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Behcet Hastaligi

Behcet’s Disease

Erkan Alpsoy

Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi, Dermatoloji ve Veneroloji Anabilim Dali, Antalya, Turkiye

Behcet hastaligi (BH) ataklarla birlikte uzun sureli bir
seyir gosteren ve ¢ok sayida organi tutabilen sistemik
bir hastaliktir'. Temel patolojisi vaskulit olan hastalik
deri ve mukoza belirtilerine ek olarak g6z, eklem, kan
damarlari, gastrointestinal, kardiyak ve nérolojik sis-
tem tutulumlari gésterebilmektedir. BH tarihi “ipek
Yolu” Uzerindeki Ulkelerde daha sik olmakla birlikte
hemen hemen tim diinyada gértlmektedir. Hastaligin
prevelansinin en yuksek olarak bildirildigi Glke ise Ttr-
kiye'dirz. Her iki cinsiyeti yaklasik esit oranda tutan
hastalik, en sik 20-40 yaslarinda ortaya ¢ikar. Erkek cin-
siyet ve hastaligin erken yasta ortaya ¢ikmasi koéta
prognoz nedenleri olarak kabul edilir*“. Hastalik gerek
deri ve mukoza gerekse diger organ tutulumlari ile
o6nemli bir morbidite nedenidir. Diger yandan 61um hi-
zini da arttirmaktadir. Olim genellikle pulmoner arter
anevrizmasi gibi blytk damarlarin tutulumuna, gas-
trointestinal sistem tutulumuna ve nérolojik tutuluma
bagli olarak gelismektedir®. Hastaligin etyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Bugln i¢in Uzerinde en ¢ok
durulan hipotez; hastaligin, viral, bakteriyel vb. gibi
cevresel bir antijenle ve/veya isi sok proteinleri gibi
otoantijenlerle tetiklenen ve genetik olarak hastaliga
yatkinhk gosteren bireylerde ortaya ¢ikan dizensiz bir
immuUn yanit oldugu yonundedir®.

Son yillarda hastalikla ilgili bilgilerimizin giderek artma-
si ve yeni ilaglarin kullanilmaya baslanmasiyla tedavide
onemli ilerlemeler kaydedilmistir. Bugiin hastaligin co-
gu semptomu tedavi edilebilmektedir. Hastalik belli
oranlarda kontrol edilebilmektedir. Dogal olarak hasta-
ligin morbiditesinde ve mortalitesinde énemli iyilesme-
ler saglanmistir. Tedavide etkili seceneklerin bayuk bo-
IimU dUzensiz immUn yanit sonucu gelisen inflamatu-
var yaniti dizenleyen, bir baska deyimle immun sistem
Gzerinden etkinlik gésteren ilaglardir. EULAR'In tedavi
Onerileri’ ve yine basamaklandiriimis tedavi yaklasimla-
ri® organ tutulumu/lan odakli olup éncelikle kontrolll

calismalarin ve daha sonra da bu alanda deneyimli ya-
zarlarin katkilari dogrultusunda gelistirilmistir.

Cok iyi bilindigi Gzere Behcet hastaligi ilk kez 1937 yilin-
da bir Turk dermatologu, Dr. Hulusi Behget tarafindan
tanimlanmigtir®. Dr. Behget'den glinimuUze kadar Ulke-
mizde konu hakkinda ¢ok sayida arastirma yapilmis ve
Turkiye bu konuda ¢ok iyi birikimi olan tlkelerden birisi
olmustur. Ancak konu ile dogrudan ilgili organizasyon-
larin ya da Behcet hastaligi merkezlerinin olusturulama-
masl nedeniyle, calismalar ¢cogu kez bireysel cabalarla
yUrGtalmastar. Hastaligin sistemik tutulumla seyir gos-
terme 6zelligi nedeniyle bu durum zaman zaman hasta-
larin erken tani, uygun tedavi ve takiplerinde aksaklik-
lara yol agmistir. Bu olgunun bilimsel calismalari da
olumsuz yoénde etkileyecegdi tartisma gétirmez bir ger-
cektir. Behcet hastalarinin duzenli ve programli olarak
bu tip merkezlerde, konu ile ilgilenen ¢ok sayida Anabi-
lim dali veya bilim dallarinin esgidimiinde degerlendi-
rilmesi, hastalara buyuk yararlar saglayacaktir. Yine bu
uygulamanin bilimsel calismalarin gtvenilirligini arttira-
cagd, bilimsel ¢alismalar arasindaki esgldimuin saglan-
masinda 6nemli rol oynayacagi ve yeni bilgi Uretimine
blyuk katki saglayacagi distincesindeyim.

Tarkderm’in bu ek sayisinda kendi alanlarinda deneyim-
li yazarlarla birlikte ve olabildigince btttncul bir yakla-
simla sizlere Behcet hastaliginin tm yoénlerini aktarma-
ya calstik. Yazimin bu boliumunt diger yazarlardan
farkli bir konuya, Behcget hastaliginin adlandiriimasi ile
ilgili olarak yaratilmaya cahsilan kafa karisikligina ayir-
mak istiyorum. Dermatolojide “textbook” olarak anilan
ve tim dinyada yaygin olarak kullanilan kitaplardan bi-
risinin son baskisinda BH ile ilgili b6lum Adamantiades-
Behcet hastaligi olarak kaleme alinmistir®. Aslinda bu
yaklasim ilk kez yasanmamaktadir. Hastaligin adlandiril-
masi ile ilgili olarak ge¢miste de benzer girisimler olmus
ve “Gilbert’'s ophthalmia lenta'”, "“Gilbert-Behcet
disease™>"*"” "Gilbert-Adamantiades-Behcet disease™"”
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“Hippocrates-Adamantiades-Behcet disease™” gibi isimler kulla-
nilmistir. Ancak tim bu yeni adlandirma calismalari bilim cevre-
lerinde kabul gérmemis ve hastalik Prof. Dr. Hulusi Behcet'in
adiyla anilmaya devam etmistir.

Tarihe dusulen ve bugtin buyuk bir olasilikla Behget hastaligi ile
aciklayabilecegimiz olgulara ait notlar, ashinda Hippocrates' za-
maninda baglamis ve 18. ylzyildan itibaren son 300 yildir da de-
vam etmistir. Hippocrates'in Ortadogu’da endemik bir hastalik-
tan s6z etmesinden sonra, 1900 yillarinin baslarina kadar tip ta-
rihinde bu hastaligin bireysel semptomlari ile ilgili cok az bilgi
bulunmaktadir. Tim bu bildirilerde belirli sesmptomlar Gzerinde
durulmus ve 6zellikle de “tekrarlayici hipopyonlu Gveit veya iri-
dosiklit”e vurgu yapilmistir. Fransadan Janin 1772 yilinda tekrar-
layici hipopyonlu Gveit'i olan bir erkek olgu bildirmistir’”. Yakla-
stk yUzyil sonra (1895) Avusturya’dan Neumann®™ ve Wlrz-
burg’dan Christlieb™ birbirinden bagimsiz olarak tekrarlayici
oral ve genital aftoz Ulserleri olan toplam 12 bayan olgu bildir-
mislerdir. AlImanya’dan Reis® 1906 yilinda bir erkek hastada tek-
rarlayici g6z inflamasyonu ile birlikte eritema nodozum ve artrit
birlikteligini bildirmistir. Yine Almanya’dan Bltthe?' 1908 yilinda
toplam 4 hastada tekrarlayici hipopyon-iridosiklit, deri-mukoza
bulgulari ve artrit birlikteligini bildirmistir. Ustelik olgusunda
histolojik olarak Uveit ve optik atrofi bulgularini da saptamistir.
Benzer semptomlari tasiyan olgular 1920 ve 1925 yillari arasin-
da Gilbert??* tarafindan da bildirilmistir.

Dr. Adamantiades 1930 yilinda 20 yasinda bir erkek hastada
tekrarlayici hipopyonlu Gveit ile birlikte deri, mukoza bulgula-
ri ve artrit bulgularini saptamis ve daha cok da tekrarlayici hi-
popyonlu Gveit Gzerine yogunlasmistir®®. Bu olgusunu 1931 yi-
linda Ann Ocul (Paris) dergisinde yayinlamistir?. Bugln bazi
yazarlar bu yayinlardan yola ¢ikarak hastaligi “Adamantiades-
Behget” hastaligi olarak adlandirmaktadir. Ancak tarihsel si-
rece baktigimizda Dr. Adamantiades’in bu anlamda ilk yazar
olmadigi ve benzer cok sayida olgunun 6zellikle “tekrarlayici
hipopyonlu Gveit veya iridosiklit” basligiyla tarihte yer aldigini
gormekteyiz. Bluthe?' nin bildirdigi olgularin semptomlari Dr.
Adamantiades’in bildirdigi olgu ile ayniydi. Bu tur olgular Dr.
Adamantiades’den 6nce Avrupa’nin farkli tlkelerinden degi-
sik yazarlarca da bildirilmistir.

Buglin Behcet hastaligina ait olarak dustindagumuz belirtileri
olgularinda gozleyerek tip tarihine not disen tim yazarlar
kusursuz 6nemli gérev yapmigslar ve bu hastaligin tanimlanma-
sina katkida bulunmuslardir. Ancak bu yazarlardan hicbirisi bu
belirtilerin bitinintn ya da bir bolimanin daha énce tanim-
lanmamis yeni bir hastaliga ait oldugunu anlayamamiglardir.
Bunun yerine bu belirtileri diger hastaliklarin bir parcasi olarak
dusinmasgler ve bu sekilde agiklamaya calismislar ve hatta teda-
vi etmislerdir. Septik metastaz, tiberkuloz, sifiliz, yerel bakteri-
yel enfeksiyonlar allerji veya rastlantisal birliktelik olasi nedenler
arasinda yer almistir. Dr. Adamantiades kendi olgusunda tekrar-
layici hipopyonlu iritis'i ayri bir klinik antite olarak ele almistir.
lyi bilindigi Gzere bu klinik antite g6z hastaliklari veya ¢ok sayi-
da ve farkli hastalik nedeniyle (ttberkuloz, sifiliz, lepra, vaskulit-
ler, stafilokokkal bakteriyemi, sepsis, yerel bakteriyel enfeksi-
yonlar vb.) gelisebilmektedir®. Dr. Adamantiades de bu klinik
antitenin sifiliz, tiberkloz veya bakteriyemi nedeniyle gelismis
olabilecegini disinmustar. Hastasina antisifilitik tedavi basla-
yan Dr. Adamantiades basarili sonug elde edememistir.

Dr. Behget ise kendisinden dnce de gézlemlenmis ve degisik ta-
rihlerde bildirilmis semptomlari gruplayarak tek bir hastalikla
aciklamaya calismistir®. Tekrarlayici oral ve genital Glserlerle bir-

likte hipopyonlu Uveitten olusan U¢ semptomlu bir kompleks
olarak tanimladigi bu yeni hastaligi o dénemin saygin Alman
dergilerinden “Dermatologische Wochenschrift” de 1937 yilin-
da yayinlamistir®. Dr. Behcet ayni yil Paris’de bir Dermatoloji top-
lantisinda bu olgularini sunmustur. Bu sunumunda hastalgin et-
yolojisinde bir dental infeksiyonun rol oynayabilecegini belirt-
mistir®*’. Daha sonra benzer bulgularini 1939 yilinda “Tri-
Symptomenkomplex” basligi ile “Medizinsiche Welt” adl diger
bir Alman dergisinde® ve 1940 yilinda “triple symptom comp-
lex" bashgi ile ingilizce olarak “Dermatologica” dergisinde ya-
yinlamistir®®. Sonug olarak Dr. Behget, 6nceki yazarlardan farkli
olarak birbirinden farkl 3 semptomu biraraya getirerek ayri bir
klinik antite ile aciklamaya calismistir.

Dr. Behget'in bu yayinlari ile hastalik tUm dlinyada taninmaya
baslamistir. Bu dénemden itibaren dinyanin degisik alanlarin-
dan "¢ semptomlu kompleks” ve “klasik Gglt” tanimlamalariy-
la bu hastalar bildirilmeye baslanmistir. Bu yazarlardan birisi
olan Danimarkadan Jensen yazisinin basliginda ilk kez bu hasta-
hgr tanimlarken “Behget” adini kullanmistir®**. Benzer sekilde
Berlin* hastasini tanimlarken “Beh¢et sendromu”, Ephraim? ise
“Behget’in ic semptomlu kompleksi” tanimlamasina yer vermis-
tir. Amerika’dan Ollendorf Curth®** yayinladigi 2 ayri yazida
Behcet sendromu’'nun abortif formundan s6z etmistir. Daha
sonra yazinin basliginda Behcet'in klasik G¢lusinden bahsetmis
ve bu Ugluyl “tekrarlayici oro-genital aft ve hipopyonlu Gveit
(Behcet sendromu)” olarak belirtmis, Dr. Behget'in “l¢ semp-
tomlu kompleks” tanimina vurgu yapmistir. Behget hastaligi ta-
nimlamasi ise ilk olarak Feigenbaum ve Kornblueth® tarafindan
kullanilmistir. Bu yazilarla birlikte hastalik tim diinyada yaygin
olarak taninmaya ve onu ilk kez tanimlayan yazarin adiyla
“Behcet sendromu” veya “Behcget hastaligi” olarak anilmaya
baslanmistir.

Dr. Behcet bir dermatolog olarak tekrarlayici oral Ulserlere 6zel
bir dnem vermistir. lyi bilindigi Gizere oral Ulserler hastaligin en
stk gorulen belirtisi ve en sik saptanan baslangi¢ belirtisidir®.
TUum dunyada en yaygin kullanilan tani kriteri olan Uluslararasi
Behcet Hastaligi Calisma Grubu’nun kriterlerinde de oral Ulser-
ler tani icin “olmazsa olmaz” olarak ele alinan semptomdur®.
Buna karsin Dr. Adamantiades bir oftalmolog olarak daha cok
“tekrarlayici (hipopyonlu veya hipopyonsuz) iridosiklit” tzerine
yogunlasti. Bu konuda daha sonra da yeni yayinlar yapti**. Bu-
glin bu belirtinin hastalarin yaklasik %50'sinde géraldiging,
bir baska deyimle bu hastalardan yarisinin bu belirtiyi gésterme-
digini biliyoruz. lyi bilindigi tizere, dermatolojinin ayri bir klinik
bilim olarak gelismesinde 6nemli ¢ikis noktalarindan birisi, deri,
mukoza belirtilerinden sistemik hastaliklara ulasma yaklasimi-
dir. O dénemlerde s6zU edilen deri, mukoza belirtilerine eslik
eden diger organ tutulumlarinin bir dermatolog tarafindan ay-
ri bir hastalik olarak degerlendirilmesi isin dogasi geregidir.
Yasanan bu surecte, Dr. Adamantiades hastaligin adlandiriima-
siile ilgili olarak herhangi bir hak iddiasinda bulunmamistir. Say-
gin ve alaninda iyi bilinen bir oftalmolog olan yazarin hastaligin
Dr. Hulusi Behget'in adiyla anilmasi ile ilgili olarak karsi gorasu-
ne ya da kendi adiyla anilmasi gerektigine dair tek bir yazisi yok-
tur. Tersine hastaligin yaygin olarak Behcet adiyla anilmaya bas-
lamasindan sonra (Dr. Hulusi Behget'in 6zgiin yazisindan 12 yil
sonra) yazdigi bir yazisinda kendisi de bu ismi kullanmayi tercih
etmistir (Adamantiades B, Lorando N. Sur le syndrome comple-
xe de uvéite récidivante ou soi-distant syndrome complexe de
Behcet. Presse Med 1949;57:501)%.
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Yaklasik 70 yildir tim klasik, textbook olarak anilan tip kitap-
larinda Behget hastaligi ya da Behcet sendromu tanimlamasi
yer almaktadir. Tam uluslar arasi konferanslarda, simpozyum
ve kurslarda yine bu isimler kullanilmaktadir. Bu hastalik igin
kurulan Uluslar arasi birlik (International Society for Behget's
Disease) 1979 yilindan beri "“International Conference on Beh-
cet's Disease” adiyla uluslararasi konferanslar yapmaktadir.
Ayrica Amerika, ingiltere, Fransa, italya, Japonya, israil, Kore,
Turkiye gibi Ulkelerde bu hastalik icin olusturulan dernekler
Dr. Behcget’in adini kullanmaktadir. Medline/Pubmed de
“Behcet’s disease” ifadesi girildiginde 6944 basliga ulasilabil-
mektedir. Ayni arastirma Adamantiades-Behcet’s disease icin
yapildiginda ise bu sayi sadece 114'dir (28 Aralik 2009 tarihli
pubmed arastirmasina gore).

Sonug olarak, yillardir bu hastaligi Dr. Behget'in ismiyle bilen
ve arastirmalar yapan bilim insanlarina saygi duyulmalidir.
Hastaliga tim bu verileri gérmezden gelerek yeni bir ad ver-
meye c¢alismak kafa karisikliginin yanisira 6nceki calismalara ve
bu calismalarin sahiplerine haksizliktir. Dr. Adamantiades’in
bile bu hastaligi Dr. Beh¢et'in 1937 yilinda yazdigi orijinal ma-
kaleden 12 yil sonra Behcet hastaligi olarak isimlendirdigini
unutmamak gerekir.
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