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Behcet Hastaliginda Klinik Bulgular ve Lokomotor Sistem Tutulumu
Clinical and Lokomotor Findings in Behget's Disease

Belgin KARAOGLAN

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Ozet

Behcet hastaligi 1937 yilinda Tirk dermatolog Hulusi Behget tarafindan
tanimlanmis sistemik bir vaskdlittir. Tekrarlayan oral aft, genital aftéz
Ulserasyonlar ve Uveit gibi gbz lezyonlarindan olusmugs Uc¢li semptom
kompleksi olarak bilinmektedir. Bu derlemede Behcet hastalidi'nin klinik
bulgulari ve 06zellikle lokomotor sistem tutulumu ile ilgili bilgiler ele
alinacaktir. Tirk Fiz Tip Rehab Derg 2008; 54 Ozel Sayi 1: 34-7

Anahtar Kelimeler: Behget hastalidi, lokomotor sistem tutulumu

Summary

Behcet's disease a sistemic vasculitis which has been first reported by a
Turkish dermatologist Hulusi Behget in 1937. The disease is characterised
by multiple recurrent ulserations in oral and genital area acompanied by
uveitis which has also been known tree symptoms of Behget's disease. In
this chapter clinical findings of Behcet's disease especially its locomotor
system manifestations have been discussed. Turk J Phys Med Rehab
2008; 54 Suppl 1: 34-7
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Tekrarlayan oral aft, genital aftéz Ulserasyonlar ve Gveit gibi
g0z lezyonlarindan olusmus U¢li semptom kompleksi olarak, 1937
yilinda istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji dgretim
Gyesi Hulusi Behget tarafindan tanimlanmistir (1). Hulusi Behget,
bu sendromu tanimladiktan bir yil sonra (1938'de), hastalarinda
romatoid artrite benzer agrilar oldugunu farketmis ve ilk kez ek-
lem tutulumundan s6z etmistir.

Sistemik bir vaskiilit olarak ve bircok sistemi etkileyebilen bir
hastalik olarak bilinmektedir. Yaklasik 2500 yil 6dnce Hipokrat ta-
rafindan Behcet hastaligina benzer klinik bulgulari olan hastalarin
tanimlandigdi da kabul edilmektedir. Birkac giinden birkac haftaya
kadar sirebilen ataklar ve remisyonlar ile karakterizedir. Ataklar
genellikle tam remisyon ile sonlansa da bazen sekel birakabilmek-
tedir (2).

Klinik olarak farkli tutulumlar s6z konusu olabilmektedir. San-
tral sinir sistemi, arteriyel ve barsak perforasyonuna yol acabilen
gastrointestinal tutulum s6z konusu olmadigi taktirde prognozu
iyi olabilen bir hastaliktir. Erkeklerde ve 6zellikle geng yastaki tu-
tulumda prognoz daha kétudur.

Behcet'in major bulgulari olarak, oral aftdz lezyonlar, genital
Ulserler, kutan6z lezyonlar ve okiler bulgular, minér bulgulari ola-

rak ise, artrit, vaskiler, pulmoner, kardiyak, Urogenital, gastroin-
testinal ve norolojik bulgular kabul edilmektedir.

Uluslararasi Behget Hastalig
Calisma Grubu Tani kriterleri 1990)

Tekrarlayan oral Ulserasyonlar (12 ay i¢cinde en az 3 defa, he-
kim veya hasta tarafindan gézlenen aftdz veya herpetiform Ulse-
ratif lezyonlar), ilave olarak siradaki bulgulardan 2 tanesinin daha
mevcut olmasi.

Tekrarlayan genital Glserasyon (hekim ya da hasta tarafindan
gozlenen aftdz Ulser veya skar gorintis),

GOz bulgusu (anterior Uveit, posterior Gveit veya retinal vas-
kdlit gibi).

Deri bulgusu (eritema nodosum, paptlopustdler lezyonlar, ak-
neiform noduller gibi),

Pozitif paterji testi (hekim tarafindan 24-48 saatte okunan) (3).

Cografik dagiliminin ipek yolu ile uyumlu oldugu, Dogu Avru-
pa'dan Japonya'va kadar uzandigi ve bunun da bazi etiyolojik
ajanlar ve genetik faktorler ile iliskili olabilecedi kabul edilmekte-
dir (toplumdaki HLA B 51 orani gibi).
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Oral aftdz Ulserler, hastalarin hemen timinde gorilen (%95-
100), tekrarlayan ve hekimi tani icin yonlendiren énemli bir klinik
ozelliktir (4). Kadinlarda daha siktir. %70-77 oraninda hastaligin
ilk olarak gértlen belirtilerindendir. Oral aftéz Ulserler genellikle 1
cm'den kicik, beyaz sari pirdlan bazh, kirmizi kenarli mindr tip-
te (%80) ya da, daha nadir gorilen, daha blyUk, birka¢ adet,
ates, lenfadenopatinin eslik ettigi major tipte olabilir. Genellikle
agrili, ylzeyel veya derin, oval veya yuvarlak sekillidirler. Folliki-
ler veya pustler lezyonlar da tani i¢cin dnemlidir. Bazen ciddi bir
akneden ayirt edilemeyebilir. Herpetiform Ulserlere de Behcet'li
olgularda rastlanmaktadir.

Genital dlserler de major belirtilerden olup, %64-88 oraninda
gordlirler. En sik olarak skrotum ve vulvada, daha nadir olarak
penis derisi, perianal bdlge ve vaginal mukozada (agrisiz olabilir)
gelisirler. Oldukca agrilidirlar ve oral Ulserlere gére daha derin
yerlesimli olup genellikle skar birakirlar, tekrarlama sikligi ise da-
ha azdir.

GOz Tutulumu: Behcet'in en ciddi organ bulgularindan olup,
Japonya'da korligin énde gelen nedenlerindendir (%11-12). Kro-
nik, tekrarlayan, bilateral Gveit seklindedir. Anterior Gveit sonrasi
gelisen, birka¢ glinde iyilesen, 6n kamarada ekstidasyonla karak-
terize hipopyonlu Uveit de tipik bulgulardandir. Aftéz Ulserler ile
g6z tutulumu arasinda yaklasik 5-6 yil kadar bir sire oldugu bilin-
mekte iken, glinimiizde bu sirenin daha da uzadigi kabul edil-
mektedir. Optik sinir atrofisi, retinal damar degisikligi, tekrarlayan
konjonktivit, keratit, retinal kanama ve ekslidasyonlar da s6z ko-
nusu olabilmektedir (5).

Deri Belirtileri: Deri vaskidiliti belirtisi olarak paptl, nodl ve
pustil 6zelliginde gorulurler. Siklikla alt ekstremitelerde eritema
nodozum benzeri adrili, 1-2 haftada kaybolup tekrarlayabilen,
gruplasip genis plaklar olusturabilen lezyonlara da rastlanabilir.
Akneiform ve follikllit benzeri lezyonlar yiz, boyun, goégis ve
sirtta gorilen, bazen pistillesebilen lezyonlardir (%2-3). Yizeyel
gecici tromboflebite de rastlanir ve derin ven trombozunun ha-
bercisi olabilecedi gérusiinde olanlar vardir (6).

Paterji testi (pikUr, pin prick testi, Behcet reaksiyonu), deri asi-
ri duyarhhgini goésteren ve tanida énemli olan bir bulgudur. Steril
bir ignenin 5 mm derinlige batirildiktan 24-48 saat sonra enjeksi-
yon yerinde eritem, bazen pustll olugsmasidir. Tri-step paterji tes-
ti olarak ifade edilen test glinimizde kullaniimakta olup, steril ig-
nenin intradermik, intramdskiler ve intravendz olarak batiriima-
sindan 24-48 saat sonra, herhangi bir noktada olusan eritem,
pUstil vs.'nin pozitif kabul edilmesi seklindedir(7).

Pateriji testi, Dilsen tani kriterlerinde ilk sirada ve patognomo-
nik bir kriter, 1990'daki Uluslararasi tani kriterlerinde ise énemli
bir kriter olarak benimsenmistir. Mekanizma tam bilinmemekle
birlikte, artmis noétrofil kemotaksisinin neden olabilecedi kabul
edilmektedir. %60-70 oraninda pozitiftir ve Tlrk ve Japonlarda
daha sik, ingiliz ve Amerikali'larda daha nadirdir.

Norolojik Tutulum (Noro Behget): Baslangictan 1-7 yil sonra
gelisen, yasamsal dnemi olan bir klinik bulgudur. %2,5-11 oranin-
da rastlanir, motor agdirlikh fakat duysal etkileri de s6z konusudur.
Akut olarak basadrisi, ates ve kusma seklinde ya da basit belirti-
lerle sinsice gelisebilir. Piramidal, ekstrapiramidal, serebellar ya
da beyin sapi tutulum belirtileri, bellek bozuklugu, demans ve
davranis dedisiklikleri olusabilir. Periferal néropati, diger vaskdlit-
lerde sik, Behcget'de ise oldukca nadir goralir.

Vaskiler Tutulum: Genis damarlari etkileyen birkag vaskdlitik
sendromdan biri olmakla birlikte, arterleri ve tiim ¢aptaki venleri et-
kileyebilmektedir. Tromboflebit de dnemli klinik 6zelliklerindendir.

Arteriyel tikanma, arteriyel anevrizma, vendz tikanma ve va-
ris gelismesi olarak dort tip lezyon tanimlanmistir (%6-25). Venéz
sistem tutulusu daha fazla olarak bulunmustur. Tlrk toplumu ve
erkeklerde de vaskiler etkilenmenin daha sik oldugu aciklanmis-
tir. Behget hastali§i ayrica, serebral vendz tikaniklik olusturan tek
neden olarak bilinmektedir. Pulmoner arter anevrizmasina yol
acan tek vaskdlit olarak kabul edilmektedir. Renovaskiler hiper-
tansiyona neden olan renal arter ile ilgili anevrizma ve tikanma,
renal ve mezenterik vaskdilit nadirdir (2). Glomerulonefrit nadiren
gelisebilmektedir.

Kardiyak tutulusa da az rastlanir (%5-10). Endokardit, myo-
kardit, perikardit ve koroner tutulum s6z konusu olabilir.

Gastrointestinal sistem etkilenebilir (%4-60). Bu hastalarda
prognozun daha koétl oldugu bilinmektedir (splenomegali erkek-
lerin %20'sinde). Amiloidoz gelisimi yaklasik %2 oranindadir. He-
patik venlerin trombozu sonucu gelisen Budd-Chiari sendromu-
pek de seyrek olmayan bir karaciger bulgusudur (2).

Behcet'te yaygin lenfadenopati, epididimit, periodontal plak
olusumu ve intermittan atese rastlanabilir. Juvenil Behget Hasta-
l1§1 da bilinmektedir. 16 yasindan dnce baslar, aile dykisi daha be-
lirgindir ve tim olgularin %2'sini olusturmaktadir. Gebelikte has-
tahk seyri ile ilgili celiskili sonuclar bildirilmistir.

Morbidite korllk, uzun sdreli artrit, tromboflebit ve santral si-
nir sistemi komplikasyonlarina baghdir.

Mortalite vaskiiler, gastrointestinal, pulmoner, santral sinir sis-
temi tutulumuna, nadiren de olsa amiloidoza badglidir ve ayni yas
ortalamasi genel populasyonuna goére yuksektir (2).

Behcet'te klinik bulgularin derlendigi retrospektif bir calisma-
da 2147 hasta, 21 yil izlenmis, erkek/kadin orani 1,03, ortalama
hastalik baslangic yasi 25,6, aile 6ykusl %7,3, pozitif paterji test
orani %56,8, mukokutanéz lezyonlar tim hastalarda, okiler tutu-
lum %28,9, artikller tutulum %15,9, vaskuler tutulum %16,8, gas-
trointestinal tutulum %2,8, nérolojik tutulum %?2,2, pulmoner tu-
tulum %71,0, kardiyak ve renal tutulum sirasiyla sadece 3 ve 2 has-
tada saptanmistir (7). Vaskuler, norolojik ve okdler tutulumlar, er-
kek hastalarda kadinlara gore daha ylksek oranda bulunmus ve
prognozun erkekte daha kot oldugu gorusini destekleyen bir
sonug belirlenmistir.

Ayni calisma grubunun 2003'de yayinladigi 2313 Behcet'li
Turk hastanin cinsiyete gore klinik bulgular calismasinda, sadece
genital Ulser ve eritema nodosum bayanlarda ylksek, papulopls-
tler lezyonlar, tromboflebit, okller, ndrolojik, pulmoner ve vaski-
ler tutulum erkeklerde daha ytksek bulunmustur. Bu sonuca gore
prognozun erkeklerde daha kotl oldugu desteklenmistir (8).

Behget Hastalii'nda gec baslangica o6rnek 2 vakalik bir ca-
lisma; Oral Ulserasyon, asimetrik oligoartrit, Gveit, kulakta kon-
drit, psddofollikilit ve pustiler rasi olan, 70 yasinda Libnan'h
(ABD'de yasayan) bir erkek hastada, birkac yil siren arastirma
sonucu Behcet Hastaligi tanisi konulmustur. Ayni calismada hal-
sizlik, kilo kaybi, basadrisi ve kutandz lezyonlar ile basvuran 72
yasindaki bayan hastada bir yillik bir arastirma sonucu posteri-
or (veit, retinal vaskdlit de tespit edilmis ve Behcet Hastaligi ta-
nisi konulmustur (9).

Behcet Hastaligi'nda Kas-iskelet Sistem Tutulumu

Periferik artrit (erozif olmayan ve deformite yapmayan) veya
artralji, Behcet'li hastalarin hemen yarisinda gorilmektedir. Spon-
dilit ve sakroiliak tutulus (nadiren), miyalji, miyozit (nadiren), os-
teonekroz da (nadiren) gorilebilmektedir. Artrit ve artralji genel-
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likle birkac hafta siiren bir semptomdur. Artritte agri, sislik, hare-
ket kisithhgi belirgin olup, kizariklik hemen hemen yoktur. Yillarca
sliren uzun sureli artritik semptomlar ¢ok nadir gérldr. En fazla
oranda dizler, daha sonra ayak bilekleri olmak Uzere alt ekstremi-
te eklemleri 6zellikle tutulur. El, el bilek eklemleri ve dirsekler da-
ha az siklikta tutulan eklemlerdir. Spondilit ve sakroiliak eklem tu-
tulumu cok nadirdir. Siklikla monoartikiler tutulum séz konusu
olup, oligoartikiler de olabilir. Romatoid artrit'e benzer kii¢uk ek-
lem tutulumu ve poliartrit ¢cok nadir goriltr. Romatoid artrit'ten
farkli olarak, Behcet'te eklemde destriktif degisiklik olmaz ve sa-
bah sertlik stresi kisadir.

Artrit orani ile ilgili olarak cesitli rakamlar s6z konusudur
(%30-50, %50-60, %15-88). Dilsen ve arkadaslarinin 496 olgu-
luk serisinde %46,9, Davatchi'nin 3443 olguluk serisinde %399
oraninda artrit bildirilmistir 10,5).

Konu ile ilgili bu calismalarda en fazla diz, daha sonra ayak bi-
legi ve el bilegi tutulumu s6z konusudur. Ayrica artralji veya ar-
trit'in Behget'in ilk bulgusu olarak ortaya ¢ikabildigi de dikkat cek-
mektedir (%0,5-7, %6,6).

Eklem tutulumunun Tc 99-M metilen difosfonat sintigrafisi ile
incelendigi 32 hastalik bir calismada, dizler %62,5, ayak bilekleri
%?59,4, sakroiliaklar %25, el bilekleri %21,9, omuzlar %18,7, dir-
sekler %12, 5 oraninda tutulmustur. Ayni calismada, eklem tutulu-
munun %712,5 oraninda monoartikuler, kalaninin oligoartikdler ol-
dudu bildirilmistir. Hicbir semptomu olmayip, direkt grafisi de
normal olanlarda sintigrafik olarak %25 oraninda sakroiliak ek-
lem tutulumu tespit edilmistir. Bu calisma, kemik sintigrafisinin
Ozellikle erken dénemde eklem tutulumunu géstermesi acisindan
onemli oldugunu vurgulamistir (11).

Behcet tanisi almis 70 hastanin 31'inde eklem bulgusu sapta-
nan ¢alismada, hastalarin 8'inde artralji, 23'inde artrit tespit edil-
mistir (12). Sinoviyal eflizyonu olan 4 hastanin laboratuvar incele-
mesinde inflamatuvar bulgular, radyolojik incelemede ise nonero-
zif dzellikte bulgular saptanmistir.

Kore'de yapilan bir calismada, Behcet'e badli artropatisi olan
iki hastanin manyetik rezonans gérintilemesinde, sinoviyal kalin-
lasma ve eflizyon tespit edilmis ve erken tanida gerekli bir yon-
tem olarak dnerilmistir (13).

Spondilit ve sakroiliak eklem tutulumu ile ilgili bircok yayin
vardir. Bazi yayinlarda %0,5-1 gibi dislk oranlarda gorildigu,
kontrolld bir ¢calismanin sonuglarina gore de sakroiliak eklem tu-
tulumunda artis olmadidi belirtilmistir (14).

Behcet hastalidi olan 34 kisi ve 25 kontrol, sakroiliak eklem tu-
tulumu acgisindan karsilastirilmig, iki grup arasinda anlamli bir fark
bulunmadidi bildirilmistir (15).

Lokal veya generalize 6zellikte ve nadiren miyozit gelisebildi-
§gi bildirilmektedir.

Sjogren Sendromu belirtileri gésteren bazi Behget olgulari da
s6z konusu olabilmektedir. Artriti olan Behcget'li hastalarda, diger-
lerine gore daha fazla akne lezyonu oldudu tespit edilmistir (16).

Behcet'li bir hastanin 25 yillik izlem sirecinde multiple oste-
onekroza rastlanmis ve erken dénem tani, etkili tedavi icin mag-
netik rezonans gorintileme 6nerilmistir (17).

Erciyes Universitesi Dermatoloji Klinigi'nde yapilan bir calis-
mada, 1997 yilindan beri izlenen 17 Behget'li cocuk ile ilgili veriler
sunulmustur. Diger klinik bulgularda oldugu gibi, eklem bulgula-
rinda da benzerlik saptanmistir (18).

Tunus'ta yapilan cok merkezli retrospektif bir calismaya gore,
519 Behget'li hasta, E/K : 2,7, %87,5'i uluslararasi kriterleri karsili-
yor, HLA B 51 %35 oraninda pozitif, eklem tutulumu %51 oranin-

da bulunmus. Ayni calismada diger bulgular da Akdeniz Ulkeleri
ve Orta Dogu Ulkelerine yakin bulunmus, sadece pozitif paterji ve
vendz trombozlar biraz daha fazla, okdler ve nérolojik tutulum ise
daha dlslk oranda tespit edilmistir (19).

Sag dizinde sislik ve agriile 5 yildan beri takip edilen 29 yasin-
daki erkek hastada (1999-2004), sonradan ortaya cikan rekurran
aft ve folliklil benzeri deri bulgulari nedeniyle Behcet Hastaligi
stphesi olugsmusg ve tani konulmustur. HLA B 51'i pozitif ¢cikan has-
taya, kolsisin tedavisi baslanmis ve semptomlarda iyilesme goz-
lenmistir (20).

Nadir gorilen bir durum olan erozif artropati, uzun stireden
beri takipte olan Behget'li bir hastada radyografik bir bulgu olarak
ortaya ¢ikmis ve psdriatik artriti andirir tarzda olarak ifade edil-
mistir (21).

Behcet hastalarinda kemik mineral yogunlugunu arastirmak
Gizere 35 hasta ve 33 kontrolun spinal ve femur DEXA'si 6l¢timds-
tar. Hastalik streleri yaklasik 6 yil olup, postmenapozal kadinlar
ve steroid kullananlar ekarte edilmistir. Sonuc olarak hasta ve
kontrol grubu arasinda DEXA sonuclarina gére kemik mineral yo-
Junlugu acisindan anlamli bir fark gozlenmedigi belirtilmistir
(22).

Cocukluk déneminde spinal travma yasamis, Behcet'li ve tora-
kal kifozu olan bir hastada, yillar sonra gelisen progressif myelo-
pati, cok ender goérilen bir durum olarak bildirilmistir (23).

Cin'de yapilan retrospektif bir calismada 1978-2000 vyillari ara-
sinda net Behget tanisi konulan 37 hasta (19 K, 18 E) tespit edilmis
ve tahmin edilenden az bir oranda oldugu ifade edilmistir. Ayni ¢a-
lismada klinik bulgular olarak, %100 oral Ulserasyon, %81 genital
llserasyon, %73 deri lezyonlari, %54 artrit/artralji, %35 okliler
lezyonlara rastlanmistir. Daha az sistemik tutulum ve birkag ciddi
okller lezyon disinda daha hafif seyirli vakalar oldugu seklinde
aciklanmistir. Klinik bulgularin farkl olmasi, farkh HLA dagilimi ve
cevresel faktorlere baglanmistir (24).
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