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OZET

BEHCET HASTALIGI’'NDA

DiJIiTAL KAYITLI FUNDUS FLORESEIN ANJIOGRAFi

AMAC: Behget hastalarinda dijital kayit sistemi kulanilarak fundus floresein
anjiografi ile gbézin arka segmentinin patolojik bulgularinin daha erken ve
ayrintili olarak saptanmasi.

GEREC ve YONTEM: Ocak 1996 — Arallk 2006 yillari arasinda Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi Géz Hastaliklari Anabilimdalina basvuran agdiz afli
228 olgu calisma kapsamina alindi. Olgulara standart géz muayenelerinde
gbrme keskinligi, biyomikroskopik muyene ile én ve arka segment bulgulari, g6z
ici basing 6lcimi ve hizli gérme azalmalarinda gérme alani tetkikleri yapildi.
Tdm olgulara fundus floresein anjiografisi (FFA) uygulanarak bulgular dijital
olarak kaydedildi.

BULGULAR: Agiz afth 228 olgunun 115 (%50,43)’'inde degisen derecelerde g6z
tutulumu saptandi. Olgularin 11’inde géz bulgusu ve agiz afti yaninda baska bir
kriter bulunmadigi igin okiler tutulumlu “Olasi” Behget Hastaligi olarak
degerlendirildi. 228 olgunun 173 (%75,87)’ U Behcet Hastaligi, 39 olgu ise olasi
Behget Hastaligi (%17,10) olarak tanimlandi. 16 (%7,01) olguda sadece agiz igi
afti mevcut oup Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu (UBHCG) diger
kriterlerinden herhangi biri saptanmadi. Okuler Behget hastasi tanisi konan 104
olgunun (208 g6z) 180 gbziinde (%86,53) tutulum saptandi. 39 Olasi Behcet
olgusunun 11 inde (20 g6z) g6z tutulumu vardi. Yas ortalamasi 32,54+9,45
olan okuler Behcet olgularinda erkekler (57 olgu, %54,8), kadinlara (47 olgu,
%45,19) oranla daha fazla sayidaydilar. Arka UOveit bulgulan tek ve cift tarafh
olgularda (% 15,38 / %50,96 ) ,6n Gveit ( %20,19 / %12,5 ) ve panlveite gbre
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( %20,19 / %12,5 ) belirgin olarak fazla bulundu. Optik sinir tutulumu cok hafif
siddette olsa da ( 163 g6z ,%70,86 ) en sik rastlanan FFA bulgusuydu.

TARTISMA ve SONUC : Multisistemik tutulumlu Behget Hastaligi’nda UBHCG
tani kriterlerine gére tani konuldugunda her ne kadar gérsel yakinmalar yoksa
da sanildigindan da daha ¢ok (¢ok hafif siddette iridosiklit, vitrit ya da optik disk
vaskdliti diizeyinde olsa da) géz tutulumu belirtisi gérilebilmektedir. Ginimuizde
Behcget Hastaligi’'na bagh 6zellikle arka segment bulgularini ve yol acabilcegi
hasar erken asamada, ilk muayenede saptamanin en iyi yolunun dijital kayit

sistemli fundus floresein anjiografi uygulanmasi oldugunu diasiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler : Behcet Hastalgi, g6z tutulumu, dijital kayith fundus

floresein anjiografi
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SUMMARY

FUNDUS FLUORESCEIN ANGIOGRAPHY WIiTH DIGITAL RECORDING

SYSTEM iN BEHCET'S DISEASE

PURPOSE: To determine the detailed pathological findings of posterior segment
of the eye in Behget's patients using fundus fluorescein angiography with
digital recording system in the early stage

METHODS: Four hundred fifty-six eyes of two hundred twenty-eight patients
with recurrent  oral aphthosis were included in the study. Standart
ophthalmological examination and fundus fluorescein angiography (FFA) were
performed to all patients. Best corrected visual acuities , anterior segment ,
posterior segment findings, intraocular pressure measurements, visual field
testing if it is required and FFA findings with digital recording system were
noted.

RESULTS: Ocular involvement was present in 115 cases of 228 patients with
oral aphthosis.11 patients with ocular involvement had only oral aphthosis and
identified “possible” Behcet Disease with ocular involvement. 173 of 228
patients were diagnosed Behcet's Disease and 39 were “possible” Behget. 16
had only oral aphthosis and no other criteria of International Study Group for
Behcet's Disease (ISGBD). 180 eyes of 104 Behcet patients had ocular
involvement and it was also present in 20 eyes of 11 possible Behget patients.
The patients were 57 men and 47 women between 15 and 64 years of age
(mean age: 32,541+9,45). Posterior uveitis was observed much more than
anterior uveitis and panuveitis (15,38 unilaterally and %50,96 bilaterally). Optic
nerve involvement was the most frequent FFA finding in 163 eyes (%70,86).
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CONCLUSION: Criteria of the ISG for Behcget's Disease are also useful to
find out Behget patients with ocular involvement even though there is no visual
complaints. Nowadays we consider that to perform FFA with digital recording
system is the best technique to detect posterior segment findings of the eye

caused by Behcet’s Disease in the early stage.

Key Words: Behget's Disease, ocular involvement , fundus fluorescein

angiography with digital recording system



OZET

BEHCET HASTALIGI'NDA

DiJITAL KAYITLI FUNDUS FLORESEIN ANJIOGRAFi

AMAC: Behcet hastalarinda dijital kayit sistemi kulanilarak fundus floresein
anjiografi ile gézin arka segmentinin patolojik bulgularinin daha erken ve

ayrintili olarak saptanmasi.

GEREC ve YONTEM: Ocak 1996 — Aralik 2006 yillari arasinda Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklari Anabilimdal’'na basvuran agiz afli
228 olgu calisma kapsamina alindi. Olgulara standart g6z muayenelerinde
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yapildi. Tim olgulara fundus floresein anjiografisi (FFA) uygulanarak
bulgular dijital olarak kaydedildi.

BULGULAR: Agiz aftl 228 olgunun 115 (%50,43)’'inde degisen derecelerde
g6z tutulumu saptandi. Olgularin 11’inde g6z bulgusu ve agiz afti yaninda
baska bir kriter bulunmadigi i¢in okdler tutulumlu “Olasi” Behget Hastaligi
olarak degerlendirildi. 228 olgunun 173 (%75,87)" 0 Behcet Hastaligi, 39 olgu
ise olasi Behcget Hastaligi (%17,10) olarak tanimlandi. 16 (%7,01) olguda
sadece agiz ici afti mevcut oup Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu
(UBHCG) diger kriterlerinden herhangi biri  saptanmadi. Okller Behget
hastas! tanisi konan 104 olgunun (208 g6z) 180 gbézlinde (%86,53) tutulum
saptandi. 39 OlasI Behget olgusunun 11 inde (20 g6z) g6z tutulumu vardi.
Yas ortalamasi 32,54+9,45 olan okuller Behcget olgularinda erkekler (57 olgu,
%54,8), kadinlara (47 olgu, %45,19) oranla daha fazla sayidaydilar. Arka
tveit bulgulan tek ve cift tarafli olgularda (% 15,38 / %50,96 ) ,6n Uveit (
%20,19 / %12,5 ) ve paniveite gére ( %20,19 / %12,5) belirgin olarak fazla



bulundu. Optik sinir tutulumu cok hafif siddette olsa da ( 163 g6z ,%70,86 )
en sik rastlanan FFA bulgusuydu.

TARTISMA ve SONUC : Mdltisistemik tutulumlu Behget Hastaldi’nda
UBHCG tani kriterlerine gbére tani konuldugunda her ne kadar gérsel
yakinmalar yoksa da sanildigindan da daha ¢ok (cok hafif siddette iridosiklit,
vitrit ya da optik disk vaskiiliti diizeyinde olsa da) g6z tutulumu belirtisi
gorulebilmektedir. Ginimlizde Behget Hastaligi'na bagh 6zellikle arka
segment bulgularini ve yol acabilcedi hasari erken asamada, ilk muayenede
saptamanin en iyi yolunun dijital kayit sistemli fundus floresein anjiografi

uygulanmasi oldugunu distiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler : Behcget Hastaligi, g6z tutulumu, dijital kayith fundus

floresein anjiografi



SUMMARY

FUNDUS FLUORESCEIN ANGIOGRAPHY WIiTH DIGITAL RECORDING

SYSTEM iN BEHCET'S DISEASE

PURPOSE: To determine the detailed pathological findings of posterior segment
of the eye in Behget's patients using fundus fluorescein angiography with
digital recording system in the early stage

METHODS: Four hundred fifty-six eyes of two hundred twenty-eight patients
with recurrent  oral aphthosis were included in the study. Standart
ophthalmological examination and fundus fluorescein angiography (FFA) were
performed to all patients. Best corrected visual acuities , anterior segment ,
posterior segment findings, intraocular pressure measurements, visual field
testing if it is required and FFA findings with digital recording system were
noted.

RESULTS: Ocular involvement was present in 115 cases of 228 patients with
oral aphthosis.11 patients with ocular involvement had only oral aphthosis and
identified “possible” Behcet Disease with ocular involvement. 173 of 228
patients were diagnosed Behcet's Disease and 39 were “possible” Behget. 16
had only oral aphthosis and no other criteria of International Study Group for
Behcet's Disease (ISGBD). 180 eyes of 104 Behcet patients had ocular
involvement and it was also present in 20 eyes of 11 possible Behget patients.
The patients were 57 men and 47 women between 15 and 64 years of age
(mean age: 32,541+9,45). Posterior uveitis was observed much more than
anterior uveitis and panuveitis (15,38 unilaterally and %50,96 bilaterally). Optic
nerve involvement was the most frequent FFA finding in 163 eyes (%70,86).



CONCLUSION: Criteria of the ISG for Behcget's Disease are also useful to
find out Behget patients with ocular involvement even though there is no visual
complaints. Nowadays we consider that to perform FFA with digital recording
system is the best technique to detect posterior segment findings of the eye

caused by Behcet’s Disease in the early stage.

Key Words: Behget's Disease, ocular involvement , fundus fluorescein

angiography with digital recording system
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GiRiS ve AMAC

Behcet hastaligi (BH), mukokutandz, gbz, eklem, vaskiler ve santral sinir
sistemi tutulumlari ile maltisistemik bir hastaliktir. Turkiye, Behget Hastalhdrnin
hem tanimlandigi hem de hastaligin dinyada en sik goéruldigu Ulkeler
arasindadir. Agizda aft , genital Glserasyon, tekrarlayan hipopiyonlu iridosiklitten
olusan Kklasik triada ileride ayrintih sekilde aciklayacagimiz belirtiler de
eklenmistir .

Hastaligin ¢ok farkh bir klinik spektrumunun olmasi, kesin taniyi
koymamizi saglayacak bir laboratuvar yénteminin olmamasi, bazen multisistem
tutulum bazen de tipik klinik 6zelliklerinin geri planda olmasi nedeniyle tani
glcligu yasanmaktadir. Ayirici tanida Behget Hastaligi akla geldiginde hastanin
bu ybénden ayrintili sorgulanmasi tani ve erken tedavi igin cok &énem
kazanmaktadir.

Behcet Hastaligi’nda g6z tutulumu cesitli calismalarda farkl oranlarda
bildirilmistir (%25-90). Go6zin arka segment tutulumu ise Behget'li olgularin
6nemli bir béliminde goérilmektedir ve erken fark edilmezse kisinin goérsel
prognozunu kéta yénde etkileyebilmektedir. Bu nedenle kérlige neden olabilen
retina patolojilerinin saptanmasinda fundus floresein anjiografinin (FFA) , gerek
erken tani gerekse tedavi seyri yoninden cok &énemli bir yéntem oldugu
disUndlmektedir. Gérme keskinliginin tam oldugu ve oftalmoskopik muayene ile
normal olarak degerlendirilen gb6zlerde de floresein anjiografide fundus
patolojileri saptanabilmektedir. Calismamizda geleneksel fotograf teknolojisi
kullanilan anjiografi yerine, dijital kayith fundus floresein anjiografi yontemi
uygulayarak Behcet ve “Olasi” Behcget olgularinda, erken asamada ilk
muayenelerinde g6z tutulum seklini ve sikhdini  saptamaylr amacladik. Bu
yontemi kullanarak 6nceki dénemlerde sapatayamadidimiz hastaligin erken
evre lezyonlarinin varligini ortaya koymaya c¢alistik. Calismamizda olgu
sayimizin ¢oklugu ve Bursa’ nin karisik demografik yapisi nedeni ile Tlrkiye
‘nin geneli konusunda daha saglikli g6z tutulum oranlari saptayabilecegimizi ve



dolayisiyla tedavinin tani konulduktan sonra ¢ok daha erken asamada
baslanabilecegini distinmekteyiz.



TARIHCE

Behcet Hastaligi ilk defa 1937 yilinda bir Tark dermatologu olan Dr.Hulusi
Behcet tarafindan tekrarlayan oral ve genital Glserlerle birlikte hipopiyonlu

Uveitten olusan ¢ semptomlu bir kompleks olarak tanimlanmistir (1).

Resim 1: Dr. Hulusi BEHCET

Hulusi Behget 1924 yilinda rekirren aftéz stomatit (RAS), genital Ulser,
eritema nodozum ve gérme bozuklugu olan bir hasta gérmus, 1930°’da ikinci,
1936’da Uc¢lnclu hastasina rastladiktan sonra bu bulgularin 6zglin bir hastaliga
bagli oldugunu éne strmastir. Bu dustncesini 1937’de “Deri Hastaliklari ve
Frengi Arsivi” ve Alman “Dermatologische Wohenschrift” dergisinde yazmis,
ayni yil Paris Dermatoloji Derneg@i'nin toplantisinda agiklamistir (2). 1947°de
Cenevre’de dizenlenen Uluslararasi Tip Kongresi'nde Zirih Tip Fakiltesi’nden
Profes6r Mischnerin énerisi ile bu yeni bulgu “Morbus Behcet” olarak
adlandiriimistir. Daha sonra “Behget Sendromu”, “Behcget Trisemptomu”
isimlerini almigtir. Baslangigta Gc¢li semptom kompleksi olarak tanimlanan
hastaligin aslinda yillar icinde tim sistemleri tutabilen kronik mdltisistemik bir
hastallk oldugu gorilmustir. Bu nedenle gunimizde cogunlukla “Behcet
Hastaligr” terimi kullaniimaktadir (2,3,4). Aslinda hastalik ilk olarak aftéz Ulser,



genital yara ve g6z tutulumu seklinde yaklasik 2500 yil 6nce Hipokrat tarafindan
bildiriimistir (3). Behcet Hastaligi tanisi, tani kriterleri kullanilarak konulmaktadir.

EPIDEMIYOLOJI

Behcet Hastaligi, Akdeniz Ulkeleri, Orta ve Uzak Dogu'da yasayan
toplumlarda sik gérilmektedir ve bu toplumlardaki sikligi 1/10.000 — 1/1000
arasindadir. ipek yolu Uzerinde bulunan bélgelerde yasayanlarda hastaliga
yakalanma sikliginin daha yUksek oldugu dikkati ¢cekmektedir. En yilksek
hastalik insidansinin Ulkemizde oldugu bilinmektedir. Tarkiye’de yapilan iki
calismada prevalans 110-420/100,000 olarak bildirilmistir(5-7). Hastalik
prevalansinin Japonya’'da 13-20/100,000, ingiltere ve Amerika Birlesik Devletleri
(ABD)’'nde ise 1-2/100,000 oldugu tahmin edilmektedir (5-8). G6z tutulumu ise
en sik olarak Japonya'da g6rilmekte ve kérlik nedenlerinin %12'sini
olusturmaktadir (71). Hastaligin baslamasindan itibaren genellikle 2-3 yil icinde
g6z tutulumu goérilmektedir. Olgularin 1/5 inde géz tulumu ilk bulgu olabilir. Géz
tutulumu cesitli calismalarda %23-96 oraninda bildirilmistir (73,74).

Genellikle ikinci on yilin sonlarinda baglayan hastalik, en sik olarak 20-40
yaslari arasinda goértlmektedir. Baglangigta, Turkiye ve Japonya kaynakli
calismalarda hastalik erkeklerde daha sik rapor edilmisse de, son 20 yil i¢indeki
arastirmalar hastaligin neredeyse her iki cinste esit olarak géruldigune isaret
etmektedir (9,10). Ulkemizde ise erkek kadin orani,  Azizlerli ve ark. (6))
tarafindan 1,06, Ankara Universitesi Behcet Merkezi (11) tarafindan 1,03 olarak
bildirilmistir. G6z tutulumu erkeklerde ve geng erigkinlerde daha sik ve seyri
daha agirken, kadinlarda ve yaslilarda daha seyrek ve daha hafiftir. ilknur Tugal
Tutkun ve ark.(79)) tarafindan yapilan 880 okiler Behget olgusunu iceren bir
seride, erkekler %68 orani ile kadinlara %32 gére daha fazla sayida saptanmig
olup, fundus lezyonlari ve gérmeyi tehdit eden komplikasyonlar erkeklerde daha

sik ve agir olarak izlenmisgtir.



Behcet Hastaligi erkeklerde daha siddetli bir klinik seyir izlemektedir
(5,7,12-16). Yine hastaligin erken yasta ortaya ¢ikmasi ve HLA-B51 pozitifligi
k6t prognoz nedenleri olarak bildirilmistir (12). Géz tutulumu, papuloptstiler
lezyonlar (PPL) ve tromboflebit erkek hastalarda daha sik gdzlenmektedir.
Puberte 6ncesi ve 50 yas sonrasinda hastalik nadiren gelisir. G6z tutulumu
digindaki klinik bulgular zamanla dizelme egilimi géstermektedir. Merkezi sinir
sistemi tutulumu ve gbrmeyi tehdit eden g6z tutulumu, hastaliyi daha gec¢
yaslarda (40 yas ve Uzerinde) baslayanlarda nadiren ortaya ¢cikmaktadir (17).

Cocuklarla ilgili serilerde erigkinlerdekine benzer klinik ancak daha fazla
ailevi birliktelik oldugu gdsterilmistir (18-21). Ailevi gecis sekli kesin olarak
ortaya konamasa da bu konuda birgok olgu serisi mevcuttur (22,23). Japon
Behcet hastalarinda aile O6ykisl %2-3 oraninda, Turk ve Orta Dogu’lu
hastalarda ise %8-34 olarak bildirilmistir (24,25). Gl ve ark. (22) Behget
Hastaligrnin  kardeslerde gdérilme oranini %4,2 olarak bildirmiglerdir. Ailevi
olgular hastalikta genetik faktorleri akla getirmekte; cografi dagilim ise gevresel
etkenlerin  rol oynayabilecegini dusundidrmektedir. Almanya’da yasayan
Tarklerde siklik beklenildigi gibi diger irklara oranla daha fazla saptanmis ancak
Tarkiye’de yasayan irkdaslarina gére daha az risk altinda olduklari géraimustar.
Benzer sekilde hastaligin Japonya'da sik oldugu bildirilirken buradan Havai ve
Amerika’'ya g6¢ edenlerde daha az oranda gérilmustir. Son yillarda Japon

toplumunda gérilen yeni olgu sayisi giderek azalmaktadir (15,26).

ETYOLOJI

Hataligin etyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber buglin icin Gzerinde
durulan hipotez; genetik yatkinligi olan kisilerde bazi mikrobik veya cevresel
etkenler sonucunda immin sistemde degisikliklerin olustugu ve gelisen
immadnolojik degisikliklerin hastalikta gbézlenen klinik semptomlara neden oldugu

yonindedir (27-29). Patogenezde rol alan bu etkenler asagida aciklanmistir.



1. Genetik 6zellikler: ipek yolu (zerindeki (ilkelerde yapilan calismalarda
Behget hastalarinda belirgin  HLA-B51 pozitifligi saptanmis, ancak Bati
ulkelerinde bu iliski saptanamamigtir. HLA-B51 pozitif kisilerde negatiflere gére
hastalik ¢ikma olasiligi Tarkiye'de: 13,3, Japonya’da: 6,7, Amerika Birlesik
Devletleri’nde: 1,3 tir (22). HLA-B51’in hastaliga yatkinlik mi olusturdugu yoksa
hastaligin siddetine mi etkili oldugu konusu tartismalidir. HLA-B51 pozitifligi
posterior Gveitli ve santral sinir sistemi tutulumu olanlarda oran olarak daha
yUksektir.Ginimizde HLA-B5101, HLA-B5102, HLA-B5108, HLA-B5109
haplotipleri etkileri tam net olmasa da Behcet Hastaligina yatkinlik olusturan
genler olarak kabul edilmektedir. Son zamanlarda MICA (major histokompatibiliti
antijen kompleks sinif | iligkil) gen ve HLA-Cw1602 genlerin hastaligin
olusumunda iligkili oldugu savunulmustur (28). HLA-DR1 ve HLA DQw1 pozitif
kisilerde ise Behget Hastaligina karsi direnc oldugu dtstntlmektedir (29-30).

2. Mikrobik etkenler: Behget Hastaligi'nda viral etyoloji ilk olarak bizzat
hastaliyi ortaya koyan Prof. Dr. Hulusi Behcet tarafindan ileri stralmustar (1).
Bunun GOzerine yapilan bazi calismalarda g6z ve beyin dokularinda virs izole
edildigi bildiriimis ancak sonraki yillarda yapilan g¢aligsmalarda benzer sonuglar
alinamamigstir (31). Uzun zamandan beri HSV-I infeksiyonunun tetikleyici rold
Uzerinde durulmaktadir. Bir calismada Behget Hastaligi olgularinin periferik kan
hiicrelerinde HSV-I genomu gdsterilmistir (32). Ayrica, Behget Hastaligi’'nda
HSV-I'e karsl bozulmus hiicresel yanit oldugu 6éne sirilmisse de, bu konuda
calismalar halen surmektedir. GlUnUmize kadar Behget Hastalig
etyopatogenezinde sorumlu olabilecedi 6ne sirllen ajanlar, herpes virlsler
(tip1,2,6), streptokoklar (S.sangius, S. feacalis, S. pyogenes, S salivarius),
Parvovirus B19, H. pylori, B. burgdorferi, Hepatit A,B,C,E virtsleridir. (31,32).

3. Stres Proteinleri: Stres ya da 1s1 soku proteinleri (ISP) mikroorganizmalarda
ve hayvan dokularinda bulunan immin reaktif proteinlerdir. Behget Hastalig



etyopatogenezinde Uzerinde durulan doért farkli tip streptokokun da ISP (65 kd)
icerdigi gdsterilmistir. Behget Hastaligi'nda cesitli ydntemlerle ISP (65 kd)’lerine
karsi 1gG ve IgA tipi antikorlar gésterilmistir. insan mitokondrial ISP (60 kd)'nin
streptokokal ISP ( 65 kd) ile arasinda buyUk bir yapisal benzerlik ve buna bagh
antijenik capraz reaksiyon vardir; bu bulgu Behcet hastalarinda baslangicta ISP
(65 kd)'ne karsi gelisen immin yanitin zaman iginde kendi ISP (60kd)’ne
ybnelebilecegini ve otoimmin mekanizmay! baslatarak Behget Hastaligr'ndaki
patolojik degisiklikleri baglatabilecegini dlistindirmektedir (28,33).

4. Hiicresel immiinite: Behget Hastaligi ile ilgili yapilan calismalar ézellikle
hicresel immunitenin aktivasyonu ile ilgili kanitlar ortaya koymus olsa da son
zamanlarda immuln sistemdeki degisikliklerin sadece hlcresel degil humoral
immadn degisikliklerle de iliskili oldugunu géstermektedir. T hlicre bozukluguna
ait bilgiler 6zellikle Th1/Th2 oraninda degisiklik ve Th1 immudn sistem cevabinin
olusturdugu bir sitokin salinimi ve doku infiltrasyonu oldugunu agiklamaktadir.
Behcet Hastaligi'nda toplam T hicre sayisinda azalma olmakla birlikte
dolagimdaki T hacrelerinin CD25, HLA-DR (+) aktif T hicreleri oldugu
saptanmistir ki bu artis T hlcrelerinin  immunopatogenezde &nemli rol
oynadiklarini disindirmektedir (28,29,30,31).

Sitokinler Gzerinde yapilan galismalarda Th1 sitokinlerin etkisinin Behget
hastalarinda 6n planda oldugu distntlmektedir. Behget hastalarinin uyariimisg T
lenfositlerinden IFN-gamma salinimi artmis bulunmaktadir. Dolagimda da IL-1,
IL-6, IL-8 ve TNF-alfa gibi proinflamatuar sitokinler artmis dizeyde
bulunmaktadir (34-36).

Behcet hastalarinda Th1 sitokinlerinde artis oldugunun gdsterilmesi tzerine
Th2 grubunda olan ve Th1 {zerine inhibisyon goérevi yapan IL-10 ve IL-12

dizeyleri 6lctlmUs ve yuksek bulunmustur (34,36) .



Adenozin deaminaz T hticre proliferasyonu, olgunlagsma ve farkllagmasinda
etkilidir ve Behget hastalarinda arttigi gésterilmistir (37).

5.Humoral immiinite: Behget hastalarinda genellikle poliklonal olarak
immunoglobulin dlzeyinde artis saptanmaktadir. Kompleman dizeyleri ise
normal olarak kalmaktadir. Behget hastalarinin % 44 - % 60’inda IgG, IgA, IgM
tipinde immun kompleksler bulunmaktadir. Anti HSV antikoru ve streptokokal
antijenlere karsi gelisen antikorlar disinda nonspesifiktirler. Behget hastalarinda
saptanan poliklonal B hiicre aktivasyonu, supresér T hicre disfonksiyonu veya B
hicre aktivasyonuna neden olan IL-6, IL-1 ve IL-10 gibi sitokinlerin asiri
miktarda salgilanmasi sonucu olabilir. Poliklonal B hiicre aktivasyonu sonucu
olugsan immin komplekslerin ise noétrofil hiperfonksiyonuna neden olarak doku
hasari olusturabilecegdi ileri strilmektedir (34,35). Dogal éldartct hicrelerle
(Natural Killer Cell : NKC ) yapilan calismalarda, dolasimda dogal 6ldiriici
hicre sayisinin arttigi ancak fonksiyonlarinda belirgin azalma oldugu
gorulmektedir (38).

6. Otoantikorlar: Primer vaskdilitlerde 0¢ ©6nemli otoantikor U(zerinde
durulmaktadir. Bunlar anti fosfolipid/kardiolipin antikorlar (ACA), anti nétrofil
sitoplazmik antikor (ANCA)lar ve anti endotel hicre antikor (AECA)lardir.
Behcet Hastaliginda gbzlenen arteryel ve vendz trombuUslerin ve ndérolojik
tutulumun anti fosfolipid antikorlari ile aciklanabilecedi dusunilmektedir
(28,38,39).

ANCA pozitifligi Behget hastalarinda son derece nadirdir ve patogenezde rol
oynamadigina inaniimaktadir (38,39). AECA Behget hastalarinda %17-%50
arasinda pozitiftir (38,39).

Endotelin-1 (ET-1), aktif Behget hastalarinda yUksektir ve dolagimdaki
dlizeyi ile hastalik aktivitesi arasinda korelasyon oldugu dusindlmektedir.
Behcet hastalarinda ayrica anti nikleer antikor (ANA) ve anti diiz kas antikorlari



az oranda da olsa bulunabilmektedir ve bu bulgularin poliklonal B hiicre
aktivasyonu sonucu gelistigi disunilimektedir (28,35).

7. Endotel Hucreleri, Notrofiller ve Oksidatif Hasar: Behcet Hastalig
etyopatogenezinde damar duvarindaki hasarin olusumunda serbest oksijen
radikalleri suclanmistir. Behget hastalarinda artmis oksidatif stresin gdstergesi
olarak superoksitler, adenozin deaminaz (ADA), hidrojen peroksit dizeylerinde
artis, anti oksidatif fonksiyonlarda azalmanin gdstergesi olarak da superoksit
dismutaz (SOD) , glutatyon peroksidaz ve katalazin azaldigi bildirilmigstir (38,43).

Behcet hastalarinda PMNL hicre fonksiyonlarinda, enzimatik aktivitede,
(metiltransferaz, fosfolipaz A-2) kemotakside, fagositozda ve sUperoksit
saliniminda normale gbre artis saptanmaktadir. Ancak monontkleer hiicrelerde,
T ve B lenfositlerde ise SOD dlizeyi normale gére azalmis bulunmaktadir ki bu
durum oksijen radikallerinin yeteri kadar ortadan kaldirlamamasina ve doku
hasarinin gelisimine neden olabilir (40).

Endotoksinler, interferon gamma (IFN y) gibi sitokin salinimina paralel olarak
arttigr distndlen nitrik oksid’'in (NO) Behget hastalarinin serum, eritrositler ve
snoviyal sivilarinda arttigi gésterilmistir (41). Nitrik oksid’in artmig dizeylerine
paralel olarak kanda homosistein ve VEGF (vascular endothelial growth factor)
de Behcet hastalarinda artmaktadir (41,42,44,45). Leptin inflamasyon ve endotel
hasarinda kritik rol oynar ve endotel hicrelerinden salinir. Leptin direkt olarak
NO’nun endotel hiicresinden salinimina yol agmaktadir ve kan dizeyleri Behget
hastalarinda artmistir (46).

Behget Hastaligi olgularinda ak6z humérdeki NO miktari, kontrol grubuna
gbre anlamli olarak yiksek bulunmustur, bununla birlikte, aktif evredeki Behget'li
ve diger Oveitli olgularin gdzyasindaki nitrit ve nitrat diizeyleri, kontrol grubuna

gbre anlamh oranda disik saptanmigstir (47,48).



Behget Hastaligi’'nda klinik olarak hem arteryel hem vendz sistemde tromboz
riski artmistir. Tromboz olusumunu artiran trombin-antitrombin-Ill kompleks,
plazmin-antiplazmin kompleks, trombomodulin, protrombin Behget hastalarinda
artmis olarak bulunmustur. Yine Faktdr V Leyden (G1691A) ve protrombin gen
(G20210A) mutasyonlari da artmis olarak bulunmustur. Son zamanlarda
Uzerinde durulan bir diger konu da Behget hastalarinda homosistein
konsantrasyonun yuUksekligi ve trombotik olaylarla olan pozitif iligkisidir.
Homosistein artigi endotel hasari ve buna bagli trombotik olaylarin gelismesinde
etkilidir (45,49).

Behcet'li olgularda hiimdr akdézdeki ¢dézinur Fas antijeninin kontrol grubuna
gére anlamli derecede yiksek oldugu ve antijen miktarinin Gveitin siddetiyle
baglantili oldugu bildirilmigtir (50).

Behget Hastaligi'nin aktif déneminde, kandaki retina otoantijenine (S

antijeni) cevapli lenfositlerde artis saptanmistir (51).

HISTOPATOLOJI

Behget Hastaligi'nin histopatolojik bulgular I6kositoklastik vaskilit ve
nétrofilik infiltrasyonla karakterizedir. Vaskdlit; nétrofillerde karyoreksis, eritrosit
ekstravazasyonu, postkapiller vendllerde fibrinoid nekrozun géraldaga
|6kositoklastik ~ vaskullit veya daha az oranda goérilen nétrofilik vaskiler
reaksiyon seklindedir. Kronik lezyonlarda perivaskiler lenfositik infiltrasyon
gorulebilmektedir. Histopatolojik bulgular Behget Hastaligi'nin patogenezinde

immUn kompleks bagimli vaskdlitin rol oynadigini desteklemektedir (29,31,38).

Klinik Ozellikler: Deri ve mukoza belirtileri Behget Hastaligi'ni karakterize eden
en Onemli bulgulardir. Bunlar hastaligin baslangicinda ya da herhangi bir
déneminde en sik saptanan ve hastaliin tanisinda da son derece énemli olan

belirtilerdir. Oral ve genital Ulserler, deri belirtileri, gbz belirtileri ve eklem
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bulgulart hastaligin géraldigu tim Ulkelerde en sik saptanan semptomlardir
(52,53,54). Eritema nodozum benzeri lezyonlar ve papulopistller lezyonlar ise
hastaligin en sik gbzlenen deri belirtileridir. Hastaligin en sik baslangig
semptomu hemen tim dinyada oral Ulser olarak bildirilmistir (%47-86). Yine
genital Ulser ve deri belirtilerinden 6zellikle eritema nodozum benzeri lezyonlar
baslangic  semptomu olarak saptanabilmektedir (52,53,54). Deri pateriji
reaksiyonu hastaliga 6zgu bir bulgudur. Ancak cografik olarak belirgin farkliliklar
gOstermekte ,pozitifligi toplumdan topluma dedismektedir (13,52). Ancak
cografik olarak belirgin farkliliklar  gdstermekte pozitifligi toplumdan topluma
degismektedir (13,52 ).

Oral mukoza llserleri (Agiz ici Aftlari): Tanida en 6énemli kriter olarak kabul
edilmektedir. Hastaligin baslangicinda veya herhangi bir déneminde en sik
saptanan bulgudur ve Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu’nun birgok
tlkeden elde ettigi verilere gére hastalarin %97-99'unda bulunmaktadir (53,54).
Bununla birlikte % 1-3 gibi az bir kisim hastanin agizda yara seklinde bir belirtiyi
hic gdstermeksizin, sendromun diger belirtilerini gésterdigi de bilinir (8, 54). Bu
yaralar genellikle sendromun ilk belirtisi olmaktadirlar. Diger belirtiler ortaya
¢citkmadan yillarca yalniz aft yakinmasi bulunan hastalar seyrek degildir (54).

Yilda en az 3 kez tekrarlayan majér aft, minér aft veya herpetiform
Ulserasyonlar seklinde olur. Minér aft capi 10mm.’den kicUk olan, major aft ise
benzer gérinimll blyUk ¢apli aftlar igin kullanilir (55). Siklikla dudaklar, yanak
ici, disetleri ve dilde, seyrek olarak da damak, farinks ve tonsillerde yerlesir (53).
Tekli ya da gruplar halinde olabilir. Baglangi¢ta kirmizi bir kabarikliktir, 1-2
glnde si§ bir tlserasyon halini alir. Sinirlari kirmizi ve belirlidir, ortasi beyazimsi
bir psédomembranla kaphdir. Agril olan bu lezyon genellikle gunler iginde
skarsiz iyilesir (53,55). Behget Hastalig'nda agiz yaralarinin biyik ¢ogunlugu,
sik gbzlenen bir hastalik olan tekrarlayici aftlardan ayirt edilemez ise de, ¢ok

sayida olmalari ve daha sik niks etmeleri gibi farkhliklar vardir.
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2. Genital Ulserler

Genital Ulserler (GU), Behget Hastaligrni karakterize eden en &nemli
bulgulardandir ve olgularin %72-94’tinde bulunur, morfolojik olarak oral tlserlere
benzer ama skatrisle iyilesir .Genellikle papullopUstil seklinde baslar ve hizla
Ulsere olurlar. Oral Ulsere gére daha derindirler ve daha az siklikla tekrarlama
Ozelligi gosterirler . Erkeklerde en fazla skrotumda olusur, penis lezyonlari
nadirdir. Epididimit yaygin olarak gériilse de Uretrit Behget Hastaligi icin
spesifik degildir. Kadinlarda dlserler vulva, vagina, serviksde olusabilir ve
disparoni nedeni olabilir. Her iki cinste de kasiklar, perianal bdlge ve perinede
Ulserler goérulebilir (52-54).

Resim 2a: AQiz igi aftlan
(Prof. Dr.H.Saricaoglu’nun izniyle , UUTF Dermatoloji Klinigi arsivinden

alinmistir.)
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Resim 2b: Genital Ulser

( Prof.Dr.H.Saricaoglu'nun izniyle , UUTF Dermatoloji Klinigi arsivinden

alinmistir.)

Deri belirtileri: Behget Hastaligi'nin deri belirtileri hastahdin tanisinda son
derece 6nemlidir ve blyUk cesitlilik arz eder. Bunlar arasinda eritema nodozum
benzeri lezyonlar, papulopustller lezyonlar, ylzeyel tromboflebit, ekstragenital
Ulser, paterji reaksiyonu ve diger vaskdlitik deri belirtileri sayilabilir.

Eritema nodozum: Kadinlarda daha sik gbzlenen bu deri belirtisinin degigik
calismalarda hastalarin %15-78’inde kabaca 1/3’Unde bulundugu bildirilmistir
(11). Eritema nodozum benzeri lezyonlar 6zellikle alt ekstremitelere lokalize
olurlar. Subkutan yerlesimli olan bu lezyonlar agrilidir. Eritemli lezyonlar lokal isi
artisi gbsterir ve ortalama 2-3 hafta icerisinde Ulserlesmeksizin geriler.
Lezyonlar daha az sikhkla kalca, yiz, ve boyun lokalizasyonu gésterebilir (53).
Histolojik olarak perivaskuler (baslica perivenuler) hicre infiltrasyonu ve damar
duvarinda fibrin birikimi géralar (31).

Papulopustiiler lezyonlar: Eritemli zeminde yerlesmis folikllit veya akneye
benzer steril plustillerle karakterizedir. Papll halinde baglayan lezyonlar 24-48
saat icerisinde pustile dénUsebilirler ve siklikla gévde, alt ekstremite ve yiz
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bdlgesine vyerlesirler. Bu tip lezyonlarin, olgularin %65-96’sinda bulundugu
bildirilmigtir (56).

Yiuzeyel tromboflebit: Behget Hastaligi’'nda vaskiler tutulum orani %7,7-60
arasinda degisir. Kog ve ark. (57) ¢alismasinda, ana tutulumun venéz sistemde
oldugu gésterilmistir. En sik gbzlenen venéz damar tutulum sekli ise ylzeyel
tromboflebittir. Hastalar eritemli, hassas ve lineer bir dizilim gbsteren subkutan
nodiiler lezyonlara sahiptirler. Ozellikle erkek hastalarda siklikla rastlanir (53).

Ekstragenital Ulser : Deri tutulumunun bir diger klinik gérinimi olup
hastalarin ~ %3’Unde go6zlendigi bildirilmigtir. Bunlar genital bdlge disinda
yerlesmisg, klinik gorintlsa oral afta benzeyen, ancak genital Ulserasyon gibi
skarlagma egilimi gbsteren, histolojik olarak vaskdlitik lezyonlardir (53).

04/08/2006 14:23

Resim 3: Behget Hastaligi olan bir olguda papuloptistil (solda) ve

eritema nodozum (sagda)

( Prof. Dr.H.Saricaoglu’nun izniyle UUTF Dermatoloji Klinigi arsivinden

alinmigtir.)
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Paterji testi: ilk kez 1937'de Blobner tarafindan tanimlanmistir (58). Steril 20-22
no’lu ignenin énkol derisine 5 mm kadar batiriimasi ile 48 saat iginde enjeksiyon
bélgesinde >2mm eritemli papdl olusmasidir (59). Mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir. Artmis kemotaksi sorumlu tutulmustur. Derinin travmaya bagh
nonspesifik hiperreaktivasyonudur. Histolojik olarak perivaskller mononukleer
hiicre infiltrasyonu mevcuttur. Gecikmis asiri duyarlilik reaksiyonuna benzer
ama spesifik bir antijenik stimulus yoktur. Keratositlerden salinan
proinflamatuvar sitokinlerin sorumlu olabilecegi disinilmektedir. ingiltere ve
ABD'de Behget olgularinda paterji testinin tanisal bir énemi olmadigi
bildirilirken, TuOrk olgularda paterji pozitifligi %58 gibi yUksek oranda
olabilmektedir (60).

Resim 4: Behcget Hastaligl olan bir olguda varis ve 48. saatte gbézlenen
eritemli papul veya pUstul gérintisu
( Prof.Dr.H.Saricaoglu'nun izniyle UUTF Dermatoloji Klinigi arsivinden

alinmistir.)

Eklem bulgulari: Birgok sistemik hastalikta oldugu gibi Behget Hastaligi'nda da
eklem tutulumu gdézlenmektedir. Yapilan calismalarda eklem tutulum insidansi
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%40-70 arasinda degismektedir (61). Bu tutulma artralji seklinde olabilecegi gibi
daha siklikla artrit seklinde karsimiza ¢ikmaktadir. Artrit gelistigi zaman eklemde
agri, sislik ve hareket kisitliigi olmasina ragmen kizarikhga pek rastlanmaz.
Artritik semptomlar, siklikla monoartrit seklinde olmakla birlikte, oligoartikiler
tutulum da olabilir. Diz, ayak bilegi, dirsek, el biledi en sik tutulan yerlerdir. Artrit
krizleri, bazen ates bazen de eritema nodozumla birlikte alevlenmeler tarzinda
olabilir. Eklem bulgular cogunlukla kendiliginden geriler ve eroziv degisikliklere
neden olmazlar (9).

Norolojik bulgular: Behcet hastalarinda nérolojik tutulum %2.2 ile %49
oranlari arasinda degismektedir (63). Genis kapsaml calismalar bu oranin daha
cok %5 dizeyinde oldugunu gdstermektedir (62-64). 2004 yilinda Turkiye’de
yapilan bir calismada erkeklerde néro-Behget gelisme orani %13, kadinlarda ise
%5,6 saptanmistir (62). Norolojik tutulum genellikle hastaligin baslangicindan
sonraki ilk 4-6 yil icerisinde go6rilir ve ylksek morbidite riski tasir, mortalite
orani %5-10 civarindadir. Erkeklerde daha sik gbzlenir. Norolojik  bulgulan
parankimal veya parankim digi bulgular olarak iki grupta incelemek mumkundur.
En sik parankimal tutulum geligir (%80) ve siklikla beyin sapi, bazal ganglionlar,
beyin hemisferleri ve spinal kord tutulumu ile seyreder. Parankimal tutulumlu
hastalarin prognozu daha koétidur. Dural sints trombozu, aseptik menenjit ve
arteryel vaskdulitle karakterli nonparankimal tutulum ise nispeten daha iyi
prognozludur. Klinik prezentasyon oldukca degiskendir, en sik bilateral piramidal
belirtiler, hemiparezi, davranis bozukluklari, bas agrisi, sfinkter bozukluklari
gorular. Anormal beyin omurilik sivisi (BOS) bulgulariyla beraber parankimal
tutulum ko6t prognoz gdéstergesidir (65,66). Behget hastalarinin  %50’sinde
migren benzeri bas agrilari rapor edilmistir. Yapilan bir calismada, yas ve
cinsiyetine uygun sekilde kontrolleri olan 72 Behcet hastasinin %27’sinde isitme
kaybl bulunmustur. Nadiren stroke benzeri epizodlar bildiriimistir. izole optik

norit, trigeminal norit, 8. sinir tutulumu ile giden vakalar bulunmaktadir (62).
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Lomber ponksiyonda acilis basincinda artis, pleositoz,protein miktarinda
artis ve glikozda azalma vardir. Periferik sinir tutulumu nadirdir. Behget
Hastaligr'rna bagh SSS vaskiliti, BT ile hipodens, MR ile hiperdens alanlar
olarak go6rulUr. Lezyonlar en sik beyin parankiminde daha sonra omurilik,
serebellum ve meninkslerde saptanir. Serebral atrofi gelisebilir. Behget
Hastaligr'nda  kronik hastalik ve/veya steroid psikozuna bagl psikiyatrik
bozukluklar da gorilebilir (31). Hastalarda akut bir nérolojik atak olmasa dahi
dizenli nérolojik inceleme yapilmalidir (67).

Gastrointestinal tutulum: Boélgesel dagihmi farkliliklar gésterir. Japonya’da
Behget Hastaligi olgularinin 1/3’inde GiS tutulumu gérdlir. Ulkemizde ve
Akdeniz Ulkelerinde nadirdir. Anoreksi, dispepsi, diare ve abdominal agri
seklinde klinik bulgular verir. Tutulum en sik iliogcekal bdélgede gelisir.
inflamasyon Crohn hastaligindaki gibi segmental mukozal inflamasyon ve
Ulsere lezyonlar seklindedir. Histopatolojik olarak grandlom olusumu Crohn
hastaligini Behget Hastaligi'ndan ayirmada o6nemli bir bulgudur. Behcget
Hastaligi'nda GIS tutulumu iliogcekal bolgedeki (ilserlerin  perforasyon riski
nedeniyle kétl prognostik bir faktordir. Histopatolojik olarak ylzeyel nekroz ve
intestinal damarlarda (prekapiler, kapiler, arteriol, venul) vaskdlit gérultr (68).

Damar tutulumu: Behcget Hastaligi her boyda arter ve venleri etkileyen sistemik
bir vaskulittir. K¢k damar tutulumu patolojik belirti ve bulgularin cogundan
sorumludur, blylk damar tutulumu ise hastalarin %7-49’unda asikar bir bulgu
olarak ortaya ¢ikar. Vendz tutulum daha siktir ve ylizeyel ve derin ven trombozu
seklinde sonugclanabilir. En sik gézlenen venéz damar tutulum sekli ise ylzeyel
tromboflebit olarak bildirilmistir (%47.3). SUperior, inferior vena kava ve dural
sinus trombozu ve Budd-Chiari sendromu da meydana gelebilir ve koti
prognozla birliktedir. Tromboflebit sikligina ragmen pulmoner emboliye pek
rastlanmaz. Behcet Hastalig'nda arteryel lezyonlar, arterlerde tikaniklik ve
anevrizma olusumuna yol acabilir. Arteryel tutulum sikligi %1-3.2 olarak rapor
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edilmistir ve vendz tromboz varligi ile iligkilidir. Arter tutulumu trombozdan ¢ok
anevrizma olusumuna yol agmaktadir. Abdominal aorta, karotis, subklavyen,
femoral, serebral, popliteal hatta koroner arter tutulumu goérilebilmektedir.
Anevrizmalar patlayarak 6lime neden olabilirler. Hemopitizi ile kendini gbsteren
ve 6ldlricu olabilen bir bagka arter tutulumu ise pulmoner arter anevrizmasidir.
Kardiyak tutulum olarak myokard enfarktisl, perikardit, endokardit, aort ve
mitral regurjitasyonunu iceren kapak anomalileri gorulebilir. Ventriklllerin
endomyokardiyal fibrozisi, Behcet Hastaligi vaskdilitinin diger bir sekelidir ve
intraventrikler tromboz ile komplike olabilir (9,31,69).

Diger belirtiler: Behget Hastaligi’'nda bdébrek tutulumu, minimal degisiklik
hastaligindan  proliferatif  glomerulonefrit ve hizli ilerleyen yarimay
glomerulonefritine kadar degisen bir profil sergileyebilmektedir. Glomerulonefrit
olgularinin bazilarinin patogenezinde immun kompleks depolanmasi sorumludur
(39). Behcget Hastaligr'nda seyrek olarak; epididimit, orsit, pulmoner fibrozis,
amiloidoz, pankreatit, ates, fazla terleme, bélgesel lenfadenopati olabilir (9).

GOz TUTULUMU

Behcget Hastalig'nda morbiditenin  bagslica nedeni g6z tutulumudur. Géz
tutulumu en sik olarak Japonya'da gértlmekte ve kérlik nedenlerinin % 12" sini
olusturmaktadir (71). Hastaligin baslamasindan itibaren genellikle 2-3 yil iginde
g6z tutulumu goériimektedir. Tezel'in calismasinda bu slre 5,7 yil olarak
bulunmustur (70). Hastalarin %50-80'inde hastalik baslangicindan 5 yil sonra
gérme 0.1'in altina inmektedir (72). Olgularin 1/5 inde g6z tulumu ilk bulgu
olabilmektedir. G6z tutulumu cesitli calismalarda %23-96 oraninda bildirilmistir
(73,74). Arka segment tutulumu ise, Behget Hastalgi olgularinin %50-93'Unde
gorilmektedir (75,76). Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklari Uvea-
Behget Birimi'nin 31 Behget'li olguyu iceren bir calismasinda da ise g6z
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tutulumu %70.8 , arka segment tutulumu ise tek ve cift tarafli olarak %35 /
%64.5 olarak bildirimistir (80). Erkeklerde ve genc erigkinlerde tutulum daha sik
ve seyri daha agirken, kadinlarda ve yaslilarda daha seyrek ve daha hafiftir.
Olgularin %87-90.4'Unde her iki géz birlikte etkilenir (77,78). Gz tutulumu Tirk
ve Japon’larda daha sik goértulmektedir (12,79).

Behget Hastaliginda tim organ sistemlerindeki ortak histopatolojik lezyon,
tikayict vaskdlittir. Hastaligin esas patolojik bulgulari lenfomononuUkleer
hiicrelerin damar gevresine birikimi, endotel hicrelerinin sismesi veya ¢ogalmasi
sonucu kicUk damarlarda kismi tikanikhk ve fibrinoid dejenerasyondur
(29,31,38).

Bir histopatolojik calismada, okiler tutulumlu Behget Hastaligi olan bir gézde
bazi damar duvarlarinda fibrinoid nekroz, hemoraijk nekroz kUmeleri ve
monositik hicreler bulunmus, koroidde de lenfositlerin hakim oldugu orta
derecede hicresel infiltrasyon izlenmigtir. Retina ve uveadaki hUcrelerin
cogunun T hdcreleri oldugu, ancak yer yer B hlicre kiimelerinin de bulundugu
bildirilmistir. CD4/CD8 orani 1,5/1,0 olarak saptanmistir. Ozellikle endotel
hiicrelerinde olmak Uzere bol miktarda HLA-DR, HLA-DQ ve yapisma
molekulleri (hlUcreler arasi yapisma molekali-1, E-selektin, damar hucresi

yapisma molekull, lenfosit islev-bagimli antijen 1a ve b ) saptanmistir (81).

Charteris ve ark.’nin (82) yaptiklar bir baska calismada ise, koroidde
cogunlukla CD4+ lenfosit ve makrofajlarin bulundugu, B lenfositlerin ise nadir
goraldaga  bildirilmigtir.  Ayrica  kompleman ve immanglobulin  birikimi de
saptanmamigtir. Bununla birlikte, Mullaney ve ark. (83), episkleral ve koroid ven
damar duvarinda 1gG, IgA ve C3 kompleman saptamislardir. Elde edilen
histopatolojik ve klinik veriler , Behget Hastaligi’/na immun kompleks vaskaulitinin
yol actigi kanisini uyandirmigsa da, bugin igin gegerli olan goéris T-hlcre
baskilayici sistem bozuklugunun ana roli oynadigi ve agir bir immunolojik
bozukluk oldugudur (81).
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Behcget Hastaligi’'nin en sik karsilasilan géz bulgusu iki tarafli, tekrarlayici,
granilomatdz olmayan iridosiklittir. Hastallk atak ve remisyonlarla seyreder.
Hastaligin 6zgin taniminda da yer aldigi gibi iridosiklite hipopiyon eslik edebilir.
Hipopiyon aktif inflamasyonun mevcudiyetine isaret eden 6n kamarada seviye
yapmis hlcresel birikintilerdir. Ancak her zaman 6n kamarada seviye yapacak
kadar fazla olmaz. Az miktarda hipopiyon ancak gonioskopi ile acgiya
bakildiginda agida sivasik olarak gértlebilir. Steroidlerin kullanima girmesinden
sonra hipopiyonlu iridosiklit sikhgi azalmistir. Clnkd hipopiyonun gelismesi
gbzici inflamasyonun siddetine baghdir (84). Siliyer enjeksiyon; akut Gveitlerde
korneay! ¢epecevre saran siliyer vasifta hiperemi olarak tanimlanabilir. Benezra
ve Cohen (85), Behget'li olgularin %44'inde hipopiyon saptamislar; bu olgularin
%24'Unde silier enjeksiyonun eglik ettigi sicak hipopiyon, %20'sinde ise silier

enjeksiyonun olmadigi soguk hipopiyon oldugunu bildirmiglerdir.

Resim 5: Behget Hastaligi olan bir olguda hipopiyon ve posterior sinegi
( UUTF Goz Hastaliklari Uvea-Behget Birimi arsivinden alinmistir. )
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Behcet Hastaligi'nda en sik én U(veit goériimekle birlikte, hastaligin
karakteristik bulgusu tikayici ve nekrotize edici retina vaskalitidir. Gogunlukla
tabloya vitreus hticreleri eslik eder ve vitrit ile birlikte makula édemi ve papilla
O6demi sik rastlanan bulgular arasindadir. Behget Hastaligi'na baglh olarak
makdler iskemi gelisen olgular bildiriimistir. Makuler iskeminin nedeninin de
tikayici tipte retina vaskiilitinin perivaskdler agr tutmasi oldugu distnudlmektedir
(86).

Behcget Hastaligi'nda tim retinayi iceren retina édemi ya da parca parca
yerel retina 6demi bulgular da izlenebilir. Bitin bu bulgularin altinda yatan
nedenin yaygin retina vaskdliti oldugu didstntlmektedir. Behcet Hastaligi'nda
izlenen vaskiilit , hem arterleri hem de venleri etkileyen tikayici, nekrotize edici
bir vaskulittir. Tikayici vaskulit akut periflebit ya da tromboanijitis obliterans
seklinde olabilir. Venlerdeki kiliflanma arterlerden énce baglar. Periflebit ilerleyip
tromboanijitis obliterans sekline déndstliginde retinada 6édem ve eksudalar
olusur. Retina 6demi olustugunda siklikla makula bdlgesinde yerlesir ve makula
6demi Behget Hastaligi'nda en sik rastlanan arka segment bulgularindan biridir.
Cesitli serilerde hastalarin %16-24 (nde makula édeminin hastaligin cesitli
evrelerinde izlendigi tespit edilmistir (87).

Behget Hastaligi'nda retina vaskdliti bu hastaliga bagh olarak izlenen gérme
kayiplarinin énemli bir kisminin nedenidir. Tekrarlayan retina vaskulit ataklari
dokulara kalici zararlar vermektedir. Atak sirasinda klinik olarak, ven ve
kapillerde genigleme, vaskiler kiliflanma, i¢i bosalmis ve incelmis damarlar ve
perivaskiler édemin yani sira retina kanamalari ve eksudalar izlenmektedir.
izlenen Klinik tablo viral bir retiniti andinr ve ayirici tanida géz dniinde

bulundurulmalhdir.
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Resim 6 :Yogun vitrit

Resim 7: Tikayici retina vaskadiliti Resim 8: Damarlarda kiliflanma ve optik
atrofi

GUndmuUzde retina vaskdliti ve bunun yol agtigi hasar saptamak ve
vaskdiler tikaniklik bélgelerini gdéstermenin en iyi yolu fundus floresein anjiografi
(FFA) uygulamak gibi gérinmektedir. Kimi zaman hastaligin yayginhginin
muayene ile izlenenden ¢ok daha fazla oldugu anjiografi ile gbsterilirken buna

uygun bir tedavi ve izlem plani yapilabilmektedir (76).
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Fundus Floresein Anjiografi

Sodyum floresein molekiilleri intravendz yolla verildikten sonra %90
oraninda kandaki alblmine baglanirlar, %10 oraninda serbest olarak dolagimda
bulunurlar. Bu molekullerin floresans 6zellikleri vardir yani belli dalga boylu i1sik
ile uyarildiklarinda daha ylUksek dalga boylu i1sik yaymaktadirlar. Dolasimdaki
bagli ve serbest floresein molekilleri oftalmik arter yolu ile 6nce kisa posterior
siliyer arterlere ulasip koroidal dolasimi gergeklestirirler. Buradaki blyik
koroidal damarlar serbest ve bagli floresein moleklline gegirgen degillerdir.
Ancak koryokapillariste bulunan fenestralar serbest floresein moleklline
gecirgendirler. Burdan gecebilenn serbest floresein molekulleri retina pigment
epitel hdcreleri arasinda bulunan siki baglantilardan olusmus dis kan-retina
bariyerinden 6teye gecemezler. Koroidal dolagimdan 1-2 saniye sonra santral
retinal arter yolu ile retinal kapillere gecen floresein molekilleri kapiller endotel
hicrelerinden olusmus i¢ kan-retina bariyeri nedeniyle damar disina ¢gikamazlar.
Bdylece normalde floresein molekilleri sadece damarlarda ve retina pigment
epiteli altinda bulanabilirler. Behget Hastaligi'nda tipki diyabetik retinopati ve
diger retina hastaliklarinda oldugu gibi yikilan ic ve dis kan-retina bariyeri
sonucu floresein molekdlleri damar disina ve retina pigment epitelinden daha
yukari sensoéryel retina icine dogru sizarlar. Bu da bize Behget Hastaligi’'nda
ortaya ¢ikan damarsal patolojiler konusunda édnemli bilgiler vermektedir (88,89).

Fundus floresein anjiografisinde Behget Hastaligr'nda tikayici tip vaskauliti
distndiren iskemik bulgular gérilebilecedi gibi damar ¢eperinde boyanma,
damar gegirgenliginde artis, komsu retina dokusuna boya sizintisi da
saptanabilmektedir. Bunun yani sira optik diskten floresein sizintisi , vaskiler
yapida gec ddénemde boyanma , kistoid maklla édemi, damar tikaniklari,
Ozellikle  periferik  retinada iskemi, telenjiektazi, retina ve  disk
neovaskularizasyonlari anjiografi ile saptanabilen bulgular arasindadir (90-92).
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Atmaca ve ark 'nin (76) 300 olguluk Behcget hastasi serisinde 403 gbze
arka segment floresein anjiografisi uygulanmig, hicbir gbrsel yakinmasi
olmayan 19 olgunun 38 g6zl (%9,4) oftalmoskopik olarak normal bulunmus
olup bu olgularda anjiografide optik disk ve periferik retinadaki kapiller
damarlardan sizinti oldugu gériimustir. Floresein anjiografi ile , optik disk
hiperemisi olan 36 gbdzde (%9 ) optik diskten, 7 gbézde (%1,7) peripapiller
bdlgede boya sizintisi saptanmistir (76). Ayni ¢galismada FFA ‘da ge¢ vendz
safhada ven duvarlarinda boyanma ve retinaya fléresein sizintisi (%22,3 ) ,
peripapiller ve diger retinal kapiller ve venillerden olusan sizinti ile disk ve
retinada boya gbllenmesi (%21,6) , disk hiperfléresansi ile birlikte kistoid
makula 6demi (%12,2 ) ve ven dal tikaniklhidr (%7,9 ) bulgular saptanmistir.
Oftalmoskopik ve anjiografik olarak yapilan inceleme sonucunda en sik
gb6zlenen fundus bulgular ; optik diskte hiperemi ve sinirlarda silinme (%29,1) ,
makula 6demi (%23,9) , retina 6demi (%21.9), damarlarda kiliflanma (%17,7),

retinada eksudalar (%16,4) ve retina kanamalaridir (%14,9) (76).

257 gbzde  arka segment bulgularini ve sikhgini arastiran baska bir
calismada arka segment tutulumu %82,9 ve iki tarafli tutulum da %87 olarak
bulunmustur. Olgularin %93'Unde vitrit, %23,7'sinde damarlarda kiliflanma,
%17,9'unda optik atrofi, %11,3'inde makula 6édemi, %9'unda retina kanamasi,
%8,22'sinde  makulada yildiz gérinimu, %7,4'Unde optik diskte solukluk,
%6,6'sinda retina 6demi ve %5,8' inde de retina ven dal tikanikligi saptanmigtir.
Floresein anjiografide %38 olguda damarlardan boya sizintisi, %14,8'inde optik
diskte hiperfléresans ve %11,3 olguda da makulada hiperfléresans gézlenmistir
(78).

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gdz Hastaliklari Uvea-Behget Birimi
tarafindan yapilan, 76 olgunun 152 géziine FFA uygulanan bir ¢calismada ;31
Behcet olgusunun 51 g6zinde (%70,8) g6z tutulumu saptamisken arka
segment tutulumu tek ve cift tarafli olarak %35 / %64,5 , 6n segment tutulumu
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%12,9 /| %22,5 ve paniveite %12,9 / %25,8 gbre belirgin olarak fazla
bulunmustur. FFA'da optik diskten sizinti ile optik néropati %59,6 ile en sik
izlenen bulgu iken bunu vitrit, makula 6édemi, iridosiklit, vaskulit, ve retinit takip
etmistir. Hafif iridosiklit en sik gérilen 6n segment tutulum sekli iken hipopiyon
yalnizca 1 olguda (%1,6) gonyoskopik lens ile saptanmis, vitrit ise olgularin
yarisinda g6zlenmistir (80).

Resim 10 : Behget Hastaligi olan olguda alt temporal ven dal tikanikligi
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Resim 11: (a--e ): Yaygin retinal vaskilit , f: Retinal periferik vaskulit ,

neovaskularizasyonlar ve iskemik alanlar

Floresein anjiografi ile olaya koroidal katilimin oldugunu géstermek gig¢
olmaktadir, 6zel ydéntemler gerekmektedir. Behget Hastaligl’ nda izlenen koroidal

degisiklikler en iyi indosiyanin yesili anjiografi (iYA) kullanilarak gésterilebilir(93).

Behget Hastalgr’nin indosiyanin yesili anjiografik bulgulari olayin gelisimine
6nemli dlclde 1sik tutmakta bu ydntem ile ne klinik bulgularla ne de FFA ile
ortaya konamayan lezyonlar da gdsterilebilmektedir. Bu lezyonlardan ilki
anjiografinin orta ve ge¢ evresinde ortaya ¢ikan ve sinirlar belirgin olmayan
hiperfloresans odaklaridir ki bunlar daha ¢ok arka kutup yerlesimli olup hastalik
suresi ile iligkisi kurulamamaktadir. ikinci lezyon anjiografinin erken evrelerinde
hipofloresan olup gec evrelerinde izofloresan hale gecen keskin sinirli alanlardir
ve bunlar retina midperiferisinde yer almakta olup inflamatuar yanitin eksudatif
degisikliklerle birlikte koroidal dolagim Uzerindeki akut ve ya subakut etkileri
olarak yorumlanmaktdir. Uglincii ve son grupta ise retina midperiferisinde
yerlesen sinirlari belirgin olmayan ve erken evrelerden ge¢ evrelere kadar
uzanan genis hipofléresan alanlardir. Bunlarin kalin yer isgal eden inflamatuar
koroidal lezyonlarla iligkili oldugu distndlmektedir ve bunun hastalik siresi ile
dogrudan iligkili oldugu ve kronik seyirli hastalikta atrofik ve iskemik etkilerin
baskin oldugu koroidal hasarla baglantili olduguna inaniimaktadir (94).

Matsuo ve ark. (95) 63 Behget'li goze YA uyguladiklar ¢alismalarinda %25
olguda koroid damar duvarinda boyanma, % 5 olguda koroid damarlarindan
sizintl, %17 olguda da dlzensiz koroid dolumu saptamiglardir. Ayrica, goérulen
hiperfloresan noktalarin %66'si, hipoflsresan I1YA'da plaklarin %35'i FFA'da
saptanmamistir. Ancak IYA Behget hastalarinda pratik kullanim igin tam bir
kabul gérmemistir (93,94).
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Behcet Hastaligi'nda vyer yer retinanin derin katlarinda yer alan sarimsi
beyaz eksuda birikimleri izlenebilir. Bu bulgu retina katlarinin inflamatuar
hicrelerle infiltrasyonu ile ilgili olabilir ve yerel retinit alanlarini animsatmaktadir.
Bu bulgu akut ataklar sirasinda izlenir ve kimi zaman bu hastalarda gelisen
retina dekolmani ile de ilgili olabilir (98). Behget Hastaligi ile iligkili olarak yirtikli
retina dekolmanlari ve agir nekrotizan retinite bagh retina dekolmanlari da
bildirildigi gibi eksudatif retina dekolmanlarina da rastlanabilir (97,98). Bu
hastalarda izlenen eksudatif retina dekolmanlari hemorajik retina vaskdlitleri ile
iliskili olarak ortaya ¢ikmakta ve tekrarlayici karakterde olmaktadir. Bir hastada
retina altinda hipopiyon birikmesine bagli “retina alti ps6édéhipopiyon” izlenmistir
(98).

Behget hastalarinin periferik retinalarinda kronik enflamatuar olaylara bagh
olarak gelisen pigmentasyon degisiklerine rastlanabilir. Tekrarlayan U(veit
ataklan olan hastalarda arka kutuptan itibaren perifere dogru yayilan dantela
tarzinda ince pigment birikimleri gbzlenebilmektedir (99). Tikayici vaskulite
bagll  olarak gelisen periferik iskemiye ikincil, periferik  retina
neovaskularizasyonu, optik disk neovaskullarizasyonu, vitreus kanamalari,

traksiyonel dekolman gibi komplikasyonlar gelisebilmektedir.

Tekrarlayict  papillit ve vitrit ataklari  sonucunda miyelinli retina sinir
liflerinde demiyelinizasyon gelisen bir olgu bildiriimis ve bu bulgunun Behcget
Hastaligi merkezi sinir sisteminin tutulumunun habercisi olabilecegdi belirtiimistir
(100).

Behcet Hastalig'nda optik sinir tutulumu genel olarak santral sinir
sisteminin enflamasyonu ile iligkili olabilecegi gibi izole olarak optik sinirin
enflamasyonu olarak da ortaya cikabilir. On optik néropati veya retrobulber norit
Behcet Hastaligi'nda nadir olarak izlenmektedir (101,102).
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Optik disk vaskuliti ilk olarak 1972 yilinda “Hayreh” tarafindan ileri
sUrllmds olup 2000 yilinda yine ayni ¢alismacinin iginde bulundugu bir grup
tarafindan yeniden tanimlanmis bir klinik bulgudur. Muhtemelen degisik
nedenlere bagli olarak gelisen, optik diski baglica besleyen kisa posterior silyer
arterin vaskuliti sonucu olustugu varsayilan, gérme alani defektleri, FFA’da
optik diskten sizinti ile karakterize bir tablodur (103,104).

Bu klinik bulguyu optik ndritten ayiran en énemli unsurlar, olayin haftalar
ve aylar sirasinda gelismesi ve gérme keskinliginin “iyi” dizeylerde olmasidir
(Genellikle 0.5 ‘in altina inmemesi). Behget Hastaligi'nda ise optik disk
vaskdilitinin varhigr ilk kez UUTF Géz Hastaliklar Uvea-Behget Birimi tarafindan
ortaya konulmus olup bu bulgunun Behget Hastaliginda g6z tutulumunun
erken belirtisi olabilecegini 6ne strtimastar ( 105).
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Resim 12. Optik disk vaskdliti saptanan olguda FFA’nin erken evrelerinde optik

disklerden floresein sizintisi
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Resim 13. Bagka bir Behget olgusunda optik disklerden floresein sizintisi

Behcget hastalarinda papildédem de sik rastlanan bir bulgudur ve papillit
belirtisi olup olmadigi gérme alani, VEP, nérolojik gériintileme gibi ydntemlerle
ayirt edilmelidir. Uveitin eslik etmedigi ve benign intrakranial hipertansiyona
bagli olarak gelistigi tesbit edilen papilédem olgulari bildirilmistir (106,107).
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Resim 14. Behcget Hastaligi olgusunda vaskilite sekonder silyoretinal ven
okllizyonu ve optik disk 6demi

Behget Hastaligrnin ilerleyen dénemlerinde optik sinir demiyelinizasyonu
ortaya c¢ikmakta optik atrofi gelisebilmektedir. Papilla c¢evresinde sinir
arkadlarinin izole ve belirgin sinir lifi 6demi de gdzlenebilen bulgular arasindadir.

Resim 15 . Retinal damarlarda incelme ve optik atrofi

32



Behget Hastaliginda santral retina arter tikanikligi ve retina yirtigr da
bildirilmigtir (108).

Behcget Hastaliginda, nadir de olsa koroid neovaskularizasyonu ve diskiform
skar gelisebilir (109).

Episklerit, filamanter keratit, kornea dlseri, konjonktivit, subkonjonktival
kanama ve g6z digi kaslarda felc de az gdérilen ancak eslik edebilen
bulgulardir. Konjonktiva tlseri de nadir gérilmekle birlikte, Behget Hastaligi igin
6zgul bir klinik bulgu olabilecegi éne strilmustir (110). Matsuo ve ark .(111),
152 Behcgetli olgunun 4'Unde (%2,6) konjonktiva Ulseri saptamiglar ve (lserin,

bulgularin alevlendigi dénemde ortaya ¢iktigini belitmislerdir.

Tekrarlayan Oveit ataklarindan sonra hastalarda gérme kaybina yol acan
pek cok géz komplikasyonu olugsmaktadir. Bunlar arsinda arka sinesi, periferik
On sinesi, okllzyo ve sekllizyo pupil ve bunlara bagh ikincil glokom, katarakt, iris
atrofisi, rubeosis iridis, neovaskuiler glokom, makuller dejenerasyon, makdiler
delik, kistoid makulla 6demi, optik atrofi, traksiyonel retina dekolmani ve ftizis
bulloi  sayilabilir ve bu komplikasyonlar daha sik olarak erkek hastalarda
izlenmektedir. Bu hastalarda katarakt daha sik olarak 6n segment tutulumunda
g6rilmektedir ve nedeni hem tekrarlayan Gveit ataklarina bagli olabilir hem de
tedavide kullanilan steroidlerin bir yan etkisi olarak kargimiza ¢ikabilmektedir
(112).

Okuler Behcget Hastaligi ayirici tanisinda, retina vaskdlitine yol acan sistemik
hastaliklardan sistemik lupus eritematozus, sarkoidoz, poliarteritis nodosa, sfilis,
tiberklloz, sitomegalovirus, g6z bulgularinin agirlikli oldugu hastaliklardan
Vogt-Koyanagi-Harada, Eales hastaligi ve idiopatik pars planit gibi durumlar
disUntlmelidir.
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Gesitli serilerde farkh sonuglar verilmekle birlikte , Behget hastalarinda g6z
tutulumu oldugu zaman hastalarin buytk ¢ogunlugunda 3 ila 10 yillik izlemde ve
gene buyudk bir cogunlugunda ilk birkag yil igcinde gérilmek Gzere énemli élglide
gb6rme kayiplari izlenmektedir. Yapilan bir calismada, olgularin % 74'iinde 6-10
yil icinde yasal korluk gelistigi bildirilmistir (113). Gérme prognozunun Uveit
ataklarinin sikhgina ,agirhgina, atak aralarindaki srenin uzunluguna ve atagin
dn veya arka segmenti tutmasina bagli oldugu gérilmektedir. On Uveitin daha
baskin seyrettigi olgularda prognoz daha iyidir. Hastalik, erkeklerde ve
genclerde daha agir seyretmektedir (114). Demiroglu ve Duindar (115) |
bulgularin genclerde daha sik ve ciddi oldugunu saptarken; cinsiyetin, hastaligin
seyrinde etkili olmadigini bildirmiglerdir. Kural-Seyahi ve ark. (116) 20 yillik takip
sonuclarini yayinladiklar ¢calismalarinda, mortalite ve morbidite oranlarinin geng
erkeklerde anlamh derecede fazla oldugunu, ayrica g6z bulgularinin
baslamasinin ve yarattigi hasarin en fazla hastaligin ilk bir kag yili iginde
oldugunu, g6z tutulumunun geg¢ ortaya c¢iktigi olgularda gérme prognozunun
daha iyi oldugunu bildirmiglerdir.

Tezel ve ark. (70) 29'u inkomplet, 19'u sUpheli, 9'u olasi toplam 57 g6z
tutulumu olmayan Behget hastasint 5 yil prospektif olarak inceledikleri
calismasinda izlem boyunca erkek olgularin %27,5'inde, kadin olgularin ise
%10,7'sinde g6z tutulumu  gelismis, g6z tutulumu klinik evrelere gbre
incelendiginde, sUpheli ve olasi Behget gruplarinda her iki cins arasinda fark
saptanmazken, inkomplet Behcget'li erkek olgularda kadinlara gbre anlamli
olarak fazla bulunmustur. Bu oran 3. yildan baslayarak giderek artarken, g6z
tutulumu gelisen 11 olgunun 8'inde (%72,7) paterji testi olumlu sonu¢ vermigtir.
Go6z tutulumu gelisenlerde paterji testinin pozitif olma olasihgl, géz tutulumu
gelismeyenlerden fazla bulunmus. Ayrica @6z tutulumu gelisenlerde,
gelismeyenlere  oranla HLA-B5 doku tipinin ve ailesinde okuller Behget
Oykdsinin daha sik oldugu saptanmis. Paterji ve HLA-B5 birlikteligi, g6z
tutulumu olanlarda %63,6 iken, olmayanlarda %17,3 imis. Minér bulgulardan en
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sik (%49) artritin gelistigi saptanmis. Ikinci siklikta (%10) gastrointestinal ve
solunum sistemi bulgulari izlenmis. Go6z tutulumu olan olgularin  ana
semptomlari incelendiginde, sirasiyla aft, genital Glser, cilt ve g6z tutulumunun
en sik gorildigu saptanmis. Genital Ulser tesbiti icin anamnezin her zaman
yeterli olmayabildigi, ayrintili bir jinekolojik muayene ile genital bulgularin
sanilandan daha fazla oldugunun ortaya ¢ikacag: bildiriimistir. Bes yillik izlem
sonunda g6z tutulumu gelisen 11 olgunun 3'Unde (%27) panlveit, 5'inde (%45)
arka Uveit ve 3'linde (%27) 6n GOveit gelistigi saptanmis. Paniveitlerin tamami ve
arka Uveitlerin %80'i erkek olgularda saptanirken, én Uveitlerin %67'si kadin
olgularda gelismis. 5 yillik izlem sonunda 11 olgunun 6'sinda (%54,5) g6z
tutulumu iki tarafli olmus. HLA B5 varlidi, aile éykusl ve paterji testinin olumlu
olmasinin g6z tutulumu igin risk faktéri oldugu saptanmistir. Géz tutulumu
olmayan olgularda, HLA B5'in, g6z tutulumu gelisme riskini 9,3 kat artirdigi

g6ralmagtar.

Behcget Hastaligi’'nda orbitadaki hemodinamik degisiklikleri inceleyen cesitli
calismalar vardir. Ozdemir ve ark. (117), g6z tutulumu olan Behcet hastalarinin
santral retina ve kisa arka silier arterlerinin maksimum sistolik ve minimum
diastolik akim hizlarinin, géz tutulumu olmayan Behcget hastalar ve kontrol
grubuna goére anlamli olarak disik oldugunu tespit etmislerdir. Soylu ve ark.
(118) ise, aktif ve inaktif tutulumu olan gézler arasinda akim hiz ve indeksleri
acisindan anlamli bir fark tespit etmemelerine karsin, aktif ve inaktif Behcget
olgularinin kisa arka silier arter akim hizlarinin kontrol grubuna gére anlamli
derecede dustk bulmuslar ve Behcet Hastaligi’'nda atak olsun veya olmasin,
orbitada hemodinamik degisikliklerin oldugu sonucuna varmislardir.

Behcet Hastaligi ve Vogt-Koyanagi-Harada gibi bazi Gveitlerde sistoplazmik
IL-2 reseptér dlzeylerinin arttigi belirtilmigtir. Ancak IL-2 resptér dlzeyi ile
hastalik rekurrensi arsindaki iliski ortaya konamamistir (119).
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Yapilan cesitli calismalarda; makrofaj, nétrofil, vaskiler endotel hlcreleri
tarafindan salinan ve damar gecirgenligini degistiren, enflamasyonda yer alan
bir sitokin olan VEGF ( vascular endothelial growth factor) ‘in serum dlzeyleri
Behcet Hastaligi'nda o6zellikle aktif donemlerde ylksek bulunmus ve VEGF
yUksekliginin  okiler hastalik gelisiminde risk faktéri oldugu tesbit edilmistir
(120).

TANI: Patognomonik laboratuvar testlerinin veya histolojik bulgularin yoklugu
Behcet Hastaligi tanisinin  klinik  kriterler  kullanilarak  konulmasini
gerektirmektedir. Buglne kadar cesitli gruplarin tani kriterleri kullaniimigtir.
1990 yilinda Uluslararasi Behcet Hastaligi Calisma Grubu Kriterleri tanimlanmis
ve gunimuzde genisce kabul gérmustar . (Tablo I)
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Tablo I:

Uluslararasi Behcet Hastaligi Calisma Grubu’nun Behcet Hastaligi Tani

Kriterleri

Tekrarlayan oral ulserler

Tekrarlayan genital tlserler

GOz lezyonlari

Deri lezyonlari

Pozitif pateriji testi

Hekim veya hasta tarafindan g6zlenen, 12
aylik slire boyunca en az 3 kez tekrarlayan

mindr, major herpetiform aftlar.

Hekim veya hasta tarafindan gézlenen aftéz

Ulserasyon veya skatris

Anterior Gveit, posterior Gveit ve biyomikroskopik
muayenede vitreusta hicre; veya hekimin

saptadigi retinal vaskaulit

Hekim veya hasta tarafindan g6zlenen eritema
nodozum, hekimin saptadigi psddofoliklit
veya papulopuUstiler lezyonlar, veya steroid
tedavisi almayan puberte sonrasi hastalarda
hekim tarafindan gézlenen akneiform noduller.

24-48. saatte hekim tarafindan testin pozitif

yorumlanmasi.

Uluslararasi Calisma Grubu Kriterleri'ne gére Behget Hastaligi tanisi

koyabilmek icin; hastada tekrarlayan oral llsere ek olarak diger kriterlerden en

az ikisinin de bulunmasi gereklidir (54).
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SEYiR VE PROGNOZ:

Behcet Hastaligi, nlksler ve remisyonlarla seyreden bir tablodur. Ne
nikslerin ne de remisyonlarin sliresi 6nceden kestirilemez. Genellikle oral ve
genital Ulserlesme, artrit ve deri lezyonlari ilk ortaya ¢ikan bulgulardir. Norolojik
ve okller tutulum, hastahdin baslangicindan aylar, yillar sonra ortaya ¢ikma
egilimi gdsterir. Hastallk genclerde ve erkeklerde daha agir seyreder.
Ozellikle korlige yol acabilecegi icin gdz tutulumlarinda morbidite yiksektir.
Ciddi oral ve genital Ulserasyonlar hastalarin hayatini giglestirici bir faktor
olmaktadir. Mortalite genelde dusUktlr ve siklikla akciger veya santral sinir
sistemi kanamasi, barsak perforasyonu, amiloidoz ile iligkilidir (9,31).

TEDAVI

Behcget Hastaligr'nin tedavisinde primer amag; semptomlari kontrol etmek,
inflamasyonu baskilamak ve organ hasarini 6nlemektir. Tedavi, klinik

prezentasyona, yani tutulan organlara ve tutulum giddetine gore belirlenmelidir.

Okuler Behcget Hastaligi tedavisinde topik, lokal, sistemik steroid ve sistemik
diger immunosupresif ilaglar (siklosporin, azatiyopurin, siklofosfamid,
mikofenolat. ) yaninda g6z igine steroid uygulanmasi ve subkonjonktival
interferon enjeksiyonu en gincel tedavi seklidir.

(121-126).
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GEREG ve YONTEM

Calismaya Ocak 1996 — Aralik 2006 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakilltesi G6z Hastaliklari Anabilimdal’'na Behget Hastaligi stphesi ile ya da
g6z dis1 Behget Hastahgi tanisi konularak géz tutulumunun saptanmasi amaci
ile  bagka birimlerden konsilte edilen ve Gbéz Hastaliklari Uvea-Behcget
Birimi’'nde Behget Hastaligi g6z tutulumu nedeni ile tani alip izlenen 228 olgu
dahil edildi. Adizda aft tim olgularda mevcuttu. Agiz aftlan ilgili kliniklerce
dikkatlice incelenen tim olgulara ayrintih g6z muyenesi yaninda g6z yakinmasi
ya da belirtileri olsun ya da olmasin izleyen ginlerde Uveit polikliniginin olagan
prosedirlyle fundus floresein anjiografisi (FFA) uygulandi. Anjiografik inceleme
icin  1996-2000 yillar arasinda ZEISS 310 fundus kamera / BAS 320, 2001-
2006 yillarinda ZEISS FF 450 / VISUPAC dijital kayit sistemi kullanildi. Olgularin
Behcet Hastaligr'ndan sUphelenildiginde uygulanan erken FFA bulgulari
kaydedilip ayrintili olarak incelendi.

Go6z tutulumlu olgularin yas sinirlar, ortalama yaslari, cinsiyete gore
dagilimlan saptanarak én ve arka segment unsurlarinin hastalik tutulumlari ve
siddetleri incelendi. iridosiklit ,pars planit bulgular “6n (iveit”, vitrit, arka segment
vaskdliti ve retinit bulgulari ise “arka Uveit” olarak kaydedilerek g6z tutulumu
“pozitif” kabul edildiler. On segment tutulumunda &n kamaradaki hiicresel
reaksiyon, vitritte de vitreus igindeki hdgresel reaksiyon hafiften “(+1)”, ciddi
dereceye “(+4)” kadar skorlandi. Ayrica FFA’ da saptanan optik sinir tutulumu
bulgusu olarak varsayilan optik diskten floresein sizintisi; hafif veya diffliz
olarak degerlendirildi. Retinal vaskdlitler ; yaygin , periferik veya santralde
yogunlasan seklinde belirlendi. Makula 6demi ise ; fokal veya diffiz seklinde
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sinflandiridi. Bu bulgulardan herhangi birinin varligi arka segment tutulumunun
kanitt olarak varsayildi. Tekrarlayici agiz aftt yaninda UBHCG diger
kriterlerinden en az ikisinin bulundugu olgulara Behcet Hastaligi, bunlardan g6z
tutulumu olanlara da okuller Behget Hastaligi tanisi konuldu. Agiz afti yaninda
yalnizca bir kriterin bulundugu olgular ise “Olas” Behget Hastaligi olarak
degerlendirildiler.

Klinigimizde ya da baska merkezlerde Behcet Hastaligi tanisi alip uzun

suredir sistemik tedavi almakta olan olgular calisma kapsami disinda
birakildilar.
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BULGULAR

Yapilan incelemede agiz aftl 228 olgunun 115 (%50,43)'inde degisen
derecelerde g6z tutulumu saptandi. Bu olgularin 11’inde g6z bulgusu ve agiz afti
yaninda baska bir kriter bulunamadigi icin okiler tutulumlu Olasi Behcet
Hastaligi olarak dederlendirildi. 228 olgunun 173 (%75,87)’G Behget Hastaligi,
39 olgu (%17,10) ise Olasi Behcet Hastaligi olarak tanimlandi. 16 (%8,77)
olguda sadece agiz i¢i afti mevcut oup UBHCG diger kriterlerinden herhangi biri
saptanmadi. Behcet Hastaligi olarak kesin tanisi konulan 173 olgunun 104
(%60,11)”tnde gbz tutulumu saptandi. En az bir gézinde tutulum belirtisi olan,
gbzde ilk atagl geciren ve okiler Behcet Hastaldi tanisi konulan 104 olgunun
208 g6zu calisma kapsamina alindi. Ayrica okdler tutulumlu Olasi Behget
Hastaligi olarak tanimlanan 11 olgunun 22 g6z degerlendirildi. Behget Hastaligi
tanisi mevcut olan grupta olgularin en genci 15, en yaslisi ise 64 yasinda idi.
(Ortalama yas: 32,5419,45 ). Erkekler (57 olgu, %54,8), kadinlara (47 olgu,
%45,19) oranla daha fazla sayidaydilar. Okuler Behget Hastasi tanisi alan 104
olgunun (208 g6z) 180 gbzinde (%86,53) tutulum saptandi.
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Tablo 2. Agiz afti olan tim olgularin dagihmi ve g6z tutulum oranlari (228 olgu)

Olgularin Goz
Olgu sayisi | Agiz afth tutulumu | Géz tutulum
tim olgulara | olan olgu orani
orani sayisl
Behget Hastahg: 173 %75,87 104 %60,11
Olasi Behcget Hastaligi 39 %17,10 11 %28,20
Yalnizca agiz afti
(+)olan olgular 16 %7,01 0 %0

Tablo 3. G6z bulgusu veren Behget hastalarindaki okiler tutulumun her iki géze

gbre dagilimi (104 olgu, 208 g6z)

Tek tarafli
Cift tarafh olgular
olgular
On liveit 21 (%20,19) 13 (%12,5)
Arka uveit 16 (%15,38) 53 (%50,96)
Panuveit 21 (%20,19) 13 (%12,5)
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Tablo 4 . Okdler tutulumlu Behget Hastaligi olgularinda géz bulgulari
104 olgu (208 g6z)

Okdler .
Okiler BH
tutulumiu Tutulan .
. . gozlere
Olgu tim olgulara | g6z sayisi
orani
sayisl orani
On Gveit (iridosiklit,pars
. 36 %34,61 47 %22,59
planit)
Arka Uveit (vitrit) 56 %53,84 70 %33,65
Retinal Vaskailit 34 %32,69 52 %25,0
Retinit 16 %15,38 24 %11,53
Optik Disk Odemi 7 %6,73 12 %5,76
Makiila Odemi 21 %20,19 32 %15,38
Santral retinal arter
1 %0,96 1 %0,48
tikanikhgi
Ven dal tikanikhgi 2 %1,92 2 %0,96
Optik disk hiperemisi 12 %11,53 19 %9,13
Retinal damarlarda 9 %8.65
tortiosite artis o 14 %6,73
Retina 6demi 5 %4,80 8 %3,84
Optik diskten sizinti 83 %79,80 146 %70,19
Retinal damarlardan boya
si1zintisi 24 %23,07 47 %22,5
Periferik iskemi 8 %7,69 12 %5,76
Disk neovaskularizasyonu
_ o 3 %2,88
ve vitreus hemorajisi 4 %1,92
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Behcet hastasi olgularinda oftalmoskopik muayene ve FFA ile saptanan
okuler lezyonlar ve etkiledikleri olgu, g6z sayi ve oranlari Tablo 4’ de
6zetlenmigtir. Floresein anjiografideki optik diskten sizinti ile saptanabilen optik
néropati %70,19 orani ile en sik rastlanan bulgu iken bunu vitrit (%33,65),
vaskilit (%25,0), iridosiklit (%22,59), makula édemi (%15,38), retinit (%11,53)
izlemekteydi. Hafif iridosiklit en sik gérilen 6n segment tutulum sekli (6n Gveit)

iken, vitrit (arka GOveit ) ise olgularin 6nemli bir Kisminda mevcuttu.

Agiz afti ile birlikte sadece g6z yakinmalar olan 11 olgu (21 g6z) FFA
sonrasinda Behcet Hastaligi tanisi almistir. Bu olgularda yapilan oftalmoskopik
muayene ile géz bulgusu olarak iridosiklit, vitrit ve FFA ile retinal vaskiilit ,
optik disklerden boya sizintisi olarak gézlenen optik sinir tutulumu saptandi.

Behcget Hastaligi tanisi konulan 173 olgunun 38’inde higbir gérsel yakinma
veya oftalmoskopik muayene de g6z bulgusu olmaksizin uygulanan arka
segment floresein anjiografisi ile 71 gbéz de optik diskten boya sizintisi, 40

olgunun 74 gbzinde ise retinal vasklit ve optik diskten sizinti saptanmistir.
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Tablo 5. Okuler Behget olgularinda én Gveit :6n kamarada iltihabi hlicre

siklig
. Okuler BH tiim go6zlerine
Tutulan goz sayisi

orani
Hafif (+1) 32 (23 olgu) %15,38
Orta (+2) 13 (11olgu) %86,25
Agir (+3) 2 (2 olgu) %0,96

Ciddi (+4) 0 %0
47 (36 olgu) %22,59

Tablo 6 . Okuler Behget olgularinda arka Uveit :vitre iginde iltihabi hiicre sikligi

. Okuler BH tiim
Tutulan goz sayisi L

gozlerine orani
Hafif (+1) 21 (17 olgu) %10,09
Orta (+2) 28 (20 olgu) %13,46
Adir (+3) 19 (17 olgu) %9,13
Ciddi (+4) 2 (2 olgu) %0,96
70 (56 olgu) %33,65
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Tablo 7 . Okuler Behget olgularinda retinal vaskalit

Tutulan g6z sayisi

Okiiler BH tiim

gozlerine orani

Yaygin 22 (15 olgu) %10,57
Periferik 27 (17 olgu) %12,98
Santralde yodunlasan 3 (2 olgu) %1,44
Toplam

Retinal Vaskiilitli g6z 52 (34 olgu) %25,0

Tablo 8 . Okiiler Behget olgularinda makiila édemi (MO)

Tutulan g6z sayisi

Okiiler BH tiim

gozlerine orani

Diffiz MO 26 (16 olgu) %12,5
Fokal MO 65 (5 olgu) %2,88
Toplam (MO)”li g6z 32 (21 olgu) %15,38
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Tablo 9 . Okuler Behget olgularinda optik sinir tutulumu
(FFA bulgusu)

Okiler BH tiim

Tutulan g6z sayisi . .
gozlerine orani

Optik diskten hafif

101(52 olgu) %48,55
derecede boya sizintisi
Diffliz boya sizintisi 45 (31) olgu %21,63
Toplam tutulan optik

146 (83 olgu) %70,18

disk

Okdller Behget hastalarinda 146 g6zde izlenen optik diskten sizinti 26
olguda 46 gbdzde ( %22.11 ) optik disk vaskiiliti (26 olgu ) olarak yorumlandi. 40
gbzde (20 olgu) cift tarafli , 6 gézde (6 olgu) ise tek tarafli olarak optik disk
vakilliti saptandi. Tim olgularda goérme keskinlikleri 0.8-10 arasinda
degismekteydi. Optik disk vaskdliti saptananlarin disindaki olgularda ise optik
diskten sizinti olanlarda gérme keskinligi azalmalari, tipik gérme alani defektleri
bu olgularin dedisen siddette optik néropati olduklari izlenimini vermistir.

Olgulardaki gérme keskinlikleri oranlari tabloda 6zetlenmistir.
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Tablo 10. FFA ‘da optik diskten sizinti saptanan okuler Behget olgularinda
gbrme keskinlikleri

Gorme Keskinligi Tutulan g6z Optik diskten Okiiler BH tiim
sayisli sizinti saptanan | gozlerine orani
toplam g6z
sayisina orani

0.8-1.0 101 769,17 %48,55

0.6-0.8 10 76,84 %4,80

0.4-0.6 17 711,64 %8,17

0.2-0.4 8 %5,47 %3,84

<0.1 10 76,84 %4,80

Optik disk sizintisi
saptanan toplam g6z 146(83 olgu) %100 %70,18

Calismaya alinan 39 Olasi Behcet Hastasi’'nda 11 olguda (20 g6z, %28,20 )
g6z tutulumu saptandi. Erkek (6 olgu %54,5 ) ve kadin (5 olgu %45,45 )
olgularin sayisi arasinda belirgin bir fark izlenmedi. Okuler tutulumlu olgularda
yas ortalamasi 38,09+11,82 olarak saptandi. Olgulardaki  oftalmoskopik
muayene ve FFA ile saptanan okiler lezyonlar ve etkiledikleri géz sayl ve
oranlari Tablo 11’de Ozetlenmigtir. Okuller Behcet Hastali§i olgularinda
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gb6zlendigi sekilde; floresein anjiografideki optik diskten sizinti ile saptanabilen

optik sinir tutulumu % 77.27 orani ile en sik rastlanan g6z bulgusuydu.

Tablo 11 . Olasi Behget olgularinda géz bulgulari.11 olgu (22 g6z)

Tutulan goz sayisi

Okiler tutulumlu olasi
BH tiim g6zlerine orani

On Uveit (iridosiklit, pars planit) 5 (3 olgu) %22,72
Arka lveit 5 (3 olgu) %22,72
Vaskdlit 5 (3 olgu) %22,72
Makula 6demi 4 (2 olgu) %18,18
Optik disk hiperemisi 7(5 olgu) %31,8
Epipapiller membran 2 (2 olgu) %9,09
Optik diskten boya sizintisi 17(10 olgu) %77,27
Retinal damarlardan boya 5 (3 olgu) %2272

si1zintisi
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Tablo 12. Okdler tutulumlu Olasi Behget olgularinda optik sinir tutulumu

( FFA bulgusu)

Tutulan g6z sayisi

Okiler tutulumlu Olasi

BH tim go6zlerine orani

Optik diskten hafif derecede

13 (7 olgu) %59,09
boya sizintisi
DiffGz sizinti 4 (3 olgu) %18,18
Toplam tutulan optik disk 17 (10 olgu) %77,27
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Tablo 13. FFA ‘da optik diskten sizinti saptanan okuler tutulumlu OlasI Behget

olgularinda gdérme keskinlikleri

Optik diskten
s1zinti saptanan | Okiler tutulumiu
Gorme Keskinligi | Tutulan g6z sayisi |toplam g6z Olasi BH tiim
sayisina orani
gozlerine orani
0.8-1.0 11 %64,70 %50,0
0.6-0.8 0 70 0
0.4-0.6 3 717,64 %13,63
%11,76
0.2-0.4 2 %909
<0.1 1 %5,88 %4,54
Optik disk sizintisi o o
saptanan toplam 17(10 olgu) %100 %o 17,27
g6z
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TARTISMA:

ilk kez Hulusi Behget tarafindan 1937 yilinda tanimlandigi dénemde oldugu
gibi agizda aft guinimuizde de Behcget Hastaligi tanisinin “vazgegilmez” unsuru
olarak kabul edilmektedir. Nitekim UBHCG’na gbére Behcget Hastaligi tanisi
konulabilmesi icin kesin olarak bulunacak *“tekrarlayici” oral aft yaninda genital
Ulser, g6z lezyonlari, eritema nodozum, psédofollikilit, paptloptstil gibi deri
lezyonlari ya da “pozitif paterji testi” gibi 4 grupta toplanan belirtilerden en az
ikisinin varhgi gereklidir. Ancak c¢ok sik gorulebilen agiz yaralarinin buyuk
cogunlugu genel toplumda insidansi olduk¢a distk olan Behcet Hastaligi afti
degildirler; basta herpes simplex olmak Uzere virlsler, bakteriler, mantarlar,
dogrudan agiz mukozasinda Ulseratif lezyonlar olusturabilirken bazen higbir
etkenin bulunamadigi aftlar hematolojik, vezikilobiilloz ya da ézellikle B vitamini
eksikligi gibi bagka bir hastaligin belirtisi olarak da karsimiza g¢ikabilmektedirler.
Bu durumda agzin ve dudagin Ulserli lezyonlarinin ¢ok iyi taninmasi
gerekmektedir.

Behcet Hastalig’ndaki g6z tutulumu ise hastaligin en &nemli
belirtilerindendir. Calismamizda okiler Behget olgularimizdaki yas ortalamasi
32,54 + 9,45 yil iken Muhaya ve ark’nin.(127) serisinde Japonlar i¢in 43,2 +
11,8 yIl, ingiltere’ de izlenmis degisik kdkenli olgular igin ise 35,4 + 8,9 yil olarak
saptanmistir. Kulacoglu ve ark.(128) Ulkemizde yaptiklari 69 okdler tutulumlu
Behcet olgusunu iceren calismalarinda ortalama yasi 34,19+9,96 yil olarak
bildirmislerdir. Cinsiyet dagim genel olarak erkeklerin lehinedir. Ozyazgan ve
ark.’nin (129) 185 olguluk Behget hastasi grubu igcinde erkekler %75,68, kadinlar
ise %24,32 yer alirken Foster ve ark.’nin (130) hastaligin ¢ok az goéraldugu
Amerika Birlesik Devletleri’nde yaptiklari bir ¢calismada ise bu oran birbirlerine
oldukga yakin bulunmustur. Kore ‘de yapilan 974 okiler Behget hastasini iceren
genis kapsamli bir calismada ise erkekler %64,5 , kadinlar %43,1 oranlarinda
bulunmustur (131). Azizlerli ve ark (6) 101 Behcget hastasini icerdikleri
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calismalarinda 28 okuler tutulumlu Behcet hastasinda, erkekler %64,28 |,
kadinlar ise %35,71 oraninda saptanmigtir. Biz calismamizda ise erkekleri
%54,8, kadinlari ise %45,19 oranlarinda saptadik.

Hastaligin klasik tanimi icinde yer alan hipopiyonu biz ilk muayenede
g6zlemezken, BenEzra (132) okuler tutulum ilk gériime bicimi olarak %9,3’Uk,
Mishima ve ark.(72 ) yaptiklan calismada ataklar sirasinda gelisebilen %12’lik
oranlar bildirilmistir. Bunun farkli inceleme seklinden ( bizim c¢alismamizda aft

“‘mutlak” baslangi¢ lezyonuydu ) kaynaklandigini disinmekteyiz.

Behcet Hastaligi’'nda en sik gérilen én segment bulgusu olan iridosiklit
okuler Behget Hastaligi tanisi konulan olgularimizin %22,59’unda, okuler
tutulumlu Olasi Behget Hastaligi olgularinda ise %22,72 oraninda ilk
muayenelerinde mevcuttu. Baska calismacilar tarafindan genis zaman dilimi
icinde farkli oranlarda bulunan bu tablo ilk muayene saptamasi olarak dikkate
degerdi. Muhaya ve ark. (127) 6n Uveit insidansini olgularin 7 yillik okuler
hastalik sirelerinde Japonya’da %59,7, ingiltere’de ise %18,4’10k tutulum
ylzdeleri saptamiglardir. Hindistan‘da yapilan bir calismada ise 6n Gveit orani
%10,5 olarak bulunmustur (133). Tugal Tutkun ve ark.’nin (79) istanbul merkezli
olarak yaptiklari 880 olguluk genis kapsamli calismasinda 6n Gveit insidansi
%11 olarak saptanmigtir. Arka segment tutulumu ise Ben Ezra ve ark. (132)
tarafindan olgularin tamamina yakin bdéliminde (yayllmig zaman iginde)
bildirilirken, Muhaya ve ark. (127) tarafindan Japonya icin %31,3, ingiltere icinse
%18,4 olarak verilmistir. Ozdal ve ark'nin (78) calismasinda arka segment
tutulumu ise %82,9 oraninda bildirilmigtir. Tugal Tutkun ve ark. (79)
calismalarinda arka Uveiti %28,8 , panlveit ise %60,2 orani ile en sik okuler
tutulum sekli olarak saptamiglardir. 17 Behget olgusunu iceren bagka bir
calismada 6n Oveit %59, arka Uveit %76 , panlveit ise %88,1 olarak saptanmig
tir (134). Bizim calismamizda ise arka segment tutulumu tek ve cift tarafli
olgularda (%15,38 / %50,96 ), 6n segment tutulumu (%20,19 / %12,5 ) ve
pandveite gbére (%20,19 / %12,5 ) belirgin olarak fazla bulundu. Olgularimiz
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Behget Hastaligi tani asamasinda erken evre olgular oldugu igin oranlarmizin
diger calismalardan farkli olabilecegini dislinmekteyiz.

Behcet Hastaligi'ndaki biyomikrokopik olarak goérilen vitrit ve
oftalmoskopla gdrulebilenlerin  diginda kalan lezyonlari ve derecelerini
saptamanin en iyi yonteminin fundus floresein anjiografi oldugu bilinmektedir.
Calismamizda da kullandigimiz dijital kayith floresein anjiografi sisteminin
Ozellikle stpheli fundus lezyonlarinin ortaya ¢ikarilmasinda ¢ok énem tagidigini
distinmekteyiz. Atmaca ve ark. (76) 300 olguluk Behget hastasi serisinde ,403
g6zin arka segment floresein anjiografisi sonucunda hicbir gérsel yakinmasi
olmayan 19 hastanin 38 gb6zinde (%9,4) optik disk ve periferik retinadaki
kapillerlerden sizinti tanimlamistir. Bizim bulgularimizdan olan optik diskten ¢cok
hafif sizinti oftalmaskopik olarak gérilemeyen optik sinir tutulumunun énemli
kanitiydi ve okuller Behget Hastaligi olgularinda %70,19, okdler tutulumlu olasi
Behcet Hastaligi olgularinda ise %81,81 oraninda mevcuttu. Ayrica 173 Behcetli
olgunun 38’ inde hicbir gbrsel yakinma ve ya oftalmoskopik muayene de 9oz
bulgusu gézlenmezken, uygulanan arka segment floresein anjiografisi ile 71 g6z
de (%20,52), optik diskten boya sizintisi, 40 olgunun 74 gbzinde (%
21,38) ise optik disk ve periferik retinadaki kapillerlerden sizinti izlendi. Okuler
tutulumu olan 11 Olasi Behget olgusunun 4’inde (8 gdz, %10,25 ) ise
oftalmoskopik muayene normal iken fundus anjiografisinde optik diskten ve
periferik kapillerden boya sizintisi gézlendi.

Cahsmamizda yer alan agiz afti olan 173 Behcet olgusu ve 39 olasi Behget
olgusunun (toplam 424 g6z) yapilan oftalmoskopik ve anjiografik incelemesi
sonucunda en sik gézlenen fundus bulgusu olarak %38,44 orani ile  optik
diskten boya sizintisi saptadik. Atmaca ve ark.’nin (76) 300 Behget olgusunun
403 gbzline arka segment floresein anjiografisi uyguladigi calismasinda, FFA
da optik diskten boya sizintisi %21,6 olarak bildirilmistir. Bu oran Ankara
merkezli  yapilan 131 Behcget olgusunu iceren bagska bir calismada (78)
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%14,8, Akova ve ark. (90) tarafindan yapilan 25 Behget hastasinin 49 gdéziine
FFA uyguladiklari ¢alhgmalarinda %89,8 olarak bildirilmistir.

Calismamizda FFA ile ikinci ve Ugincl siklikla %13,44 ve %12,26
tutulum ytzdeleri ile retinal vaskdlit ve retinal damarlardan floresein sizintisi
saptadik. Atmaca ve ark. (76) %22,3 , Akova ve ark. (90) ise bu orani ayni
calismalarinda %73,5 olarak bildirmiglerdir. Atmaca ve ark. (91) tarafindan
yapilan 31 Behcget olgusunun 53 géziine FFA uygulanan farkl bir calismada
46 gbzde %87 oraninda optik disk ve/veya retinadaki kapilllerler ve venillerden
floresein sizintisi saptanmistir. 35 Behget hastasini iceren bir baska calismada

retinal vaskulit %74,3 oraninda g6zlenmisitr (135).

Calismamizda 9%8,49 ylzdesi ile gbézledigimiz makula 6demini Atmaca
ve ark. (76) %12,2, Akova ve ark. (90) ise %63 olarak bildirmislerdir. Ozdal
ve ark. (78) ise bu orani %11,3 olarak rapor etmislerdir. Atmaca ve ark. (91)
diger calismalarinda makula 6demini %19 olarak saptamislardir.

%6,13 oraninda saptadidimiz optik disk hiperemisi Akova ve ark. (90)
tarafindan %38,8 oraninda bildiriimistir. Atmaca ve ark. (76) trafindan optik
diskte hiperemi ve disk 6demi %29,1 olarak rapor edilmigtir. Biz calismamizda
optik disk 6demini %2,8 tutulum ylzdesi ile saptadik. Almanya’da yapilan retinal
vaskdlitli 196 hastanin incelendigi bir diger calismada okuler Behcet hastasi olan
14 olguda %79 oraninda FFA da optik disk siskinligi bildirilmigtir (136).

%5,66 oraninda FFA’da tespit ettigimiz retinit, Akova ve ark. (90)
tarafindan %61,2, Tugal-Tutkun ve ark. (79) tarafindan %51,6 olarak
bildiriimistir. Retinal damarlarda kivrimlagma artisini biz calismamizda %3,30
olarak saptadik. Bu oran Akova ve ark. (90) tarafindan %32,7 olarak rapor
edilmigtir. Retina 6demi bizim olgularimizda %2,83 olarak izlenirken, Akova ve
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ark. (90) %48,8 , Atmaca ve ark. (76) %21,9, Ozdal ve ark. (78) ise %86,6
olarak saptamislardir.

Calismamizda optik disk neovaskilarizasyonunu 4 gbézde %0,94 orani ile
saptadik. Atmaca ark. (91) ise 62 Behcet'li olgunun 112 gbzine FFA
uyguladiklari calismalarinda Behget hastaliginda disk neovaskularizasyonunu 3
g6zde %2,7 oraninda , Kulacoglu ve ark. (128) ise 69 okiler tutulumlu Behcet
hastasinin 133 gbézine FFA uyguladiklari calismalarinda 8 gbézde 96,01
oraninda saptamiglardir.

Ven dal tikanikh@ini calismamizda %0,47 orani ile 2 gdzde tespit ettik. Bu
oran Akova ve ark. (90) tarafindan %14,3 , Atmaca ve ark. (76) % 7,9 , Ozdal
ve ark. (78) tarafindan %5,9 olarak rapor edilmigtir. 32 Behcget'li olgunun
incelendigi baska bir calismada ven dal oklizyonu %6,25 oraninda saptanmigtir.
(137). Santral retinal arter tikanikligini biz 1 gdézde %0,23 oraninda saptadik.
Santral retinal arter okllizyonu olan Behcet olgulari literatiirde oldukca az sayida
tek olgu sunumlar olarak bildirilmigtir. Calismamizda, periferik retinal iskemiyi
%2,83 oraninda tespit ederken Kulacoglu ve ark. (128) calismasinda %7,51
olarak bildirmistir. Epipapiller membran bulgularini %0,47 oraninda saptadik.

Calismamizda agiz afth 228 olgunun 115 (%50,43)’ inde degisen derecelerde
g6z tutulumu mevcuttu. Behget hastaligi tanisi olan 173 olgunun 104’linde (180
g6z) uyguladigimiz dijital kayit sistemli FFA neticesinde %60,11 oraninda g6z
tutulumu saptadik. 39 olasi Behget olgusunun 11’inde  %28,20 oarinda g6z
tutulumu izlendi. Azizlerli ve ark. (6) c¢alismasinda 101 Behget olgusu iginde
okller tutulum indidansini %27,7, Gurler ve ark. (16) 1997 yilinda yayinlanan
calismalarinda g6z tutulumu %28,9 olarak bildirmistir. Hindistan’ dan yapilan bir
baska calismada %36,8, Kore’den yapilan bir calismada ise %51,2 oraninda
okuler tutulum yUzdeleri saptanmistir (131,133).

56



Diger calismacilarin bulgularindan farklilagmamizin en énemli nedeninin
hastaligin ¢cok erken dénemlerini, FFA ¢ekim ve kayit inceleme stratejilerini
kullandigimiz dijital yéntemlerle kaydederek saptamamizdan kaynaklandigini
distnmekteyiz. Nitekim 6nceden yalnizca bir major kriter olan agiz aft
ginimizde “mutlak” kriter olarak degerlendiriimekte ve biz de bu kriteri FFA
cekim stratejimizin baslica unsuru olarak kabul ettigimizde ylksek oranda

Behget Hastaligi g6z tutulumunu ortaya koyabilmekteyiz.

Sonug¢ olarak yaptigimiz galismaya gére mdiltisistemik tutulumlu Behget
Hastaligi’nda UBHCG tani kriterlerine gdére tani konuldugunda her ne kadar
g6rsel yakinmalar yoksa da sanildigindan da daha cok (cok hafif siddette
iridosiklit, vitrit ya da optik disk vaskdliti diizeyinde olsa da) g6z tutulumu belirtisi
gorulebilmektedir. Ginimizde Behget Hastalig'na bagh bu g6z bulgularini ve
bunun yol actigi hasari saptamak ve vaskuler tikaniklik bélgelerini gbéstermenin
en iyi yolu fundus floresein anjiografi uygulamak gibi gérinmektedir. Bunun
yaninda hastaligin ¢ok erken tedavi planlamasi da yapilabilmekte ve gorsel
prognoz tzerinde etkili oldugu distnilmektedir.
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