gelişebilir (5, 51, 56, 57). 

13. Myositis ve splenonıegali de nadiren Behçet 
sendromu olgularında saptanmıştır. Myositis! olan 
olguların genellikle du yönde belirgin bir şikâyet­
leri olmadığı halde, adale Diyopsisi ile myosit sap­
tanır (1, 21). Behçetli hastalarda myositin gerçek 
insidansını saptamak için kanımızca her hastaya 
adale biyopsisi uygulanmalıdır. Literatürde spleno-
megaii saptanıp, bu bulgunun Behçet sendromunun 
belirtisi olduğunu düşündüren üç olgu raporu mev­
cuttur (21, 37). 

Behçet sendromu olan bir kişide nadiren malign 
Dir hastalık gelişebilmektedir (22, 27). Bazan ge­
lişen bu malign hastalık, Behçet sendromunun 
tedavisinde kullanılan Cytoxana bağlı olabilir. 
Cytoxana Dağlı bir malign hastalığın çıkması için 
genellikle 4 sene gibi bir süre ou ilâcın kullanılması 
gerekir, özellikle göz lezyonu nedeniyle Cytoxan 
verilenlerde oöyle Dir tehlike söz konusu olabilir. 
Genellikle Cytoxana bağlı gelişen ikincil kanserler 
urogenital sistemde görülür. Nadiren aynı hastada 
aynı anda hem Behçet sendromu, hem lökemi sap­
tanabilir (22). Lenfoma ile birlikte görülmesi, müş­
terek otoimmün nedenle izah edilebilir (27). 

TANI KRİTERLERİ 

Behçet hastalığının tanısı klinik belirti ve bul­
gularla yapılır. Bu hastalığı ortaya koyacak spesifik 
laboratuvar testleri yoktur. Tanı kriterleri ikiye 
ayrılır: 

I) MAJÖR KRİTERLER 

1. Rekurrent oral aftöz ülserler 
2. Deri lezyonları 
3. Göz lezy onları 
4. Genital ülserler 

II) MİNÖR KRİTERLER 

/. Artritis ve/veya artralji 
2. Gastrointestinal lezyonlar 
3. Epididimit 
4. Vasküler lezyonlar 
5. Santral sinir sistemi tutulumu 
6. Paterji testinin pozitif oluşu. 

Behçet sendromu klinik olarak iııkompiet 
(eksiK) veya komplet (tam) evrede bulunabilir. İz­
lenen hastalar kısa veya uzun sürede eksik evreden 
tam evreye geçerler. 

Bazı yazarlar komplet Behçet sendromu tanısı 
için 4 majör bulgunun bulunmasının şart olduğunu, 
bunlardan DİrinLı eksikliği halinde inkomplet Behçet 
sendromu denmesi gerektiğini ileri sürerken (55), 
diğer bazıları dört majör bulgudan üçü ve bir mi­
nör bulgu varsa hastalığın komplet evrede oldu­
ğunu kabul ederler (48). Bazılarına göre üç majör 
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veya ik i majör + iki minör bulgu varsa hastalık komp-
let dönemded i r (5, 12, 15, 20, 52). Kendi olguları­
mızın izleniminden aldığımız sonuca göre bu son evre-
lendirme daha uygun gibi görünmektedir .Yalnız majör 
bulgulardan birinin "ağızda rekurrent aft" olması ge­
rekir. Ayrıca evrelendirme sistemi pek yarar sağlama­
yabilir. Uzun seneler yalnızca vena kava superior 
trombozu tanısı ile izlenen olgularda, bir gün Behçe t 
sendromunun diğer kl inik belirtileri ç ıkabi lmektedir . 
Evrelendirme, belki tedaviye yön verme bakımından 
faydalı olabilir. İnkomple t dönemde semptomatik, 
komplet dönemde ise daha agressif tedavi düşünüle­
bilir. İnkomple t dönemde olan olgulann tanısı bazan 
güçlük doğurabil i r ki bu durumlarda, doku grubunun 
H L A - B 5 olması hastalığın tanınmasında yardımcı olur 
(15, 52). Bazı o tör ler H L A - B 5 grubu ile paterji testi­
nin pozitifliğinin bir arada b u l u n u ş u n u n sendromun 
tanınmasında önemli o lduğunu ileri sürerler (50). 

KLİNİK GİDİŞ VE PROGNOZ 

Karakteristik vakalarda oral aftöz ülserler ilk 
semptomdur (hastaların % 67'sinde). Ardından sık­
lık sırası ile deri lezyonları, oküler, genital ve artiküler 
Delirtiler gelir. 

Sinir sistemi ile ilgili semptomlar ve vasküler 
semptomlar genellikle daha geç ortaya çıkar. Bazı 
vak'alarda sinir sistemi bulguları ilk semptom olabilir. 
O zaman multipl sklerozla ayrılması zor olur. 

Prognoz nöro-Behçet olguları ve vasküler tutulum 
olanlarda daha kötüdür. Nöro-Behçe t ' t e mortalite 
oranı % 21-47 arasındadır. Vasküler tutulumda, arte-
riyel lezyonların prognozu, venöz lezyonlara göre 
daha kötüdür. Oluşan arteriyel anevrizmaların rüptürü 
ölüme yo l açar . Venöz oklüzyonlarda ise kolleteraller 
gelişir ve t ıkanıklık kısmen düzelir. 

Göz lezyonu sonucu hasta tek veya ik i gözünde 
görmesini kaybederek hayat boyu kör kalabilir. 

LABORATUVAR BULGULARİ (6, 12, 39, 40) 

Tek başına değer taşıyan hiç bir spesifik bulgu 
yoktur. Saptanabilen laboratuvar bulguları şunlardır: 

1) Eritrosit sedimentasyon hızındaki artış. 
2) IgG, IgM, IgU konsantrasyonunda artım. 
3) Serum albuminlerinde azalma, globulinde 

artma (özellikle gamma ve alfa 2). 
4) Serum mukoproteinlerinde artış. 
5) Serum glukoproteinlerinde artış. 
6) Lökositoz 
7) CHP pozitifliği. 
8) Otoantıkorlar (tutulan dokulara karşı oluş­

muş). 
9) Paterji testinin müsbet oluşu. 

Tüm bunlar, ataklar anında artar, remisyonda 
azalır veya kaybolur. 

TEDAVİ 

Behçe t sendromunun tedavisinde spesifik etkin 
bir ajan yoktur. Bu hastalığın tedavisi için kullanılage-
len metodlar şöyle sıralanabilir: 

1. Polyomyelitis vaksin (25, 28, 58): Polivalan 
poliomyelitis aşısı ayda bir 4 damla olmak üzere 3 ay 
üst üste verilir. İlk defa Tager'in nonspesifik oral aft-
larda polyomyelitis aşısını kul lanmasından sonra 
Behçet olgularında kullanılmaya baş lanmış t ı r . Sonuç ­
lar değişikt ir . 

2. Colchicine (43, 45): Yapılan çal ışmalar Beh­
çe t sendromu olgularında lökosit kemotoksisinin art­
tığını göstermişt i r (34). Polimorfonükleer lökosit 
kemotoksisinin iy i bir inhibitörü olan colchicine bu 
nedenle Behçe t sendromunun tedavisinde kullanıl­
maktadı r . Daha ç o k cilde ait enfeksiyon belirtilerinin 
fazla o lduğu olgularda veya amiloid geliştiğinde öne­
rilmekte ise de, diğer olgularda da verilebilir. Tavsiye 
edilen doz 0,5 mg'lik tabletlerinden günde 2 defadır . 

3. Phenformin + ethylestrenol: İlk defa vena 
kava superioru tıkalı olan bir Behçe t sendromu olgu­
sunda, mutad trombolitik ve antikoagülan tedavi ile 
sonuç al ınamayınca denenmiş t i r (13). 50 mg'lik 
phenformin tabletlerinden günde 2 defa ve 2 mg'lik 
estrenolden 4 defa verilerek hastada iy i sonuç alındığı 
bildirilmiştir. Trombozu olan olgularda denenebilir. 

4. İmmünosüpressifler: Cyclohosphamide (Cy­
toxan): Genellikle 50 mg'lik tabletlerinden günde üç 
defa verilir. Haftada bir lökosit sayımı yapılır (7, 12, 
23, 30). Bilhassa göz lezyonu olanlarda iy i sonuç alın­
maktadır . Tedavi süresi hastalığın aktivitesine göre 
ayarlanır. 

Azathiopyrine 50 mg'lik tabletlerinden günde 
3 defa verilerek, aynen Cytoxan'da o lduğu gibi hare­
ket edilir (23). 

Chlorambucil (Leukeran): 0,1 mg/kg/gün verilir. 
Bazı olgularda iy i sonuç al ınmaktadır (48). 

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

5. Transfer faktör: Hastalığın aktif o lduğu dö­
nemlerde transfer faktörün seviyesinin azaldığının gö­
rülmesi üzerine, transfer faktör tedaviye girmiştir . 
Normal kişilerden hazırlanan transfer faktörün 1 üni­
tesinde 1 x 109 lökosit bulunmalıdır . Tedavi, subku-
tan 3-4 enjeksiyon şeklindedir (62). 

6. Taze kan ve plazma da tedavide kullanılmış­
tır. Geçici bir süre hastalığı kontrol edebilir (46). 

7. Indomethacin: İlk defa 1976'da d e n e n m i ş ve 
iy i sonuç al ınmıştır . Etkisinin nasıl o lduğu kesin bi­
linmemekle beraber, prostaglandin inhibisyonu ile 
olabilir. 25 mg'lik tablet veya kapsüllerden günde 4 
defa verilir (54). 

8. Levamisole: İmmünost imülan bir ajandır. 
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2 haftada bir 3 gün, günde 3 defa 40 mg'lık tabletle­
rinden verilir. Bazı olgularda iyi sonuç alınmaktadır 
(28,44). 

9. Plazmaferezis: İlk defa Fransa'da bildirilen 
bir olguda tatbik edilmiş ve iyi sonuç alınmıştır. Ken­
di Behçet sendromu olgularımızdan da iyi netice ve­
renler vardır. Hastanın bütün plazmasını değiştirmek 

Şeki l 12. El parmaklarında artritik değişiklikler 

gerekir. Yalnız, alman plazma süratle yerine konacağı 
için, 1-2 hafta gibi belirli aralıklarla prosedür tekrar­
lanmalıdır. Bu yolla, artmış olan immün kompleksler 
atılır. Birlikte Cytoxan da verilirse immün kompleks 
yapımı önlenebilir (8, 18). 

Şekil 13. Sağ plevrada sıvı toplanması 

KAYNAKLAR 

1. Arkın C R , Rothschild B M , Florendo N T , et al . : Behçet 
Syndrome with myositis, A r t h . Rheum. 23 (5): 600, 
1980. 

2. Baba S, Maruta M, A n d o K, et al . : Intestinal Behcet's 
disease, Dis . Colon and rectum, 19 (5): 428, 1976. 

3. Behçet IUI: Uber rezidivierende apthöse durch ein virus 
verursachte geshwüre, am mund, am auge un an der 
genitalien, Derm. Woch 105:1 152, 19 37. 

4. Berk Ö, Gündoğdu M A , Kocabalkan F. et al . : Polisero-
sitle beraber giden bir Behçe t Hastalığı Olgusu, G A T A 
Bül. 19:161, 1971. 

5. Beroniade V: Amyloidosis and Behcet's disease, A n n . 
Intern. Med. 83 (6):904, 1975. 

6. B iya l F, Hatemi H, Gündoğdu S, et al . : Behçe t Hastalı­
ğ ında KBnik ve Laboratuvar Bulguları, Cer rahpaşa T ıp 
Fakültesi Dergisi, 7:207, 1976. 

7. Buckley C H , Gil ls J P : Cyclophosphamide therapy of 
Behcet's disease, J. Allergy, 43 (5):273, 1969. 

8. Budolet J , Esteves A, Leroux G, et al . : Exchange plas-
matique chez une malade ayannt une maladie de Beh­
çet , Nouv. Press. Med . 43:3563, 1979. 

9 . Cadman E C , Lundberg WB, Mitchel l M S : Pulmonary 
manifestations in Behçe t Syndrome, Arch . Intern. M e d . 
136:944, 1976. 

10. Chajek T, Painaru M: Behcet's disease wi th decreased 
fibrinolysis and superior vena caval occlusion, Brit t . 
M e d . J . 1:782, 1973. 

11. Chavatzas D: Popliteal artery thrombosis in Behcet's 
Syndrome. A new manifestation of a very Bttle known 
condition, Angiology, 25:773, 1974. 

12. Cooper O A , Penny R: Behcet's Syndrome: Cünical , 
Immunological and therapeutic evaluation of 12 pa­
tients, Aust . N . Z J , Med. 4:585, 1974. 

80 

13. Cunliffe WS, Menem IS: Treatment of Behcet's Syn­
drome with phenformin and ethylestrenol, Lancet, 1: 
1239, 1969. 

14. Demireioğlu E, Komşuoğ lu B, Dündar S, et ak: Behçe t 
sendromunda sol ventrikül fonksiyonlarının ekokardiyo-
grafik ölçümü, Cerrahpaşa Tıp Fakültesi Der. 14 (1):7, 
1983. 

1 5 . Dündar V S , Özerkan K: Behçet sendromunda H L A anti­
jenleri, Cer rahpaşa Tıp Fakültesi Dergisi, 11 (2): 151, 
1980. 

16. Dündar S, Yazıcı H: Vena cava superior syndrome, Mayo 
C l in . Proe. 57:785, 1982. 

17. Dündar S: Clinic study and laboratory work of hyper­
coagulability state in Behcet's disease, International 
Society of Hematology. European and Afr ican division, 
seventh meeting, Barcelona, 4-9 September, Abstract 
Book, page 331, 1983. 

18. Dündar S (Kaldırımcı) , Karacadağ Ş, Paker Ş: Plasma­
pheresis treatment in Behcet's disease, Asian Med. J. 25 
(7)472 , 1983. 

19. Dündar (Kaldırımcı) S, Yazıcı H: Superior vena cava 
syndrome in Behcet's disease, Vascular surgery, 18 (1): 
28, 1984. 

20. Dündar (Kaldırımcı) S: Familial cases of Behcet's disease 
(First report of the syndrome in twins), Asian Med . J. 
27 (5):327, 1984. 

21. Dündar (Kaldırımcı) S, Ş imşek H: Behcet's disease with 
splenomegaly, Meeting of the Mediterranean Blood 
Club, İzmir, 9-12 June 1984, Abstract no: 96. 

22. Dündar (Kaldırımcı) S, Ş imşek II: Behcet's disease and 
malignancies, Meeting of the Mediterranean Blood Club, 
İzmir, 9-12 June 1984, Abstract no: 93. 

23. Fırat T: Behçet Hastal ığında immünosupressif tedavi 
Türk Oftalmoloji Gazetesi, 6 (4):139, 1976. 

T ü r k i y e K l i n i k l e r i T ı p B i l i m l e r i A R A Ş T İ R M A Derg i s i C3, S . l , 1 9 8 5 
T u r k i s h J o u r n a l o f R E S E A R C H i n M e d i c a l S c i e n c e s V . 3 , N . l , 1 9 8 5 



Behçet S e n d r o m u / D Ü N D A R 

24. Fıra t T, Ersoy F, Berkel İ, et al . : Behçet hastalığında do­
ku gruplar ın ın özellikleri, Türk Oftalmoloji Gazetesi 
6 (4):143, 1976. 

25. F i ske l B, Tager A, Fishel R, et a l : Poliomyelitis vascine 
in the treatment of Behcet's syndrome, Arch . Derm. 
116:1348, 1980. 

26. Gamble C N , Wiesner K B , Shapino R F : The immun 
complex pathogenesis of glomerulonephritis and pul­
monary vasculitis in Behcet's disease, A m . J. Med. 66: 
1031, 1979. 

27. G ö ğ ü s S, T ınaz tepc B, Müftü Y, et a l . :Behçe t sendromu 
ve lenfoma, I. Ulusal Kanser Kongresi, 1-4 Nisan 1975, 
Ankara , sayfa 199. 

28. Gürler A: Behçet hastalığının Sabin (polio) vaccine ve 
Levamisoîe ile mukayeseli tedavisinden alman sonuçlar, 
Ankara T ı p Mec. 35:85, 1982. 

29. Haim S, Barzilai D, 1 lazará E: involvement of veins in 
Behcet's syndrome, Br. J . Derm. 84:238, 1971. 

30. Ha im S: Behcet's diesase: Etiology and treatment, 
Dermato lóg ica 15:163, 1975. 

31. Hil ls E A : Behcet's syndrome with aortic aneurysms, 
Br i t . Med . J . 4:152, 1967. 

32. Ikuta F, Mosaka II, Takcshita I, et al . : An attempt to 
a isolate viruses from multiple sclerosis and neuro 
Behçe t disease in Japan, Neuorology, 26 (6):75, 1976. 

33. James D G : Behcet's syndrome, N. Eng. J . Med. 301 (8): 
431, 1979. 

34. James D W , Walker J R , Smith MJI I : Abnormal poly­
morphonuclear leucocyte chemotaxis in Behcet's syn­
drome, A n n . Rheum. Dis . 38:219, 1979. 

35. Jenkins A M , MacPherson AIS, Nolan B, e t a l . : Peripheral 
aneurysms in Behcet's disease, Br . J. Surg. 63:199, 
1976. 

36. Kasakara Y, Tanaka S, Mishino M, et al . : Intestinal 
involvement in Behcet's disease, Dis. C o l . Rect. 24:103, 
1981. 

37. Kieman T S , Gil lan J, Murray J P , et al.-.Behcet's disease 
and splenomegaly, Bri t . Med. J. 2:1340, 1978. 

38. Labib M A M , Gammal Y , E l Aguizy D i l : Behçets syn­
drome (with cardiac and neurological complications), 
B u l l . Opht. Soc. Egypt. 68:337, 1975. 

39. Lehner T: Behcet's syndrome and autoimmunity, Bri t . 
Med . J . 1:465, 1967. 

40. Lehner T, Adinol f i M: Acute phase proteins, C9 , factor 
B and lysozyme in recurrent oral ulceration and Beh­
cet's syndrome, J. C l in . Path. 33:269, 1980. 

41. L i m S D , Haw C R , K i m NI , e t a l . : Abnormalities of T-
cell subsets in Behcet's syndrome, Arch . Derm, 119: 
307, 1983. 

42. Lockhart J M , Mc Intyre W, Caperton E M : Esophageal 
ulceration in Behcet's syndrome, A n n . Intern. Med. 84 
(5):572, 1976. 

43. Matsumura N, Mizuschima Y: Leucocyte movement and 
colchicine treatment in Behcet's disease, Lancet 2: 813, 
1975. 

T ü r k i y e Klinikleri T ıp Bilimleri A R A Ş T I R M A Dergisi C .3 , S . l . 1985 
Turkish Journal of R E S E A R C H İn Medicat Sciences V . 3 , N . l , 1985 

44. Merieux P, Spitler L E , Paulus H E : Treatment of Beh­
cet's syndrome wi th Levamisole, Ar th . Rheu. 24 (1): 
64, 1981. 

62. Wolf R E , Fubenberg I III, Welch T M , et al . : Treatment 
of Behcet's syndrome with transfer factor, J A M A , 238 
(8) £ 6 9 , 1977. 

45. Myachi Y, Taniguchi S, Ozaki M, et al.: Colchicine in 
the treatment of cutaneous manifestations of Behcet's 
disease, Br . J . Derm. 104:67, 1981. 

46. O'Duffy J: Blood transfusion therapy in Behcet's dis­
ease, A n n . Int. Med. 80:279, 1974. 

47. O'Duffy J D , Goldstein N P : Neurologic involvement in 
seven patients wi th Behcet's disease, A m , J . Med. 61 : 
170,1976. 

48. O'Duffy J D , Robertson D M , Goldstein N P : Chlorambu­
cil in the treatment of uveitis and meningoencephalitis 
of Behcet's disease, A m . J . Med, 76:75, 1984. 

49. Parkin J V , Wight D G D : Behcet's disease and alimentary 
tract, Postgr. Med. J. 5 (594):260, 1975. 

50. Rosenthal T, Halkin H, S hani M, et al . : Occlusion of the 
great veins in the Behçe t syndrome, Angiology, 23:600, 
1972. 

51. Rosenthal T: Systemic amyloidosis in Behcet's disease, 
A n n . Intern, Med. 82 (2):220, 1975. 

52. Rosselet E, Saudan Y, Jeannet M: Recherche des anti-
genes H L - A dans la maladie de Behçet , Opht. 172 (2-3): 
116, 1976. 

5 3. Saito K, Higuchi M, Sugiura S: Studies on blood coagul­
ability activity in Behcet's disease, Acta Soc. Opht, J p n . 
80:1, 1976. 

54. Scarlet J A , Kistner M L , Yang L C : Behcet's syndrome, 
report of a case associated wi th pericardial effusion and 
cyroglobulinemia, treated wi th Indomcthacin, A m , J . 
Med. 66:146, 1979. 

55. Shimizu T, Ehrl ich G E , Hayashi K: Behçet disease 
(Behçet Syndrome), Sem. Ar t , Rheu. 8 (4):222, 1979. 

56. Sözen T, Dündar S, Oto A, et al . : Behcet's disease as­
sociated with amyloidosis, Israel Med. Sci . 20:500, 
1984. 

57. Sözen T, Dündar S, Oto A, et al . : Behcet's disease as­
sociated with amyloidosis, Nephron, in press. 

58. Tager A: Preliminary report of the treatment of Behçe t 
syndrome with oral poliomyelitis vaccine (Sabin), 
Derm. 149:253, 1974. 

59. Thach B T , Cummings N A : Behçe t syndrome wi th 
aphthous colitis, A r c h . Intern. Med. 136:205, 1976. 

60. Yazıcı II, T üz ün Y, Pazarlı II, et al , : The combined use 
of IÎLA-B5 and the pathergy test as diagnostic markers 
of Behçet 's disease in Turkey, J. Rheum, 7:2, 1980. 

61. Yürütken S, Yılmazer M I , Özkarakaş O: Bir ailenin ik i 
jenerasyonunda saptanan Behçe t hastalığı olguları ve 
ailevi Behçet hastalığı, G A T A Bül. 21:659, 1979. 

81 


