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Konuşma Planı:

Behçet Hastalığı kliniği

Tanıda güçlükler

Tedavi yaklaşımları



 Behçet Hastalığı (BH) tekrarlayan oral aftöz ülserler,

genital ülserler, cilt lezyonları, göz tutulumu ve diğer

sistem tutulumları (vaskülit, GIS, nörolojik) ile

karakterize, etyolojisi bilinmeyen sistemik inflamatuvar

bir vaskülittir

 İlk defa 1937'de Prof. Dr. Hulusi Behçet tarafından 3

majör bulgu (tekrarlayan oral aft, genital ülser ve üveit)

olarak tanımlanmıştır.



Etyoloji ve Patogenez

 Behçet Hastalığı poligenik otoinflamatuvar hastalık olarak

kabul edilebilir

 Etyolojide en geçerli risk faktörlerinden biri HLA-B51

pozitifliğidir

 Ancak Behçet Hastalığının en endemik olduğu bölgelerde

bile HLA-B51 pozitifiliği %60 civarındadır



 BH etyolojisi net olarak bilinmemektedir.

 Genetik yatkınlıkla birlikte enfeksiyon ve çevresel faktörlerin

tetiklemesi sonucu ortaya çıktığı, otoimmun ve

otoinflamatuvar mekaizmaların rol oynadığı

düşünülmektedir

 HLA-B51 alleli MHC lokusu, 6p kromozomu üzerinde

bulunmakta ve Eski İpek Yolu trasesindeki bölgelerde

(özellikle Türkiye ve Japonya'da) BH ile güçlü ilişkisi olduğu

gösterilmiştir

 Bu bölgelerde hastaların %60'ında HLA-B51 pozitifliği

gösterilmiştir

 IL-10 ve IL23R-IL12B2 genlerinin de patogenezde rolü

olduğu düşünülmektedir



 HSV-Tip 1 ve Streptococcus Sanguis gibi mikroorganizmaların

çevresel tetkileyiciler olduğu düşünülmektedir

 Mikroorganizmaların antijenlerinin HSP-65 gibi insan ısı şok

proteinleriyle yüksek benzerlik göstermesi ve çapraz reaksiyon

sonucunda immun yanıtın tetiklenmesi sonucu patogenezde rol

oynadıkları düşünülmektedir

 En çok incelenilen mikroorganizma Streptococcus'tur

 Tonsillit atakları, dental çürüklerin BH alevlenmesinde rolü olduğu

gösterilmiştir

 Antibakteriyel tedavilerin artrit ve mukokutanöz tutulumlarda

faydalı olduğu gösterilmiştir

 HSV Tip 1, BH'larının tükürük, intestinal ülserler ve genital

ülserlerinde gösterilmiştir



 BH patogenezinde T lenfosit hücreleri de rol oynar

 T lenfosit aktivasyonu, inflamatuvar sitokin salınımını artırır

 γδT hücreleri, sitotoksik T hücreleri, Th1 T hücreleri, T reg

ve Th17 hücreleri patogenezde rol oynar



Epidemiyoloji

 Akdeniz, Orta Doğu ve Uzak Doğu başta olmak üzere Eski

İpek Yolu trasesinde en sık görülür

 HLA-B51 sıklığı ile benzerlik ve güçlü ilişki mevcuttu

 Türkiye'de prevelans 420/100.000 olup, dünyada en sık

görüldüğü ülkedir

 İran, İsrail, kuzey Çin ve Kore diğer sık ülkelerdir





Klinik Bulgular

 Mukokutanöz lezyonlar en sık başlangıç bulguları olup, göz,

vasküler ve nörolojik tutulum daha nadir görülüp, daha ciddi

bulgulara neden olur

 Genç erkeklerde (<25 yaş) ve majör organ tutulumu

olanlarda hastalığın erken evresinde mortalite oranları

belirgin olarak daha yüksektir

 Majör mortalite nedenleri büyük damar tutulumu ve

parankimal SSS tutulumudur



Mukokutanöz Bulgular

Oral Ülser

 İlk ortaya çıkan ve en sık görülen semptom

 Minör aftöz ülserler (<10 mm), majör aftöz ülserler (>10

mm) olarak karşıya çıkabilir

 Erkeklerde hastalığın erken döneminde oral ülser

ataklarının sık olması, majör organ tutulumunun bir

göstergesi olabilir





Genital Ülser

 Genital aftöz ülserler hastaların %60-65'inde görülür

 BH tanısında çok güçlü bir destekleyici bulgudur

 Erkeklerde skrotum, kadınlarda vulva ve vajinada görülür

 Ağrılıdır ve iz bırakarak iyileşir







Diğer cilt bulguları:

 Eritema nodozum

 Psödofollikülit

 Papulopüstüler lezyonlar

 Akneiform noduller







Göz tutulumu

 Hastaların %30-70'inde göz tutulmu görülür

 %25'inde tedaviye rağmen kalıcı görme kaybı gelişir

 Modern immunsupresif tedavilerle prognoz iyileşmektedir

 Tipik göz tutulumu; kronik, tekrarlayan, non-granulomatöz

üveittir. Anterior, posterior ya da panüveit olarak karşıya

çıkabilir

 Hipopiyon, superfisyal retinal infiltratlar, retinal hemoraji,

retinal ven okluzyonu BH üveiti açısından patognomoniktir

 Diğer göz bulguları: retinit, vitrit, glokom, katarakt..





Vasküler tutulum

 Tüm çaplardaki damarları, hem arteriyel hem venöz sistemi

tutabilir

 Venöz sistem tutulumu daha sıktır

 Hastaların %30'unda venöz trombos, %3'ünde arteriyel

tutulum görülmektedir

 Geç dönemlerde ortaya çıkan (>40 yaş) non-pulmoner

arteriyel hastalık dışında BH'larının %75'i ilk vasküler olayı

hastalığın ilk 5 yılında yaşar

 Alt ekstremite ven trombozu (süperfisyal ve derin) en sık

görülen vasküler tutulumdur; posttrombotik sendrom ve

venöz kladikasyoya neden olur



 Pulmoner arter tutulumu (PAT); pulmoner arter anevrizması

(PAA) ya da pulmoner arteriyel tromboz olarak karşıya

çıkabilir

 Hastaların %70'inde anevrizma ya da tromboz

immunsupresif tedavi ile gerileyebilir. İlk 7 yılda %20

oranında relaps, %25 oranında mortalite mevcuttur

 Anevrizma çapının yüksek olması ve yüksek PAB kötü

prognoza işaret eder

 Budd-Chiari Sendromu sıklıkla IVC ve hepatik venleri tutar.

Asiti olan hastalarda mortalite %60 oranındadır









 Damar tutulumları birliktelik gösterebilir:

- Serebral venöz sinüs trombozu ve PAT

- İntrakardiyak tromboz ve PAT

- Budd-Chiari Sendromu ve VCI



Santral Sinir Sistemi Tutulumu

 Hastaların %5-10'unda SSS tutulumu görülür

 Çoğunlukla Parankimal beyin tutulumu olarak karşıya çıkar

 Beyin sapı tutulumu en karakteristik tutulumdur

 Hemiparezi, kognitif değişiklikler, sfinkter disfonksiyonu

belirtileri görülebilir

 MS ile karışabilir. MR ve BOS değerledirmesi ile ayırıcı tanı

yapılabilir

 Optik nörit, duyusal semptomlar ve spinal kord tutulumu

MS'te daha sık görülür







Gastrointestinal Tutulum

 BH GIS tutulumu karın ağrısı kanlı ishal gibi Crohn

Hastalığı belirtileri gibi başlar

 Uzak Doğu Asya dışı diğer bölgelerde daha nadir görülür

 Ülserler genellikle Terminal ileuma yerleşmiş derin büyük ve

tek lezyon olarak ortaya çıkar perforasyona neden olabilr

 Mukozal biyopside kronik aktif inflamasyon ve vaskülit

bulguları görülebilir



EklemTutulumu

 Hastaların %45’inde artralji artrit görülür

 Diğer bulgulardan daha önce ortaya çıkabilir

 Genellikle alt ekstremitede asimetrik oligoartrit olarak ortaya

çıkar



Tanı

 1990 yılında Uluslararası Behçet Hastalığı Çalışma Grubu

tarafından tanı kriteri yayımlandı

 Oral ülser+ 2 majör bulgu => tekrarlayan GU,

göz bulgusu,

cilt bulgusu,

Paterji pozitifliği





Paterji Testi

 Minör travma sonrası ciltte görülen nonspesifik

hiperreaktivite reaksiyonudur

 BH için spesifik bir bulgudur

 20 gauge enjektör ucunun önkolun avasküler bölümüne 5

mm kadar intradermal batırılması ile yapılır

 48 saat içinde endure eritematöz papul ya da püstül

gelişmesi pozitif test olarak değerlendirilir

 Paterji testi pozitifliği coğrafi dağılıma göre değişir Orta

Doğu’da %60 Kore’de %15 oranında pozitif saptanır







 BH tekrarlayan oral aft öyküsü olmaması halinde nadiren

görülür

 OA yokluğunda başka tanı önplanda düşünülmelidir

 Rekürren GU, BH varlığını düşündürten en güçlü

bulgulardandır

 Göz bulguları başka bir bulgu olmasa da BH açısından

spesifik olabilir

 Majör vasküler tutulum ve nörolojik tutulumlar nadir

rastlanmasına rağmen spesifik bulguları nedeniyle BH

tanısında güçlü elementlerdendir

 Genç bir erkekte (<45 yaş) PAA ya da periferik arter

anevrizması endemik bir bölgede BH’ni düşündürmelidir



 Yine beyinsapı; bazal ganglion lezyonları BH açısından

spesifiktir

 GIS tutulumu BH açısından zayıf bulgulardandır

 BH ve Crohn Hst ayırıcı tanısı yapılması oldukça güçtür

(OA; üveit; artrit; eritema nodozum; karın ağrısı; kanlı

ishal…)

 Patolojide Crohn spesifik bulgu ayırıcı tanıda yardımcı

olabilir





Prognoz

 BH relaps ve remisyonlarla seyreden bir hastaıktır

 Prognoz; klinik tutuluma bağlı olarak değişir

 En önemli morbidite nedeni göz ve nörolojik tutulumdur;

kalıcı görme kaybı ve ölümcül sistemik tutuluma neden

olabilir

 Modern immunsupresif tedaviler ve daha agresif tedavi

yaklaşımları ile son on yılda prognoz iyi yönde gelişmiştir

 En yüksek mortalite oranı Turkiye’de olup serilerde %9.8

civarindadir

 Majör olum nedeni majör damar tutulumu(%43.9) ve SSS

tutulumudur (%12.2)



Tedavi

 Tedavide amaç; inflamatuvar alevlenmeleri ve relapsları

kontrol altına almak; organ disfonksoyonunu engellemektir

 Ciddi hastalık açısından yüksek risk grubunda olan genç

erkek hastalar, majör organ tutulumu açısından yakın takip

edilmeli ve bu durumda agresif olarak tedavi edilmelidir



Mukokutanoz ve Eklem Tutulumu

 Topikal kortikosteroid tedavileri rekurrensi az olan
hastalarda sistemik tedavilere gerek kalmadan kontrol altına
alabilir

 Rekurrensleri engellemek için sistemik tedaviler
uygulanabilir

 Kolşisin ilk başlanan tedavidir

 Lactobacilli lozenges

 Apremalist

 Thalidomid

 IFN α

 Etanercept kullanilabilir



Major OrganTutulumu

Posteior üveit:

Azatiyoprin

Siklosporin + Kortikosteroid

IFNα

TNFα inhibitorleri (infliksimab)

Arteriyel anevrizma:

Yuksek doz kortikosteroid + Aylık siklofosfamid pulse tedavi

İdame olarak azatiyoprin ile devam edilir

Periferal arteriyel tutulumlarda cerrahi işlem gerekebilir



Derin venoz trombozu:

 Azatiyoprin veya siklosporin gibi immunsupresif tedaviler

önerilir

 BH trombozu damar duvar inflamasyonu sonucu

geliştiğinden; emboli riski tasimadigindan antikoagulan

tedavi önerilmez

 İntrakardiyak trombozlarda antikoagulan tedavi başlanabilir

 PAA olan ve DVT bulgusu olan hastalarda antikoagulan

tedavi başlanması anevrizma rüptürüne neden olabilir



Parankimal SSS tutulumu:

Yüksek doz kortikosteroid+ azatiyoprin

Siklosporin nörotoksik etkisi nedeniyle kontrendikedir

GIS tutulumu:

5-ASA

Azatiyoprin

Anti TNF tedaviler uygulanabilir





Mesajlar

 Oykude oral aft yok ise BH tanisi zor

 Tanıda spesifik göz; norolojik ve vasküler bulgular, GIS

tutulumuna göre daha patognomoniktir

 Tanıdan itibaren ilk 5 yıl majör organ tutulumu açısından

özellikle erkek hastalar yakın takip edilmelidir

 Mortalite büyük damar tutulumu ve nörobehçette en sıktır

 Hemoptizli genç erkekte PAA'ya dikkat edilmeli, PAA

dışlanmadan antikoagulan tedavi verilmemelidir

 DVT ile başvuran genç erkeklerde BH akla gelmelidir

 BH DVT'u inflamasyona sekonder geliştiğinden

antikoagulan tedavi önerilmez



TEŞEKKÜRLER...


