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Klinik Özellikler

Hulusi Behçet üçlü triad› tan›mlad›ktan bir y›l sonra
Behçet hastalar›nda ilk defa romatizmal a¤r›dan bah-
setmifltir1. Behçet Hastal›¤›nda artrit ya da artralji flek-

linde eklem sorunlar›, her ne kadar Uluslararas› Çal›fl-
ma Grubu (UÇG) kriterleri içinde yer almasa da, hasta-
lar›n yaklafl›k yar›s›nda görülen ana bir bulgudur2. Pros-
pektif çal›flmalarda artritin s›kl›¤› %40-70 aras›nda de-
¤iflmektedir. ‹lk semptom olarak %9 oran›nda bulunur.
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Özet

Etyopatogenezi üzerine araflt›rmalar›n devam etti¤i Behçet hastal›¤›n›n hem do¤al, hem de edinsel immün sistemin aktive oldu¤u,
nötrofilik ve lenfo-histiositik inflamasyonun birlikte gözlendi¤i kompleks bir sistemik vaskülit oldu¤u kabul edilmektedir. Ancak
spondilartropati özelikleri de gösteren Behçet hastal›¤›nda artrit %40-70 s›kl›¤›nda gözükür, ço¤unlukla mono veya oligoartiküler,
asimetrik ve büyük eklemleri tutan bir artrit fleklinde gözükmektedir. En s›k tutulan eklem dizdir. Genelde deformite ve erozyon
b›rakmadan iyileflir. Entezit, spondilit ve sakroileit seyrek görülen di¤er romatizmal belirtilerdir. Tedavide non-steroidal anti-infla-
matuar ilaçlar (NSAII) ve intra-artiküler kortikosteroidler birinci seçenektir. Metotreksat ve salazoprinin etkili oldu¤u birçok klin-
isyen taraf›ndan kabul edilse de kontrollü çal›flmalar› yoktur. Behçet hastal›¤›nda, serilere göre de¤iflmekle beraber, %25-30
oran›nda her çap ve büyüklükte, de¤iflik yerleflimde damar tutulufllar› görülür. Hem arteryel, hem de venöz sistem tutulabilir, ancak
en s›k venöz yap›lar etkilenir. Daha çok genç erkeklerde görülür ve mortaliteyi etkiler. Etyopatogenezinde en önemli unsurun endo-
tel fonksiyon bozuklu¤u oldu¤u düflünülmektedir. Alevlenme ve suskunluk dönemleriyle seyreden ve hastan›n yafl› ilerledikçe
aktivitesinde azalma e¤ilimi gözlenen vasküler tutulumda t›bb› tedavinin amac›, özellikle hastal›¤›n ilk y›llar›nda, inflamasyonun
bask›lanmas› ve geliflebilecek komplikasyonlar›n önlenmesidir. Büyük damar tutuluflu tedavisinde siklofosfamid ve yüksek doz kor-
tikosteroidler, küçük damar tutulumunda ise azatiopürin tercih edilmektedir. (Türkderm 2009; 43 Özel Say› 2: 54-60)
Anahtar Kelimeler: Behçet hastal›¤›, kas iskelet sistemi, artrit, vaskülit

Summary

As a complex vasculitis of unknown etiology, both innate and adaptive immune systems are activated in Behcet’s disease (BD),
together with neutrophilic and lympho-histiocytic inflammation. With some features also resembling spondyloarthropathies,
arthritis is one of the most frequent manifestations of BD and its prevalence ranges from 40-70%. The most frequently affect-
ed joint is knee. Patients generally present with non-erosive, recurrent, asymmetric mono or oligoarthritis. Enthesitis, spondyli-
tis and sacroiilitis are seen less frequently. Non-steroidal anti-inflammatory drugs and intra-articular corticosteroids are the first
choice of treatment. Although controlled-trials are lacking, most clinicians also use sulphasalazine and methotrexate in refrac-
tory cases. BD, with a prevalence of 25-30%, also involves vessels of all sizes, both arterial and venous. It most commonly affects
young males as an important cause of mortality. Endothelial dysfunction is thought to be the major etiopathogenetic factor of
vessel involvement. As the disease course continues with remission and relapses and disease activity abating in older ages, con-
trolling inflammation and the prevention of complications at the early phases of the disease is the main aim of treatment. For
major vessel involvement cyclophosphamide and high-dose corticosteroids are used, azathiopurine is recommended for small-
vessel disease. (Turkderm 2009; 43 Suppl 2: 54-60)
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Erkeklerde s›kt›r, genellikle monoartiküler (%68) ya da oligo-
artiküler tutulum görülmekte ancak simetrik seyir de olabil-
mektedir3-4. ‹ki büyük retrospektif çal›flmada 309 ve 340 Behçet
hastas›nda monoartrit %12-17, oligoartrit %12-14 ve poliartrit
%17-19 oran›nda saptanm›flt›r5. Çocuklarda artrit daha fazla
gözükmekte, poliartrit fleklinde de prezente olmaktad›r. Dizler
en s›k tutulan eklem olmakla birlikte el ve ayak bilekleri, kalça
ve dirsek eklemleri de tutulur. Poliartrit flekli daha çok perife-
rik küçük eklemleri tutmaktad›r3-4. Genelde birkaç hafta içinde
kendili¤inden iyileflir ve nadiren deformite ve radyolojik eroz-
yona yol açar3. Erozif de¤ifliklikler daha çok aksiyel eklem ve
entezit bölgelerinde saptan›r3,4,6,7. El ve ayak küçük eklemlerin-
de erozyon saptan›rsa romatoid artrittten (RA) ay›rt edilmesi
güçtür. Pseudo-gut, osteonekroz, popliteal kist ruptürü ve mi-
yozit (lokal ya da generalize) di¤er nadir muskulo-skeletal se-
yir formlar›d›r8. Entezit, spondilit ve sakroileit seyrek görülen
di¤er romatizmal belirtilerdir9. 1974 y›l›nda Moll ve ve ark. ilk
yay›n› sonras› Behçet hastal›¤›n›n spondiloartropati (SpA)
spektrumu içinde yer ald›¤› öne sürülmüfltür10. BH’de sakroile-
it ve ankilozan spondilit (AS) s›kl›¤› yay›nlarda oldukça de¤ifl-
kendir. Baz› yay›nlarda sakroileit9 s›kl›¤›n›n BH’de artt›¤› gözle-
nirken, artmad›¤› yönünde çal›flmalar da bulunmaktad›r7,11,12.
Behçet hastal›¤› oküler, muko-kutanöz ve gastro-intestinal be-
lirtileri ile SpA’ler ile benzerlik göstermektedir. BH, AS ve SpA
s›n›fland›rma kriterlerini ortak dolduran vakalar yay›nlanm›flt›r
ve inflamatuar barsak hastal›¤› (IBD), Reiter ve BH’nin baz› kli-
nik bulgular› örtüflmektedir13. Dilflen ve ark. 334 Behçet hasta-
s›nda yüksek oranda AS ve SI (%10 ve %34) bildirirken, benze-
ri Türk populasyonunda yap›lan di¤er bir çal›flmada 114 hasta-
n›n sadece bir tanesinde AS saptanm›flt›r11,12. Oliveri ve ark. sak-
roiliak BT’nin görüntülemedeki hatalar› azaltabilece¤ini belirt-
mifllerdir14. Direkt grafide orta ve ileri sakroileiti saptamada
herhangi bir zorluk yokken, ana sorun minimal ya da düflük
dereceli sakroileiti saptamada yaflanmaktad›r13. Yaz›c› ve ark.
sakroileit çal›flmalar›ndaki uyumsuzlu¤un nedeninin okuyucu-
aras› (inter-observer) farkl›l›klardan kaynakland›¤›n› düflün-
mektedirler15. Behçet hastal›¤› ve SpA’larda ana genetik risk
faktörlerinin HLA-s›n›f bir antijenleri olmas› (HLA-B51 ve HLA-
B27) ve her iki hastal›¤›n da anti-TNF ilaçlara iyi yan›t vermesi
ortak patofizyolojik yollar› desteklemektedir.
‹ki ayr› çal›flmada HLA-B27 s›kl›¤›n›n BH’de, özellikle artritli
grupta artt›¤› gözlenmifltir7,16. Ancak art›fl saptanmayan çal›fl-
malar da bulunmaktad›r17. Artritli Behçet hastalar›nda aknei-
form lezyonlar daha s›k olmaktad›r18. Akne-iliflkili artrit ilk de-
fa Window ve ark. taraf›ndan 1961’de tan›mlanm›flt›r19. Akne
fulminans, akne konglobata ve hidradenit süpürativa artrit ile
iliflkili en yayg›n lezyonlard›r. Klinik özellikleri büyük eklemleri
tutan oligoartiküler kronik periferik artrit, aksiyel tutulum ve
entezopati fleklindedir20. Radyolojik özellikleri psoriatik artrit
ve reaktif artritten ay›rt edilemez21. HLA-B27 ile iliflki saptan-
mam›flt›r20. Patogenezde “reaktif artrit” benzeri bir mekaniz-
ma ile bakteriyel antijenlere karfl› yetersiz yan›tla birlikte gene-
tik ve otoimmün mekanizmalar›n varl›¤› ileri sürülmüfltür22.
Behçet hastal›¤›nda püstüler akneiform lezyonlar steril de¤il-
dir23. Penisilin ile tedavinin muko-kutanöz tutulum ve artrit
ataklar›nda etkili oldu¤u gözlenmifltir24. Sakroileit olmadan en-
tezopati de BH’de bildirilmifltir. Chang ve ark. Elli sekiz hasta-
n›n ikisinde, Hamza ve ark. ise 174 hastan›n beflinde fizik mu-
ayene ve radyolojik olarak entozopatiyi göstermifllerdir6,13. En
yüksek s›kl›k ise Caporn ve ark. taraf›ndan 14 hastan›n beflinde

bildirilirken17, Yurdakul ve ark. 47 hastada iki aflil tendiniti sap-
tam›fllard›r3. Kim ve ark. 59 eklem tutulumu olan Behçet hasta-
s›n›n sadece üçünde entezopati göstermifllerdir4. Bütün bu ça-
l›flmalarda entozopatiyi göstermek için fizik muayene ve direkt
grafi kullan›lm›flt›r. Daha duyarl› bir yöntem olan ultrason’u
kullanan Gülen ve ark. ise, artriti olan ve olmayan akneli Beh-
çet hastalar›n› karfl›laflt›rd›klar›nda, artriti olan grupta entezo-
pati oran›n› daha yüksek saptam›fllard›r25. 
Patogenez
Behçet hastal›¤›n›n etyopatogenezi tam anlafl›lamam›flt›r; an-
cak hem do¤al, hem de edinsel immün sistemin aktive oldu¤u,
nötrofilik ve lenfo-histiositik inflamasyonun birlikte gözlendi-
¤i kompleks bir sistemik vaskülit olarak kabul edilmektedir9.
Cilt hasar›, infektif ajanlar ve stres gibi ekzojen faktörlerin inf-
lamasyon ve hastal›k aktivasyonuna neden oldu¤u düflünül-
mektedir8. Normal do¤al immün inflamatuar cevap h›zl›, non-
spesifik ve kendini s›n›rlay›c›d›r, ancak Behçet hastal›¤›nda inf-
lamasyon kontrolsüz seyretmekte ve konakç›ya zarar vermek-
tedir. Hastal›¤›n tipik bir özelli¤i olan nötrofil hiperaktivasyo-
nu patogenezde do¤al immün sistemin rolünü desteklemekte-
dir26. Bulgular›n deri ve mukoza a¤›rl›¤›, patern-tan›ma resep-
törlerinin (özellikle toll-benzeri reseptörler) nötrofil ve mono-
sitlerde art›fl› ve ›s›-flok proteinlerine nötrofil ve CD8+ T hücre
yan›t› bu yönde di¤er göstergelerdir. IL-1, IL-6, IL-8, TNF-α ve
IFN- gibi proinflamatuar sitokin ve kemokinler BH’de artm›fl-
t›r. ‹nflamasyon ataklar›n›n tamamen do¤al sistem a¤›rl›kl› m›
(oto-inflamasyon), yoksa edinsel yan›tla beraber mi seyretti¤i
tart›flmal›d›r27. BH’de patogenez aç›s›ndan yarar sa¤layacak do-
ku çal›flmalar› eklemlerde s›n›rl› say›dad›r. Vernon-Roberts ve
ark. 6 hastay› kapsayan ilk çal›flmada sinovyumda nötrofillerin
ço¤unlukta oldu¤u kar›fl›k bir hücre infiltrasyonu göstermifller-
dir28. Yine Gibson ve ark. 7 behçet ve erken romatoid artrit has-
tas›n› karfl›laflt›rd›klar›nda BH’de sinovyumda nötrofil a¤›rl›¤›
gözlemifllerdir29.Yeni yap›lan bir çal›flmada ise Juan Canete ve
ark. erken dönemde ve tedavi almayan Behçet hastalar› ile
psoriatik artrit sinovyal dokular›n› karfl›laflt›rd›klar›nda BH’de
nötrofil ve T lenfositlerinin sinovyumda daha yo¤un oldu¤unu
göstermifllerdir9. Nötrofillerin yine cilt ve merkezi sinir siste-
minde artt›¤› ve hiperaktif olduklar› saptanm›flt›r30-31. Paterji re-
aksiyonu ile sinovyal patofizyojinin benzer oldu¤u öne sürül-
müfltür ancak sinovyal dokuda vaskülit ya da baflka bir damar
patolojisi gösterilememifltir. Bu ba¤lamda sinovit lökositoklas-
tik vaskülit gibi deri lezyonlar›ndan farkl›d›r9,32. Pay ve ark. si-
novyal MMP-1 düzeylerinin RA ve BH’de artt›¤›n›, osteoartroz-
da ise de¤iflmedi¤ini göstermifllerdir33. Eklem tutulumu olanlar-
da HLA-B51 pozitifli¤i de daha fazlad›r. Tekrarlay›c› artrit atak-
lar› sinoviyal hipertrofiye ve kontraktüre neden olabilir3-5,17. Si-
novyal s›v› inflamatuar karakterde ve yüksek viskositelidir. ‹yi
bir musin p›ht›s› ve 5000-50000 aras›nda ço¤unlu¤u nötrofilik
lökositler, normal protein ve glukoz düzeyleri gözlenir3,6.
Tedavi
Behçet’e ba¤l› eklem sorunlar›n›n non-erozif ve rekürren seyri
nedeni ile tedavide non-steroidal anti-inflamatuar ilaçlar
(NSAII) ve intra-artiküler kortikosteroidler birinci seçenektir.
Ancak NSAII’lerle yap›lan tek kontrollü çal›flmada azapropazo-
ne etkisiz bulunmufltur34. Kolsiflin ve azatiopürin ise kontrollü
çal›flmalarda artrit üzerine her iki cinste etkilidir35-37. Kortikoste-
roidlerin çok yayg›n olarak kullan›lmas›na ra¤men kontrollü
verileri azd›r. Parenteral 40 mg metilprednizolon asetatla yap›-
lan 27 haftal›k bir çal›flmada sadece eritema nodozum lezyon-
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lar›n› kontrol edebildi¤i gösterilmifltir38. Çok ciddi vakalarda k›-
sa süreli 20-30 mg/gün prednizolon kulllan›lmaktad›r. Metot-
reksat ve sülfasalazinin etkili oldu¤u birçok klinisyen taraf›n-
dan kabul edilse de kontrollü çal›flmalar› yoktur. Dirençli artrit
olgular›nda interferon-α ve anti-TNF ajanlar›n etkinli¤ini bildi-
ren vaka serileri vard›r. Çalgüneri ve ark. temel tedaviye
(DMARD)-dirençli artritli Behçet hastalar›nda IFN-α2a’n›n tüm
hastalarda remisyon sa¤lad›¤›n› bildirmektedirler39. Kötter ve
ark. yapt›klar› sistematik analizde IFN-α2a kullan›lan artrit ol-
gular›nda %60 tam remisyon, %35 parsiyel remisyon, %3 sta-
bil seyir ve yaln›zca %1 hastada progresyon saptam›fllard›r40.
Anti-TNF ajanlar içinde infliksimab’›n artrit, üveit ve mukoku-
tanoz bulgular için etanersepte göre daha etkili oldu¤u bildi-
rilmifltir41. Etanersept ile paterji pozitif, mukokutanoz tutulu-
mu ve artriti olan 40 erkek hastada yap›lm›fl olan tek plasebo-
kontrollü çal›flmada mukokutanoz lezyonlar›n geriledi¤i göz-
lenirken artritte yan›t görülmemifltir42. Adalimumab ile ilgili ve-
ri bulunmamaktad›r41.

Behçet Hastal›¤›nda Vasküler Tutulum

BH’de vasküler tutulum a¤›rl›kla “vaskülopati” olarak seyre-
der. Damar duvar› tutulumu olmadan perivasküler mono-nük-
leer hücre infiltrasyonu yayg›n olarak birçok lokalizasyonda
görülebilmektedir. ‹nflamasyon ço¤unlukla küçük boy damar-
larda gözükmekle beraber büyük boy damarlar da 1/4-1/3 ora-
n›nda etkilenmektedir43. ‹lk vasküler olay sonras› di¤er vasküler
olaylar için de risk artmaktad›r. Vasküler tutulum kötü prog-
noz kriterlerindendir, ancak kontrollü çal›flmalar›n yetersizli¤i
tedavi kararlar›n› güçlefltirmektedir44.
BH’de gözüken tromboz ve anevrizmalar ateroskleroz ve di¤er
hastal›klardan farkl› davran›fla sahiptir. BH’de gözüken hiper-
koagülabitenin ana nedeni intravasküler pro-koagülan faktör-
ler olarak gözükmemektedir. Arteryel alanda görülen inflama-
tuar olay akut ve destruktiftir. Yüksek kanama ve ruptür riski
olan gerçek ve/veya yalanc› anevrizma oluflumuna neden olur.
Damar oklüzyonu ise emboli riski düflük trombus oluflumu son-
ras› geliflir. Cerrahi ve invazif ifllemler sonras› damar duvar›nda
paterji fenomenine benzer flekilde anevrizma, pseudo-anevriz-
ma ve p›ht› oluflumu da gözlenir. Büyük damar tutulumu
BH’de sistemik semptomlara yol açan ve akut faz yan›t› yara-
tan ana nedenlerden biridir45. BH’de damar tutulumu etnik
farkl›l›klar göstermektedir. fiimdiye kadar en fazla damar tutu-
lumlu seri Cezayir’den (%62), en az ise Japonya’dan (%8) bildi-
rilmifltir46-47. Türkiye’den yak›n zamanda yap›lan ve 5970 Behçet
hastas›n› kapsayan retrospektif bir çal›flmada %15 hastada bü-
yük damar tutulumu saptanm›flt›r. Bu hastalar›n %87’sinde ve-
nöz (DVT %78) ve %13’ünde arteryel tutulum gözlenmifltir. ‹lk
vasküler olay›n %76 oran›nda ilk 5 y›lda geliflti¤i ve %30 ora-
n›nda tan› kriterlerinden önce olufltu¤u saptanm›flt›r48. Aorta
ve periferik arter tutulumu pulmoner arter anevrizmas› ve ve-
nöz tutuluma göre daha ileri yaflta ortaya ç›kmakta ve pulmo-
ner arterdeki kadar venöz tutulumla birliktelik göstermemek-
tedir. BH’nin daha çok venöz damarlar› tutmas› ve ileri yaflla
birlikte aktivitenin genelde sönmesinin, aterosklerozun bu
hasta grubunda RA gibi di¤er inflamatuar hastal›klara göre
daha az görülmesine neden oldu¤u öne sürülmüfltür49-50. 
BH her iki cinsi eflit olarak etkilese de erkeklerde daha a¤›r sey-
retmekte ve mortalite daha yüksek görülmektedir. Üveite ba¤-

l› görme kayb›, DVT, periferik ve pulmoner anevrizmalar er-
keklerde daha fazlad›r8. Kanayan pulmoner arter anevrizmas›
ve santral sinir sistemi tutulumu BH’de mortalitenin en önem-
li nedenlerindendir. Seyahi ve ark’›n›n yapt›klar› bir çal›flmada
20 y›ll›k izlemi olan 387 Behçet hastas›n›n takibinde 42 hasta-
da mortalite gözlenmifltir. Bu hastalar›n 3’ü kad›n, 39’u erkek-
tir ve 17’sinin ölüm sebebi ana vasküler, 5’inin ise merkezi sinir
sistemi tutulumudur44. Büyük damar tutulumu ayn› hastada
her iki sistemi de tutabilir. Damar tutulumu olan hastalarda
paterji pozitifli¤i, yüzeyel tromboflebit, eritema nodosum, nö-
rolojik ve G‹S tutulumlar› daha fazla gözükürken, üveitli hasta-
larda daha az damar tutulumu olmaktad›r. Damar tutulumu
olanlar›n yaklafl›k 1/4’ünde 5 y›l içinde yeni bir vasküler olay
görülmektedir (Tablo 1)45. 

Venöz Okluzyon

Yüzeyel tromboflebit tekrarlay›c› ve gezici karakterde oldu¤u
zaman BH’ndan flüphelenilmelidir. Venöz ponksiyon sonras› ve
heparin infüzyonu alanlarda da görülebilir. Derin ven trombo-
zuyla iliflkili olabilir ve her iki durumda kaval tromboz ve arter-
yel hastal›k da daha s›k gözlenir51. Subkutan venöz inflamas-
yon eritema nodosum benzeri lezyonlara neden olabilir, bu ol-
gularda histolojik incelemede vaskülit saptan›r52. Hastal›¤›n
bafllang›c›ndan ortalama 7 y›l sonra derin ven trombozu göz-
lenmektedir45. Oküler tutulum ve paterji testiyle iliflkisi bildiril-
mifltir53. Daha çok alt ekstremitede oluflmas›na ra¤men di¤er
venöz yap›larda da görülebilir. Geç dönemde kronik venöz
yetmezlik bulgular› alt ekstremitelerde s›kt›r54. Vena kava sen-
dromlar›n›n ülkemizde en yayg›n nedenlerinden biri BH’dir.
Tromboz damar›n kendisinde bafllayabilece¤i gibi proksimal
büyük damarlarda da bafllayabilir. Yeterli kollateral geliflimi
varsa hasta y›llarca kronik kaval okluzyonu tolere edebilir.
Mortalite yayg›n tromboz, hemoptizi, di¤er vasküler olaylar
(nadiren pulmoner emboli) ya da tedavi komplikasyonlar› so-
nucunda olmaktad›r45. ‹nferior vena kavadaki trombozun he-
patik vene yay›lmas› sonucu Budd-Chiari sendromu geliflir. Bu
hastalarda sa¤ üst kadran a¤r›s›, asit ve hepatosplenomegali
görülür55. Hepatik ven trombozunun bir y›ll›k sa¤kal›m oran›
ancak %50’dir. Hastalar›n 1/3’ü h›zl› seyreder ve haftalar için-
de hepatik yetmezlik nedeniyle ölürler. Bazen spontan iyilefl-
me olsa da bu hastalarda kronik karaci¤er yetmezli¤i, portal
bas›nçta artma ve özofajial varis geliflme riski vard›r. E¤er infe-
rior vena kava t›kal› de¤ilse “portokaval shunt” denenir. Bu
hastalarda transplantasyon ve transkutanöz intrahepatik por-
to-sistemik shunt ile ilgili yeterli deneyim yoktur56. Sa¤ ventri-
kül trombozu daha çok pulmoner anevrizmalarla iliflkili olarak
bulunmakta ve tedaviyi zorlaflt›rmaktad›r. Dört kardiyak bofl-
lukta da trombusu ve perikarditi olan bir vakada siklofosfamid
ve kortikosteroid sonras› 6 ay içinde trombuslar tamamen yok
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Tablo 1. Behçet hastal›¤›nda vasküler tutulum45

1. Sistemik arteryel vaskülit: anevrizma, stenoz/okluzyon
2. Pulmoner arteryel vaskülit: anevrizma, stenoz/okluzyon
3. Venoz okluzyon: yüzeysel venoz tromboz, derin ven trombozu,
vena kava trombozu, serebral ven trombozu, Budd-Chiari trom-
bozu, portal ven trombozu, sa¤ ventrikül trombozu, pulmoner
emboli            
4. Varisler



olmufltur57. Baflka bir vakada büyük atriyal trombus streptoki-
naz ile tedavi edilmifl ve idame tedavisinde steroidle beraber
anti-koagülan tedavi verilmifltir58. Yine baflka bir vakada pul-
moner emboli, sa¤ ventrikül trombozu ve F5 Leiden mutasyo-
nu varl›¤›nda klinik anti-koagülan tedaviyle düzelmifltir59. En-
domiyo-kardiyal fibrosis nadir olarak bildirilmektedir. Miyo-
kard enfarktüsü vaskülite sekonder olarak geliflebilmekte ve
bu hastalar›n koroner anjiyografileri normal olarak saptanabil-
mektedir60. Serebral ven trombozu kafa içi bas›nc›nda art›fla yol
açmaktad›r. Serebrospinal s›v› bas›nc› ve protein miktar› art-
maktad›r. MRI ve venöz anjiografi tan›y› do¤rulamak için yap›-
l›r. Nörolojik flikayetler birkaç hafta içinde ço¤unlukla sekelsiz
kaybolur. Tunç ve ark. dural sinus trombozu olan hastalarda
parankim tutulumu olanlara göre daha fazla periferik trom-
boflebit oldu¤unu göstermifllerdir (%64 vs. %19)61.
Patogenez
Behçet Hastal›¤›nda koagülasyon, anti-koagülasyon ve fibrino-
litik sistemlerde tüm çal›flmalarda ortak gözlenen genel bir pa-
toloji halen saptanamam›flt›r. Oküler tutulumu olan baz› has-
talarda F8, F9 ve fibrinojen düzeylerinin artt›¤›, baz› hastalar-
da ise do¤al anti-koagulanlardan antitrombin 3, protein C ve
S’nin eksik oldu¤u bildirilmifltir46,62. Endotel hücrelerine karfl›
saptanan IgM yap›s›nda antikorlar›n endotel hücrelerinde
ICAM-1 ekspresyonunu artt›rd›¤› saptanm›flt›r63,64. Ayr›ca hasta
serumunda anti-lenfosit antikorlar da gözlenmifltir63,65. Vaskü-
ler tutulumda oksidatif streslerin de rolü oldu¤u düflünülmek-
tedir66. Antifosfolipid antikorlar›n Behçet trombozuyla iliflkisi
gösterilememifltir45. 
Özellikle damar tutulumu ile ilgili olarak BH’de etnik ve co¤ra-
fik lokalizasyonlara göre epidemiyolojik, klinik ve genetik özel-
likler farkl› olmaktad›r. Örne¤in Faktör 5 Leiden mutasyonu ve
tromboz iliflkisi tart›flmal›d›r. Türkiye’den yap›lan bir çal›flmada
trombozu olan hastalarda %33 oran›nda Faktör 5 Leiden mu-
tasyonu saptanm›flt›r. ‹talya’dan yap›lan 118 hastal›k bir çal›fl-
mada ise trombozla Faktor 5 Leiden ve Protrombin G20210A
mutasyonlar› aras›nda iliflki bulunmam›flt›r. Arka üveit ve retinal
vasküliti olan hastalarda da protrombin mutasyonlar› s›kl›¤›nda
art›fl saptanm›flt›r67-68. Faktor 5 Leiden mutasyonu ‹ngiltere’de iz-
lenen 53 behçet hastas›nda retinal vasküler oklüzyonlarla iliflki-
li bulunmazken, Türkiye’de iliflki gözlenmifltir69-70. HLAB5 (*51)
‹srail’de tromboflebit için risk faktörü olarak de¤erlendirilirken
di¤er etnik kökenlilerde risk saptanmam›flt›r71. Atagündüz ve
ark. yapt›klar› kontrollu çal›flmada MEFV mutasyonu Behçet’li
hastalarda %26 oran›nda gözlenmifl ve trombozla iliflkili sap-
tanm›flt›r72. Hiperhomosisteineminin Behçet trombozunda rolü
oldu¤una dair ise yine tart›flmal› veriler bulunmaktad›r. Türki-
ye’den yap›lan bir çal›flmada hiperhomosisteinemi varl›¤› yan›n-
da Vit-B12 ve folat düzeyleri düflük olan hastalarda tromboz ve
oküler bulgular artm›fl gözlenmifltir73. Baz› hastalarda von Wil-
lebrand Faktörü ve trombomodulin düzeyleri de artm›fl olarak
saptanm›flt›r62,74-75. Trombositler üzerinde yer alan platelet aktive
edici faktör ve P-Selektin düzeylerinin trombozlu hastalarda
artm›fl oldu¤u da gösterilmifltir76. Ço¤u vaskülitik patolojide ol-
du¤u gibi vasküler yataktaki inflamatuar süreç endotel fonksi-
yon bozuklu¤una yol açarak tromboza katk›da bulunabilir.
Behçet hastal›¤›nda do¤al ve edinsel immün sistemlerin aktivas-
yonu sonucu pro-inflammatuar ve Th1tip (IL-2, IFN γ) sitokin
profili belirginleflmektedir28,32,77-78. Baz› hastalarda ise immün
kompleks depolanmas› izlenmifltir.

Tedavi
2008’de Avrupa Romatoloji Derne¤i (EULAR) uzmanlar komi-
tesinin BH için kan›ta dayal› önerileri yay›nlanm›flt›r79. Buna gö-
re arteryel, büyük damar tutulumlu olgularda siklofosfamid ve
kortikosteroidler, derin ven trombozu olanlarda ise azatiopü-
rin ve siklofosfamid önerilmifltir.
BH’de özellikle rekürren ve progresif trombus varl›¤›nda im-
munsupresif (‹S) tedavi flartt›r80. Akut dönemde yüksek doz
kortikosteroid baflta olmak üzere venöz trombozla iliflkili du-
rumlarda antikoagülanlar, di¤er ‹S ajanlar, kolsiflin ve anti-ag-
reganlar de¤iflik kombinasyon flekillerinde kullan›lm›flt›r. An-
cak tedavi kararlar›n› belirleyecek kontrollü çal›flma bulunma-
maktad›r. 
BH’de anti-koagülan kullan›m› özellikle tart›flmal›d›r81-82. P›ht›
damar duvar›na yap›fl›k oldu¤undan pulmoner emboli riski dü-
flüktür. Venöz trombozlu Behçet hastalar›nda ‹S ve antikoagü-
lan tedaviyi karfl›laflt›ran bir çal›flmada 3 ayr› alt-grup incelen-
mifltir83. Birinci grupta ‹S ve anti-koagulasyon verilen olgular,
ikinci grupta sadece immünsupresyon alan hastalar, üçüncü
grupta sadece anti-koagülasyon verilen hastalar yer alm›flt›r.
Venöz tromboz rekürrensi ‹S ve anti-koagülasyon birlikte alan
grupta daha az görülmesine ra¤men, tek bafl›na ‹S alan grup-
la istatistiksel bir farkl›l›k gözlenmemifltir. Tek bafl›na anti-
koagülasyon ise rekürrensleri önlemekte yetersizdir. 
Damar tutuluflu olarak sadece DVT olan olgularda immünsup-
resif olarak en çok azatiopürin (2-2,5 mg/kg/gün) kullan›l›r. Da-
ha a¤›r seyreden SVC, IVC ve Budd-Chiari trombozlar› için erken
dönemde ayl›k parenteral 1 gr. siklofosfamid tercih edilmekte-
dir. Azatiopürinle tedavi edilen olgularda uzun dönemde vas-
küler lezyonlar›n daha az görüldü¤ü bilinmektedir. Azatiopü-
rinle beraber düflük doz aspirin de önerilmektedir8,84. Serebral
ven trombozu olan hastalar kortikosteroid ve anti-koagülan te-
davilerle baflar›l› bir flekilde tedavi edilmektedir. Ancak bu has-
talarda da antikoagülan tedavinin yarar› tart›flmal›d›r85. 

Arteryal Vaskülit

Arteryel komplikasyonlar (%1-7) venöz problemlere göre da-
ha az görülür45. Erkekler daha s›k etkilenirler ve sigara önemli
bir risk faktörüdür80. Arteryel lezyonlar ço¤unlukla izole olarak
bildirilse de multipl ve venöz trombozlarla birlikte olabilirler86.
Kollateral dolafl›ma ba¤l› olarak asemptomatik seyir ya da iske-
mik semptomlar gözlenebilir. Arteryel anevrizmalar vasa vaso-
rumlarda bafllar. Aorta anevrizmalar›n en s›k görüldü¤ü yerdir.
Akut aortit ve dilatasyon cerrahi müdahale gereken aort ka-
pak disfonksiyonuna neden olabilir87. Femoral arter s›kl›kla tu-
tulmas›na ra¤men, koroner arterler, inferior mezenterik arter,
ekstremite arterleri ve viseral arterlerin tutuldu¤u olgular da
bildirilmifltir. Anevrizmalar, arteryel ponksiyon, cerrahi müda-
hale ve anjiografi sonras› da olabilmektedir45.
Tedavi
Tedavide kortikosteroidler ve ‹S ajanlar tercih edilir88. Cerrahi,
rüptür riski olan anevrizmalar için seçilebilir89, ancak arteryel
tamirden sonra greft okluzyonu ve anastomoz anevrizmalar›
geliflebilir86,88. Cerrahi komplikasyonlar› azaltmak için endovas-
küler cerrahi yöntemleri kullan›lmaktad›r. Kortikosteroidlerle
birlikte immunsupresif ajanlar›n ve antikoagülan-antiagregan-
lar›n kullan›lmas›n›n postoperatif nüksler ve greft okluzyonla-
r›n› azaltt›¤› düflünülmektedir86,88,90. 
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Pulmoner Arteryal Vaskülit (PAV)

BH’nin hayat› tehdit edici major komplikasyonlar›ndand›r. Ço-
¤unlukla erkek hastalarda gözükür. S›kl›kla DVT, intrakardiyak
trombus ya da sistemik arteryel anevrizmayla iliflkilidir91. Histo-
patolojik olarak inflamasyon primer olarak vasa-vasorumda
yer al›r. Damar duvar›nda nekroz olmas›yla gerçek anevrizma-
lar geliflir; ayr›lma ya da damar duvar›nda kanama sonucu ya-
lanc› anevrizma oluflur. PAV ve DVT birlikte gözükürse “Hug-
hes-Stovin” Sendromu olarak adland›r›lm›flt›r92. Bu tablo kriter-
leri doldurmayan bir BH olarak da düflünülebilir.
Anevrizmalar ana pulmoner arter ve onun lobar dallar›nda gö-
zükür. Perihilar ve parankimal multipl ve bilateral nodüler
opasiteler direkt grafide saptanabilir93. Üç cm’den büyük pul-
moner anevrizmalar›n mortalite riski yüksektir94. Hemoptizi
ana yak›nmad›r ve bu hastalarda genelikle tromboflebit de bu-
lunur. Mikroskopik ya da küçük damar hastal›¤›nda direkt gra-
fide herhangi bir patoloji saptanmayabilir. Anjiografi yerine
BT ve MRI tercih edilmektedir.
Tedavi
Endovasküler embolizasyon az say›da olguda baflar›l› bir flekil-
de uygulanm›flt›r95-96. ‹S medikal tedavi erken ve agresif olmal›-
d›r, siklofosfamid ve yüksek doz kortikosteroidlerle yap›l›r91,93.
Pulmoner arter anevrizmalar›nda kanama riskinden dolay› an-
ti-koagülasyon kullan›m› kontraendikedir ve yüksek mortalite
riskinden dolay› cerrahi tercih edilmez97-98. ‹ntra-arteriyal em-
bolizasyon denenmifltir ancak etkinli¤i tart›flmal›d›r99. Rüptüre
pulmoner anevrizmalarda acil cerrahinin de yüksek mortalite
riski vard›r88. Son 10 y›lda etkili tedavi ve erken tan›yla beraber
mortalite %50’den %20’ye düflmüfltür91,97.
Sonuç olarak, BH damar tutulumu daha çok erkeklerde görü-
len ve mortalitesi yüksek bir hastal›k alt-grubu olarak dikkati
çekmektedir. Damar tutuluflunun etyopatogenezinde endotel
fonksiyon bozuklu¤unun ana faktör oldu¤u düflünülmektedir.
Büyük damar tutuluflu tedavisinde siklofosfamid ve yüksek doz
kortikosteroidler, küçük damar tutulumunda ise azatiopürin
tercih edilmektedir. 
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