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BEHCET HASTALIGINDA DERi VE MUKOZA BELIRTILERI

Mucocutaneous Manifestations of Behcet’s Disease

Emine Colgecen?, Kemal Ozyurt?, Murat Borlu?

OzZET

Behcget hastaligi rekiirren oral ve genital Ulserler, okiiler ve kutanoz lezyonlar, artrit ve
vaskdler tutulum ile karakterize kesin nedeni bilinmeyen multisistem inflamatuar bir
hastaliktir. Tekrarlayici nitelikteki oral ve genital Ulserler, eritema nodozum benzeri lez-
yonlar ve papllopustiler lezyonlar basta olmak lzere gesitli deri ve mukoza bulgular
gosteren hastaligin tanisinda da bu bulgularin kritik Snemi bulunmaktadir. Ayrica, Behget
hastaligindaki mukokutanoz bulgularin diger ciddi organ tutulumlarina gére prognostik
belirleyici 6zellikleri olmamasina karsin, hastalarin yasam kalitesini etkiledikleri aciktir.
Bu derlemede Behget hastaliginin deri ve mukoza belirtileri anlatiilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Behget hastaligi; Mukokutanéz lezyonlar; Deri.

ABSTRACT

Behcet’s disease is a multi-system inflammatory disorder of unknown origin, characteri-
zed by recurrent oral and genital ulcerations, ocular and cutaneous lesions, arthritis and
vascular disease. Various mucocutaneous manifestations consisting mainly of recurrent
oral and genital ulcerations, erythema nodosum like lesions and papulopustular lesios
constitute the hallmark of Behcet’s disease and diagnostic criteria rely heavily on these
symptoms. In addition, although the mucocutaneous manifestations are not one of the
main prognostic determinants in Behcet’s disease, they seem to impair the quality of
life of the patients. In this review, mucocutaneous symptoms of Behcet’s disease are
outlined.

Key Words: Behcet’s disease; Mucocutaneous lesions;Skin.
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GIRIS

Hulusi Behget tarafindan tekrarlayan oral aftoz Glserler,
genital Ulserler ve lveitle karakterize (i¢li semptom bi-
leseninden olusan bir tablo olarak tanimlanan Behget
hastaligi (BH) (1), mukokutan ve goz tutulumu disinda
eklemler, pulmoner, gastrointestinal, Grogenital, kardi-
yak, damar ve sinir sistemlerinin de tutulabildigi, temel
patolojisi vaskdilit olan kronik sistemik bir inflamatuar
hastalik olarak kabul edilmektedir (2-7).

Yapilan tim arastirmalara ragmen etyolojisi hala bilin-
memektedir. Ancak bu arastirmalarda hastaligin pato-
genezi ile ilgili 6Gnemli ipuglar elde edilmis, dogal ve
adaptif imminitenin bu siiregte birlikte rol oynadigi ile
ilgili gliclt deliller ortaya gikarilmistir. Bu yonii ile ele
alindiginda BH ile otoimmiin ve otoinflamatuar hasta-
liklar arasinda ortak immiinolojik mekanizmalar oldu-
gu gorilmis, bu durumun klinik bulgulara da yansidigi
anlasilimistir.

Diger taraftan patogenezindeki bu zenginlik, BH'nin
otoinflamatuar hastaliklar ya da karisik grup immino-
lojik hastaliklar bashgi altinda siniflandirilmasina neden
olmustur (8,9).

BH igin patognomonik laboratuar bulgulari olmadigin-
dan tani 6yki ve tipik klinik bulgulara dayanmaktadir.
Tanisal amagla ortaya konulan degisik tani kriterlerin
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den en fazla tercih edileni 1990 yilinda tanimlanmig
olan, temel kriterleri mukokutan6z bulgularin olustur-
dugu Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu (10)
kriterleridir (Tablo 1). Genellikle yasamin ikinci on yili-
nin sonlarina dogru baslayan hastalik, en sik olarak 20-
40 yaslari arasinda gériilmektedir (6,7). ilk bulgunun or-
taya ¢itkmasi ile tani konulmasi arasindaki stire 6zellikle
mukokutandz tutulumu olanlarda 3 yilin Gzerindedir
(11). Olgularin yaklasik %2-3’inde hastalik cocukluk d6-
neminde baslamaktadir (6). Kadin erkek dagihmuile ilgi-
li sonuclar degiskendir. Akdeniz llkelerinde erkeklerde
daha sik oldugu bildirilmekle birlikte, kadin erkek orani
ayni olan bildiriler de bulunmaktadir (12). Turkiye’nin
farkli bolgelerinde yapilan prevalans calismalarinda
2-42/10.000 arasinda degisen oranlar bildirilmistir
(13-17). BH, erkeklerde ve erken baslangi¢ yasi goste-
renlerde daha siddetli bir klinik seyir izlemektedir (18).
Papulopustuler lezyonlar ile goz, vaskdler, nérolojik ve
pulmoner sistemlerin tutulumunun erkeklerde, genital
llser ve eritema nodozumun ise kadinlarda daha sik go-
raldtga bildirilmistir (19). Pediatrik olgularda ise klinik
ozellikler eriskinlerle benzerlik gostermektedir (20).

Mukokutan6z bulgular BH tani kriterleri arasinda en
onemlileridir ve hastaligin erken tanisi igin degerlidir-
ler.

Tablo1. Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu tani kriterleri*(10).

Tekrarlayan oral uilserler 1 yil icinde en az 3 kez tekrarlayan, doktor veya hasta tarafindan gézlenen minér,

major veya herpetiform Ulser

Yukaridaki kritere ek olarak asagidaki kriterlerden en az ikisi

Tekrarlayan genital iilser Hasta veya hekim tarafindan gozlenen genital lilser veya skar olusumu

Goz lezyonlar
Deri lezyonlari
Paterji testi pozitifligi

Anterior, posterior Uveit, retinal vaskdlit
Eritema nodozum, psédofollikiilit, paptlopistiler lezyonlar veya akneiform noddller
24. ve 48 saatte olusan papllopdstiler lezyonlar

*Bulgular herhengi baska bir klinik agiklama yoksa anlamlidir.
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ORAL ULSERLER

BH’nin en karakteristik lezyonunu olusturan ve tim
hastalarda gozlenen oral Ulserler olgularin %86’sinda
ilk bulgu olarak ortaya cikarlar. Agrili ve yineleyici
ozellikteki bu lezyonlar morfolojik olarak rekirren af-
t6z stomatite benzemekle birlikte, daha yaygin ve sik
tekrarlayici bir klinik gosterirler. Genellikle dil, dudak,
ve yanak mukozasinin keratinizasyon gostermeyen
bolgelerine, daha az siklikta da uvula, farinks gibi agiz
posterior alanlarina yerlesirler; degisik caplarda goz-
lenmeleri dnemli &zellikleridir. Ulserler oval-yuvarlak
sekilli, cevresinde hiperemik inflamatuvar bir halo
olan, grimsi beyaz tabanli bir gériinim sergilerler. Lo-
kal travmalar yeni lezyonlarin gelisimini tetikleyebilir.
Ayrica yilda en az 3 kez yineleme 6zelligi gosteren oral
tlserler, BH tanisi i¢in olmazsa olmaz kriteri olusturur-
lar (2,5,6,21,22).

Oral Ulserler gaplarina gore U¢ grupta siniflandirilir.
Gaplari 1cm’den kigik olan (2-6 mm) ve 1-2 haftada
sikatris birakmadan iyilesen, tek veya ¢ok sayida goz-
lenen yuzeysel erode alanlari olan minor aftoz tlserler
hastaligin seyrinde en sik gorilen lezyonlardir. Caplari
1 cm’den biylk, derin yerlesimli major aftoz tlserler,
2-6 hafta veya daha uzun sirede genellikle sikatris ile
iyilesirler. Kiigiik (2-3 mm) gapli, sayilari 100’e ulasan
ve birbirleriyle birlesme egilimindeki herpetiform aftdz
llserler en az gorilen oral lezyonlardir; sikatris birak-
madan kisa slrede iyilesirler (2,3,6).

BH’da oral Ulserlerin ayirici tanisinda rekiirren aftoz
stomatit nedenleri, travmatik Ulserler, enfeksiyon ve
ilaglara bagli olusan Ulserler, hematolojik hastaliklar,
Reiter sendromu, gastrointestinal hastaliklar, pemfigus
vulgaris, eroziv liken planus, eritema multiforme diisu-
nilmelidir (23).

GENITAL ULSERLER

BH’nin baslica bulgularindan olan genital Ulserler ol-
gularin %60-90’'Inda goézlenir (7,19). Baslangic bulgusu
olarak ortaya ¢ikmalari nadirdir. Genellikle papiil veya
pistll olarak baslayip hizla Ulser sekline dénuslrler;
odemli bir siniri olan, tabani sari fibrinle kaph bir yitim
alani niteligindedir. Agrili ve yineleyici 6zellikteki lez-
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yonlar en sik skrotum ve vulvada yerlesmekle birlikte
erkeklerde inguinal bolge, pubis ve perine; kadinlarda
ise labiumlar, serviks ve vajen lokalizasyonunda da goz-
lenebilirler. Ayrica perianal yerlesim de gorilebilmek-
tedir. Kadinlarda genital tlserler erkeklerden daha bu-
ylk capl olabilir; vajinal llserasyonlar sonrasi mesane
ve Uretral fistlller, idrar yapmada zorluk, disparoni ve
ylrime sorunlari gorilebilir. Genital Ulserler yaklasik
10-30 glinde genellikle sikatris birakarak iyilesirler.
Sikatris varhginin tani icin énemi vurgulanmaktadir
(2,3,6,7).

BH’da goriilen genital Ulserlerin ayirici tanisinda enfek-
siydz nedenler, ilaglar, eroziv liken planus, billi hasta-
liklar dislanmalidir (23).

PAPULOPUSTULER LEZYONLAR

Sik izlenen deri bulgulari arasinda yer alan paplopis-
tuler lezyonlar eritemli zeminde follikiilit veya akne
benzeri lezyonlarla karakterize olup, papil halinde
baslayan lezyonlar 24-48 saatte pustile doénusdrler
(24). Papllopustiler lezyonlar genellikle farkh deri
alanlarinda es zamanl bulunurlar. En sik lokalizasyon-
lari sirt, yliz ve gogls 6n yuzdir. Sirtta izlenen papll
ve pistiller genellikle akneye benzer ve klinik olarak
akne vulgaristen ayrilamayabilirler. Diger tip papuller
ekstremitelerde izlenirler ve 2-4 giinde merkezinde
steril pustiller olusur. Pustulin ¢evresinde ise genel-
likle eritemli halo bulunur (6). Uluslararasi Behget Has-
taligi Calisma Grubu psodofollikilit, papulopustuler
lezyonlar ve akneiform lezyonlarin duyarhligini %70,
6zgllligunl ise %76 olarak bildirmistir (25).

ERITEMA NODOZUM BENZERi LEZYONLAR

BH’da %47.6-55.3 oranlarinda gorilen eritema nodo-
zum benzeri lezyonlar, klinik olarak agrili, kirmizi-mor
renkli nodillerle karakterizedirler (11,21,26). Daha ¢ok
kadinlarda ve alt ekstremitelerde gorilmekle birlikte
kollar, boyun ve ylzde de gozlenebilirler.Sayi olarak
degiskenlik gosterirler; ortalama 2-3 hafta iginde Ulse-
rasyon géstermeden pigmentasyon birakarak iyilesirler
(2,3,6,7).
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Klinik olarak klasik eritema nodozumdan ayirt edile-
meyen bu lezyonlarda histopatolojik olarak nétrofilik
vaskiler bir reaksiyon veya vaskiilit izlenir (27). Yine
vaskilit yaninda septal veya lobiler pannikilit, yag
nekrozu ve mikroapse olusumu gibi ikincil bulgular da
bildirilmistir (28).

YUZEYEL TROMBOFLEBIT

BH’da vaskdiler tutulum sikhkla vendz tutulum seklin-
de olup hastalarin 1/3’Unde gorulir. Vaskiler komp-
likasyonlar icinde tromboflebit en sik tutulum sekli-
dir. Tromboflebit hastalarin %10-37 kadarinda izlenir
(29,30). Genellikle bliyluk safen vende izlenen yizeysel
tromboflebitler palpabil agrili subkutan nodiiller veya
ip seklinde sert kizarikhk seklinde klinik goriinti veren
lezyonlardir. Proksimalden distale yayilma egiliminde
olan bu lezyonlar BH tani kriterleri icinde yer alma-
maktadirlar. Gezici olmaya egilimli olan ylzeysel gezici
tromboflebit tablolari genellikle erkekte izlenir (6,31).

EKSTRAGENITAL ULSER

Behget hastalarinin yaklasik %3’Unde gorilmektedir.
Klinik olarak tekrarlayicidirlar ve sikatris ile iyilesirler.
Genellikle yerlesim yeri; meme, bacak, aksilla, ayaklar-
da interdigital bolge, inguinal bdlge ve boyundur. Bu
lezyonlar BH’nin en karakteristik ve spesifik lezyonlarin-
dan kabul edilmektedir (31,32).

PATERJi TESTI

Cogu BH'da tespit edilen paterji fenomeni minor ku-
tandz travmaya hiperreaktif cevap olarak tanimlanir.
Paterji testi steril kosullar altinda 6n kol fleksor yiizi-
ne uygulanir. Testin 20 G enjektor ignesi ile ve en az iki
ayri noktaya pikir yapilarak uygulanmasi 6nerilmek-
tedir. Reaksiyonun gelisebilmesi igin pikiriin dermise
kadar inecek derinlikte ve 45 derecelik agiyla uygulan-
masi gerekmektedir. Behget hastalarinda palpasyonla
hissedilebilen ve genellikle eritemli bir halo ile gevrili
1-2 mm capli bir paptl olusur. Bu lezyon papdl olarak
kalabilecegi gibi 1-5 mm’lik pustiile dénusebilir. Ulus-
lararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu pateriji testinin
duyarhhgini %58, 6zgllligini ise %90 olarak bildirmis-
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tir. Cogunlukla hiicresel imminitenin patogenezde rol
oynadigl dusinilir. Paterji testinin pozitiflik oranlari
%6-71 arasinda degismektedir. Akdeniz ve Ortadogu
tlkelerinde yiksek pozitiflik, Uzak Dogu Ulkelerinde go-
receli olarak dusik pozitiflik, Bati tlkelerinde oldukca
disuk pozitiflik oranlari bildirilmektedir (2,25,31).

SWEET SENDROMU BENZERi LEZYONLAR

Behcget hastalarinda deri bulgusu olarak Sweet benzeri
lezyonlarin goriilmesinin yaninda bazi olgularda Sweet
sendromu ve BH beraberligi de gérilmektedir (33-35).
Her iki hastaligin da etyolojisi henliz netlesmemis ol-
makla beraber, herpes simplex viris tip 1’in benzer ola-
rak patogenezlerinde roli olabilecegi distiniilmektedir
(36). Yapilan genetik calismalarda ise hastaliklardan so-
rumlu HLA tiplerinin farkh oldugu goérialmastar (37).
Sweet sendromu tanisi konulamayan Behget hastala-
rinda gorilen Sweet sendromu benzeri lezyonlar ise
Behget seliiliti olarak tanimlanabilir. Eritematdz, 6de-
matdz, agrili lezyonlar seklinde izlenir. Siklikla alt eks-
tremitelerde olmak Uzere nadir olarak Ust ekstremite
ve ylzde gozlenebilir. Lezyondan alinan biyopsiler
Sweet sendromunda gorilen notrofilik infiltrasyondan
farkh olarak vaskdlit ile uyumludur. enfeksiyona sekon-
der selilit ve ylizeyel tromboflebit ile ayrimini yapmak
o6nemlidir (38).

PYODERMA GANGRENOZUM

Pyoderma gangrenozum ve BH paterji pozitifligi, histo-
lojik olarak notrofilik vaskiler reaksiyon gostermesi ile
klinik ve histolojik olarak benzer ozellikler gosterirler.
Literatirde BH’na eslik eden pdstiler, Glseratif, billoz
ve vejetatif pyoderma gangrenozum formlari bildiril-
mistir (39,40).

DiGER DERi BULGULARI

Eritema induratum benzeri lezyonlar Behget hastala-
rinda nadir olarak gézlenen kirmizi, mavi, endiire, sub-
kutan nodillerdir. Stpuratif pannikilit olduk¢a nadir
gozlenen ates ve nodiiller ile karakterizedir. Bu noduller
fistlile olarak direne olur ve yerlerinde skar birakarak
iyilesirler (38).
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Staz Ulserleri Behget hastalarinda kronik venoz yetmez-
lige bagh olarak siklikla alt ektremitede gozlenir. Has-
talarda bu Ulserelerin vaskilit ve pyoderma gangreno-
zumdan ayriminin yapilmasi 6nemlidir (41).

BH ve Raynoud Fenomeni birlikteligi Onder ve ark. tara-
findan gosterilmistir (42).

Behcet hastalarinda sik gozlenen deri bulgularinin ya-
ninda eritema multiforme, billéz nekrotizan vaskiilit,
pernio benzeri lezyonlar, lupus birlikteligi literatiirde
olgu sunumlari seklinde yer almaktadir (43).

Sonug olarak mukokutanéz bulgularin BH’'nda hem tani
koydurucu hem de en sik rastlanan bulgular oldugu ve
hastalarin yasam kalitesini onemli 6l¢tide etkiledikleri
gorulmektedir. Erken donemde tani koydurucu olan bu
bulgularin iyi bilinmesi hastaligin seyri sirasinda orta-
ya cikabilecek komplikasyonlarin 6nlenmesinde blyiik
6nem tasimaktadirlar.
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