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ÖZET 
Behçet hastalığı; ağızda aft, genital ülserasyon ve üveitle birlikte seyreden, etyolojisi bilinmeyen, kronik bir 
hastalıktır. Bu çalışmada, Behçet hastalarında daha önce bazı vakalarda  bildirilen ANCA pozitifliği araştırıldı. 
Çalışma, Haziran 2002 - Ocak 2003 tarihleri arasında S.B. Ankara Eğitim ve Araştırma Hastanesi Dermatoloji 
Polikliniğine  başvuran 21’i kadın, 11’i erkek, yaşları 20-59 yıl arasında değişen, 32 Behçet hastası ile 
gerçekleştirildi. BH tanısı, Uluslararası Çalışma Grubu Tanı Kriterlerine göre kondu. Ölçümlerde tüm hastalarda 
serum c-ANCA ve p-ANCA’nın   negatif olduğu saptandı. Sonuç olarak Behçet hastalığı, ANCA pozitifliği 
gösteren vaskülitlerle benzerlik göstermesine rağmen, bu çalışma Behçet hastalığının patogenezinde ANCA’nın 
rolü olmadığı  görüşünü desteklemektedir. 
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Evaluation of Serum Anti-Neutrophil Cytoplasmic  
Antibody in Patients With Behçet’s Disease 

 
SUMMARY 
Behçet’s disease is a chronic illnes with unknown etiology and associated with oral aphtae, genital ulceration and 
uveitis. In this study ANCA positivity which was previously reported in some patients, was investigated in  
patients with Behçet’s disease. This study was performed on 32 patients , 21 female and 11 male, who are 
between 20-59 year old and attended to the Ministry of Health, Ankara Training and Research Hospital  
Department of Dermatology between June 2002 and January 2003. Diagnosis was made according to the 
International Study Group Criteria. Serum c-ANCA and p-ANCA were negative in all patients. As a result, 
although Behçet’s disease mimics to some ANCA positive vasculitis,  our results support the theory that ANCA 
does not have a role in the pathogenesis of Behçet’s disease. 
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GİRİŞ
Anti-nötrofil sitoplazmik antikorlar (ANCA),  
nötrofil granülleri içinde bulunan enzimlere 
karşı oluşan, son yıllarda tanımlanmış bir grup 
otoantikordur (1). İlk kez 1982’de Davis ve 
arkadaşları  pakiiimmün nekrotizan vaskülitli 8 
hastada ANCA varlığını bildirmişlerdir (2). 
İmmünfloresan mikroskoptaki görünümlerine 
göre iki türü tarif edilmiştir. Sitoplazmik türü  
c-ANCA, Wegener granülomatozuna büyük 

ölçüde spesifik olup  azurofil granüllerin 
yapısında bulunan bir serin proteaz olan 
proteinaz-3 (PR-3) e karşı oluşan otoantikordur 
(3). Perinükleer türü olan p-ANCA ise, immün 
kompleks oluşturmayan segmenter nekrotizan 
glomerülonefritte ilk kez tanımlanmıştır (4). 
Ülseratif kolitli hastalarda üçüncü bir tür daha 
tarif edildiyse de (x-ANCA), bunun p-ANCA'nın 
özel bir şekli olduğu ve bu grupta düşünülmesi 
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gerektiğine inanılmaktadır (5,6). p-ANCA, 
bazen düşük oranda c-ANCA ile birlikte, 
değişik hastalık gruplarında görülebilir. Bunlar 
arasında kollajen doku hastalıkları, 
inflamatuvar barsak hastalıkları ve bazı 
infeksiyonlar  vardır (7-9).               
   Behçet hastalığı (BH), ağızda aft, genital 
ülserasyon ve üveitle birlikte seyreden, 
etyolojisi bilinmeyen, kronik bir hastalıktır 
(10). Büyük ve küçük damarları tutan vaskülit, 
hastalığın belirgin bir özelliğidir (11). Ayrıca 
Behçet hastalığında endotel hücrelerine karşı 
otoantikorların oluştuğu ve hastalığın aktif 
dönemlerinde bazı sitokinlerin (TNF-α ,IL-6, 
IL-8) ve nötrofillerde süperoksit yapımının 
arttığı gösterilmiştir (12).  
   Bu çalışmada, Behçet hastalarında daha önce 
bazı vakalarda  pozitifliği bildirilen ANCA’nın  
varlığı araştırıldı.  
 
GEREÇ VE YÖNTEM 
   Çalışmamız, Haziran 2002- Ocak 2003 
tarihleri arasında S.B. Ankara Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi Dermatoloji Polikliniğine  
başvuran 32 Behçet hastası ile yapıldı. BH 
tanısı Uluslararası Çalışma Grubu Tanı 
Kriterlerine göre kondu.   
   Hastalardan alınan 5 cc venöz kan 
örneğinden, indirekt ELİSA yöntemiyle, hasta 
serum veya plazmasında c-ANCA için 
proteinaz 3 (PR 3) saptamaya yönelik 
antikorlar; p-ANCA için myeloperoksidaz 
(MPO) saptamaya yönelik antikorlar 
araştırıldı. Bu amaçla Bio-master cihazı ve 
Euroimmun marka c-ANCA, p-ANCA kitleri 
kullanıldı. Testte c-ANCA için PR 3 ile 
kaplanmış mikrostripler, p-ANCA için MPO 
ile kaplanmış stripler kullanıldı.  
 
BULGULAR 
   Hastaların 21’i kadın (%66), 11’i erkekti 
(%34). Yaşları 20-59 yıl arasında olup, 
ortalaması 32,6±8,9 yıl idi. Oral aft hastaların 
tamamında (%100), genital ülser 25 hastada 
(%78), eritema nodozum benzeri lezyonlar 18 
hastada (%56), papülopüstüler lezyonlar 16 
hastada (%50) mevcuttu. Paterji pozitifliği 15 
hastada  (%47) izlendi. Göz  tutulumu  9 
hastada  (%28), iskelet sistemi tutulumu 2 
hastada (%6), santral sinir sistemi  tutulumu 2 
hastada (%6,25), kardiyovasküler sistem 
tutulumu 1 hastada (% 3), pulmoner sistem 
tutulumu 1 hastada (%3) tespit edildi.  
   Tüm hastalarda serum c-ANCA ve p-
ANCA’nın   negatif olduğu saptandı.  

TARTIŞMA 
   Behçet hastalığı ilk olarak 1937 yılında Prof. 
Dr. Hulusi Behçet tarafından oral aft, genital 
ülserasyon ve hipopiyonlu iridosiklitten oluşan 
‘üçlü semptom kompleksi’ olarak tanımlanmıştır 
(13). Etyopatogenezinde genetik, infeksiyöz, 
immünolojik, hematolojik, çevresel ve hormonal 
faktörler suçlansa da sebebi henüz tam olarak 
açıklanamamıştır (12). Proinflamatuvar ve Th 1 
tip sitokin profili ile birlikte spesifik ve doğal 
immün sistemin aktifleştiği, adezyon molekülleri 
veya proinflamatuvar sitokinleri etkileyen genetik 
bir mutasyonun spesifik immün anormalliklerle 
ilişkili olabileceği, erken veya daha yoğun 
nötrofil ve T hücre cevaplarına eğilim ortaya 
çıkarabileceği düşünülmektedir(12). 
   ANCA'nın vaskülit patogenezinde önemli bir 
rolü olduğuna dair bilgiler mevcuttur (14). 
Nekrotizan vaskülitlerin patogenezinde en fazla 
kabul gören teoriye göre; nonspesifik infeksiyon 
ve inflamasyonların ortaya çıkardığı TNF-α, IL-1 
ve IL-8 gibi proinflamatuvar sitokinlerle 
aktifleşmiş nötrofillerde proteinaz-3 ve 
miyeloperoksidaz gibi granül enzimlerinin 
ekspresyonu artar ve bunlar hücre yüzeyine 
yapışır. Ortaya çıkan granül enzimleri 
otoantikorların oluşumuna yol açarak, 
nötrofillerin degranülasyonu ve toksik oksijen 
ürünlerinin salınımına neden olur, endotel 
hücrelerinde harabiyet meydana gelir (6,15). 
ANCA ile ilişkili vaskülitlerde otoantikorların 
meydana gelmesi, azalmış olan self toleransa, 
diğer bir deyişle supresör lenfositlerdeki 
fonksiyon bozukluğuna bağlanmıştır (6,16).  
   Testlerin yaygın kullanımıyla Good pasture 
sendromu, Ig A nefropatisi, Henoch Schönlein 
purpurası, akut interstisyel nefrit, akut 
poststreptokoksik glomerülonefrit, Kawasaki 
hastalığı, polikondrit, sistemik lupus 
eritematozus, romatoid artrit, atriyal mixoma, 
bakteriyel endokardit, Akkiz immün yetmezlik 
sendromu, ülseratif kolit, primer sklerozan 
kolanjit gibi hastalıklarda da ANCA pozitifliği 
tesbit edilmiştir (17-19).  
   Yapılan araştırmalarda, Behçet hastalığında 
antilenfosit, antikardiyolipin ve antiendotelyal 
hücre antikoru gibi otoantikorların varlığı 
bildirilmiştir (12). Ancak, Behçet hastalığı 
otoimmün hastalıklara ait özellikleri 
taşımamaktadır. Behçet hastalarında ANCA ile 
ilgili ilk  bildirim, 1993’de Yang ve arkadaşları 
tarafından yayınlanan ANCA pozitif Behçet 
hastasıdır (20). Daha sonra Baleva ve arkadaşları 
iki Behçet hastasında ANCA pozitifliği 
bildirmişler  ve Wegener granülomatozisi dışında 
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başka hastalıklarda da pozitif olabileceğini öne 
sürmüşlerdir (21). Vaiopoulos ve arkadaşları 
29 Behçet hastasında yaptıkları çalışmada üç 
hastada ANCA pozitifliği saptamışlar, ancak 
yapılan istatistiksel değerlendirmede anlamlılık 
tespit edememişlerdir (22). Ben Hmia ve 
arkadaşları 46 Behçet hastasında yaptıkları 
çalışmada, hastalarının tümünde p-ANCA ve 
c-ANCA’yı negatif olarak tespit etmişler ve 
ANCA’nın Behçet hastalığı patogenezinde rol 
alamayacağını bildirmişlerdir (23).  
   Bu çalışma grubundaki tüm hastalarda serum 
c-ANCA ve p-ANCA negatif idi. Behçet 
hastalarında daha önce yapılan bazı 
çalışmalarda da  ANCA’nın negatif bulunması, 
ANCA pozitif Behçet hastalarında  tesadüfi 
birlikteliği veya başka bir vaskülitik durumun 
varlığını düşündürmektedir (22,23). 

   Sonuç olarak BH, büyük ve küçük damarları 
tutan bir vaskülitin bulunması, anti-endotelyal 
antikorların varlığı, proinflamatuvar sitokinlerin, 
toksik oksijen ürünlerinin artışı ve  supresör T-
lenfosit fonksiyonlarında bozukluk olması 
nedeniyle, ANCA pozitifliği gösteren 
vaskülitlerle benzerlik göstermesine karşın, bu 
çalışmadaki BH’nda de ANCA’nın  negatif 
bulunması,  BH patogenezinde ANCA’nın  
rolünün olmadığı  görüşünü desteklemektedir. 
Ancak daha geniş hasta grubuyla  yapılacak 
çalışmalara da ihtiyaç duyulmaktadır. 
 
Yazışma adresi: Mualla Uzun Polat,  Çiğdem 
mah. 30. cad. 3/15 Karakusunlar- Ankara 
e-posta:polatmualla@gmail.com
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