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OZET

Behget Hastaligl, niikslerle seyreden, ¢oklu organ tutulumu
gosteren, kronik enflamatuvar bir hastaliktir. Genellikle 3.
ve 4. dekatlarda gorilir ve cinsiyet tercihi bolgesel farklilhk
gosterir. Hastalik, tekrarlayan agiz ve genital bolge Ulserleri,
deri bulgulari ve lveit ile karakterizedir. Behget hastalig
onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Bazi hastalar-
da, sadece deri ve mukoza lezyonlari gézlenirken, bazilarin-
da ise yasami tehdit edici merkezi sinir sistemi (MSS) ve
gastrointestinal sistem (GIS) tutulumlari, pulmoner arter
anevrizmasi gorilebilmektedir. Behget Hastaligi olgularinda,
normal bireylere gore kardiyovaskiiler mortalite riski art-
mistir.

Anahtar Kelimeler: Behget hastalig;
kardiyovaskuler hastaliklar.

klinik belirtiler;

GiRiS
Behcet Hastaligi (BH), ilk defa 1937 yilinda Dr. Hulusi

Behget tarafindan tanimlandigi icin, BH veya Behget
Sendromu olarak isimlendirilmistir (1).

BH, nikslerle seyreden, coklu organ tutulumu
gosteren, kronik enflamatuvar bir hastaliktir. Hastalik,
tekrarlayan agiz ve genital bolge dlserleri, deri bulgu-
lari ve Uveit ile karakterizedir. Hastaligin klinik bulgu-
lari, siddeti ve prognozu, hastadan hastaya degisir.
Bazi hastalarda sadece deri ve mukoza lezyonlari
gozlenirken, bazilarinda ise yasami tehdit eden mer-
kezi sinir sistemi (MSS), gastrointestinal sistem (GIS)
tutulumlari ve pulmoner arter anevrizmasi goriilebil-
mektedir (2, 3).
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ABSTRACT

Behcet's Disease is a chronic inflammatory with multiorgan
involvements that it develope relapses. It appear more
frequently at the 3" and 4™ decades and it show regional
differences for sexuality. This disease is characterized with
recurrent oral and genital ulcers, skin signs and uveitis.
Behcet’'s Disease is a major cause of morbidity and
mortality. In some patients exist only skin and mucosa
lesions and some are serious diseased with threatening
involvements of central nervous system and
gastrointestinal system and pulmonary artery. The risk of
cardiovascular mortality is increased in Behcet’s Disease
according to normal individuals.
Keywords: Behget's disease;
cardiovascular disease.

clinical manifestations;

EPIDEMiYOLOJi

ipek Yolu {zerindeki iilkelerde (Tirkiye, iran, Kore,
Japonya vb.) hastaligin gorilme sikligi yuksek olup, bu
tlkeler icinde en sik Tiirkiye’de gdzlenmektedir. Ul-
kemizde yapilan saha galismalarinda, ergen ve eriskin
yas gruplarinda, hastalik sikhgr 80-370/100.000 ola-
rak saptanmistir (2, 4). Japonya, Kore, iran, Irak ve
Suudi Arabistan’da hastalik siklig 13-20/100.000
arasinda degismektedir (5). Bolgesel dagihm, sadece
sikhgi etkilemekle kalmamakta, ayni zamanda hastali-
gin siddetini ve organ tutulumlarini da belirlemekte-
dir. Ulkemiz hasta gruplarinda GiS tutulumu % 5 iken,
bu oran Japonya’da % 50 olarak bildirilmistir (6). BH
patogenezinde 6nemli roli oldugu dusinilen insan
I6kosit antijeni (HLA)-B51 geninin sikhgi, ipek Yolu
Uzerinde yasayan bireylerde diinyanin diger bolgele-
rine gore daha siktir (4).

Hastalik, genellikle 3. ve 4. dekatlarda gorilir,
ergenlik 6ncesinde ve 40 yasindan sonra baslamasi
nadirdir. Hastaligi ergenlik doneminde (16 yas dncesi)
baslayan olgularin aile bireylerinde hastaligin daha sik
gozlendigi, buna karsin komplikasyonlarin daha az
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oldugu saptanmistir. Erkek ve kadinlarda gorilme
oranlari, bélgesel farkliliklar gosterir. Hastalik Ortado-
gu ulkelerinde daha cok erkeklerde goézlenirken, Ku-
zey Avrupa ve Amerika Birlesik Devletleri’'nde ise daha
cok kadinlarda gézlenmektedir (2, 7).

ETiYOPATOGENEZ

Nukslerle seyreden ve kesin bir tedavisi olmayan
BH'nin etiyopatogenezi tam olarak anlasilamamistir.
Enfeksiy6z, imminolojik ve genetik faktorlerin rol
oynadig dasunalir (7).

BH’nin temel histopatolojik bulgusu, biyik, orta
ve kiiglk damarlarin vaskiilitidir. Lezyonlarda lenfosit,
monosit ve yogun notrofil infiltrasyonu dikkat ceker.
Hastaligin heniiz tam olarak aciklanamayan bir ajanin
tetiklemesi sonucu ortaya ciktigl distunilmektedir.
BH'nin otoimmiin bir hastaliktan ¢ok, otoenflama-
tuvar bir hastalik olduguna dair son yillarda ortaya
konulan c¢ok sayida veri bulunmaktadir. Klasik
otoimmiin hastaliklarda gorilen hipergamaglobiiline-
mi ve kadin cinsiyet baskinlig, BH'de gorilmez.
BH’de, hiicresel aktivitede artis; antikor yapimindan
ziyade, T hiicrelerine antijen sunumu ve T hiicre akti-
vasyonu ile iliskili gérilmistir. BH de hastalarin aftoz
Ulserlerinde ve Pateriji testinde, aktif

enflamatuvar bolgelerde yogun T hiicre infiltrasyonu
tespit edilmistir (8, 9).

Bunlara ragmen, gilinimizde, BH'nin patoge-
nezinde lzerinde en ¢ok durulan goris, genetik yat-
kinlik zemininde, cevresel antijenlere ve otoan-
tijenlere karsi, dogal ve kazanilmig bagisiklik sistemle-
rinde cevap artisidir (9).

Hastaligin tanisinda kullaniimamakla beraber,
BH'de anti-endotelyal hiicre, anti-lenfosit ve
antikardiyolipin antikorlarinin varhgi bildirilmistir (10,
11). BH'nin bazi etnik gruplarda daha sik gorilmesi ve
aile i¢i gorulme sikhginin artmis olmasi, hastaligin
olusumunda genetik mekanizmalarin rol alabilecegini
diisiindiirmektedir. Uzerinde en ¢ok durulan genetik
belirteg, HLA sinif | alt-grubu olan HLA-B51’dir. HLA-
B51, BH ile iliskisi en kuvvetli gen olarak bulunmustur
(4).

TANI KRITERLERI

Hastaligin tanisinda, 6zel bir test ya da laboratuvar
yontemi yoktur. Hastalarin semptom ve bulgular
onemlidir. BH’nin tanisinda, 1990 yilinda belirlenmis
olan Uluslararasi Calisma Grubu Kriterlerinden
(International Study Group Criteria-ISGC) yararlanil-
maktadir (12) (Tablo I).

Tablo I: Behget hastaliginda tani kriterleri.

BH Uluslararasi Calisma Grubu Kriterleri

MAJOR KRITERLER
Tekrarlayan agz iilserleri

1 yil icerisinde en az 3 kez olan mindr veya major aftéz veya

herpetiform agiz dlserler

MiNOR KRITERLER
Tekrarlayan genital lilserler
Deri lezyonlan

Aftoz lilserasyonlar veya skarlar
Eritema nodozum, psodovaskilit veya papllopustiler lezyonlar;

kortikosteroit tedavisi almayanlarda ergenlik sonrasi dénemde

Pozitif Paterji Testi

akneiform lezyonlar

Testin uygulandig yerde, 24-48 saat sonra 2 mm veya daha biyik

Goz tutulumu papul gelisimi

Anteriyor Uveit, posteriyor Uveit, vitroz hiicre varligi veya retinal

vaskulit
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Tekrarlayan agiz llserleri ile birlikte mindr kriter-
lerden 2 tanesinin bulunmasi, % 91 duyarlk ve % 96
dzgilliik ile BH tanisini koydurmaktadir. irritable Bar-
sak Sendromu (iBS), Reiter Sendromu, Sistemik Lupus
Eritematozus (SLE) ve herpetik enfeksiyonlarin belirti
ve bulgulari BH'nin belirti ve bulgularina benzedigi
icin, dncelikle bu hastaliklar dislanmaldir. BH'de g6z
tutulumunu saptamak icin ayrintil bir g6z muayenesi
yapilmalidir. Eklem agrilari, GIS veya sinir sistemi
belirti ve bulgulari olan hastalar uygun radyolojik ve
norolojik tetkikler ile degerlendirilmelidir. Derideki
pustiler lezyonlar ile eritema nodozum ve piyoderma
gangrenozum benzeri lezyonlardan alinan biyopsilerin
histopatolojik degerlendirilmesi klinik taniyi destekler
(13).

BH’nin belirti ve bulgularinin altinda yatan patolo-
jinin, vaskdlit ve endotel fonksiyon bozuklugu oldugu
disunilmektedir (14). Paterji testi, lokal deri hasari
sonrasl papll olusumu ile kendini gosteren ve BH'nin
tani kriterleri arasinda yer alan bir testtir. BH'ye 6zgi
bir bulgu olan Paterji reaksiyonu, derinin minor bir
hasarlanmaya verdigi ve 06zgil olmayan asir tepki
cevabi olup, BH’nin karakteristik bir bulgusudur ve
genellikle tani koymada yol gostericidir. Paterji testi-
nin klasik uygulama bigimi, steril sartlar altinda, 20
gauge’lik bir ignenin 6n-kol derisine, 45 derecelik bir
acl ile piklir yapilarak uygulanmasi olup, en az 2 ayri
noktaya yapilmahdir. Uygulama alaninda, 48 saat
sonra ortaya ¢ikan papul veya pistil pozitif cevap
olarak, endiirasyon olmadan goriilen eritem ise nega-
tif cevap olarak kabul edilir. Kalin igne kullanilmasi ile
testin pozitif cikma olasiig artmaktadir. islem sayisi
arttirilarak (3-6 adet) yanls negatiflik orani azaltilabi-
lir (15).

KLiNiK BELIRTi ve BULGULAR

Agizda Aftlar

Tekrarlayan agiz aftlari, BH'nin olmazsa olmaz ve
genellikle de ilk bulgusudurlar. Yillarca da tek bulgu
olarak kalabilirler. Goriilme sikhklari, % 97-100 olarak
bildirilmistir. Yaklasik 10-20 yil iginde sikliklarinda
kendiliginden azalma gozlenebilir. BH'nin agiz lserle-
ri ile klasik aftoz llserler arasinda goriinti ve yerlesim
yerleri olarak fark yoktur, ancak BH'nin agiz lserleri
daha cok sayida ve daha agrilidir. Tekrarlama egilim-
leri de daha fazladir. En sik dil, dudaklar, gingiva ve
yanak mukozasinda yerlesirler, dudaklarin dis kisimla-
ri tutulmaz (13).

Urogenital lezyonlar

Genital dlserler vakalarin yaklasik % 60-65’inde izle-
nir. Asemptomatik bir papil veya pistil seklinde
baslayip, kisa sire icinde agrili bir Ulsere donisen
lezyonlardir. Erkeklerde tipik olarak skrotum, daha az
sikhikla glans peniste yerlesirler, kadinlarda ise siklikla
labialar, vajina ve servikste yer alirlar. Morfolojik
olarak agiz llserlerine benzemelerine ragmen, onlar-
dan farkli olarak iz birakarak ve daha uzun siirede
iyilesirler, daha az niiks ederler. Genellikle daha derin
ve genis erozyonlardir (2).

Deri lezyonlari

BH'de deri lezyonlarinin gorilme sikhgl degisik seri-
lerde %38-%99 arasinda bildirilmistir. Papulopustiler
(% 28- 96) ve akneiform lezyonlar daha sik olmakla
birlikte, vezikiiller, psddofolikilit, eritema nodozum
benzeri lezyonlar, piyoderma gangrenozum, yizeysel
tromboflebit ve eritema multiforme gorilebilir. Deri
lezyonlari, siklikla vaskilit ve trombozla karakterize-
dirler. Agrili olan bu lezyonlar, genellikle Glserlesme-
den, pigmentasyon birakarak birka¢ haftada iyilesir-
ler. Alt ekstremiteleri sik olarak tutarlar. Deri Ulserleri
ise hastalarin yaklasik % 3’lGnde gorilur ve agizdaki
Ulserlere benzerler. Genellikle skarla iyilesen bu dlser-
ler boyunda, memede, aksillada, inguinal bdlgede,
bacaklarda ve ayak parmaklari arasinda gorilirler
(16).

Akneiform lezyonlar; papiller, pustiller ve vezi-
killerden olusurlar, genellikle papil halinde baslayip
24-48 saat icerisinde pustiile donisirler. Morfolojik
olarak ergenlik aknesi ile ayni olan bu lezyonlar, onla-
ra gore daha yaygindirlar. Yiz, sirt ve kalcalarin yani
sira, kol ve bacaklari da tutarlar (17).

GOz lezyonlari

BH'de goz tutulumu, genellikle iki tarafli olup, 2-3 yil
sonra ortaya ¢ikmakta ve hastalarin % 10-20'sinde ilk
bulgu olarak gozlenebilmektedir. Goz tutulumu oran-
lari, farkli popilasyonlara gore degisiklik gostermekle
beraber, % 23-45 arasinda degismektedir. Goz tutu-
lumu, siklikla paniiveit olarak ortaya c¢ikar ve erkek-
lerde daha siktir (18). Ulkemizden bir ¢alismada, BH
olgularinda, paniveit erkeklerde daha sik ve agir
seyirli olarak saptanmistir (19). G6z tutulumu olanla-
rin yaslasik % 25’i, tedaviye ragmen gérme duyusunu
kaybederler. Tipik goz tutulumu, kronik, tekrarlayan,
iki tarafli, nongraniilomatoz uveit ile karakterizedir.
On segment, arka segment veya her ikisi birden
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(pantveit) tutulmus olabilir. Modern immuinostpresif
ve agresif tedaviye ragmen, henliz prognozda iyiles-
meler saglanamamistir (18).

Merkezi ve periferik sinir sistemi tutulumlari

BH’de norolojik tutulum, hastalarin % 5-10’unda ve
genellikle hastaligin ilk 5 yili icinde gozlenir. Erkekler-
de daha sik ve prognoz daha kotudir. MSS, periferik
sinir sisteminden daha sik etkilenir. Vaskiler
trombozlar ve fokal parankimal lezyonlar en sik rast-
lanan tutulumlar olup, vyaklagik %80 siklikla
parankimal beyin hastaligina (N6ro Behget) yol acar-
lar. Noro Behcget, 6zellikle beyin sapini ve bazal gang-
liyonlari etkiler ve prognozu kotilestirir. Arterit,
iskemik  serebrovaskiiler  olaylara, anevrizmal
dilatasyonlara ve subaraknoid kanamalara neden
olabilir. Tanida, semptomlarin yani sira beyin-omurilik
sivisi incelemeleri ve manyetik rezonans goriintile-
meleri faydalidir (20, 21).

Gastrointestinal sistem tutulumu

BH'de GIiS tutulumu ilkemizde % 0-5 civarindadir.
ishal, karin agrisi, kabizlik, karinda siskinlik, rektal
kanama, bulanti ve kusma ana semptomlardir. Ates,
kilo kaybi, anemi bu belirtilere eslik edebilir. BH'ye
bagh Ulserler en ¢ok ¢ekum, terminal ileum ve ¢ikan
kolonda yerlesirler. Daha nadir olarak 6zofagus ve
mide tutulabilir (22)

Kardiyovaskiiler tutulum

BH’de vaskiiler tutulum orani serilere gore % 1- 38
arasinda degismektedir (23). Hastalikta, her boyuttaki
ven ve arterleri etkileyebilen vaskiilitik lezyonlar s6z
konusudur. Venoz tutulum, arteriyel tutuluma gore
daha siktir. Arteriyel tutulumun tipik formu, gercek ya
da yalanci anevrizmalar seklindedir. Notrofilik veya
monositik vaskiler enflamasyon, biiylk, orta ve ki-
¢k damarlari tutabilir.  Perivaskiler hiicresel
infiltrasyon ve immin aracil vaskiilitten kaynaklanan
endotelyal disfonksiyon, BH de tromboza egilimi artti-
rir.  Endovaskiler ve perivaskiiler enflamasyon,
stenoz, trombis ve anevrizma ile sonuglanabilir.
Vaskiiler tutulum sikhgi, 2319 vakalik bir seride % 14,3
olarak bulunmus ve erkeklerde anlamli olarak daha
ylksek oranda saptanmistir. En sik gorilen vaskiler
komplikasyon, ekstremitelerin ylizeysel ven trombozu
iken; bunu derin ven trombozu takip eder (24).
Superiyor ve inferiyor vena kava tikanmalari, Budd-
Chiari Sendromu (vena hepatika trombozu) ve dural
sinls trombozlari, diger vaskiler komplikasyonlardir
(25). Venodz tutulumdan daha az goriilen arteriyel
tutulumda, karotis, pulmoner, aorta, iliyak, femoral
ve popliteal arterler daha siklikla etkilenirler. Azda
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olsa renal arterler de tutulabilmektedir. Koroner
arterlerin tutulumuna bagh akut koroner sendrom
oldukca nadir bir komplikasyondur. BH, aort kapagini
ve aort kokini de tutabilmekte, aort genislemesi ve
buna bagli olarak aort yetersizligi goriilebilmektedir.
Wei-Guo Ma ve ark, nin calismalarinda BH’de Benthal
operasyonu (aort kapak replasmani + asendan aort
replasmani) normal popiilasyona gore daha sik yapil-
makta ve vyillar icerisinde bu olgularda aort kapak
ayrilmalari (dehisens) daha sik gorilmektedir. Buna
bagh olarak, ikinci hatta Ulg¢linci kez aort kapak
replasmanlarina ihtiya¢ duyulmaktadir (26- 29). BH’'de
pulmoner arter tutulumu, vyiksek mortalite ve
morbidite ile seyreder. Pulmoner arterlerin biyiik
proksimal dallarinin tutulmasina bagh anevrizmalar
daha sik goralirler ve ilk olarak “hemoptizi” ile belirti
verirler. Pulmoner arter anevrizmalarina bagh
hemoptizi, pulmoner emboliden ayirtedilmelidir.
Pulmoner emboli disiniilerek uygulanacak olan
antikoagilan ve fibrinolitik tedaviler, anevrizmali
hastalarda 6limle sonuglanabilir (30). Pulmoner arter
tutulumuna bagh olarak BH’de pulmoner hipertansi-
yon, da daha sik gorilmektedir (31).

BH'de kalp tutulumu; endokardit, miyokardit,
perikardit, intrakardiyak trombis, endomiyokardiyal
fibrozis, koroner arterit, miyokart enfarktisi ve kapak
hastaliklari seklinde olabilir (32- 37). interatriyal
septum anevrizmasi, mitral kapak prolapsusu, mitral
yetersizligi, sinUs valsalva dilatasyonlari seyrek de olsa
izlenen lezyonlardir (38). Geri ve ark, yaptiklari saha
calismasinda; 807 BH olgusu tespit etmisler ve bu
hastalardaki kalp patolojilerini arastirmislardir. Calis-
mada, 30 yas civarindaki hastalarda, % 6 oraninda ve
normal populasyona gore anlamli derecede yiiksek
kalp patolojisi bulunmustur. Kalp tutulumu olan has-
talarin % 86'si erkek cinsiyettir. Kalp tutulumlarinin %
38'i perikardit, % 26’si endokardit, % 19'u kalp igci
trombis, % 17’si miyokart enfarktiisi, % 7’si
endomiyokardiyal fibrozis ve % 2’si miyokardiyal
anevrizmadir. Kalp tutulumu olmayan ve hastalarin
buyik kismini olusturan grupta ise, % 59 oraninda
yuzeysel ve derin venlerde lezyonlar tespit edilmistir.
Sonug olarak Geri ve ark. 807 hastanin % 11’inde
kardiyak veya vaskuler tutulum saptamislardir ki, bu
oran vyaklastkk her 10 BH olgusunun 1’inde
kardiyovaskiler tutulum oldugunu gostermektedir
(39). BH li olgularda sol ventrikl sistolik ve diyastolik
islevleri bozulmalar tespit edilmistir. Transtorasik
ekokardiyografide, doku Doppler ydntemi ile sol
ventrikil diyastolik fonksiyon parametreleri olan
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mitral E/A dalga velosite orani, Em/Am diyastolik
velositeleri, izovolimetrik relaksasyon ve kontraksi-
yon zamanlari, ve E/Em oranlarinda bozulmalar
saptanmistir Yine sol ventrikil diyastolik fonksiyo-
nunu gosteren strain ve strain rate degerleri de nor-
mal popiilasyona gore istatiksel olarak anlamli disiik
bulunmustur (40).

Kardiyovaskiiler sistemde olusan morfolojik tutu-
lumun yani sira, BH de ventrikiler aritmi ve ani kardi-
yak olim sikhgi, normal popiilasyona gore daha yiik-
sek bulunmustur. BH’ de ani kardiyak 6lim nedeni ve
mekanizmasi hala belirsizligini korumaktadir (37, 41).
BH’li olgularda QT dispersiyonu artabilmekte, kalp hizi
degiskenligi (HRV: heart rate variability) bozulabil-
mektedir (42, 43). Pulmoner emboli, disekan aort
anevrizma riptlrd, koroner arter hastalig, kalp ye-
tersizligi, kardiyomiyopatiler ve sol ventrikil
hipertrofisi gibi durumlar da ani 6lim nedenleri ara-
sinda yer alabilmektedir (44, 45)

PROGNOZ

BH, kronik, enflamatuvar bir hastalik olup niksler ve
remisyonlarla seyreder. Genglerde ve erkeklerde daha
ciddi bir gidig gosterir. Yas ilerledikce remisyonlar
uzar, nikslerin siddeti azalir. BH'nin morbiditesini
etkileyen faktorler arasinda en sik, irk, cografi ve
genetik ozellikler Gizerinde durulmustur (46).

BH’de mukokitandz tutulumun prognozu genel-
de iyidir. Hastaligin ilk yillarinda baslayan goz tutulu-
mu en 6nemli morbidite sebebi iken, vaskiler tutu-
lum mortalitede 6nemli yer tutar. Norolojik tutulum,
hastalarin buydk bir kisminda ilerleyici ve bazen de
6limculdur. BH'de yilik mortalite orani % 2- 4’dir.
Vaskiler anevrizma rilptirleri, intestinal Qlser
perforasyonlari ve MSS tutulumu, mortalitenin en sik
nedenlerini olustururlar. BH'nin nadir bir komplikas-
yonu ise sistemik amiloidozdur (47, 48).

TEDAVI

BH'nin etiyopatogenezi tam olarak bilinemedigi icin,
Ozgln bir tedavisi de bulunmamaktadir. Tedavide
amag, semptomlarin dizeltilmesi ve enflamasyonu
baskilayarak hastaligin kalici organ hasarina yol agma-
sinin 6nlenmesidir. Tedavi, yasa, cinsiyete, klinik belir-
ti ve bulgularin siddetine ve bunlarin hayati etkileme
diizeylerine gére degismektedir (49).

Kolsisin

Hastaligin tedavisinde en sik kullanilan ilag kolsisindir.
Ozellikle mukokutandz belirtileri olan hastalarda ter-
cih edilir. Kolsisinin etki mekanizmasi, mikrotiibil

olusumunu bozarak nétrofil goclini baskilamasidir.
Kolsisinin, ozellikle kadin hastalarda, genitodrinal
lezyonlari ve eritema nodozumu gerilettigi gosteril-
mistir. Kolsisinin baslica yan etkileri, oligoazospermi,
amenore, dismenore, bitkinlik, sa¢ kaybi ve
gastrointestinal (bulanti, kusma, ishal vb.) sikayetler-
dir (49).

Steroitler

Topikal kortikosteroitler, agiz ve genital bolge dlserle-
rinde etkili bulunmuslardir. Ozellikle enflamasyonun
yogun oldugu ilk 5 ginde kullanildiklarinda,
enflamasyonu baskilarlar. Ge¢ donemde kullanildikla-
rinda, tersine yaranin iyilesme siiresini uzatabilirler.
Uveit ataklarinda, midriyatik ajanlarla birlikte, topikal
kortikosteroitli goz damlalari ve pomatlar tercih edi-
lebilirler.

Oftalmik, noérolojik, vaskiler, gastrointestinal ve
mukokitan6z tutulum olanlarda yaygin olarak siste-
mik kortikosteroitler kullanilir. Géz tutulumu olan BH
olgularinda erken ddnemde topikal ve sistemik
steroitler veya periokiiler steroit enjeksiyonlari, ek-
lemler tutuldugunda ise eklem igi steroit enjeksiyonu
uygulanabilir (49).

Azatioprin

Humoral ve hiicresel immiiniteyi baskilar. Ozellikle
retinal vaskdlitte, prednizolon ile birlikte, 1-2 mg/kg
dozunda kullanilmaktadir. Akut arterit ve anevrizma
tedavisinde, steroitle kombine edildiginde, basarili
sonuglar elde edilmistir. Mukokutandz bulgulu hasta-
larda kolsisinle yapilan karsilastirmali bir ¢alismada,
erken dénemde bir Gstlnlak saglamazken, uzun do-
nemde Ulserlerin sayi ve sikligi ile genitoirinal bolge
ve goze iliskin akut ataklarin siddet ve sikligini anlamli
olarak azalttigi bildirilmistir (40, 50).

Siklosporin A
Ozellikle tiveit tedavisinde kullanilan siklosporin A,
secici olarak T lenfositleri inhibe eder. Gunlik

siklosporin A dozu, 2-5 mg/kg dir. Goz ataklarinin sayi
ve siddetini azaltir. Mukokiitan6z bulgular ve eklem
tutulumu tzerinde de etkileri mevcuttur.

infliksimab ve etanersept, son yillarda giderek ar-
tan siklikla BH tedavisinde kullanilan TNF (timor nek-
roz faktor) alfa blokerleridir. Yilda iki veya daha fazla
posteriyor Gveit, kronik makiler 6dem, aktif nérolojik
tutulum gosteren hastalarla, intestinal enflamasyon,
eklem, deri ve mukoza belirtileri olan hastalar, bu
ilaglar icin adaydirlar (49).
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BH, ¢oklu organ tutulumu gosteren ve bu nedenle pek
¢ok sistemde belirti ve bulgulara yol agabilen bir has-
taliktir. Bazi organ tutulumlari 6nemli mortalite ne-
deni olurken, bazi organ tutulumlari ise 6nemli
morbidite nedenidirler. Kardiyovaskiler tutulum,
pulmoner arter anevrizma riptird ile 6nemli bir
mortalite, gbz tutulumu ise gorme kaybi ile ciddi bir
morbidite nedenidir (51, 52). BH'de normal popiilas-
yona goére artmis olan yillik mortalite, kardiyovaskiler
tutuluma bagli olabilir ancak, bu hastalardaki artmis
kardiyovaskiler mortalitenin nedeni net olarak bilin-
memektedir. Kardiyovaskiler mortalitenin bir kismi
ani kardiyak 6lim seklinde gergeklesir (52). Gergekten
BH'de ani kardiyak o6lime yol agabilecek malign
ventrikiler aritmiler sik gozlenmektedir (53). BH’ i
olgularda QT dispersiyon artisi ve HRV'de azalma
gorilebilir (42, 43). Bu durumlarin ventrikiler aritmi-
lere yol acabilmeleri mumkindir. Ani  6limin
ventrikiiler aritmilerden baska nedenleri de vardir:
Pulmoner emboli, disekan aort anevrizma riptir,
koroner arter hastalig, kalp yetersizligi,
kardiyomiyopatiler ve sol ventrikiil hipertrofisi gibi.

BH'nin patogenezi ve tedavisi konusunda pek ¢ok
sey Ogrenilmis olsa da, hastalik hala 6nemli bir
mortalite ve morbidite nedenidir. Bu nedenle BH’li
olgular kardiyovaskiler tutulum acisindan dikkatli bir
sekilde degerlendiriimelidirler.
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