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Ozet

Summary

Behget hastaligi etiyolojisi bilinmeyen kronik, immiino-
inflamatuar multisistemik bir hastahktir. Ozellikle iilkemizde,
Akdeniz iilkelerinde ve Japonya’da sik goriiliir. Etiyopatogenezde
genetik, cevresel, viral, bakteriyel ve immiinolojik faktorlerin
iizerinde  durulmaktadir.  Klinikte  tekrarlayan  orogenital
tilserasyonlar ve deri lezyonlar1, okiiler belirtiler, artrit, vaskiilit ve
baz1 olgularda norolojik ve bityitk damar tutulumu ile karakterizedir.
Tedavide kolsisin, steroid, talidomid, ve immiinosiipresif ajanlar
hastaligin siddeti ve organ tutulumuna bagl olarak kullamlmaktadir.
Bu makalede, dermatoloji, romatoloji, goz hastaliklar, fizik tedavi
klinikleri gibi bir ¢ok bilim dalini ilgilendiren Behget hastaligiin
etiyopatogenezde rolii oldugu disiiniilen etkenleri, degisik klinik
belirtileri ve tedavi secenekleri tartigilmistir.

Anahtar kelimeler: Behcet hastaligi, etiyoloji, Klinik belirtiler,
Tedavi
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Behget’s disease is a chronic, immuno-inflammatory, and
multisystemic condition. It is mainly observed in Turkey, other
Mediterranean areas, and Japan. Viral, bacterial, genetic,
immunologic, and environmental factors have been implicated in
the pathogenesis of the disease. It is clinically characterized by
recurrent oral and genital ulceration and skin eruptions,
inflammatory ocular involvement, and in some cases, by arthritis,
vasculitis, inflammatory bowel disease, and neurological
manifestations. Treatment is challenging, must be tailored to the
pattern of organ involvement, and the severity of disease for each
patient, and  colchicines, steroids,  thalidomide, and
immunsuppressive drugs can be used. In this article, a list of
currently suspected etiological factors, the different clinical
features of the disease are discussed and the treatment modalities
are summarized.

Key Words: Behget’s disease, Etiology, clinical manifestations,
Therapy
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Behcet hastaligi (BH), nedeni bilinmeyen, kompleks
bir multisistem hastaligidir. Ik olarak 1937 yilinda bir
dermatolog olan Prof. Dr. Hulusi Behget tarafindan,
tekrarlayan oral aft, genital {iilserasyon ve hipopyonlu
iridosiklit ile karakterize, viral olmasi muhtemel bir
trisemptom  kompleks olarak tanimlanmistir  (1,2).
Giiniimiizde bu sendromun, ¢ok sayida klinik belirtilerin
daha bulundugu, derinin yan1 sira venler, arterler,
gastrointestinal sistem, pulmoner sistem, kardiyovaskiiler
sistem, romatolojik, renal ve merkezi sinir sistemi
bulgularinin da rastlanabildigi kronik, immiinoinflamatuar,
vaskiilitik bir multisistemik hastalik oldugu anlagilmistir

(3.4).

insidans ve Epidemiyoloji
BH’nin prevalans: Japonya, Giiney Asya, Orta Dogu
ve Giiney Avrupa (Akdeniz bolgesi) bolgelerinde
yiiksektir. Kuzey Avrupa ve Amerika’da sik degildir (5).

T Klin J Med Sci 2003, 23

Ulkemizde erigkin kisilerde yapilan iki bolge caligmasinda
prevalans oranlar1 80/100000 ve 370/100000 olarak
bulunmustur (6). Bu oran Japonya’da7-8.5/100000,
Amerika’da 0.3/100000 ve Ingiltere’de 0.6/100000 olarak
bildirilmistir (1,5,7).

Hastalik en sik 20-40 yaslarn arasinda gozlenir.
Cocukluk caginda ve 50 yas ilizerinde goriilmesi nadirdir.
Erkek/kadin oran1 3/2 oranindadir (3,7). Ancak genis
serilerde bu oran 1/1 olarak bildirilmektedir (8,9).

Etiyoloji ve Patogenez
Etiyolojisi tam  olarak  bilinmeyen = BH’nin
etiyopatogenezinde genetik yatkinlik, mikrobiyal etkenler,
cevresel faktorler ve immiin regiilasyonda bozukluk
tizerinde durulmaktadir (10,11). Ancak tizerinde en cok
durulan hipotez hastaligin viral, bakteriyel ya da diger bir
antijen ile tetiklenen ve genetik olarak predispozisyon
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gosteren kisilerde ortaya cikan bir multisistemik hastalik
oldugudur (12-14).

Bazi ailelerde ve bazi bolgelerde 6zellikle HLA-B51
olmak tizere HLA-BS5 ile birliktelik gosterdigi bildirilmistir
(3,15-18). Ozel bir cografik dagihm gostermesi, ailevi
olgularin varligi, Uzak Dogu ve dogu Akdeniz iilkelerinde
insidansinin yiikseldigi ve HLA-BS birlikteliginin BH’ nin
etiyolojisinde cevre ve genetik faktorlerin onemli etkileri
oldugunu diistindiirmektedir. Tiirkiye’de yapilan bir
calismada 2147 Behcet hastasi arasinda %7.3 oraninda
ailevi olgu saptanmistir (12).

BH’da viral etiyoloji ilk olarak Hulusi Behcet
tarafindan ileri siiriilmiig, ancak daha sonraki ¢aligmalarda
belli bir viriis izole edilememistir (19). 1980 yilinda Behcet
hastalarinda HSV proliferasyonuna karsi bir interferans
oldugu gozlenmistir. Daha sonraki yillardaki ¢alismalarda
PCR ile HSV-1 DNA fragmenti tespit edilmistir. Bugiin
icin BH’da HSV’nin rold, viriisiin direkt etkisinden daha
¢ok T-hiicre immiin regililasyonuna olan etkisiyle
aciklanmaktadir (4,7,20). Vaskulitik hastaliklarda hepatit
A, B, ve C viriislerinin etiyolojide rolleri oldugu
bilinmesine ragmen Behcet hastalifinda gosterilememistir
(21).

BH’da etiyolojide streptokoklarin rolii iizerinde de
aragtirmalar ~ yapilmaktadir. BH’lilarin  lenfositlerinin
streptokokal antijenlerle inokiilasyonu ile interferon
gamma, IL-1, IL-6, IL-8 gibi PMNL aktive edici
faktorlerin salgilandig1 gosterilmistir. Streptokokus sangius
ve S.salivariusda etiyolojide suclanmistir. Farkli tip
streptokoklarin  hepsinde bulunan ortak bir antijenik
determinantin hastaliktan sorumlu olabilecekleri ileri
stirlilmiistiir, ancak boyle bir ortak determinant son yillarda
gosterilebilmistir (4,22,23). Bazi hastalarda streptokokal
antijenlerin intradermal enjeksiyonu ile hastalifin aktive
oldugu ve bir deri reaksiyonunun gozlendigi bildirilmistir
(4). Calgiineri ve ark. yaptiklart bir calismada benzatin
penisilin ve kolsisin tedavi kombinasyonunun hastaligin
mukokutandz belirtilerini kontrol etmede oldukca iyi
geldigini belirtmislerdir (24).

BH’nin patogenezinde suglanan HSV ve cesitli
streptokoklar gibi farkli mikroorganizmalar arasindaki
ortak antijenik paydayr 1s1 soku proteinlerinin
olusturabilecegi ve insan ile 1s1 soku proteinlerinin ¢apraz
reaksiyonunun patogenezden sorumlu olabilecegi iddia
edilmektedir (25).

Behcet hastaliginda temel patolojinin sistemik bir
vaskiilit oldugu diistiniilmektedir. Endotel hiicrelerinin IL-
1, TNF ve liposakkaritler ile uyarilmas1 sonucu meydana
gelen notrofil adhezyonu, Behgetli hastalarda saglikli
bireylere gore daha fazladir. Aym sekilde IL-8 ve diger
sitokinlerin de notrofil aktivasyonundan sorumlu oldugu
dikkat cekilmistir. Dermal endotelyal ve infiltre
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hiicrelerdeki nitrik oksit (NO) sentetaz ekspresyonu c¢ok
biiylik miktarlarda NO iiretimine neden olmaktadir. Behget
hastaliginda da NO diizeylerinin yiiksek oldugunu saptayan
caligmalar vardir (26,27). Endoteli etkileyen faktorlerin en
onemlileri perivaskiiler yerlesimli mononiikleer
hiicrelerden salinan sitokinler ve nétrofillerden salinan
serbest oksijen radikalleridir. BH’da noétrofillerin endotel
hiicre yiizeyine daha fazla tutundugu bildirilmektedir. E-
selektin endotel hasarinin bir gostergesidir. BH’da E-
selektinin yiiksek oldugu gosterilmistir (28).

Behget hastaliginda cesitli immiinolojik bozukluklar
bildirilmistir. Bunlar serumda dolasan immiinkompleks-
lerin varligi, akut faz proteinleri ve C9un serum
diizeylerinin  yiiksekligi, = oral = mukozaya  karsi
otoantikorlarin varligi, kemotaksisin azalmasi, periferik
lenfositlerin alt gruplarinda dengesizligin olmasi, periferik
‘naturel killer’ hiicre aktivasyonunun eksikligi ve B-hiicre
stimiilasyonunun  fazlahigidir (29). BH’da  beta-2
mikroglobulin seviyeleri de artmistir (28).

Ayrica BH’da anti-sitoplazmik antikorlar (ANCA) da
arastirilmig, ancak ANCA’larin BH etiyopatogenezinde rol
oynamadig1 bildirilmistir (30). Aym sekilde
antikardiyolipin antikorlarn {izerinde de durulmus, ancak
bunlarda da bir iligki belirlenememistir (31).

Aktif BH’da monositlerden spontan TNFa, IL1, IL-6
ve IL-8 sekresyonunun saglikli kontrollerden ve Ailevi
Akdeniz Atesi olan hastalardan anlamli olarak artmis
oldugu goriilmiistiir. Hastalarin % 64’tinde plazma IL-10
diizeyleri artmis bulunmustur (4,22,32). BH’da incelenen
sitokinler, patogenezde agirlikli olarak Th1 lenfositlerin rol
oynadigin1 gostermektedir. Aktif donemdeki BH’larinda
spontan olarak salgilanan B hiicrelerinin sayis1 artmaktadir.
Serumda IgA konsantrasyonu artmakla beraber, tiikiiriikte
IgA azalmis bulunmustur (22). Serumda 65-kilodalton 1s1
soku proteinlerine veya streptokoklara karst IgA sinifi
antikorlar ~ bulunabilir (7). Behget  hastalarinda
Mycobacterium tuberculosis 65 kilo-dalton 1s1 soku
proteini 111-125, 154-172 ve 311-326 peptidlere kars1 IgA
ve Ig G sinif1 antikorlarin seviyeleri kontrollerden anlaml
derecede yiiksek bulunmustur (22).

Behget hastalarinda notrofil kemotaksisi artmistir.
Aktif BH’da notrofillerin spontan olarak artmig oranda
siiperoksit {irettigi goriilmiistir. BH’larda kontrollerden
daha fazla siiperoksit iiretimine neden olmaktadir (10).
Notrofil ve makrofajlardan tretilen stiperoksitlerinde
TBARS (tiyobarbitiirik asit reaktif substans) diizeylerinde
artma ve SOD (siiperoksit dismutaz) ile GSH-Px (glutatyon
peroksidaz) gibi antioksidan enzim seviyelerinde azalma
oldugu bildirilmektedir (33-39).

Sonug olarak genetik yatkinligi olan bireylerde, cesitli
cevresel faktorlerin etkisiyle, bazi enfeksiydz ajanlarin
tetikledigi, hiicresel ve humoral immiinitede meydana
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gelen bozukluklar ve bunun sonucunda effektor
mekanizmalarla gelisen immiinolojik inflamasyon BH nin
patogenezinden sorumlu géziikmektedir.

Klinik Bulgular
A-Mukokutan6z lezyonlar

1-Oral aftlar: En 6nemli bulgusudur. Hemen hemen
her hastada bulunur. Aftlar siklikla hastaligin ilk belirtisi
olmaktadir (1,3). BH, olgularin %99’da oral mukozada
niikslerle seyreden aftoz iilserlerle baslar (40). Balabanova
ve ark. yaptiklari bir calismada 108 BH’li olgunun
107’sinde oral iilserasyon goézlemlemislerdir (41). Aftlar
genellikle ayda bir veya birka¢ kez tekrar edebilir. Siklikla
yanak mukozasi, dil, dis eti, ve yumusak damakta goriiliir.
Minér, major ve herpetiform olarak {ii¢ tip oral aft gozlenir.
Minor iilserler, en sik goriilen aft lezyonu olup, 2-4 mm
yuvarlak veya oval, iizeri gri-sar1 renkli psddomembran ile
ortiilii, etrafi eritemli, 6demli yiizeyel iilserlerdir. Aftoz
tilserlerin %80’ini olusturular (42-44). Minor aftlar 1-2 giin
icinde gelisirler ve iz birakmadan 10-15 giinde iyilesirler
(40,44). En ¢ok dudak, yumusak damak ve farenkste
yerlesen major ilserler caplart 10 mm’den biiyiikk olup,
etrafi eritemli, ortasinda gri yesilimsi nekroz bulunan
lezyonlardir. Daha derin ve agrilidirlar. Skatris birakarak
iyilesirler. Tiim aftlarin %10’unu olustururlar. Herpetiform
olanlar, klinik goriinlimleri nedeniyle bu isimle
tanimlanmig olup, sayilar1 100’e ulasan, caplar1 genellikle
2-3 mm olan gruplar halinde ufak iilserler seklindedir.
BH’da en nadir goriilen aftoz iilserlerdir (40).

Aftoz iilserlerde, oral mukozaya yapilan travmalar,
emosyonel stres, hormonal degisiklikler, viral
enfeksiyonlar, beslenme bozukluklari, bakteriyel
enfeksiyonlar gibi etkenler niikslere neden olmaktadirlar.
BH genellikle oral iilserlerle baglamaktadir, ancak bu her
oral ilserli olguda BH gelisecegi anlami tasimamalidir.
Giirler ve ark. yaptiklari bir ¢alismada 912 rezidivan aft6z
stomatitli olgularin ancak 23’iinde (%2.52) BH gelismistir
(45).

2-Genital tilserler: BH da genital iilserler, kasint1 ile
baslar, zamanla eritem, odem, takiben ©Once papiil veya
papiilo-piistiiler lezyonlar olusur, kisa zamanda kenarlart
keskin, normal deriden kabarik, ortasi sar1 renkli membran
ile ortiilii, zimba ile delinmis gibi goriinim veren, son
derece agrili, iilsere lezyonlar seklindedirler. Ortas1 ¢okiik,
kenar1 hafif kabarik ve keskin, depigmente lezyonlar
seklinde skatris birakarak iyilesirler (40). Erkeklerde
prepisyum ve skrotumda, kadinlarda vulva, vajina ve
serviks uteri {iizerinde bulunurlar (7,43). Oral aftlara
benzer, ancak daha derin ve skatris birakirlar (4).

BH’da genital bolge disi ekstragenital iilserler de
izlenmektedir. Inguinal sulkuslar, anal bolge cevresi,
rektum, aksiller bolge, kadinlarda meme altinda gelisir.

T Klin J Med Sci 2003, 23
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Genital bolge disinda gelisen iilserlerin caplar1 daha kiiciik
ve daha erken sikatris birakarak iyilesirler (40,46,47).

3-Eritema nodozum benzeri lezyonlar: Genellikle alt
ekstremitelerde olusur. Subkutan indiirasyon ve hassasiyet
ile birlikte, deriden kabarik, 1-5 cm c¢aplar1 arasinda
degisen, normal deri renginde veya agik kirmizi renkte,
agnli, eritem alanlar1 seklindedir. Iyilesince pigmentasyon
birakirlar (46).

4-Akneiform eriipsiyonlar: Iki tip papiilopiistiiler
lezyon goriilmektedir. Birinci tip, yiizde, sacli deride,
gogiis ve interskapuler bolgelerde goriilen, akne
lezyonlarina benzeyen 0.5-1 cm capinda lizerinde piistiil
olmayan papiiller seklindedir. Ikinci tip lezyonlar
genellikle ekstremitelerde yerlesen papiillerdir ve 2-4 giin
icinde iizerinde kiiciik steril piistiiller olusur. Papiiller
iyilesirken hafif bir pigmentasyon birakirlar. Olgularin
%60-85’inde gozlenir (4,7,46).

5-Paterji testi (Derinin nonspesifik hipersensitivitesi):
Kan almak igin igne batirma gibi mindr travmanin
indiikledigi  bir inflamatuar reaksiyondur. Behget
hastalarinin 6nkol derisine steril bir igne batirilarak aranir.
24-48 saat sonra steril bir piistiiliin gelismesi seklinde
gozlenir. Histopatolojik olarak polimorfoniikleer 16kosit
infiltrasyonu go6zlenir. Olgularin  yaklasik  %40’inda
ozellikle aktivasyon doneminde gozlenir (4,7,46,48).

Paterji, BH icin oldukg¢a spesifiktir, bundan dolay1
tan1 kriterleri arasinda sayilmaktadir. Ancak pozitif paterji
testi, normal bireylerde de, nadiren spondiloartropatililerde
ve interferon alfa ile tedavi edilen kronik myelositer
I6semili olgularda da goriilebilir. Ayrica Tiirk ve Orta
Dogu’lu olgularin %60’ndan fazlasinda ve Japon olgularin
%44’tinde paterji pozitifligi gozlenirken, Ingiltere ve
Amerika’da yasayan olgularda bu oranlar kadar sik
goriilmemektedir. Bu nedenler paterji pozitifliginin tani
degerini diisiirmektedir (44,49).

B-Go6z belirtileri: En 6nemli organ tutulmalarindan
biri olan ve korlige kadar gotiirebilen goz belirtileri
degisik popiilasyonlar arasinda  %40-70  arasinda
goriilmektedir. Genellikle BH nin baslangicindan sonraki
2-3 yil icinde ortaya ¢ikar ve olgularin yaklasik %20°nde
ilk belirti olarak ortaya ¢ikabilir (44,50). En sik gbzlenen
belirtiler, hipopiyon, posterior {iiveit, vitroz birikimleri,
koryoidit ve retinitistir. Gorme kayb1 en ciddi problemdir.
BH’1l1 olgular mutlaka bir oftalmolojist tarafindan muayene
edilmeli ve floresein anjiyografi, renkli Doppler
goriintilleme ve fundoskopik muayenelerle de retinal
belirtiler arastirilmalidir (4,50).

C-Eklem belirtileri: Eroziv olmayan, deformite
olusturmayan artrit BH olgularin yaklasik %350’inde
goriilebilir. Diz, dirsek, el ve ayak bilekleri gibi periferik
eklemleri tutan, atak sirasinda daha ¢ok gozlenen gecici
artrit veya artralji seklindedir. BH’nda eklem tutulmasi
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artrit ve artralji yaninda sakroileit ya da ankilozan spodilit
olarak da ortaya cikabilir (4,7,44,51).

D-Damar belirtileri: BH’da esas lezyon vaskiilit
oldugundan hem arter hem de ven olarak her boyuttaki
damar tutulumu, olgularin %9-25’inde goriilebilir (52).
Venler daha sik tutulur. Tromboflebit genelde hastalarin
%20-40’1nda ve erkeklerde goriiliir. En sik bacaklarin
yiizeyel veya derin ven tromboflebiti olarak karsimiza
cikar. Vena kava superior ve inferior gibi biiyiik ven
tutulumlar1 da gozlenebilir, vena hepatikalarin tikanmasina
bagli Budd-Chiari sendromu da gelisebilir. (53).

Hastalik arterleri de tutabilmektedir, vendz tutuluma
gore daha seyrek olmakla birlikte daha ciddi sonuclar
dogurur. En sik aorta, daha sonra sirasi ile pulmoner
arterler, femoral, popliteal, subklavia ve karotis arterleri
tutulur. Erkeklerde daha sik ve daha siddetli goriiliir.
Yiiksek mortalite riski tagimasi nedeni ile pulmoner arter
tutulumu OSnemlidir. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Behcet
Merkezi’de geriye doniik bir arastirmada 2179 olgudan
24’tinde (%1.1) pulmoner arter tutulumu saptanmistir
(54,55). Kardiyo-vaskiiler tutulum kotii prognoza sahiptir.
Koroner arter vaskiiliti, enfarktiise yol acgabilir ve
genellikle cerrahi tedavi gerektirebilir (4,7).

E-Norolojik belirtiler: BH olgularinin yaklagik %1-
5’inde merkezi sinir sistemi tutulumu gozlenir. Hemipleji,
kranial sinir felgleri, vaskiilite bagh periferik sinir tutulumu
ve meningoensefelit en sik gozlenen norolojik bulgulardir
(4,56-58).

F-Gastrointestinal belirtiler: BH’da gastrointestinal
sistem tutulumu dudaklardan aniise dek tiim bolgelerde
goriilebilir. Gastrointestinal tutulum en sik ileogekal bolge
ve kolonda gozlenir. Tutulum sikligi degisik iilkelerde
farkli oranlardadir. Tiirkiye (%2.8-5), Hindistan (%5.2) ve
Israil (%0)’de diisiik siklik; Fransa (%14), Ingiltere (%14),
Kuveyt (%21) ve Amerika (%30)’da orta siklik; Iskogya
(%50) ve Japonya (%50-60)’da yiiksek siklikta
goriilmektedir. Klinikte osefagus iilseri, mide, duodenum,
ileum ve jejunumda iilserlerle karakterizedir. Kolonda da
hemorajik iilserasyonlar olabilir (59,60).

G-Diger belirtiler: Seyrek olarak bobrek tutulumu,
tiretrit, epididimit, orsit, sistit ve sekonder amiloidozis
gozlenebilir (59). Bazi BH’l1 olgularda audio-vestibiiler
bozukluklarin stk gozlendigi bildirilmigstir. Bilateral,
simetrik, sensOrindral tip isitme kaybi ve tek tarafh
periferik vestibiiler bozukluk en sik rastlanan bulgulardir
(44,61). Kardiyak tutulum BH’da sik degildir, ancak
perikardit, kapak tutulumu, koroner tromboz, sag
ventrikiiler ~ tromboz ve endomyokardiyal fibroz
bildirilmistir (44). Morelli ve ark. yaptiklar1 bir calismada
BH olgularin %50’sinde mitral kapak prolapsusu,
%30’unda proksimal aorta dilatasyonu saptamislardir (62).
Pulmoner tutulum da sik degildir. Pulmoner arter
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tutulumuna bagl plorezi, emboli, ve fibrozis goriilebilir.
Psikiyatrik degisiklikler ve depresyon oOzellikle aktif
donemlerde en azindan olgularin %50’sinde gozlenebilir.
Sweet-benzeri, piyoderma-benzeri, eritema multiforme-
benzeri lezyonlar, purpura, subungual enfarktiisler,
hemorajik biiller BH’da goriilen diger deri belirtileridir (4).
Jivenil BH sik degildir ve olgularin ancak %3-7’sini
kapsar. Az sayida neonatal BH olgulart bildirilmistir.
Gebelik hastalifin  aktivitesini belirgin  bir sekilde
degistirmemektedir. BH olan gebe kadinlarda diigiik veya
gebelik  komplikasyonlart  insidansinda  bir  artma
bildirilmemistir (44).

Laboratuar

BH’na 6zgii bir laboratuar bulgusu icin ¢ok sayida
caligma yapilmistir. Etiyolojide bahsedilen calismalardan
halen hastaliga 6zgii bir bulgu saptanamamistir (4).
Hastaligin aktif doneminde, eritrosit sedimentasyon artisi,
C-reaktif protein seviyesinde yiikselme, C3, C4, C9 ve
faktor B gibi plazma komleman komponentlerinde
yikkselme olabilir (7,44,63). Paterji testi, bolgesel
farkliliklar gostermesine ragmen tanida yardimci olan bir
kriterdir (7).

Histopatoloji

BH’da bir ¢ok organ tutulumu bulunmaktadir. Ancak
tim organ sistemlerinde ortak histopatolojik bulgu bir
lenfositik perivaskiilittir. Gozlenen esas histopatolojik
bulgular; lenfomononiikleer olusan
perivaskiiler infiltrasyon; kiigiikk damarlarda parsiyel
obliterasyona yol acan endotel hiicre proliferasyonu; ve
fibrinoid dejenerasyodur (7,64).

hiicrelerden

Tamni ve Ayirict Tam
BH’nin tanisi, sik goriilen bulgulardan birkaginin
birlikte oldugu olgularda klinik olarak kolay konabilir.
Guintimiize kadar cesitli ¢alisma gruplar tarafindan degisik
klinik tami kriterleri bildirilmistir (65,66). Genelde daha
¢ok epidemiyolojik ¢aligsmalarda kullanilmak iizere tanidan
¢cok siniflandirma amagh ‘Uluslararas1 Behcet Hastalif

Calisma  Grubu'nun  tammmladigt  tam  kriterleri
kullanilmaktadir ~ (67). Bu  kriterler Tablo 1’de
gosterilmigtir.

BH’daki klinik belirtilerin gosterilmesi icin ayrintili
bir anamnez ve fizik muayene 6nemlidir. Rekiirren oral ve
genital iilserasyonlar, sarkoidoz, Reiter sendromu, Stevens-
Johnson sendromu, inflamatuar barsak hastaligi, multiple
skleroz, Vogt-Koyanagi-Harada sendromu ile ayirici tani
yapilmahidir (44,68).
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Tablo 1. Behcet hastaliginda Uluslar aras1 Calisma Grubu Kriterleri*

Oral iilserasyon
olma

Bir yillik periyod igersinde hekim ya da hasta tarafindan gozlenen en az ii¢ kere atak gegirmis

Asagidaki bulgulardan en az iki tanesi

Genital tilserasyon
Goz lezyonlari

Hekim ya da hasta tarafindan gozlenen aftoz tilser veya skatris
Anterior tiveit, posterior iiveit veya biomikroskopik muayenede vitreusta hiicre; veya hekimin

saptadigi retinal vaskiilit

Deri lezyonlar1

Hekim ya da hastanin tanimladigi eritema nodozum, hekimin saptadigi psodofollikiilit veya

pstiiler lezyonlar; veya steroid tedavisinde olmayan erigkin hastalarda akneiform nodiiller

Pozitif paterji testi

24-48 saatte hekimin gozledigi

*Bulgular diger klinik hastaliklarla agiklanmadiginda uygulanir.

Tedavi

Hastaligin etiyolojisinin  bilinmemesi, patogenez
tizerinde yapilan c¢aligmalarin kesin sonu¢ vermemesi,
otoimmiinite ile ilgili olup olmadiginin heniiz kesinlik
kazanmamast nedeni ile BH’nin spesifik bir tedavisi
bulunmamaktadir (1,69). Tedavide sadece mukokutanoz
belirtileri olan hastalar ve beraberinde goz veya norolojik
gibi sistemik bulgular1 olan hastalar i¢in olmak iizere iki
farkli tedavi rejimi uygulanmaktadir.

Mukokutandz belirtileri olan olgularda, oral aft igin
giinde 2-3 kez topikal antiseptik ve antiinflamatuar agiz
gargaralar1 (klorhekzidin %1-2); topikal kortikosteroid
(triamsinolon asetonid pomad); topikal anestetikler
(lidokain  %2-5) veya tetrasiklinli a8z gargaralar
kullanabilir (4,50,70). Son zamanlarda topikal sukralfat
siispansiyonu ile oral ve genital iilserasyonda iyi sonuglar
bildirilmistir (71).

Daha siddetli mukokutanoz belirtileri olan olgular ile
beraberinde sistemik bulgulari olan olgularda ise ¢ok cesitli
sistemik ilaglar kullanilmaktadir. BH’da kullanilan ilaglar:

1-Kortikosteroidler: BH’nda 0zellikle oftalmik,
norolojik, vaskiiler, gastrointestinal ve mukokutanoz
tutulum olgularinda yaygin olarak kullanilmistir. Siddetli
mukokutandz  tutulumlu olgularda giinde 1mg/kg
prednizolon oral yoldan kullanilabilir (48).

Okiiler tutulumlu olgulara, erken dénemde topikal ve
sistemik steroidler veya periokiiler steroid enjeksiyonlari
kullanilabilir. Son yillarda calismalar steroidlerin akut
atakta etki gosterdikleri, ancak uzun dénemde progresyon
tizerinde etkilemedigini ileri siirmektedirler (69).

Kortikosteroidlerin kullanildig: bir diger alan da MSS
tutulumudur. Piramidoserebellar sendrom tedavisinde ve
intrakranial ~ basincin  artmast  halinde iyi yanit
alinabilmektedir. Vaskiiler tutulumun erken donemlerinde,
ozellikle biiyilk damar okliizyonlarinda, anevrizma
tedavisinde sistemik steroidler etkili olabilmektedir. Yine
eklem tutulumlu BH’da intraartikiiler steroid enjeksiyonu

kullanilabilmektedir (69).
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2-Kolsisin: ~ Kemotaksis,  fagositoz, lizozomal
degraniilasyon ve buna bagli enzimatik basamaklari
baskilayarak inflamatuar siklusu inhibe eder. BH
tedavisinde yaygm olarak kullanilir. Ozellikle oral aft,
genital lilserasyon ve eritema nodozum gibi mukokutan6z
belirtilerin tedavisinde etkilidir. G6z belirtileri {izerine de
etkili oldugu bildirilmektedir. Cocukluk cagi BH’da
giivenilir tedavi ajamidir. Tedaviye giinde 0.5mgx3
dozunda baglayip, klinik duruma goére doz azaltilarak uzun

bir siire kullanilabilir (69).

3-Azatioprin: Ozellikle retinal vaskiilitte, prednizolon
ile kombine olarak 1-2 mg/kg dozunda etkilidir. Akut
arterit ve anevrizma tedavisinde steroidle kombine olarak
azatioprin tedavisi ile basarili sonuclar elde edilmektedir.
Mukokutanéz BH’da kolsisinle yapilan karsilastirmali bir
caligmada, erken donemde bir ustiinliik saglamazken, uzun
donemde aftlarin gelisimi, genital iilser ve goz ataklar
azatioprin kullanan olgularda anlamli olarak gerilemis
olarak bulunmustur (72).

4-Siklosporin-A: BH tedavisinde 1985 yilindan bu
yana kullanilmaktadir. 5-7mg/kg dozunda kullanildiginda
okiiler tutulumun yam: sira mukokutan6z bulgular ve
artikiiler tutulumun iizerinde de etkili bulunmustur (73-75).

5-Klorambusil: 1970’li yillardan beri 6zellikle arka
iiveit, retinal vaskiilit ve akut MSS tutulumu tedavilerinde
kullanilmaktadir. Genel olarak 6-8 mg/giin dozunda
kullanilir. Ortalama remisyon siiresi 6 aydir ve tedaviye 2
yil kadar devam edilmesi Onerilir. Ancak ozellikle kemik
iligi depresyonu, sterilite ve sekonder maligniteler basta
olmak iizere ¢ok ciddi yan etkileri vardir (69). Bu nedenle
son zamanlarda kullanilmamaktadir.

6-Siklofosfamid: Ozellikle siddetli géz ve MSS
tutulumunda kullamilmaktadir. MSS vaskiilitinde en etkili
ilacin siklofosfamid oldugu goriisii yaygindir. Ciddi yan
etkileri goz ontine alinmalidir (69).

7-Nonsteroid antienflamatuar ilaglar: Ozellikle eklem
tutulumu ile seyreden BH nin akut ataklar1 sirasinda etkili
olabilmektedir (48).

8-Interferon-alfa: Son yillarda BH’da antiviral ve
immiinomodulatdr ~ 6zelliklerinden dolayr kullanilmaya
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baslannustir. Ozellikle deri ve mukoza lezyonlari, eklem ve
g6z bulgular1 tedavisinde iyi yanit alindig bildirilmektedir
(76).

9-Talidomid: Ozellikle oral ve genital iilserli
olgularda etkili oldugu bilinmektedir. Ancak teratojenik
olmasi kullanimini kisitlamastir (77).

10-Diger tedaviler: Dapson, salazopirin, penisilin,
metotreksat (78) ve antibiyotikler kullanilmaktadir (69).

11-Antikoagiilan ve fibrinolitik tedavi: Derin ven
trombozlu olgularda steroidlerle birlikte kullanilabilir,
fakat hemoptizi riski nedeniyle pulmoner damar tutulumlu
olgularda dikkatli uygulanmalidir (48).

12-Kombine tedaviler: BH’nin seyri esnasinda
kombine tedavilerin yeri Onemlidir. Bu tip tedaviler
cogunlukla kortikosteroid ve immiinsiipresif, kortikosteroid
ve siklosporin kombinasyonu seklinde olabilecegi gibi
kortikosteroid ve antikoagiilan kombinasyonu seklinde
uygulanabilmektedir. Kombine tedaviler en ¢ok sirasi ile
MSS tutulumu, okiiler tutulum, vaskiiler tutulum, eklem
tutulumu ve daha az olarak da mukokutan6z tutulumda
uygulanmaktadir (69).

13-Cerrahi tedavi: BH’da cerrahi girisim en ¢ok
vaskiiler tutulumda, sonra gastrointestinal tutulumda, daha
az olarak da goz tutulumu sonucu katarakt gelisen
olgularda yapilmaktadir (69).

Seyir ve Prognoz

BH niiksler ve remisyonlarla seyreden bir tablodur.
Genglerde ve erkeklerde daha agir seyreder, ancak yas
ilerledikce remisyonlar uzar, niiksiin siddeti de azalir.
BH’nin morbiditesini etkileyen faktorler arasinda 1k,
bolgesellik, cografi ve genetik oOzellikler iizerinde
durulmustur.

Mukokutan6z tutulumunda prognoz genelde iyidir.
Ancak seyrek de olsa pulmoner arter anevrizmasi riiptiirii,
ve bazen de amiloidoz sonucu 6lim gozlenebilmektedir.
Eskiden beri prognozu etkileyen faktorlerin goz ve
MSS"1n tutulumlart oldugu bilinmektedir. Son zamanlarda
bunlara ek olarak derin ven trombozu, arter, kalp, akciger,
GIS tutulumu ve amiloidozun da prognozu kétiilestirdigini
gosteren ¢esitli ¢aligmalar vardir (65).

BH’da tedavinin, hastaligin gidigini olumlu olarak
etkiledigini gosteren ¢esitli calismalar vardir (65).
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