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OZET:
Behcet hastalig

Behcet Hastaligi (BH) ilk olarak 1937 yilinda Tirk Dermatolog
Hulusi Behcet (1889-1948) tarafindan tanimlanan kronik vaski-
ler-enflamatuar multisistemik bir hastaliktir. Oto-immin oldugu
duistiniilen hastalik, ataklarla seyreden oral ve genital aftlar, artrit,
kutandz lezyonlar, goz lezyonlari, gastrointestinal sistem ve mer-
kezi sinir sistem tutulumuyla karakterizedir. BH'nin etyolojisi giini-
miizde hala bilinmemekle birlikte olasi etyolojik faktorler arasinda
enfeksiydz, psikolojik, genetik ve immiinolojik faktorler sayilabil-
mektedir. Bu derleme BH'yi epidemiyolojik, klinik belirtiler, diag-
noz, prognoz ve etyopatogenetik bakimdan giincellemektedir.
Anahtar sozciikler: Behcet hastaligi, epidemiyoloji, etyopatoge-
nez

ABSTRACT:
Behcet's disease

Behcet’s Disease (BD) is a chronic multisystem vascular-
inflammatory disorder, firstly described by the Turkish
dermatologist Hulusi Behcet (1889-1948) in 1937. It is thought to
be auto-immune and characterized by attacks of oral and genital
ulcers, arthritis, cutaneous lesions, ocular lesions, involvement of
the gastrointestinal tract and central nervous system. However
the etiology of BD is still unknown, infectious, psychological,
genetic and immunological factors can be counted as the
possible etiologic factors. This review updates the BD in point
of epidemiology, clinical symptoms, diagnosis, prognosis and
etiopathology.
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GiRiS

ilk olarak 1937 yilinda Tiirk dermatologu Hulusi Behcet
tarafindan ayri bir hastalik belirtisi olarak tanimlanan hipo-
piyonlu iridosiklit, agizda aftéz lezyonlar ve genital Ulseras-
yonlarin majoér semptomlar olarak degerlendirildigi bu kli-
nik tablo, daha sonralari biitiin diinyada 6nce Behcet'in 3'lu

semptom kompleksi daha sonra Behcet Hastaligi (BH) adiile
taninmistir (1-7).

EPIDEMiYOLOJI

Tum diinyada ve hemen hemen her irkta goriilebilen
BH, kuzey yarim kirede ve dikkat ¢ekici bir sekilde tarihi
‘ipek Yolu’ lizerinde bulunan (ilkelerde oldukca sik gériil-
mektedir. Tiirkiye, iran ve Uzak Dogu (Japonya, Cin, Kore)
Ulkeleri hastaligin en sik gorildugi Glkeler iken, Giiney

Avrupa (italya, Portekiz) ve Kuzey Afrika (Cezayir, Tunus,
Fas) tlkelerinde daha az siklikla gérilmektedir (2,5,8).
Kuzey Avrupa, Amerika ve Britanya’da seyrek olarak goru-
[tr (9,10).

Yapilan calismalarda hastaligin prevalansi Japonya’'da
1/10.000, ingiltere’de 1/100.000, iran’da 1.67/10.000, Irak'ta
1.7/10.000, Suudi Arabistan’da 2/10.000 ve Cin'de
1.4/10.000 olarak bildirilmektedir (2,5,9,11,12). Etnik koken
ya da genetik faktorler disinda, cevresel faktorler de BH sik-
higini etkilemektedir (5). BH'nin sik gorildiga Japon niifu-
sunun yogun olarak bulundugu Hawai'de yapilan bir ¢alis-
mada bu gruptaki bireylerde BH saptanmamistir (13). Etnik
kokenleri degisik gruplarda, hastalik sikliginin farkli olusun-
da sadece cevresel faktorlerin sorumlu olmadigi genetik
faktorlerin de rolii oldugu bildirilmektedir (2). Ulkemizde
BH ile ilgili ilk epidemiyolojik calisma 1981 yilinda Demir-
hindi ve ark.(14) tarafindan yapilmis ve BH'nin sikhgi
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8/10.000 olarak saptamislardir. Daha sonra Yurdakul ve ark.
(15) Ordu ili ve cevresinde yaptiklari alan taramasinda has-
taligin sikhgini 37/10.000 olarak bulmuslardir. Ulkemizde
farkh bolgelerde yapilan ¢alismalarda BH prevalansi, Silivri
ve cevresinde 8/10.000, Fatsa ve Ordu cevresinde
37/10.000, Ankara cevresinde 11/10.000, istanbul ¢evresi-
de 42/10.000 ve Havsa, Edirne 2/10.000 olarak bildirilmistir
(2). Etnik ve cevresel faktorler, BH'nin prevalansini etkiledi-
gi gibi, klinik bulgular ve prognozu da etkilemektedir.
BH'nda rekdirrent oral aftéz Ulserasyon sikligi bolgesel ola-
rak cok farklilik gostermemekte ve olgularda %96-100 ora-
ninda saptanmaktadir. ingiliz ve Amerikali olgularda artrit,
santral sinir sistemi (SSS) vaskdliti ve diger vaskailitik prob-
lemler Akdeniz kékenli hastalardan daha azdir. ingiliz has-
talara gore Japon hastalarda g6z tutulumu daha siddetli
seyretmektedir. Japon BH olgularinda gastrointestinal sis-
tem (GIS) tutulum sikhgr hemen hemen 1/3 oraninda iken,
bu oran Akdeniz Ulkelerinde ve Tirkiye'de oldukga azdir.
Sikhigin yaninda, GIS tutulumunun tipi de bélgesel farklilik-
lardan etkilenmektedir. SSS tutulumu Turkiye'de BH'li
olgularin %2.2-7.3’'iinde goriliirken bu oran Suudi
Arabistan’da %44, Tunus'ta %31, Liilbnan'da %14, israil'de
%28 ve Japonya’da %11'dir. Ozellikle Orta Dogu kaynakl
verilerde SSS tutulumu Tirkiye’den oldukga fazladir
(2,5,13,16,17).

Bolgesel farkliliklar hastaligin siddetini de etkilemekte-
dir (28,56). Paterji reaksiyonunun pozitiflik orani; Turkiye,
Orta Dogu ve Japon kokenli hastalarda oldukca yiiksek
olmasina karsin (5,18) Koreli hastalarda sadece %15-30'dur.
Bati Avrupa ve ABD kdkenli hastalarda ise paterji reaksiyo-
nu ancak %5 oraninda pozitiftir (2,5,18). Tiirkiye'den bildiri-
len calismalarda paterji pozitifligi %42-83 arasinda degis-
mekte iken, glincel bir calismada bu oran sadece %8 olarak
bildirilmis ve tedavi olmamis olgularda pater;ji pozitiflik ora-
ninin tedavi olanlardan daha yiksek oldugu belirtilmistir
(10,16,19).

Bolgesel ve etnik faktorler hastaligin tani stiresini etkile-
mekte ve genellikle BH prevalansinin diistik oldugu bélge-
lerde hastaligin tanisi ge¢ donemde konulmaktadir. Baslan-
gic yasi Kore, Cin gibi Asya Ulkelerinde 30'un tizerinde, Tir-
kiye ve Akdeniz'e kiyisi olan tlkelerde ise 30’un altindadir
(5). Turk hastalarda ortalama baslangi¢ yasi 23.3 iken
Almanya’da 26 ve Japonya'da ise 35.7 olarak bildirilmekte-
dir (20). Behget hastaliginin ileri yaslarda ortaya ¢ikmasi
nadirdir (5). Saricaoglu ve ark.'nin (21) yaptiklari bir calisma-

da, 439 Behget hastasinda 50 yas ustl Behget hastalarinin
ozellikleri incelenmis ve 9 ileri yas Behcet hastasinin klinik
bulgularinin sik gorilen yas grubu ile benzer 6zellikler tagi-
digi belirtilmistir. Behcet hastaliginin erkeklerde daha sik
oldugu bilinirken, yapilan son calismalarda hastaligin
kadinlarda da erkeklere benzer siklikta gorildigu bildiril-
mektedir (2,5). Ancak bolgesel farkliliklar cinsiyet dagilimini
anlamli olarak etkilemektedir. Amerika Birlesik Devletleri
(ABD), Brezilya, Cin, Singapur ve Kore kaynakl ¢alismalarda,
hastaligin kadinlarda daha sik goraldiigu bildirilmektedir.
Ortadogu, Akdeniz ve Avrupa kaynakl calismalarda ise
genellikle, erkek Gstiinligi 6n plandadir (2,5,22,23). Ulke-
mizde yapilan bir ¢calismada erkek/kadin orani 1.03 olarak
bulunmustur (7). Erkek olgularda papilopistiiler lezyonlar,
g6z bulgulari ve vaskiler lezyonlar daha siddetli seyreder-
ken, kadin olgularda genital llser ve eritema nodozum
daha sik gozlenmektedir. BH'de, erken yasta hastalik bas-
langici ve erkek cinsiyetin daha siddetli hastalik seyri ile ilis-
kili oldugu ve hastalikla iliskili mortalite ve morbiditenin
geng eriskin erkeklerde belirgin olarak arttigi da belirtilmis-
tir (24-27).

ETYOPATOGENEZ

BH'nin etyolojisi halen gliniimiizde tam olarak aydinla-
tilamamistir (2). Genel olarak yas, cinsiyet, enfeksiy6z, psi-
kolojik, genetik ve immunolojik faktorlerin rol oynadigi
dasinilmektedir (2,13,28).

1. Yas ve Cinsiyet

Genelde 30-40 yaslari arasinda gorilmektedir. Cocukluk
caginda BH'ina rastlandigi nadir de olsa bildirilmekte ve bu
olgularda g6z tutulumunun sikhgindan bahsedilmektedir
(5). BH'nin daha cok erkek bireyleri etkiledigi bildirilmesine
ragmen giincel epidemiyolojik calismalar cinsiyet dagilimi-
nin sanilandan daha dengeli oldugunu ancak kadin-erkek
dagihiminda bolgesel farkliliklar g6zlendigini gostermekte-
dir (29,30).

Ulkemizde yapilan farkli calismalarda erken yas ve erkek
cinsiyetinin daha siddetli hastalik seyriile iliskili oldugu gos-
terilmistir (8,31,32). Hastalik seyrinin, kadinlarda daha sik
gozlendigi Kore'de de erkeklerde daha agir seyrettigi bildi-
rilmektedir (9). Ortadogu Ulkelerinde erkek, Avrupa ve
A.B.D’de kadin hasta orani daha yuksektir (29,30).
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2. Cevresel ve infeksiyoz Faktorler

Son yillarda hastaligin tetiklenme ve gelismesinde de
cevresel faktor olarak infeksiyoz ajanlarin etkili olduguna
iliskin gorisler yogunluk kazanmistir. Tetikleyici oldugu
dustinllen infeksiyoz ajanlarin basinda herpes simpleks tip
[ virlis, bazi streptokok suslari (S. pyogenes, S. oralis, S. san-
guis, S. faecalis, S. salivarus), hepatit A, B, C, E virisleri, heli-
kobakter pilori, parvovirlis B19, borelia burgdorgferi, miko-
bakteriler gelmektedir. Bu infeksiy6z ajanlarin ortak 6zelligi
antijenik yapilarinin benzerligidir (33,34). infeksiyz ajanla-
rin BH'nin patogenezinde rol aldigr histopatolojik ve istatis-
tiksel olarak gosterilmesine ragmen bu infeksiyoz ajanlar-
dan hicbiri BH nedeni olarak izole edilememis ve kanitlan-
mamistir (35). Bugtin icin genel goriis BH'nin direk olarak
infeksiyon sonucunda ortaya ¢ikan bir hastalik olmadigs;
ancak viral veya bakteriyel antijenlerin etkisiyle olusan
immun disregullasyona bagli olabilecegi yoniindedir.

3. Psikolojik Etkenler

BH'de depresyon ve anksiyetenin sik goraldiigu bildiril-
mekte, ancak depresyon ve anksiyete'nin BH'nin etkeni
degil, ortaya cikisini kolaylastirici psikolojik faktorler olarak
bakilmasi gerektigi vurgulanmaktadir (2,3,32,36,37).

4. Genetik Faktorler
HLA Doku Antijenleri

BH'nin 6zel bir cografi dagilim gostermesi, sinif | HLA
antijeni ile birlikteligi ve ailesel birikimin olmasi BH'nin
patogenezinde genetik faktorlerin rol oynadigi hipotezini
desteklemektedir (12,38). BH'de aile 6ykiisii Japon hastalar-
da %2-3, Turk ve Orta Dogu’lu hastalarda %8-34 arasinda
oldugu bildirilmistir. Gl ve ark. (16) yaptiklari bir calismada
BH'nin kardeslerde goriilme orani %4.2 olarak saptanmistir.
ilk kez Japonya’da Ohno ve ark. (39), histokompatibilite
antijeni sinif | HLA-B5 ile BH arasindaki genetik iliskiyi bildir-
mistir. HLA-B51 antijeni etnik gruplar arasinda farkli olmak-
la birlikte, saglikh bireylerde de yaklasik %20 oraninda
bulunmaktadir (38-41). BH'nin cografi dagilimi ile HLA-B51
antijeninin dagilimi kismen uyum gdstermekte ve BH'nin
sik gorildigu toplumlarda, Behget hastalarinda HLA-B51
pozitiflik orani %50-80 arasinda degismektedir (38-41).

HLA-B51 genotipinin posterior Uveit ya da norolojik tutulu-
mu olan hastalarda daha sik olmasindan dolayi BH'nin sid-
detini etkiledigi ve HLA-B51 antijen pozitifliginin daha agir
bir BH klinigine neden oldugu kabul edilmektedir (42,43).

HLA-B51'in yani sira diger HLA-B genlerinde BH ile olasi
korelasyonu arastinlmistir. Gul ve ark. (43) HLA-B2702 ile BH
arasinda zayif bir iliski oldugunu saptarken, ingiltere’de
yapilan bir baska calismada ise HLA-B5701 lokusu BH olgu-
larinda yUiksek oranda saptanmistir (27). HLA-B12 mukoku-
tan6z form, HLA-B5 ve HLA-DR7 okuler form, HLA-B27
eklem tutulumu ile iliskili oldugu ve HLA-B15'in ise cinsiye-
te spesifik etkisinin olabilecegi belirtilmektedir (9). HLA-
DR1 ve HLA-DQ1 pozitifliginin ise BH'na karsi koruyucu
oldugu distinlilmektedir (44).

Hiicresel ve Hiimoral immiinoloji

1. Sitokinler

Gesitli hiicre tipleri tarafindan Uretilen ve salgilanan
polipeptidler olan sitokinler, enflamasyon, hiicre bliytimesi,
iyilesmesi ve yaralanmaya karsi sistemik yaniti da icine alan
bagisiklik ve enflamatuar olaylari diizenlerler. Sitokinler
hormona benzemekle beraber tam hormon degildirler (45).

T hiicresi buylime faktorl de denilen (TCGF) IL-2, T len-
fositlerinin hiicre siklisiiniin G1 fazindan S fazina ilerleme-
sinden sorumlu olan sitokindir (45,46). istirahat halindeki T
hiicreleri IL-2 mRNA’sI ihtiva etmez iken bu hiicrelerin IL-2
meydana getirebilmeleri icin antijen veya poliklonal T hiic-
re aktivatorleri ile uyarilmasi gerekmektedir. IL-2 daha ¢ok
CD4 hiicrelerinden salgilanmaktadir. IL-2, IL-2 reseptorleri-
ne baglanarak etki eder. T hiicresinin IL-2'ye cevap vermesi
icin once bir antijen veya mitojenle uyarilmasi gereklidir ve
bu sekilde T hiicresi GO fazindan G1 fazina girer. Bu sirada
ylzeyinde IL-2 reseptdri meydana gelir ve hiicre ayni
zamanda IL-2 salgilar. Meydana gelen IL-2 hiicreye otokrin
olarak etki ederek hiicrenin proliferasyonuna neden olur.
IL-2'nin molekdiler fonksiyonu sitokin aktivitesi ve IL-2
reseptdr baglanmasidir. IL-2 immdin yanitta 6nemli bir yer
teskil etmektedir (39). Akar hiicre olcer ile yapilan intrasi-
toplazmik sitokin ekspresyonu analizlerinin degerlendirildi-
gi bir calismada, aktif BH olgularinda IL-2 salgilayan Th1
hucre sikhginin artigi saptanmis ve bunun sonucunda IL-2
miktarinin arttigi ve IL-2'nin BH patogenezinde etkili oldu-
gu distnllmustlr (47). Buna karsin BH ve IL-2 arasinda
anlamli iliski tespit edilemeyen calismalar da bulunmakta-
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dir (48,49).

interldkin 6 (IL-6) ilk olarak preaktivasyon halindeki nor-
mal insan lenfositleri ve Ebstein Barr virlisiince transformas-
yona ugratilmis B lenfositler tarafindan immunglobulin sal-
gilatan bir faktor olarak tanimlanmistir. Yapilan ¢alismalar
sonucu IL-6'nin monontkleer fagositler, damar endotel
hiicreleri, fibroblastlar ve epitel hiicreler ile bazi aktive T
hiicreleri tarafindan sentez edildigi saptanmistir (27).
IL-6'nin molekiiler fonksiyonu; IL-6 reseptorl ve protein
baglanmasi ile sitokin aktivitesidir ve immun yanitta 5nem-
li bir yere sahiptir (45). Yapilan bir calismada; Beh¢et olgula-
rinda, T hiicrelerinin gesitli antijenlere asiri duyarli olduklar
ve bu T hiicrelerinin antijenler tarafindan uyarildiginda IL-6
fonksiyonlarini artiran peptidleri salgiladiklari saptanmistir
(50). Bununla birlikte IL-6 dlzeyi ile BH'1 arasinda anlamli bir
iliski saptanmadigini belirten calismalar da bulunmaktadir
(49,51).

2. T Regiilator hiicreler

Son yillarda nce otoimmuinite ile ilgili konularda daha
sonra da vaskiiler gelisme dahil bir cok alanda 6énemli
gorevleri ve yaptirimlari oldugu disiinilen T regilator hiic-
reler (Treg hiicreler) izerine yapilan calismalar immiin sis-
tem mekanizmalari hakkindaki bilgilerimize daha farkli yak-
lasimlarda bulunmamizi saglamistir (52-55). Sakaguchi ve
ark. (56) CD25 pozitifligi gosteren CD4+ hiicrelerin oto reak-
tif T hiicreleri baskilayabildigine dair yaptiklari yayin bu
hiicrelere ilgi duyulmasina neden olmustur. Bu hiicrelerin
molekiiler 6zellikleri, islevleri agisindan ¢ok 6nemlidir. Yapi-
lan arastirmalarda Treg hiicrelerin otoimmun hastaliklar
baskiladiklari, hatta bazi hastalik modellerinde tedavi edici
olduklari 6ne siiriilmektedir (2,31,52,54,57). Foxp-3 adi veri-
len transkripsiyon faktoriiniin timusta Treg yonlenmesinde
etkin oldugu dislinilmektedir (24). Molekdler diizeydeki
etkisi hakkinda heniiz tam olarak bilgili olmadigimiz Foxp-
3'Uin hiicre icinde ekspresyonu, insan Treg hiicreleri icin de
en 6zgl belirteg olarak kabul edilmekle beraber son yillar-
da bu varsayimi desteklemeyen calismalar da bulunmakta-
dir (58,59). Ayrica FOXP-3 CD4+ hiicrelerden IL-2 Uretimini
baskilamaktadir (58).

BH olgularinda olusan aftdz lilserasyonlarin histopato-
lojik incelemelerinde T hiicresinden zengin infiltrasyon
izlenmesi, Th1 sitokin ekspresyonunun hastalik aktivitesi ile
iliskili artmasi ve siklosporin-A gibi T lenfosit fonksiyonlarini
baskilayan ilaglarin BH Gveitinde etkili olmasi BH patogene-

zinde T hiicresine bagl immin yanitin dnemli oldugunu
gostermektedir. Bircok arastirici BH olgularinda CD4+ T
hiicrelerinde azalma ve CD25 gibi aktivasyon belirteclerin-
de ekspresyon tespit etmislerdir (52,60). Hamzaoui ve arka-
daslari (61) Behget hastaliginin aktif fazinda hastaligin hafif-
leme fazina ve saglikh kontrol grubuna gore T reglilator
hiicrelerin anlamli bir sekilde arttigini belirtmislerdir . Fakat
bunun aksine CD4+ T hiicrelerinin Behget hastaliginda
anlamli bir sekilde azaldigini bildiren calismalar da mevcut-
tur (17,38).

DIAGNOZ

BH tanisi klinik bulgularla koyulmaktadir. Tanida yar-
dimai spesifik laboratuar bulgusu yoktur. BH tanisi icin bir-
cok arastirmaci cesitli tani kriterleri 5nermis ve 1990 yilinda
Uluslararasi Calisma Grubu tarafindan bu tani kriterleri
belirlenmistir (57,62).

Uluslararasi Calisma Gruplari Tani Kriterlerine gore
(1990):

Oral aftoz Ulserlere ek olarak (12 ayda en az 3 defa her-
hangi bir sekil, boyut ve sayida) asagidaki 4 major belirtiden
en az 2 tanesi:

1. Genital Ulserler (anal Ulserler, genital bolgede lekeler,
erkeklerde biylimis testisler ve epididimitis)

2. Deri lezyonlan (Papulo-pustiiller, folikiilit, eritema
nodosum, kortikosteroidlere baglh olmayan ergenlik
sonrasl donemdeki akne)

3. Goz enflamasyonlari (iritis, {iveitis, retinal vaskiilitis, vit-
reus)

4. Paterji reaksiyonu bulunmalidir (62).

PROGNOZ

BH'nda erkek cinsiyetinin, erken baslayan sistemik bir
bulgunun ve HLA-B51 pozitifliginin kotli prognostik faktor-
ler oldugu belirtilmekte ve mortalitenin erkeklerde (%14)
kadinlara (%2) gore fazla oldugu, bu hastalarda daha fazla
g6z, biylik damar ve norolojik tutulum oldugu saptanmis-
tir. Ayrica baglica 6lim sebeplerinin ise biylik damar tutu-
lumu (%40) ve parankimal norolojik tutulum (%12) oldugu
da bildirilmistir (63). Behget hastalarin uzun sireliilag kulla-
nimlarina bagli ortaya ¢ikan ilag yan etkileri de prognozu
onemli 6lclide etkilemektedir (64).
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HiISTOPATOLOJI

BH'de histopatolojik bulgular nonspesifik olup, 6zellikle
kiicik boy damarlar olmak lizere, her tipte, capta ve lokali-
zasyonda arter ve venleri tutan bir vaskdlit tablosu gozlen-
mektedir. Lezyonlarin histopatolojik incelemelerinde kari-
sik bir hiicre infiltrasyonu gozlenmekte, lezyon tipi ve done-
mi hiicre tipini etkilemektedir. Lezyonlarin erken dénemin-
de yapilan biyopsilerde genellikle I6kositoklastik vaskiilit ya
da nétrofilik vaskdler reaksiyon saptanmaktadir. Ge¢ done-
minde ise hakim goriinim lenfositik vaskilit veya lenfositik
perivaskiler infiltrasyon seklindedir. Paterji reaksiyonunda
ilk 6-8 saat icinde test bolgesinde baskin hiicre tipi nétrofil-
ler iken 24 saat sonra monosit ve mast hiicreleri ortama go¢
etmektedir (2,65).

BEHCET HASTALIGINDA KLINiK
BELIRTILER

BH’'de 4 tane major klinik belirti mevcuttur:
1. Rekirrent aftoz Ulserasyon (RAU)

2. Rekiirrent genital Glserasyon

3. Okiiler lezyonlar

4. Deri belirtileri

Rekiirrent aftoz iilserasyon

RAU, BH'nin baslica semptomlarindan biridir. Bu tilserler
agnili, 1-3 cm caplarinda, sari fibrin ile kaplidir ve genellikle
skar birakmadan iyilesirler. BH'da ortaya ¢ikan oral llserler
de RAU'daki gibi her 3 klinik tipte de olusabilmekte ve olu-
san ilserasyonlar RAUlardan ayirmak klinik olarak miimkiin
olmamaktadir. Yapilan calismalarda, genellikle BH'da olusan
RAUlerin mindr tipte oldugu belirtiimekte (66), ancak bir
baska calismada da major tip Ulserlerin BH'da en sik karsila-
silan tip oldugu ifade edilmektedir (67). GlinlimUzde hala BH
ve RAU’nun nedeni ve aralarinda nasil bir iliski oldugu bilin-
memektedir. Her iki hastalikta da teshis, hastanin hikayesine
ve klinik belirtilere gére konulmakta ve teshisi herhangi bir
laboratuvar prosediirii ile desteklenmemektedir (4,26,68).

Rekiirrent genital iilserasyon

Genital Ulserler, BH'nin 6nemli bulgularindan biridir.
Ozellikle skar gézlenmesi BH'ye 6zgiidiir (2). Hastalarin

genellikle %85’inde goriilir. Yuvarlak veya oval sekilli olup
zimbayla delinmis gibi gorinirler, sari fibrinli bir tabana
otururlar. Erkeklerde genellikle skrotum (izerinde daha az
siklikla penis, femoral ve perianal bolgede, kadinlarda ise en
stk major ve mindr labiumlarda daha az siklikla vajinal ve ser-
vikal bolgede bulunurlar (13). Genital tlserler eger sekonder
enfeksiyon gelismezse 10-30 giin icerisinde iyilesebilirler.
Histopatolojik olarak da oral tlserden farki yoktur (65,69).

Okiiler lezyonlar

GOz tutulumu BH'nin major belirtilerindendir. Tim
BH’de goriilme sikligi ortalama %50'dir (33). Erkeklerde
kadinlara gore daha sik ve daha siddetli gordilir (2,70). Has-
talar gozde kizarma, rahatsizlik ve gérme bulanikligindan
yakinirlar. Ataklar ve remisyonlarla seyreden non-
graniilomatoz paniiveit ve retinal vaskiilit olarak tanimla-
nabilir (13,71). Tekrarlayan her atak gérme keskinliginde
biraz daha azalmaya sebep verir. Ge¢gmiste, BH'da g6z prog-
nozunun oldukga agir seyrettigi ve %75'lere varan gérme
kaybi bildirilmistir (27,72). Ancak son yillarda yapilan calis-
malarda g6z prognozunun ge¢mise oranla daha iyi seyret-
tigi bildirilmektedir. G6z prognozundaki bu gelisme, daha
fazla imminsipresif kullanimina, hastalarin artik daha
erken doktora basvurmasina ya da zaman icersinde BH'nin
hafiflemesine, yasam kosullarinin diizelmesine baglanmak-
tadir (17,25,27).

DERI BELIRTILERI

1. Eritema nodozum benzeri lezyonlar

BH olgularinin yaklasik %15-78'inde ve kadinlarda daha
sik goriilen bu lezyonlar, klinik olarak genellikle akut geli-
sen, yuvarlak veya oval, eritemli, lokal isi artisi olan, agrili
subkutan nodiiller ile karakterizedir (20,52,73). Sayi olarak
degiskenlik gosteren nodiiller, genellikle alt ekstremitelere
ve daha az siklikla kalga, kollar, yiiz ve boyun bdlgesine
lokalizedir. Lezyonlar 2-3 hafta icinde tilserlesme gésterme-
den, yerlerinde pigmentasyon birakarak kaybolurlar ve sik-
likla tekrarlarlar (20,33,74).Klinik olarak klasik eritema nodo-
zumdan ayirt edilmeleri oldukca zordur. Ancak eritema
nodozum benzeri lezyonlarin, daha derin yerlesimli olmala-
r1, sinirlarinin daha belirsiz olmasi, birleserek plak olusturma
ve pigmentasyon birakarak iyilesme egilimi ayirici tanida
yardimci olabilir.
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2. Papiilopiistiiler lezyonlar

Hastaligin sik gézlenen deri belirtilerinden biridir (%28-
66) ve eritemli bir zeminde follikllit veya akneiform steril
pustillerle karakterizedir. Papil seklinde baslayan lezyon-
lar 24-48 saat icinde pustiile dondsdrler ve siklikla govde,
alt ekstremite ve ylz bolgesine yerlesirler (33,73,75). Hasta-
ligin tani kriterleri arasinda sayilan bu pustillerin steril
olmasi 6nemli bir 6zelliktir (2). Uluslararasi Behget Hastaligi
Calisma Grubu, papilopdstiler ve akneiform lezyonlari tani
kriteri olarak kabul etmektedir (62), ancak Alpsoy ve ark.
(76) paptilopustiiler lezyonlarin BH'na 6zgii bir bulgu olma-
digi ve ortalama lezyon sayisi ve anatomik lokalizasyonun
(gbvde, ekstremite) tanida daha anlaml oldugunu belirt-
mislerdir.

3. Yiizeyel tromboflebit

BH olgularinin %30'unda vaskiiler tutulum gézlenmek-
tedir. Kog ve ark. (68) venoz sistemin daha sik tutuldugunu
(%88) ve en sik gozlenen tutulum seklinin ise yiizeyel trom-
boflebit (%47) oldugunu belirtmislerdir. Yiizeyel trombofle-
bit genellikle alt ekstremitelerde ve siklikla vende gézlen-
mektedir. Klinikte hassas, palpe edilebilen, agrili, subkutan
nodiiller veya sicim seklinde sert lineer kizarikliklar olarak
kendini gosterir ve siklikla eritema nodozum ile karistirilr.
Ayrica ates, halsizlik ve kirginlik gibi belirtiler eslik edebilir
(76-78). Ozellikle erkek hastalarda sik gdzlenen bu tabloda,
tromboz ve zamanla skleroz gelisimine egilim vardir. Ven
sisteminin ¢ok sayida segmenti ayni anda tutulabildiginden
nodiillerin lokalizasyonu gtinler icinde degisiklikler goste-
rebilir (66). Ayrica ylizeyel tromboflebitin gorildigl hasta-
larin diger bilyiik damar tikanikliklarina egilim ve pulmoner
arter anevrizmasi agisindan risk altinda olduklar belirtil-
mektedir (65).

4, Paterji Reaksiyonu

Behcet hastalidi icin karakteristik olan paterji reaksiyo-
nun patogenezi hala tam olarak bilenememektedir (20).
Arastirmacilarin cogu hiicresel immuinitenin patogenezin-
de rol oynadigi ve mindr travmayi takiben gelisen derinin
nonspesifik bir hiperreaktivite yaniti oldugunaisaret etmek-
tedir (2,20,24,52,63,64,73,79). Paterji reaksiyonunun pozitif-
lik orani %6-71 arasinda degismekte ve Japonya ve Akdeniz
tlkelerinde test pozitifligi ortalama %60-70 iken bati tlkele-
rinde bu oran diismektedir (7,19).

DIGER BULGULAR
1. Eklem Bulgulari

BH'li hastalarin %50-60'inda eklem bulgularina rastlanir.
Cogunlukla hastalik baslamasindan sonra ortaya ¢ikmakla
birlikte, seyrek de olsa eklem bulgulari ilk yakinma olarak
diger bulgulara 6nciliik edebilir (15,53).Eklem tutulumu; art-
ralji seklinde olabilecegdi gibi daha sik olarak artrit seklinde en
sik diz, el bilegi, ayak bilegi ve dirsek gibi blyik eklemleri de
tutan noneroziv, asimetrik 6zellik gosterebilir (15,53).

2. Vaskiiler Bulgular

BH'nda venler arterlerden daha sik tutulur. Trombofle-
bit gorilme sikligi ise %25 ve erkeklerde daha siktir. Genel-
likle bacaklarda derin ven flebiti olarak karsimiza cikar (70).
Tromboflebit sikligina ragmen pulmoner emboliye genel-
likle rastlanmaz. Nadiren periferik arterlerde vaskdlit sonu-
cu anevrizmalar gelisebilir (12,38,42).

3. Norolojik Bulgular

Gogunlukla, erken yasta erkek hastalarda ve vakalarin
%10-20'sinde saptanir. Menenjit, meningioensefalit, kranial
sinir felcleri ve psikiyatrik semptomlar gériilebilir. Stresli hayat
ve psikiyatrik problemler hem alevlenmeleri arttirmakta, hem
de diger semptomlarin gelisimini kolaylastirmaktadir (26).

4. Gastrointestinal Sistem Bulgulan

BH olanlarin yaklasik yarisinda gastrointestinal sistem
semptomlari gorilur. Bunlar kusma, karin agrisi, diyare, dis-
tansiyon, konstipasyon, disfaji gibi semptomlardir (64).
BH’'da gastrointestinal problemler, Tayvanli hastalarin ticte
birinde tespit edilmisken bu oran ispanya’da dértte bir,
Urdiin, Suudi Arabistan ve Tiirkiye'de ise cok daha nadir
bulunmustur (11,31,34,80-82).

5. Mukokiitanoz lezyonlar

BH'de gozlenen diger deri belirtileri arasinda piyoder-
ma gangrenozum, eritema multiforme benzeri lezyonlar,
palpabl purpurik lezyonlar, subungual infarktlar, hemorajik
biller, fronkil ve apseler sayilabilir (11,54,64).
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