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Behcet Hastaliginda Tani ve Ayiricl Tani

Diagnosis and Differential Diagnosis in Behcet’s Disease

Osman Kose
Gulhane Askeri Tip Akademisi, Dermatoloji Anabilim Dali, Ankara, Turkiye

Ozet

Behcet hastaliginin tani kriterleri 1990 yilinda Behget hastaligi Uluslararasi Calisma Grubu tarafindan saptanmistir. Bu kriterlere
gore, oral afta ek olarak genital Ulser, Gveit, deri lezyonlari veya paterji testinden en az ikisi olmalidir. Behcet Hastaliginin ayirici
tanisinda akut/kronik oral Ulserler ve genital Ulserler g6z 6ntine alinmaldir. Bu makalede, 6zellikle oral ve genital Ulserlerle bir-
likte olan farkli dermatolojik hastaliklar ayrintili tartisilmistir. (Ttrkderm 2009; 43 Ozel Sayi 2: 87-91)

Anahtar Kelimeler: Behget hastaligi, oral aftoz Ulser, genital Glser

Summary

The diagnosis of Behcet's disease is made on the basis of the criteria proposed by the International Study group for Behcet's
disease in 1990. According to the criteria, recurrent oral ulceration must be present as well as at least two of the following:
Recurrent genital ulceration, eye lesions, skin lesions and a positive pathergy test. Acute/chronic oral ulcers and genital ulcers
should be regarded in the differential diagnosis of Behcet's disease. We discussed the details of different dermatologic diseases
especially of prominent with oral and genital ulcers in this article. (Turkderm 2009; 43 Suppl 2: 87-91)

Key Words: Behcet's disease, oral aphthous ulcer, genital ulcer

Behc¢et Hastaliginda Tani

Behcet hastaligi ilk kez bir askeri hekim olan Dr. Hulu-
si BEHCET tarafindan 1937 yilinda 3 hastada saptanmis
ve agizda aft, genital Glserasyon ve g6z bulgularina da-
yanilarak “Tri semptom Behc¢et” adiyla tanimlanistir.
Buglin ¢ok yaygin olarak kullanilan ve kabul géren ta-
ni kriterleri ise 1990 yilinda yapilan bir calisma ile “Beh-
¢et Hastaligi icin Uluslararasi Calisma Grubu” tarafin-
dan tanimlanan esaslara goére belirlenmistir'. Bu calis-
ma 7 Ulkedeki 12 merkezde Beh¢et hastaligi bulunan
914 hasta ile kontrol grubu olarak Behcet Hastalgi ile
karisabilecek semptomlari bulunan 348 hasta alinarak
yapilmis ve sonucta Tablo 1'de gosterilen ve duyarlilig
(sensitivity) %91, 6zgullugu (specificity) %96 olan kri-
terler elde edilmistir.

Son zamanlarda yapilan ve bu kriterlerin gecerliligini
saptamaya calisan bir baska arastirmada ise uluslarara-

si calisma grubunun kriterlerinin duyarllik ve 6zgullu-
gu yeniden test edilmis ve 302 Beh¢et Hastasinda yal-
nizca %2 hastada kriterleri karsilamadigi ve kontrol
grubunda ise %1 hastada kriterlerle értustagu belir-
lenmistirz.

Ancak yine de tani kriterlerinin belirlendigi 1990 yilin-
dan sonra tibbi géranttleme yontemlerindeki gelisme-
ler ile Behget hastaliginin sistemik tutulumlarn konu-
sunda daha genis bilgiler elde edilmis ve tani kriterle-
rinden Paterji testinin ¢ikarilmasi ve yerine organ tutu-
lumunun konulmasinin uygun olacagdi ileri strdlmus-
tur:. Behget hastaliginin %60 kadari yalnizca mukoku-
tanoz bulgularla seyretmektedir. Oral aft, genital Glser,
psodofollikulit, akneiform nodul, papulopusttler lez-
yonlar tani kriterlerinin esas 6zellikleri olarak deger-
lendirilmektedir*®. Hastaligin ayirici tanisinda deri bul-
gularinin karisabilecegi hastaliklarin incelenmesi ve bu
hastaliklarin daha iyi bilinmesi gerekmektedir.
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Behcet Hastaliginda Ayirici Tani

Bu makalede, Behcet hastaliginin ayirici tanisi, hastaligin daha
¢ok oro-genital lezyonlarla seyretmesi nedeniyle éncelikle bu
lezyonlarin karisabilecegi hastaliklar g6z 6nine alinarak yapil-
mistir. Ancak Behcet hastalarinin dikkatli bir dermatolojik mu-
ayeneden gegirilerek dermatolojik bulgularin ayri ayri incelen-
mesi, oral ve genital lezyonlar yaninda klinikte psédofollikilit,
akneiform nodiil, paptlopusttler lezyonlari bulunan hastala-
rin dikkatli ve titiz bir sekilde muayene edilerek hastaligin ta-
ni kriterleri de g6z 6nline alinarak diger deri hastaliklari ile ay-
rimlari yapilmalidir®,

Oral Ulserler

Oral Ulserler 2 ana grupta incelenirler. Akut lezyonlar, kisa su-
rede ortaya cikan ve ani gelisen lezyonlar iken kronik lezyon-
lar yavas olusan uzun sureli lezyonlardir. Lezyonlar 2 haftadan
daha uzun strerse bunlar kronik Ulser olarak isimlendirilir.

A) Akut Ulserler

Akut Ulserler Tablo 2'de 6zetlendigi sekilde bircok nedene
bagli ortaya cikabilir.

1. Travmatik Ulserler

Daha cok travma, kimyasal maddeler ve 1si ile ortaya cikar.
Travma 06zellikle keskin dislerle veya dis kenarlari ile olusur.
Bazen yanlis dis fircalamaya bagli olarakta travmatik Ulserler
olusabilir. Bu lezyonlar akut agri ile baslarlar ve klinikte erite-
matodz halo ile cevrili ortasi beyaz veya sari renkli temiz bir alan
ile karakterizedir’.

2. Rekiirren Aftoz Stomatit (RAS)

Toplumda goérulme sikhgi %20 civarinda bulunan oral Ulserle-
rin en sik nedenidir. Klinikte major, minér ve herpetiform gé-

rantmleri ile dikkat cekerler. En sik gortilen formu minér aft-
lardir (%80)*°. Genelde 1-5 adet iyi sinirli caplari 10 mm’den
ufak eritematdz bir halo ile cevrili olan Uzerleri beyaz veya
grimsi psddomembranla kapli lezyonlardir. Lezyonlar genel-
likle skar birakmadan 10-14 gunluk streler icerisinde kaybo-
lurlar ve non keratinize bolgede yerlesirler’. Major aftlar ise
(%10) 10 mm’den daha buyuk olup 6zellikle dudak, yumusak
damak ve farinkste yerlesirler. Alti haftadan uzun surerler ve
genellikle skar birakirlar. Herpetiform aftlar cok sayida
(50-100) ve kuguk (2-3 mm) olup 7-10 gun icinde iyilesir ve
skar birakmazlar® (Resim 1).

3. Viruslarla Olusan Ulserler

a) Herpes Simpleks

Bu grupta ilk akla gelecek olan Ulser Herpes simpleks viruslar-
la olusan Primer herpetik jinjivostomatit tablosudur. Geng has-
talarda asemptomatik veya cok hafif gecerken ileri yaslarda ise
daha siddetli olarak seyretmektedir. Vezikillerin rtptire ol-
masini takip eden 2-3 glin icerisinde sarimsi membrani olan
agrili lserler olusur. Bunlar genellikle dudaklar, dil oral muko-
za, damak ve farikste olusurlar®’. Ulserler genellikle 10 giin
icerisinde iz birakmadan iyilesirler ancak beraberinde subman-
dibular lenfadenopati, halitozis, ve yutma ve ¢igneme guclugu
ortaya cikabilir (Resim 2). Daha nadir olarak ortaya ¢ikan Her-
pes Tip 1 nedenli Herpes labialisde ise vezikll ve Ulser daha ¢ok
dudak ve dudak sinirindaki alanlarda goérultr ve 7-10 gun icin-
de iyilesir. Varisella zoster virus infeksiyonu ile olusan varisella-
da ise deri bulgulari ile beraber mukozalarda da etraflari eri-
temli ortada ufak vezikilli ve Ulsere lezyonlar ruptire olunca
agrih hale gelirler. Birden fazla olma ve diger klinik bulgular
ile kolayca ayrilirlar®™.

b) Koksaki Virus

Koksaki virus 2 farkli klinik tabloya neden olur. ilki olan Her-
pangina, cocukluk déneminde orofarinkste daha ¢ok yumusak

Resim 1. Dil ucunda mindr aftlarla karakterize RAS

Resim 2. Primer herpetik jinjivostomatitde ¢ok sayida herpeti-
form ulser

Tablo 1. Behcet Hastaliginin tani kriterleri (1990)

Rekurren Oral Ulserasyon

Rekuren genital tlserasyon
GOz lezyonlari

Deri lezyonlari

Paterji testi

Yilda 3 kez olusan hekim ya da hasta tarafindan gézlenen major, minér veya herpetiform tlser
buna ek olarak en az iki semptom

Hasta veya hekim tarafindan gézlenen Ulser veya skar olusumu

Anterior/Posterior Uveit veya Retinal Vaskulit

Eritema nodosum, psoédofollikulit, papulopusttler lezyon, akneiform noddl

24-48 saat icinde okunan pustul

Bu tablo Behget hastaligi igin Uluslararasi Calisma Grubu tarafindan belirlenen “Behget Hastaligi Tani Kriterleri” Lancet 1990:335:1078-1080'den alinmistir.
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damak, uvula ve damakta ortaya ¢ikan vezikulleri takiben bo-
gaz agrisi ve ates ile olusan ve 4-5 gunde kendiliginden iyile-
sen bir tablodur’. Diger hastalik ise El-ayak agiz hastaligi olup
daha cok okul ¢agi ¢ocuklarda ortaya cikar. Oral kavitede el,
ayaklarda ufak vezikullerle karakterizedir® (Resim 3).

¢) Ebstein-Barr Virusu

Ebstein-Barr virusu ile ortaya cikan infeksiydz monuniikleozis
tablosunda ise ates disinda oral Ulserler, palatal petesiler ve sis-
temik hastaliklar bulgulari bulunur’™.

d) Sitomegalovirus Virus

Sitomegalovirus, 6zellikle immunsUtprese hastalarda blyuk ve
kronik oral Ulserlere neden olabilir. AIDS, oral lezyonlarin ilk
ve siddetli bir sekilde ortaya ciktigi bir hastaliktir. Buyuk, derin
Ulserler 6zellikle vestibular ve faringeal mukozada ortaya cI-
kar. Bu Ulserler imminstpresyon nedeniyle ortaya ¢ikan ve
oral flora da artan patojenlerce olusturulur’®2,

4. Bakterilerle Olusan Ulserler

a) Treponema Pallidum

Sifilizin primer lezyonu olan sankr genellikle genital bolgede
ortaya ¢ikarsa da ekstragenital olarak ise oral bolgede olusabi-
lir. Bu lezyon enfekte olmadigi stirece agrisizdir ve kendiligin-
den kaybolur. Sekonder dénemde ise mukéz patch Glsere bir
lezyon olarak akla gelmelidir®®.

b) Neisseria Gonorrhea

Gonore bir diger hastalik olup orta derecede eritemden pso-
domembranla kapli derin Ulsere kadar bircok oral lezyonla be-
raberdir’®.

5. Eritema Multiforme

Hastaligin 3 formunda da vezikulobulloz oral lezyonlar degisik
derecelerde ortaya ¢ikar. Burada eritem, vezikil ve Ulserler du-
dak ve yanak mukozasinda hastanin oral beslenmesini ileri de-
recede etkileyecek sekilde ortaya cikabilirler. ileri derecedeki
formlari yasami tehdit edici boyutlardadir’.

6. Hematolojik Hastaliklar

Oral Ulserler bircok hematolojik hastalikla beraber olabilir.
Bunlar icinde anemi, l6semiler, lenfomalar, multiple myeloma
ve nétropeni sayilabilir. Ozellikle siklik nétropeni rekiren af-
t6z stomatite benzer lezyonlarla seyreder' 0%,

7. GES Hastaliklan

Bu grupta degerlendirilmesi gereken 2 énemli hastalik Ulsera-
tif Kolit ve Crohn Hastaligi olup bu hastaliklar oral mukozada-
ki Glserler disinda gastrointestinal sistemde ortaya cikan ulser-
ler ve kramp, melena, bulanti, kusma, diare gibi sikayetlerle
beraber olmaktadir™®=,

8. Reiter Sendromu

Hastaligin oral Ulserler yaninda en sik gérulen bulgulari 6zel-
likle nongonokosik Uretrit, artrit, konjonktivit triadi ile karak-
terize olan bulgularidir. Bunun yaninda sirsine balanit ve kera-
toderma blenorajika diger deri bulgularidir®.

9. Nadir Goriilen Hastaliklar

Bunlardan ilki MAGIC (Mouth and genital ulcers with inflamed
cartilage) adiyla anilan ve aft, genital Ulser ve artrit sikayetleri
ile seyreden nadir gérulen bir sendromdur®. Digeri FABA (fe-
ver, adenitis, pharyngitis and aphtous ulcers) olarak ifade edi-
len ve ates, adenit, farenjit ve aftoéz Ulserlerle beraber seyre-
den hastahktir’.

Resim 3. El-ayak-agiz hastaliginda dilde iilser

Tani Klinik 6zellikler

Resim 4. Sublingual yerlesimli pseudomembran6z Kandida plagi

Tablo 2. Akut oral Ulserler

Travmatik Ulser
Rekiren Aftéz Stomatit

Viral infeksiyonlar
Bakteriyel infeksiyonlar

Eritem Multiforme

Kan hastaliklari
kapl tlserler

Gastrointestinal Hastaliklar
Reiter sendromu

Kisa sure, agrili epizod. Eritemat6z halo ile cevrili merkezde temiz alan

Bir ya da daha cok rekiren agrili Glser, lyi sinirli, eritematéz halo ile cevrili yuvarlak veya oval
sekilli beyaz veya gri psédomembranla kapl tlserler

Rupture olabilen vezikiil, sarimsi membranla kapli agrili tlsere gérinim

Sankrda kenarlari kalkik derin agrisiz Glser.
Sekonder dénemde mukozal Ulser ve miikéz yama lezyonlari

Oral mukozada eritem, vezikul, Glser. Dudaklarda tipik krutlu lezyonlar
Rekurren Aftéz Stomatit’e benzeyen yuvarlak veya oval sekilli beyaz veya gri psédomembranla

Oral Ulserler, GES sikayetleri (kramp, diare, melena)
Oral dlser, Uretrit, artrit, konjonktivit, sirsine balanit, keratoderma
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B) Kronik Ulserler

Kronik Ulserler Tablo 3'de klinik 6zellikleri ile 6zetlenmistir.

1. ilaglarla Olusan Ulserler

ilaclar deri diginda oral mukozada da bulgu verir. Genellikle
tek izole ve dilde etrafi eritemat6z halo ile cevrili bir yapida or-
taya cikarlar. Kullanim strelerine bagli olmakla beraber ilagla-
ra bagh bu Ulserler klasik tedavilere direncli olurlar ve kronik-
lesirler. En sik neden olan ilaglar betablokerler, immunsupre-
san ilaclar, antikolinerjik bronkodilatorler, vazodilatorler, pro-
teaz inhibitérleri, bifosfonatlar, antibiotikler, nonsteroidal an-
tiinflamatuar ilaclar, antihipertansiflerdir. ilaclar kesildiginde
lezyonlar kaybolur'®,

2. Eroziv Liken Planus

Bu grup icinde Eroziv Liken Planus oral Ulserlerle en sik karisan
lezyonlardir. Bu lezyonlarda agrili, derin Ulserlerin etrafinda
bulunan beyaz sitrialar patognomoniktir ve ayirici tanida
o6nemlidir. Bu lezyonlar pemfigus vulgaris ve mikdz membran
pemfigoidi ile karisabilir, ayrim biopsi ile yapilabilir™.

3. Pemfigus Vulgaris

Pemfigus hastalarinin yarisi oral lezyonlarla doktora basvur-
maktadir. Bu nedenle kolayca rlpture olarak agrili tlserlere
donusen bu lezyonlari g6z 6niine almak gerekir. Bul éncelikle
oral kavitede, daha ¢ok arka kisimda yer alir. Kolayca rupttre
olur ve eritemat6z halo ile gevrili nekrotik odakla karakterize
hale gelir'®™.

4. Miik6z Membran Pemfigoidi

Bu hastalik oral mukoza disinda g6z, 6zefagus, nazofarinks ve
larinkste de lezyonlara neden olabilir. Spontan ortaya ¢ikabi-
len kolayca rupture olan ve agrili tlsere bir tablodur. Damak,
jinjiva en sik tuttugu alanlar olup hasta bu asamalari gegip
doktora kronik deskuamatif jinjivit tablosu ile de gelebilir®*.
5. Funguslarla Olusan Ulserler

Oral kavitede en sik kandidal infeksiyonlar géraltr. (Resim- 4)
Genel olarak Ulsere olmayan beyaz plaklarla karakterize daha
cok dilde ortaya cikarlar. Kandidal ajanlar disinda ise Crypto-
cococus neoformans, Histoplasma capsulatum, Aspergillus fu-
migatus diger oral Ulser nedenleridir™.

6. Oral Skuamoz Hiicreli Kanser

Tum oral kanserler Ulsere neden olabilirler. Ancak oral muko-
zada Ulsere neden olan en 6nemli hastalik oral lokalizasyonlu
Skuamoz hucreli kanserdir. Endofitik, ekzofitik ve mikst goru-
numli olabilen bu Ulser erken donemde fark edilip cerrahi te-
davi ydntemi ile tedavi edildiginde ¢ok basarili sonuglar verir.
Uzun sureli oral Ulserlerde akla gelmesi gereken bu durum bi-
opsi ile dogrulanilir ve tedavi edilir'™,

C) Genital Ulserler

Behcet hastaliginin ayirici tanisinda géz dnline alinmasi gere-
ken diger bir bulgu ise genital Ulserlerdir. Dermatologa geni-

tal Ulser sikayeti ile gelen hastalarda agri, yurtime zorlugu has-
tayl rahatsiz eder. Genital bolgede Ulser 6ncesinde olusan
erozyon epidermisin fokal kaybini ifade ederken, genital Ulser
daha derin olup dermise dek uzanir. Bu nedenle daha agril ve
daha uzun sureli iyilesir. Bunun yaninda 6zellikle genital her-
pes, liken sklerozus ve kandidanin sekonder etkenlerle konta-
minasyonu tabloyu degistirmektedir'®®.

Bu tUr hastalardan ayrintili bir anamnez almak ¢ok énemlidir.
Lezyonun nasil basladigi (vezikul, pustul), tekrarlayic 6zelligi-
nin olup olmadigi, veneryal hastaliklar igin cinsel temas ve va-
jinal akinti éyktstnin bulunup bulunmadigi sorgulanmalidir.
1. infeksiyéz Nedenler

Burada genital herpes lezyonlari ilk akla gelmesi gereken lez-
yonlardir. Klasik primer herpes infeksiyonlari adenopati ve ¢cok
sayida vezikUlle baslayip pUstlle dénen ve 10-14 gUnlik bir st-
reyi kapsayan 6zelliktedir. Reklren genital herpes ise 5-7 giin-
Itk bir seyirle vezikullerle seyreder. Vezikiller sirtinme ile ki-
sa slrede rUpture olurlar ve erozyon sonrasi krutlanarak ge-
cerler. Hastalar ilk dénemde hekime basvurmazlar ise tani koy-
mak zordur. Tani icin lezyon tabanindan Tzanck testi ile akan-
tolitik hicrelerin goértlmesi ya da herpes virs kalttra yapila-
bilir. Serolojik testlerden yapilacak Ig G ve Ig M titreleri akut ve
gecirilmis infeksiyonlarin varligini gosterir's?.

Sifiliz primer lezyonu olan sankr sert, indure, agrisiz Ulsere lez-
yonla karakterize olup genellikle bir cinsel temas dykust son-
rasi ortaya cikar. Karanlik saha mikroskopisi ile kisa strede ta-
ni konulabilir, serolojik testlerle taniyi dogrulamakta mim-
kundur. Normalde agrisiz olan sankrlarda infeksiyon oldugun-
da agri ortaya ¢ikar'®®.

Sankroid, Haemophilus ducreyi ile ortaya cikan oldukca agrih
ve sUpduratif inguinal lenfadenopatisi ile beraber olan bir tab-
lodur®,

2. ilaclar

Genital alan sabit ilag erGpsiyonlarinin en sik goérildigu boélge-
dir. Ulserler ikinci kez gérildiga andan sonra sabit ilac ertipsi-
yonu adini alir ve hep ayni alanda ortaya ¢ikar. Klinik gériiniim
oncelikle bir ya da daha fazla mavi, mor makdl ile baslar ve Gl-
sere olur®. Agrilidir ve ilag alimini takip eden bir sireden son-
ra baslar. lyi bir ilac anamnezi almak cok énemlidir. En sik ne-
den olan ilaglar nonsteroid antiinflamatuar ilaglar, metronida-
zol, asetaminofen, sulfonamid, fenitoin ve tetrasiklinlerdir.
3. Eroziv Liken Sklerozus

Bu klinik gérinim ulserden daha cok erozif bir klinik gori-
ndm ile karakterizedir, kasinti ile beraber géralur. Parlak par-
somen kagidi Gzerinde gergin bir deri gériinimu vardir. Deri-
de ortaya ¢ikan skleroz gérinumu ile vaginal introitusda da-
ralma ortaya cikabilir'®".

4, Biill6z Hastaliklar

Skatrisiyel/bulloz pemfigoid liken sklerozusu taklit edebilir. Et-
rafinda eritemli halo ile beraber agrili olan erozyon ve Ulserle
karakterizedir'®".

Tablo 3. Kronik Oral Ulserler

Tani Klinik 6zellikler

ilag nedenli tlserler

Erozif liken planus

Pemfigus vulgaris

Mukoz membran pemfigoidi
Oral skuaméz huicreli kanser

Tek, izole, dil kenarinda lokalize, eritemat6z halo ile gevrili lezyon

Atrofi, erozyon ve agrili tlser

Oral posterior alanda bul, ortada nekrotik artiklar ve eritematéz halo ile agrili Glser
Spontan olusan kolayca rupture olan bul, agrih Glsere dontstim

Primer lezyon agril Glserler
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