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Ozet

Behget hastaliginda spesifik bir laboratuvar inceleme bulgusu olmayip, dikkatli bir 6ykt alinmasi ve detayli yapilmis sistemik mu-
ayene bulgular oldukca 6nemlidir. Hastalik boyunca akut inflamasyon ataklari nedeniyle heterojen degisik organlarda tekrarlayi-
i vaskulitik tutulum paternleri olusabilmektedir. Behcet hastalig aktivitesini tanimlamak gucttr. Clink hastalik fluktan seyirlidir,
tUm hastalik bulgularini yansitan laboratuvar bir test yoktur, hastalik belirtilerinin siddetini agiklayan standart bir form eksikligi bu-
lunmaktadir ve ayrica da yeni tani dl¢tleri gelistirilmeye calisiimakta olup hastalikta tani gucligu ¢ekilmektedir. Simdiye kadar kli-
nik bulgularla iliskili spesifik hastalik aktivite belirteci olmadigindan dolayi, klinik hikaye temelinde hastalik aktivite indeksleri ge-
listirilmeye baglanmistir. Hastalik aktivite indeksleri gecerli, gtivenilir ve rutin klinik pratik icin basit olursa kullanish olabilmektedir.
Once Yazica ve ark. tarafindan Tirk Behcet Hastaligi aktivite indeksi, sonra iran Behcet hastaligi dinamik aktivite 6lcimu indeksi ve
Avrupa semasi, daha sonra ise son iki sema kombine edilip, Bhakta tarafindan Avrupa Behcet Hastaligi Anlik Aktivite Formu
(BDCAF) olarak yeniden tanimlanip degerlendirilmistir. Hemen hemen tim hastalik aktivite skorlamalari klinik bulgularin temelin-
de yapiimaktadir. Tark formunda hastanin klinige bagvurdugunda olan bulgular, Avrupa formunda son 1 aylik bulgular, iran for-
munda ise son 12 aylik klinik bulgular degerlendirilmektedir. BDCAF formunda yorgunluk; bas agrisi; oral Ulserler; genital Ulserler;
eritema nodozum veya yUzeyel tromboflebit; artralji; artrit; bulanti, kusma veya karin agrisi; ve kanli diyare varligi olmak tizere 10
sk gézlenen belirti, 0-4 arasi skorlarla 6nceki 4 hafta boyunca degerlendirilir. Diger 3 organ sisteminden géz, biylk damarlar ve
santral sinir sistemi ise 2 farkl degiskenle sorgulanir. Ayrica 7 farkli yiz ifadesi iceren gorsel Likert gizelgesi isaretlenir. Su an icin kli-
nik aktiviteyle iliskili laboratuvar belirteg olmadigindan dolayi klinik 6zelliklerin hikayesine dayanan standardize form olan BDCAF
formu Behcet hastaliginda aktivite degerlendirilmesi icin kullanish gibi gérilmektedir. (Tirkderm 2009; 43 Ozel Sayi 2: 74-86)
Anahtar Kelimeler: Aktivite, belirteg, Behcet hastalig

Summary

Although there is no specific laboratory profile to diagnose Behcet's disease, the key is to obtain maximal history and review of
systems with detailed physical examination. Behget disease shows a heterogeneous pattern of organ involvement that occurs in
recurrent episodes of acute inflammation throughout the course of the disease. Disease activity in Behcet disease is difficult to define
because of its fluctuating course, lack of laboratory tests reflecting overall disease activity, absence of a standardized form to report
the severity of Behcet disease manifestations and also trying to develop new diagnostic criteria. There are no laboratory markers
that correlate well with clinical activity in Behcet disease. This led to the development of standardized disease activity index. To be
useful, a measurement of disease activity must be valid, reliable, and simple enough to use in routine clinical practice. Firstly, Yazici
et al. described Turkish Behget disease activity index. Secondly, it was described Iran Behcet disease dynamic activity index and
European schema. Both system were combined by Bhakta et al into new instrument described, the Behcet Disease Current Activity
Form (BDCAF). In all activity forms, assessment of disease activity depends almost solely on the history of the
clinical features. Turkish form evaluates current clinical findings, European schema evaluates clinical findings in the last 1 month, Iran
form evaluates clinical findings in the last 12-months. BDCAF asesses ten common clinical manifestations of Behcet
disease including fatigue; headache; oral ulceration; genital ulceration; erythema nodosum or superficial thromboflebitis; pustules;
artralgia; arthritis; nause, vomiting or abdominal pain; and bloody diarrhea as ordinal variables between 0 to 4, according to
the duration of the symptome in weeks over the preceding 4 weeks. Three other organ systems are considered to be dishotomous
variables including ocular, major vessels, and central nervous systems. Patients are asked to rate how active they feel their
disease is on the day of assessment and over the preceding 4 weeks on two visual Likert scales consisting of seven different facial
expressions. At present, there are no laboratory mark.ers that correlate well with clinical activity in Behcet disease, it seems that
BDCAF offers an easy-to-complete, and reliable method of assessing disease activity which is based on history of clinical features and
documenting clinical activity in patients with Behcet disease for use in routine clinical practice. (Turkderm 2009; 43 Suppl 2: 74-86)
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Giris

Behcet hastaliginin spesifik laboratuvar inceleme bulgusu bu-
lunmamaktadir. Bu ytzden dikkatli bir 6yka alinmasi ve ayrin-
tili yapilmis olan sistemik muayene bulgulari olduk¢a é6nemli-
dir. Onceden yapilmis degisik calismalarda hastaligin aktif fa-
zini tanimlamak icin degisik klinik bulgularin varhgi ile sedi-
mantasyon hizi ve CRP artisi eslik etmesi, géze alinirken, artik
son calismalarda hastalik aktivasyon indeksleri ve total akti-
vasyon skorlarinin kullanilmaya basladigi gézlenmektedir®.
Behcet hastaligi aktivasyonuyla iliskili spesifik bir laboratuvar
belirteci yoktur. Yine de hastalarin hepsinde olmasada bazi
laboratuvar anormallikler saptanabilmektedir.

Laboratuvar Bulgular

Behcet hastaliginda nadiren orta derecede anemi, kriyoglobu-
linemi, eozinofili, 6zellikle g6z ve oral aft atagi olanlarda ta-
nimlanmis 16kositoz ile platelet artisi gibi bulgular saptanabil-
mektedir®.

Akut Faz Proteinleri

Hastalikta akut faz proteinlerinden sedimantasyon hizinin
ozellikle akut artrit, g6z, ve vaskuler tutulum ataklarinda arti-
sl saptanabilirken, Gveit ve artrit tablolarinda yogun olmak
Uzere C-reaktif protein (CRP) duzeyi artisi gdzlenebilir®. Artrit
olgularinda sedimentasyon hizi artisinin, genellikle I6kositoz,
CRP yuksekligi ve atesle birlikte, ancak hafif yuksek olup ge-
nellikle hastalik aktivitesiyle iliskisiz oldugu gosterilmistir. Ay-
rica eritema nodozumu olanlar, vaskuler tutulumlu hastalar ve
ozellikle HLA-B51+Behcet hastalarinda sedimantasyon hizi
yuksekliginin daha sik goézlendigi bildirilmektedir®. CRP yuk-
sekligi ise deri belirtileriyle (+) iliskide olup, erkek hastalarda
daha sik yuksekligi saptanmaktadir. Artrit varliginda ise CRP
yuksekligi 16kositoz, sedimantasyon yUksekligi ve atesle birlik-
te, ancak hafif yuksek olup genellikle aktiviteyle iliskisizdir®.
Uluslararasi Behcet hastaligi Bilimsel Komite Uyeleri, sediman-
tasyon ve CRP'nin hastalik aktivitesini yansitmada anlaml ol-
madigini, ancak inaktif hastada arttiginda ileri arastirma yap-
mak igin yol gosterici olabilecegini bildirmislerdir’.

Yine akut faz proteini olarak kabul edilebilen neopterin®, an-
ti-streptolizin-O°, romatoid faktor!, amiloid-A°, as-antitripsin?,
B-mikroglobulin®, myeloperoksidaz ile malondialdehit gibi di-
ger oksidasyon proteini Urtnleri® ve B-makroglobulin® dtzey-
lerinde artis da tanimlanmistir. Buna karsi siperoksit dismutaz,
katalaz, glutatyon peroksidaz'" gibi antioksidan 6zellikli enzim
seviyelerinde ise azalma saptanabilmektedir.

immunoglobulin ve Kompleman Diizeyleri

Behcet hastalarinda 6zellikle IgA, IgM, bazen de IgD, IgG ice-
rikli dolasan immun komplekslerin varliginda serum immu-
noglobulin ve 6zellikle oral aft aktivasyonunda tukruk IgA du-
zeylerinde artis oldugu gosterilmistir2. Akut faz proteinleri
oldugu dustnulen G, aktive G, Cs, Co gibi komplemanlarin ar-
tistyla birlikte bu durumun poliklonal B hiicre aktivasyonunu
yansittigi distintlmektedir''. Behcet hastalarinda g6z atagi
baslangicinda C3a ve C5a duzeylerinde artis® ve artrit atagin-
da ise eklem sivisindaki kompleman diizeylerinde yukselmeler-
de'” gosterilmistir.

Otoantikorlar

Behcet hastalarinin serumlarinda otoantikorlardan anti-ntkle-
er antikor varliginin 1/200 alti titrede ve benekli paternde olu-

sabilecegi bildirilmis iken, anti-ds-DNA antikorlari varligi da
gOzlenebilmektedir®. Anti-nétrofilik sitoplazmik antikorlar-
dan 6zellikle ANCA-IgM varhginin vaskuler tutulum, eritema
nodozum, noéro-Behcet, retinal vaskller hastalik durumunda
gOzlenebilecegi bildirilmistir. Anti-fosfolipid antikorlardan,
ozellikle 1gG tipi tveit, trombus varligi, IgM tipi ise eritema no-
dozum ve kutandz vaskaulit ile iliskili olabilecegi bildirilmekte-
dir®. Behget hastalarinda y6 T hucre yaniti ile iliskili olarak
60/65 kD HSP af saptanabilirken, 6zellikle g6z ve santral sinir
sistemi tutulumu olanlarda 65 kD-HSP IgG ve IgA antikorlari
duzeylerinde artis ta bulunabilmektedir??. Ayrica Behcet has-
taliginda néro-Behcet varliginda artrit, sedimantasyon hizi ile
iliskili olarak anti-endotelyal hlcre antikorlarinda da artis gos-
terilmistir®.

Lenfositler

Genel olarak Behcet hastaliginda CD8+(TS) ve y6/CD40L+T hic-
reler artar®. Sitotoksik T hucrelerin akut atakta dnemli oldugu
dUstintlmektedir®. Buna karsin Thelper (Tw) hlcreleri, total T
hucre sayisi, TH/TS oranlari ise azalmaktadir®. Ayrica yd T hlc-
relerin y8 ve 33 zincirlerinin aktivasyonda arttigi, y4 ve 92 zin-
cirlerin ise azaldigi gosterilmistir?. Aktive CD4/CD8 (+) lenfosit-
lerde azalma, oligoklonal TCR-Vf artisi da goézlenmistir®,
CD3/IFNy (+) hucrelerde ve lenfositlerin hlcresel DNA icerikle-
rinde (Prolifere Gi ve S fazi T ve B lenfositler) artislar da goste-
rilmistir®®. Ayrica CD16 ve CD56+NK hucrelerde artislar bulun-
mustur®'. Aktive B hlcre sayisi (CD19+) artisi, istirahat fazi B
lenfositlerde azalma ve spontan immunglobulin Gretim oran-
larinda da artislar da gosterilmistir®.

Yiizey Belirtecleri

Behcet hastaligi ataklarinda monosit aktivasyonunu yansitan,
ayrica HSP-60 reseptori olan sCD14 duzeyleri®, 6zellikle g6z
ve derin ven trombozu ataklarinda ise B lenfosit reseptoru
olan ve serum IgA artisi ile korele seyreden sCD23 artisi** da
bulunmustur.

Ayrica vaskuler tutulum ataklarinda CD62 (+) platelet sayisi,
endotelin (ET)-1 ve 2, tromboksan (TX)-B2 ve dolasan mikroag-
regatlarda artis, aktive protein-C (A-PC) ve prostosiklin (PG-12)
dUzeylerinde ise azalma da gdsterilmistir®*®*. Behget hastaligi
aktive donemlerinde nétrofil CD64 ekspresyonu artisi da bu-
lunmustur®”. Ayrica CD4+ T hacrelerin ve TH2 aktivitesini yan-
sitan sCD30 ekspresyonlari da aktive Behcet hastalarinda art-
maktadir®,

Behcet hastaligi aktive donemlerinde CD29 artisi da gosteril-
mis olup, bu ekspresyonun yd T hucre sayisi, CD25, CD69 ve
HLA-DR ekspresyonu ile iliskili oldugu da gésterilmistir®. Ke-
mokin reseptori olan ve TH1 yaniti gésteren CCR5 ekspresyon
artisi da aktive Behget hastalarinda bulunmustur®.

Sitokinler

Aktive Behcet hastasi serumlarinda daha ¢ok T kokenli sito-
kinlerden TNF-a, IFN-y, IL-1, IL-1B, IL-2, sIL-2R**, 6zellikle n6éro-
Behcget aktivasyonlarinda IL-643, noérolojik, goz, vaskiler ve
oral aft aktivasyonlarinda IL-8*454%47 |L-12%, nadiren ise Tn2 k&-
kenli sitokinlerden IL-4 ve IL-10 artiglari da gosterilmistir®. Beh-
cet hastaligi aktivasyon ddénemlerinde bFGF®, TGF- 1% ve
CGRP* artislari da tanimlanmistir. Oral aft ve vaskuler lezyon-
larla iligkili olarak IFN-y ve IL-12 artisi gosterilmistir®**., Katsan-
tonis ve ark., Behcet hastaliginda IL-8 artisinin sedimentasyon
hizi ve CRP dlizeyinden daha guvenilir bir aktivasyon belirteci
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olabilecegini 6ne sirmuisttr®. Ahmed ve ark. ise IL-6 ve IL-8 ar-
tisinin, sedimentasyon hizi, kompleman C3 seviyeleri ve fibri-
nojen dizeyi ile iliskili oldugunu belirtmistir®. Serum TNF-a,
STNF-R1, CRP ile iliskili olarak STNFR-2, IL-12, AECA, E-selektin
duzeylerinde artis oldugu ve bu medyatorlerin IFN-o ile talido-
mid tedavileriyle gerileyebilecekleri belirtilmistir™=.

Adezyon Molekiilleri

Behcet hastaliginda, 6zellikle g6z, santral sinir sistemi tutulu-
mu ve tromboz aktivasyonuyla iliskili E-selektin dizeylerinde
artis gosterilmis olup, bu adezyon molekulinin CRP, VCAM-1,
ICAM-1'den daha iyi bir aktivasyon belirteci olabilecegi 6ne su-
ralmustar®®’. Behcet hastaliginda aktivasyon dénemlerinde di-
ger adezyon molekullerinden P-selektin, I-selektin ve L-selek-
tin®® ve Uveit ataklarinda ise sSICAM-1 ekspresyonlarinda artis-
lar gosterilmistir®.

Trombojenik Belirtegler

Behcet hastaliginda tromboz aktivasyonunda homosistein se-
viyelerinde artislar goésterilmis olup®, dizeyinin endotelin ve
nitrik oksit ile iliskili oldugu 6ne strtlmustar®. Behgcet hastali-
g1 trombs ve artrit ataklarinda ise plazminojen aktivatér inhi-
bitort-1 dizeylerinde artis gézlenmistir®. Vaskuler tutulumlar-
da plazma trombomodulin, tromboksan, vWF artislari olurken,
prostosiklin, nitrik oksit ve doku plazminojen aktivatori dize-
yi, ve anti-trombin (AT)-3 duzeylerinde de azalma sapta-
niree” Trombuslerde, ayni zamanda akut faz reaktani ola-
rak gosterilen fibrinojen ve faktor-8 artisi gézlenirken, fibrino-
litik aktivitede ise azalma saptanmaktadir’>’. Ayrica vaskuler
trombds ataklarinda endotelyal hlicre-aktive protein C resep-
toru”, vaskuler ve diger aktif Behcet bulgularinda vWF-antije-
ni artisi da gozlenmistir™.

Vaskauler ve trombojenik tutulumlarda endotelin ile endotelyal
hlcre bagimli vazodilatér, doku faktor yolak inhibitéra (TFPI)
ve lipoprotein-A duzeylerinde artislar da gézlenmistir’ .
Diger Belirtecler

Aktive Behcet hastalarinda proinflamatuvar bir sitokin olan se-
rum resistin artisi”, akut faz reaktani olarak kabul edilen fak-
tor-B dlzeylerinde artis® goézlenirken, dogal immunite elema-
ni olan mannoz baglayic lektin diizeylerinde ise azalma sap-
tanmigtir®™®,

Behcet hastaligi aktivasyonunda stresle uyarilan TLR-4 diize-
yinde artis goézlenebilirken, hem oksijenaz duzeylerinde ise
azalma saptanmaktadir®. Bazi yazarlar aktif Behcet hastalarin-
da kaspaz-9 ekspresyonu artisi goézlemislerdir®. Behget Gveit
ataklarinda, TH1 hicre yanitini gésteren T-bet (T-box) mRNA
ve protein ekspresyonu artislari da bulunmustur®. Behcet has-
taligi santral sinir sistemi ve g6z tutulumlarinda makrofaj mig-
rasyon inhibitér faktér dizeylerinde artislar gézlenmistir®®.
Ozellikle eklem tutulumuyla iliskili olarak ise bakir ve selen-
yum duzeylerinde azalma, ¢inko dlizeylerinde ise artiglar tespit
edilmistir®®®". Behcet Uveitlerinde, nitrik oksit diizeyinde artisla
iliskili olarak, g6z yasi nitrit ve nitratlarinda azalma tespit edil-
mektedir®?. Ayrica Behcet aktivasyonlarinda plazma adenozin
deaminazi, sedimentasyon hizi ve CRP diizeyleri ile iliskili ola-
rak artabilmektedir®. Néro-Behget ve Uveit aktivasyonuyla ilis-
kili sFasL artisi***, artrit aktivasyonuyla iliskili alkalen fosfataz
duzeylerinde artis* ve sinir baytme faktéri olan NGF artislari
da aktif dénemlerde g6zlenebilmektedir,

idrar Tetkiki

Yapilan ¢alismalarda Behget hastalarinda proteindri varliginda
eklem, gastrointestinal sistem, ve vaskdler tutulum riski, hema-
turi varliginda ise genital Ulser, retinit, eklem, gastrointestinal
sistem ve santral sinir sistemi tutulum riski artabilmektedir®.
HLA Analizleri

Behcet hastaliginin prognozu ve tanisi agisindan HLA analizle-
ri yapilabilmektedir. Daha 6nceki bir calismamizda HLA-B51
varligi ve HLA-B35 yoklugunun vendz trombozlu Behcet hasta-
larinda laboratuvar risk faktért olabilecegini géstermistik™.
Ayrica HLA-B51 varliginin g6z tutulumu, epididimit, genital Gl-
serasyon basta olmak Uzere deri bulgulari ve paterji pozitifligi
ile iliskili olabilecegi bildirilmektedir’",

Polimorfizmler

Behcet hastaliginin sik hastalik aktivasyonlarinin oksidatif
streste 6nemli enzimleri kodlayan genler olan GSTM1 null ge-
notipi polimorfizmi, NAT2 yavas asetilasyon polimorfizmi ve
CYP2C19*2 genotipi polimorfizmi gibi genetik ¢esitlilikler so-
nucu olusabilecegi konusunda degisik ¢alismalarda tarafimiz-
dan gosterilmistir'" ve bu gen polimorfizmleri laboratuvar
risk faktoru belirteci olarak kullanilabilir.

Mutasyonlar

Behcet hastaliginda tromboz, ve okuler tutulumla iliskili olarak
faktor 5 Leyden (FVL) ve protrombin (PT) gen mutasyonlarinin,
ayrica trombozla iliskili olarak trombosit gp la C807T/G873A
geni mutasyonlarinin laboratuvar risk faktért olarak arastiril-
masinin mantikli olabilecegini daha 6nceki calismalarimizda
bildirmistik*'.

Pateriji Testi

Paterji testinin hastalik aktivitesiyle korelasyon calismalari ye-
tersiz olup, disposable igne kullanimi artisiyla paterji pozitifli-
gi orani ve siddetinin azalmakta oldugu bildirilmektedir. Davi-
es ve Krause ve ark. (+) paterji testinin Behcet hastaliginda
gozlenen klinik belirtilerle iliskisiz oldugunu goésterirken®®'®,
Kog ve ark. (+) paterji testinin vaskuler tutulumla iliskili olabi-
lecegini bildirmislerdir'™. Yazici ve ark. ise erkeklerde pater;ji
testinde daha gUclUu reaksiyona rastlanip, vaskuler tutulum ve
HLA-B51 pozitifligiyle iliskili olabilecedi konusunda fikir yurat-
muslerdir''. Yurdakul ve ark. ise iyi seyirli Behcet olgularinda,
daha az pateriji pozitifligi orani gézlemislerdir'’2. Chang ve ark.
ise paterji testinin hastalik siddetiyle degil, aktif faziyla iliskili
olabilecegini bildirmistir'=. Paterji testinin oral aft, genital ul-
ser, artrit, papulopuUstuler erupsiyon ve eritema nodozum gibi
multiple deri lezyonu olusumuyla pozitif, Gveit ve ven6z trom-
bus varligiyla ise negatif bir iliskisi bulunabilecegi de 6ne strul-
mu§tur114,1‘\5.

Genel olarak pateriji testinin hastalik siddetiyle iliskisi buluna-
mamis ve nondisposable-kiint igne kullanimiyla (+)" lik orani-
nin artabilecegi belirtilmistir'™®. Oral paterji veya Urat kristal
testi de alternatif yontemler olarak uygulanabilir'”'®,
Periyodik olarak paterji testinin bakilmasiyla pozitiflikler yakala-
nabilecegi ve hastalik boyunca negatif ve pozitif dosnemleri sap-
tanabilecegi 6zellikle iran Behcet Hastaligi Dinamik Aktivite in-
deksi Olcimini (IBDDAM) tanimlayan grup tarafindan belirtil-
mistir. Paterji testi IBDDAM kriterlerinden biri olup, ila¢ tedavi
etkinligini degerlendirmede kullanish olabilecegi bildirilmistir'®.
iliskili Tutulumlar

Behcet hastaliginda degisik tutulumlarin birbirleriyle iliskisi
olabilecegi konusunda degisik gézlemler bildirilmistir. Orne-
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gin yuzeyel tromboflebitte ve kutandz belirtilerin aktivasyo-
nunda g6z tutulumu riskinin yUksek olabilecegi belirtilmistir'®.
Papulopustuler erupsiyon varhiginda artrit riskinin ytksek ola-
bilecegi ve Behcet hastaliginin akne-iliskili artritid sendromu
olabilecegi bildirilmistir®. Ayrica gen¢ erkeklerde, vaskuler
tromboz, santral sinir sistemi tutulumunda g6z tutulumu riski-
nin yiksek olabilecegi de belirtilmistir'>. Genc¢ hastalar ve g6z
tutulumu olanlarda derin ven trombozu riski de artabilmekte-
dir'®, Behcet hastaliginda vaskuler tutulumda Gveit, eritema
nodozum, (+) paterji testi iliskisi olabilecegi de bildirilmistir'.
Degisik yazarlar tarafindan, akciger-g6z tutulumu-amiloidoz-
tromboflebit iliskisi, g6z tutulumunda genital Ulser, trombof-
lebit ve akciger tutulumu riskinin artabilecegdi, oral aft-genital
Ulser-eritema nodozum, derin ven trombozu-ytzeyel trombof-
lebit, Uveit-papulopustuler erupsiyon-artrit, santral sinir siste-
mi tutulumu-g6z tutulumu, santral sinir sistemi-vendz trom-
boz-arteryel anevrizma iliskisi, ve siddetli oral aftta sistemik tu-
tulum riskinin bulunamayabilecegi konusunda birliktelikler
bildirilmistir,

Yas

Juvenil Behcget hastalarinda g6z tutulumu, artralji, non-spesifik
gastrointestinal sistem belirtileri ve néro-Behget riskinin ylksek
olabilecedi, buna karsin genital Ulser, deri bulgulari, vaskuler
trombs ve artrit riskinin ise dustk olabilecegi belirtilmistir'.
Ayrica 40 yas Uzeri ileri yas Behget hastalarinda genital Ulser,
perianal Ulser, gastrointestinal sistem tutulum sik gézlenirken,
g6z tutulumu riski 6zellikle kadinlarda az oranda saptanmistir.
Buna karsin vena kava sUperior sendromu ve pulmoner tutu-
lum nisbeten sik olarak gézlenmistir'2.

Altmis yas Uzeri Behget hastaligi baslangiclarinda ise pateriji
pozitifligi, genital Ulser, deri belirtileri riski dtsuk bulunurken,
santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem ve vaskuler tutu-
lum gibi sistemik tutulumlarin gézlenmedigi belirtilmistir'.
Cinsiyet

Ozellikle erkek cinsiyette vaskuler baslangic olarak kisaca ta-
nimlanan goz, eritema nodozum, ve tromboflebit varligi sid-
detli seyirle iliskili iken, nonvaskuler baslangi¢ olarak tanimla-
nan oral aft, genital Ulser, artikller tutulum varhgi ve HLA po-
zitifligi negatif prognostik belirte¢ oldugu ileri stralmusttr'.
Bizim yaptigimiz daha énceki calismalarimizda ise genital Ulser
ve eritema nodozum varhgini kadin cinsiyette daha sik sap-
tarken, papulopustuler erupsiyon, g6z, nérolojik, pulmoner ve
vaskdler tutulumun erkek cinsiyette daha sik oldugunu sapta-
mistik. Erkek Behget hastalarinda kadinlara gére nérolojik tutu-
lumun 5 kat daha sik gézlenirken, g6z ve pulmoner tutulumun
ise yaklasik olarak 2 kat daha sik oldugunu bulmustuk>*,
Yazicl ve ark. erkek cinsiyet ve 25 yas alti baslangi¢ olmasinin
siddetli Behget hastaligi seyriyle iliskili oldugunu tespit etmis-
lerdir®. Dilsen ve ark. ise, geng erkek hastalarda hayati organ
tutulumu varligini, yani santral sinir sistemi, derin ve blyuk
venlerin tutulumu, kalp, arter, akciger, gastrointestinal sistem,
amiloidosis gibi bobrek tutulumu sik gézlemisler ve 40 yasin
alti non-aftéz baslangicl Behget olgularinda, erken tani konup
tedavinin bir an énce yapilmasini 6nermislerdir'®. Behcet has-
taliginda g6z ve santral sinir sistemi tutulumu ana prognostik
faktorler iken, hayati organlardan kardiyovaskuler sistem, ak-
ciger, gastrointestinal sistem tutulumu ve amiloidoz varligi en
o6nemli 6lum nedenlerini olusturmaktadir=",

Gebelik ve Menstriiasyon

Gebelik dénemi Behcet hastalarinda mukokutanéz belirtiler-
den 6zellikle oral aft, genital Ulser ve eritema nodozum, ayri-
ca Uveit, vaskuler, artiktler tutulum ve perikardit aktivasyonla-
ri gdzlenebilirken, baska yazarlar tarafindan remisyona da yol
acabilecegi belirtilmistir®'*. Beh¢et hastaliginda menstrtas-
yon dénemiyle iliski, yaklasik %20 olguda bulunabilir ve pre-
menstrlel aktivasyon gézlenebilir'*.

Ailesel Olgular

Ailesel Behcet olgularinda hastalik daha siddetli seyirli olup,
daha yiksek oranda siddetli deri belirtileri, g6z, eklem ve né-
rolojik tutulumlarinin gézlenebilecedi belirtilmistir'.

Ulke ve Etnik Kéken

Gineydogu Avrupa ulkelerinden italyan ve Yunan Behcetliler-
de g6z tutulumu sik iken, Glineybati ve Kuzey Avrupa Ulkele-
rinde g6z tutulumu sikligr az oranda gézlenmistir. Almanya’da
yasayan Turk Behcet hastalarinda Alman Behget hastalarina
gore daha sik g6z tutulumu, genital Ulser ve ylzeyel trombof-
lebit aktivasyonu gézlenirken, Alman Behcet hastalarinin ise
daha sik akciger, gastrointestinal sistem, ve epididimit gecirip,
daha 6limcul seyrettigi bildirilmistir'*'*. Paterji testi (+) ligi ve
g6z tutulumu ise israil, Turk ve Japon Behcet hastalarinda sik
iken, ingiliz ve Amerikali Behcet olgularinda ise santral sinir sis-
temi tutulumu sik olarak gézlenmektedir. Artrikiler ve vaski-
ler tutulum Ortadogu ve Akdeniz Ulkelerinde nadir iken, ingil-
tere ve Amerika Birlesik Devletleri gibi Bati Glkelerinde ve Tu-
nus'da sik olarak gézlenebilmektedir™.

Japon Behcet olgularinda ¢ok yiksek oranda gastrointestinal
sistem tutulumu goézlenebilirken, olgularin yaklasik 1/3'tnde
entero-Behget saptanabilmektedir™'. Yine Japon Behget hasta-
larinda géz tutulumu siddetinin ingiliz Behcetlilerden daha
fazla oldugu bulunmustur. Ayrica Israil'de Kuzey Afrika ké-
kenli Behcetlilerde daha sik g6z tutulumu saptanmistir’2,
Hastalik Aktivite indeksleri

Behcet hastaliginda, hastalik boyunca akut inflamasyon atakla-
ri nedeniyle heterojen bir sekilde degisik organlarda tekrarlayi-
i vaskulitik tutulumlar olusabilmektedir. Bu hastalarda hastalik
aktivitesini tanimlamak gucttr. Cinkl Behget hastaliginda;

1. Hastalik fluktant seyirlidir.

2. Tum hastalik bulgularini yansitan laboratuvar bir test bulun-
mamaktadir.

3. Hastalik belirtilerinin siddetini aciklayan standart bir form
eksikligi vardir.

4. Ustelik yeni tani kriterleri gelistiriimeye calisilmaktadir ve bu
durumda tani guclukleri yasanabilmektedir':.

Ornegin iran grubu tarafindan tanimlanan IBDDAM degerlen-
dirmesinde kullanilan Behcet hastalarinin tanisi, klasifikasyon
agaci tani kriterleri kullanilarak olusturulmustur'. Japon Beh-
cet Hastaligi Arastirma Komitesi Kriterleri 2003 yilinda tanim-
lanmis olup, hastalik tanisinda pater;ji testi disinda, streptokok
deri testi, sedimentasyon hizi, CRP ve kompleman yuksekligi,
noétrofili, HLA-B51 pozitifligi ve eritema nodozum histopatolo-
jik incelemesi gibi klinik laboratuvar verileri de icermektedir'.
Behcet hastaliginda simdiye kadar klinik bulgularla korele spe-
sifik hastalik aktivite belirteci tespit edilemediginden dolayi,
klinik hikaye temelinde hastalik aktivite indeksleri gelistirilme-
ye baslanmistir. Bu aktivite indeksleri gecerli, gtvenilir ve rutin
klinik pratik icin basit olursa kullanisli olabilmektedir’.
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Aktivite Endeksi Calismalari

Once Yazia ve ark. tarafindan Turk Behcet hastaligi aktivite in-
deksi gelistirmis olup'®, daha sonra ise IBDDAM' ve Avrupa
hastalik aktivite indeksi calismalari yapilmistir. En sonunda ise
1994 yilinda ingiltere Leeds'te yapilan Behcet hastaligi toplan-
tisinda her iki sema kombine edilip, Bhakta tarafindan BDCAF
olarak yeniden tanimlanmis ve degerlendirilmistir’. Sonra
Bhakta, Baltaci, Hamuryudan, Lawton, Monastero, Bodur ve
ark. tarafindan yapilan bazi degisik klinik calismalarla da
BDCAF yeterliligi test edilmistir™'=*7,

Bu aktivite indekslerinde tim hastalik aktivite skorlamalari kli-
nik bulgularin temelinde yapilmaktadir. Klinik bulgu suresi
hepsinde bulunmaktadir. Turk versiyonunda sadece hastanin
klinige basvurdugu zamanki bulgular degerlendirilmekte iken,
Avrupa formunda son 1 aylik bulgular, iran formunda ise son
12 ayhk bulgular degerlendirmektedir''7,

ilk olarak Yazic ve ark. tarafindan 1984 yilinda tanimlanan
Turk Behcet hastaligi aktivite indeksi degerlendirilmesi asagi-
daki tabloda belirtilmektedir (Tablo 1),

Davatchi ve ark. tarafindan 1991 yilinda tanimlanan iran
BDDAM formunda ise Behcet hastaligiyla iliskili 18 klinik belir-
ti ve paterji testini degerlendirilmektedir. Son 4 hafta i¢inde
olusan oral Ulser, genital Ulser, pUstuler lezyonlar, eritema no-
dozum, ylzeyel tromboflebit ile flebitin varligi ve sayisi sorgu-
lanmaktadir. Ayrica epididimit, monoartrit ve oligoartrit veya
poliartrit ile artraljinin varligi belirtilerin stiresine bakmaksizin
bu periyotta degerlendiriimektedir. Her ay yapilan degerlen-
dirmede lezyonlar iyilesmezse ayni puan verilmektedir. Bu
formda degerlendirilen paterji testi, g6z tutulumu ve buyuk
damar tutulumu hikayeden cok objektif muayene bulgularina
bagimli olup, genel olarak santral sinir sistemi ve intestinal be-
lirtileri degerlendirmede oldukca yetersizdir (Tablo 2)'.
Avrupa Behcet Hastaligi Aktivasyon indeksi ise ilk olarak 1993
yilinda tanimlanmis olup, oral Ulser, genital Ulser, deri belirti-

Tablo 1. Turk Behget Hastaligi aktivite indeksi™®

Tutulum Degerlendirme

Goz 0: Normal
1: Yalnizca vitreus ve/veya 6n kamarada
hucreler

: %50 oraninda gérme

: %30 oraninda gérme,

: Birka¢ adimda gorebilme

: Koérluk

: Oral aft

: Eritema nodozum

: Genital Ulser

Vaskuler tutulum 5: Vena kava stperior ve inferiorda trom
boz ve/veya arteryel tikaniklik
4: Vena kava superior veya inferiorda
tromboz
3: Baldir venlerinde tromboz ve/veya yatak
istirahati gerektiren ylzeyel tromboflebit
2: Bilateral baldir venlerinde tromboz
ve/veya yuzeyel tromboflebit
1: Unilateral baldir venlerinde tromboz
ve/veya yuzeyel tromboflebit

1: Her bir eklem

2: Inrakranyal hipertansiyon

3: Multiple skleroz benzeri sendrom

5: Piramidal ve/veya serebellar tutulum

Deri

_ = R WN

Artrit
Nérolojik tutulum

leri, eklem belirtilerinin varligi son 1 aylik dénemde degerlen-
dirilmektedir. Ayrica vaskuler hastalik siddet ve lezyon lokali-
zasyonu, g6z bulgulari ile gérme kaybi derecesi, gastrointesti-
nal sistem tutulumu ile semptom ve bulgularin siddeti, santral
sinir sistemi tutulumu ise fonksiyonel defekte gdre derecelen-
dirilip (meningeal, parankimal, vaskuler), géz disi organ tutu-
lumlari 0-5, her bir g6z ise 0-47 arasi puanlandiriimaktadir.
Oro-genital Ulserasyonlar ve deri lezyonu buyuklugu ile sayisi
dikkate alinmamaktadir'®. Daha sonra ise 1999 yilinda Bhakta
ve ark. tarafindan bu indeks BDCAF olarak tanimlanip, Behcet
hastaliginin sik gézlenen 10 klinik belirtisini degerlendirilmis-
tir. Bu degerlendirmeler icinde yorgunluk; bas agrisi; oral Ul-
serler; genital Ulserler; eritema nodozum veya yUzeyel trom-
boflebit; papulopustuler erupsiyon; artralji; artrit; bulanti, kus-
ma veya karin agrisi; ve kanh diyare varligi 0-4 arasi skorlarla
onceki 4 hafta boyunca yorumlanir. Diger 3 organ sisteminden
g0z, buyuk damarlar ve santral sinir sistemi ise 2 farkl degis-
kenle sorgulanmaktadir. Hastalar 2 adet, 7 farkh yuz ifadesi
iceren gorsel Likert skalasinda son 4 hafta icerisinde hastalik
aktivitesiyle nasil hissettikleri sorgulanarak isaretlenir. Benzer
gorsel skor klinisyenin tim hastalik aktivitesini degerlendir-
mek icin uygulanir. Hastanin kendi kendine degerlendirme
formu olmayip, klinik gérisme ve klinisyenin kararini gerektir-
mektedir. BenEzra tarafindan tanimlanmis Behget okuUlopati
indeksinde ise 0-4 arasi skorlama ile hem aktivite hem de ha-
sar 2 g6z icin ayri ayri degerlendirilir. Anterior hilcre, inflamas-
yon ve sinesi, posterior vitroz retinal infiltrat, ayrisma, dal veni
veya santral ven oklUzyonu, yeni damarlanmalar, hemoraji,
dekolman varhgi, nérooftalmik pupil defekti, disk sismesi ve
optik atrofi, ve ayrica gérme keskinligi, g6z ici basinci ve lenf
opasitesi (afaki/psddoafaki) degerlendiriimektedir'®.

Bhakta ve ark. BDCAF etkinligini degerlendiren bir calismada,
bu formun oral Ulser, genital Ulser, deri bulgular, artrit, bas

Tablo 2. iran Behcet Hastaligi dinamik aktivite

degerlendirmesi (IBDDAM)'*

Oral aft Her 5 aft 1 puan

Genital Ulser Her lezyon 1 puan

Deri lezyonu Her 10 papulopustuler erupsiyon 1 puan
ve her 5 eritema nodozum 1 puan

Go6z lezyonu On liveit atak, hipopiyon, hticre, ve keratik
presipitat varligina gore 1-4 puan, arka
uveit htcre, kar topu, kar banki varligina
gore 1-4 puan, retinal vaskulit disk, retinal
ve makuler 6dem, periflebit, periarterit,
papillit varligina gére 1-4 puan

Eklem Artralji eklem sayisina bakilmaksizin 1

puan, monoartrit 2 puan, poliartrit ise
3 puan olarak degerlendirilir.

Santral sinir sistemi izole lezyon 1, hafif tutulum 3, orta ve

siddetli tutulum 6

Damar trombozu Yuzeyel flebit 1, derin venéz tromboz her
bir ven igin 2, genis damar tutulumu her

bir ven icin 6 puan

Gastrointestinal sistem  Kronik diyare, rektal kanama, karin agrisi
gibi hafif belirtiler 3, orta ve siddetli

belirtiler icin 6 puan

Epididimit 2 puan

Pozitif pateriji 1 puan
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agrisi, buyuk damar, santral sinir sistemi ve g6z tutulumu icin
iyi, buna karsin kanli diyare, yorgunluk icin zayif degerlendir-
me glctnln oldugunu belirtmislerdir’.
Hamuryudan ve ark. Turk Behget hastalarinda BDCAF etkinli-
gini degerlendirdiklerinde ise bu formun oro-genital Ulserler
ve g6z tutulumunu degerlendirmek icin kullanisli, eritema no-
dozum, vaskuler tutulum, santral sinir sistemi ve gastrointesti-
nal sistem tutulumunu degerlendirmede ise kullanissiz oldu-
gunu belirtmislerdir'.
Simsek ve ark. ise 2008 yilinda yaptiklari ¢calismada BDCAF ve
IBDDAM karsilastirmasini degerlendirmislerdir. Bu formlardan
BDCAF’ unun oro-genital Ulserler, deri lezyonlari, artralji, ar-
trit, ve g6z tutulumu degerlendirmede kullanish iken, gastro-
intestinal sistem belirtileri ile bas agrisini degerlendirmede uy-
gun olmadigini, IBDDAM formunun ise bas agrisi disinda kul-
lanisli olmasina karsin, bu degerlendirmede objektif muayene
gerektiren tanimlamalarin dislandigini belirtmislerdir. Sonug
olarak ise her 2 hastalik aktivite formununda retrospektif ve
gunlik hastalik aktivitesini degerlendirmede kullanisli oldugu,
bazi 6nemli farkliliklarina karsin, hastalik aktivitesini degerlen-
dirmede hemen hemen sadece klinik belirti dykastne bagh
kaldiklari vurgulanmaktadir''.
Neves ve ark. ise 2007 yilinda Brezilya-Portekiz Behcet hastala-
rinda BDCAF etkinligini gozledikleri bir ¢calismada, bu formun
oro-genital Ulserler, deri belirtileri, artiktler belirtiler ve genel
belirtileri icin yuksek kappa skorlu (0,6 Gzeri) olup oldukca kul-
lanigh, okuler aktiviteyi degerlendirmede orta dereceli kulla-
nisli (kappa skoru 0,483), buna karsin gastrointestinal sistem,
santral sinir sistemi ve baytuk damarlari degerlendirmede ise
dusuk derecede kullanish (kappa skoru: 0,322) oldugunu gdz-
lemislerdir. Sonugta ise klasik mukokutanéz, artikuler ve genel
belirtileri degerlendirmede kullanish iken, hastalik aktivitesin-
de visseral tutulumu degerlendirmede zayif olup tamamlayici
ek kriterlere ihtiyaci oldugunu belirtmislerdir':.
Diger Aktivasyon indeksi Calismalari
Japon Behget Hastaligi Arastirma Komitesi tarafindan 2003 yi-
linda Behget hastalarinda aktivite fazi siniflamasi yapilmistir®'.
Aktif fazinda asagidaki muayene bulgulari, géz bulgular ve
laboratuvar bulgularinin varhigr degerlendirilmektedir;
1. Aktif faz: Asagidaki belirtilerden biri (+)

¢ Uveit

¢ Subkutan venéz tromboz

e Eritema nodozum, genital Ulser gibi deri belirtileri

(menstrtasyonla iliskili olgular dislanacak)

e Artralji

e Gastrointestinal Glserasyon

e Progresif santral sinir sistemi lezyonlari

* Progresif vaskulit

e Epididimit
2. Oftalmolojik muayeneyi iceren klinik muayenede ve/veya
serum CRP, beyin-omurilik sivisi, kolonoskopi ve diger klinik la-
boratuvar bulgulari varhgi
Bu degerlendirmede oral aft, genital Ulser, deri ve g6z belirti-
leri icin 2 ve Uzeri skor varligi veya yukarida tanimlanan Beh-
cet hastaligi bulgulari aktif faz olarak yorumlanir.
Behcet hastalarinin non-aktif faz olarak degerlendirilmesi icin,
aktif fazin tanimlanan belirtilerinin dislanmasi gerektigi belir-

tilmistir. Ayrica aktivasyon fazi icin asagida gecen bilgilendir-
melerinde g6z dntinde tutulmasi 6nerilmistir.

1. Dozaj arttinmi, ilagc degisikligi veya eklenmesi genellikle ak-
tif faz bulgulari varliginda yapilmahdir.

2. Hastalik aktivitesi icin iyi kriter olmadiklarindan, yalnizca oral
aft ve papulopustuler erupsiyon varliginda, diger 6nerilen be-
lirti ve ge¢mis bulgular géz éniinde bulundurulmalidir (sayisi,
genisligi, sikhginin degiskenligi ve iyilesme stiresinin uzunlugu)
3. Uveit gibi belirgin atagi olan olgularda, aktif faz atak stre-
siyle uyumlu olup genellikle 2 hafta icinde geriler. Bununla bir-
likte belirgin inflamatuvar bulgular 2 haftadan fazla strerse
aktif fazin devam ettigi varsayilir.

4. inaktif fazda olan olgular aniden aktif faza gecebilmektedir.
5. Stabil faz (remisyon) olarak tanimlanan inaktif faz aktivite
indeksinin 1 yildan fazla strede 0 olmasidir®.

Aktivite indeksinin ise asagidaki tablo ile degerlendirmesini
Oénermislerdir (Tablo 3);

Japon Behcget Hastaligi Arastirma Komitesi Hastalik Siddet Kri-
terleri ise asagidaki sekilde belirtiimektedir;

Evre 1: Okuler lezyonlar disinda oral Ulser, genital Ulser ve de-
ri belirtileri gibi ana belirtilerin varligi

Evre 2: Evre 1 belirtilerine okuler belirti olarak iridosiklit eklen-
mesi veya artrit ve/veya epididimit eklenmesi

Evre 3: Retinokondrit olgulari

Evre 4: Diger gozde gérme kaybi yapan retinokondrit varligi
veya ihtimali gérme kaybi

Evre 5: Prognozu riskli 6zel Behget hastaligi tutulumu ve orta
derece veya daha siddetli zekayi etkileyen néro-Behget

Evre 6: Olum (Behcet hastaliginin belirtisinin yol acmasinin ve-
ya komplikasyonunun agiklanmasi gereklidir)*

Daha onceleri ise 1993 yilinda Yossipovitch ve ark. tarafindan
Behcet hastalarinda tanimlanan aktivite indeksleri asagidaki
tablolarda belirtilmektedir (Tablo 4-5)'%;

Tablo 3. Japon Behget Hastaligi arastirma komitesi
hastalik aktivite indeksi*

0: Aft yok

1: Son 4 haftada, 2 haftadan az stren
2: 2 haftadan fazla suren veya son 4
haftada 2 haftadan fazla stren

3: Son 4 haftadir cogunlukla stren aft

Oral aft

Eritema nodozum
gibi deri belirtileri

0: Lezyon yok

1: Son 4 haftadir 2 haftadan az stredir olan
2: 2 haftadan fazla sureli veya son 4
haftadir 2 haftadan fazla sureli

3: Son 4 haftadir genellikle olan lezyon

Goz belirtileri 0: Uveit yok

1: Son 4 haftada yalnizca 1 okdler atak
(birkac giinde karsi g6zde de olan)

2: Son 4 haftada 2 kez olan atak

3: Son 4 haftada 3 kez olan atak

Artrit Artralji, sislik, yiriime gucligt, deformite,

ve diger belirtiler

Gastrointestinal Akut/kronik karin agrisi, melena, veya gizli
belirtiler kan

Epididimit Agr, sislik

Vaskdler lezyonlar Kardiyak/aortik hastalik, orta veya kiictik
damar tikanikligi, tromboflebit ve diger

belirtiler

Santral sinir
sistemi lezyonlari

Bas agrisi, bas donmesi, paralizi, mental
belirtiler ve digerleri
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Chang ve ark. ise 2002 yilinda yaptigi bir yayinda Behcet has-
tahgi klinik aktivite skorlamasini asagidaki tabloya goére belirt-
mistir (Tablo 6)';

Krause ve ark. ise1999 yilinda Behcet hastaligi siddetini asagi-
daki tablodaki sekilde puanlandirarak degerlendirmislerdir
(Tablo 7) '&;

Krause ve ark. bu aktivite indeksinin Kuzey Afrika kokenli Beh-
¢et hastalarinda daha yUksek ve siddetli seyirde oldugunu g6z-
lemislerdir. Bu yazar klinik aktivite indeksini degerlendirmede
ise Yazicl ve ark. 1984 yilinda yaptigi calismayi kullanmistir'®.
Kaklamani ve ark. ise 1998 yilinda Behcet hastaligi siddet sko-
runu daha basit bir puanlama ile belirtmisler ve 1 puani oral
aft, deri lezyonlari, epididimoorsit, plorezi, perikardit, 2 puani
genital Ulser, gastrointestinal tutulum, artrit, 3 puani ise goz,
santral sinir sistemi ve vaskuler tutulumu degerlendirmede kul-
lanmislardir'®,

Kore Behcet hastaligi aktivite formu ise 2003 yilinda gelistiril-
mis olup, hastanin kendini degerlendirmesinde; oral aft, geni-

Tablo 4. Yossipovitch'in Behcet hastaligi aktivite siniflamasi™

Hafif aktivite Minér oral aft ve genital Ulser
Deri belirtileri
iki eklemden az artrit

Cok aktif Major oral aft ve genital Ulser

iki veya tizeri eklemde artrit
GOz belirtileri

Norolojik belirtiler

Buyuk damar tutulumu

Tablo 5. Yossipovitch'in Behcet hastaligi aktivite siniflamasi™

Hafif Oral aft
Hafif genital Glser
Deri belirtileri

Orta Ucten az eklem artriti
Rekurren genital Ulser
Hafif anterior Gveit

Siddetli Anterior ve posterior Uveit
Buyuk damar tutulumu
Arteryel anevrizma

Ucten fazla eklemde rekirren artrit

Tablo 6. Chang’ in Behget hastaligi klinik aktivite skorlamasi'

1 puan Oral Ulser
Genital Ulser
Deri lezyonlari: Eritema nodozum-benzeri
lezyonlar/Papulopusttler erupsiyon
Yuzeyel tromboflebit
2 puan iki veya Uzeri eklemde artrit
Komplikasyonlu gastrointestinal tlser
Hayati organla iliskisiz klicik veya orta capli
damar tutulumu
3 puan Uveit

Kanama veya perforasyona yol acan
gastrointestinal lser

Buytk damar tutulumu

Beyin, akciger veya kalp gibi blytk organ
tutulumu

tal Ulser, deri lezyonlari ve g6z tutulumu 20 puan, vaskuler tu-
tulum, santral sinir sistemi tutulumu, epididimit ve diger tutu-
lumlar 2 puan, eklem tutulumu 7 puan, gastrointestinal sistem
tutulumu ise 5 puan Uzerinden skorlanmaktadir. Yazarlar bu
degerlendirmenin vaskuler, gastrointestinal ve santral sinir sis-
temini degerlendirmede zayif, diger belirtileri degerlendirme-
de ise kuvvetli oldugu konusunda fikir birligine varmislardir'.
Hastalik Aktivitesinin Yasam Kalitesini Etkilemesi

Bodur ve ark. 2006 yilinda yaptiklar bir calismada BDCAF skor-
lamasindaki artiktler tutulum, yorgunluk ve genital Ulseras-
yonlarin yasam kalitesini en cok etkiledigini gostermislerdir.
Sonucta ise artikuler tutulum ve hastalik aktivitesi hayattan
zevk almaiile iliskili oldugunu tespit etmislerdir'®”. Tanriverdi ve
ark. ise 2003 yilinda tamamladiklari cahsmalarinda, okuler tu-
tulumun anksiyete ve depresyona egilimle yasam kalite indek-
sini etkiledigini gostermislerdir'®’. Ayrica Blackford ve ark. 1997
yilinda deri belirtilerinden agrili oral Glserler ve en cok da ge-
nital Ulserlerin dermatolojik yasam kalite indeksini etkiledigini
gostermislerdir'®. Mumcu ve ark. ise 2006 yilinda yaptiklari ¢a-
lismada Behget hastalarinda oral ve genel yasam kalite indek-
si bozuklugunu tespit etmislerdir'®. Davis ve ark. ise, 1993 yilin-
da yaptiklari calismada Behcet hastalarinin oral aft agrisi, yor-
gunluk, artraljiden ¢ok sikayetci oldugu, kilo artisi, sislik, kol ve
bacaklarda hareket gugligu, géorme azhigini da buytk sorun
olarak goérduklerini belirtmislerdir'™. Prokaeva ve ark. ise 1998
yilinda yaptiklari calismasinda yorgunlugun Behcet hastalarin-
da sik goraltup, hastalik aktivitesiyle ve depresyon siddetiyle
iliskili oldugunu go6zlemislerdir''.

Sonug

Behcet hastaliginda su an icin klinik aktiviteyle iliskili laboratu-
var belirte¢ bulunmamaktadir. Klinik 6zelliklerin hikayesine da-
yanan standartize bir form olan BDCAF rutin klinik takip ve ilag
cahismalari icin kullanigh gibi gériinmekte olup yalnizca 5 daki-
kada tamamlanabilmektedir. Asagida bu formun Turkce uyar-
lanmis hali bulunmaktadir ve formun orjinali http:/Awww.beh-
cet.ws/ internet adresinden temin edilebilmektedir'™.

Tablo 7. Krause’'nin Behcet hastaligi aktivite degerlendirimi's

Hafif
(her biri 1 puan)

Oral aft

Genital Ulser

Tipik deri lezyonlari (Eritema nodozum,
papulopustuler eruspiyon, follikulit, l6kositok-
lastik vaskalit)

Artralji

Tekrarlayici bas agrisi

Epididimit

Hafif gastrointestinal belirtiler (kronik diyare,
kronik tekrarlayici kolik karin agrisi)

Pléretik agrilar

Yuzeyel ven trombozu

Orta Artrit

(her biri 2 puan)  Bacakta derin ven trombozu
On veit
Gastrointestinal kanama

Siddetli
(her biri 3 puan)

Arka/pan Uveit, retinal vaskulit

Arteriyel tromboz veya anevrizma

Buyuk ven (Vena kava, hepatik) trombozu
Noro-Behget

Barsak perforasyonu
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Tablo 8. Behcet Hastaligi anlik aktivite formu-2006'"
BEHCET HASTALIGI ANLIK AKTIVITE FORMU-2006

Tarih: isim: Cinsiyet: E/K
Merkez: Telefon: Dogum tarihi:

Ulke: Adres:

Klinisyen:

HASTANIN AKTIVITESINI DEGERLENDIRMESI
Soru: Son 4 haftadir hangi yuz ifadesiyle hastaliginizi tanimlayabilirsiniz (Bir ytizu seciniz)

OB

BAS AGRISI, ORAL ULSERLER, GENITAL ULSERLER, DERi LEZYONLARI, EKLEM TUTULUMU VE GASTROINTESTINAL BELIRTILER
Soru: Son 4 haftadir asagidaki belirtilerden birine sahipseniz iliskili kutuyu doldurun.

Belirti Yok Son 4 hafta iginde var
Basagrisi

Oral Ulserasyon

Genital Ulserasyon

Eritem

Deri pustlleri

Eklemlerde-artralji
Eklemlerde-artrit
Bulantikusma/karin agrisi
Diyare/rektumdan belirgin kanama

GOZ TUTULUMU
(Asagidaki sorulari sorunuz.)

Son 4 haftadir agsagidaki belirtiler oldu mu?

Sag Goz Sol Goz
Kirmizi g6z Evet Hayir Evet Hayir
Agrih g6z Evet Hayir Evet Hayir
Gormede bulaniklik ve azalma Evet Hayir Evet Hayir
Yukardaki belirtilerden biri yeni mi? Evet Hayir

SINIR SISTEMi TUTULUMU (intrakranyal Damar Hastaligini iceren)
(Daha 6nce hasta tarafindan bildirilmemis veya not edilmemis sinir sistemi ve major intrakranyal damarlarla iliskili yeni bir belirti seklinde
asagidaki sorulari sorunuz.)

Son 4 hafta icinde agagidaki belirtilerden birini gegirdiniz mi?

Belirti Evet Hayir Yeni ise isaretleyin
Bayilma ve g6z kararmasi
Konusma guglagu

isitme glcligu

Bulanik veya cift gérme
Yuzde his kaybi ve guicsuzluk
Kolda his kaybi ve gugstzlik
Bacakta his kaybi ve glicstizlik
Hafiza kaybi

Denge kaybi

Yeni bir aktif sinir sistemi tutulumu kaniti var mi? Evet Hayir

BUYUK DAMAR TUTULUMU (intrakranyal Vaskiiler Hastalik Harici)
(Asagidaki sorulari sorunuz.)

Son 4 hafta iginde agagidaki belirtilerden birini gegirdiniz mi?
Belirti Evet Hayir Yeni ise isaretleyin
GO6gUs agrisi
Nefessizlik
Kanl oksuruk
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Yuzde agrifsislik/renk degisikligi

Kolda agrifsislik/renk degisikligi

Bacakta agri/sislik/renk degisikligi

Yeni bir aktif blylk damar iltihabi kanrti var mi? Evet
KLINISYENIN HASTALIK AKTIVITESI HAKKINDA GOZLEMI

OO

BEHCET HASTALIGI AKTIVITE INDEKSI

ve toplam hastalik aktivite indeks skoru 12 tzerinden degerlendirilir.
Hastanin indeks skoru 01 23 456789101112
DonUsttrdlmas indeks skoru 03 57 89101112131517 20

Son 4 haftadir hastanizin hastaliginizi tanimlayabilecegdiniz bir yiizi seciniz.

Siyah boyali alanlardaki tiim skorlari toplayiniz. ilk bastaki bir evet skoru 1 yaparken, diger belirtilerdeki en son evet skoru 1 olarak hesaplanir
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