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Behget hastaligi, deri ve mukoza belirtilerinin yaninda géz ve eklemler basta olmak iizere ¢ok sayida organi tu-
tabilme ézelligi g6steren sistemik bir hastaliktir. Temel patolojisi vasklilit olan hastalik, tekrarlayan ataklarla kro-
nik bir seyir izlemektedir. Kesin tani koydurucu laboratuvar bulgulari olmadigindan tani klinik bulgulara dayan-
maktadir. Bu amagla kullanilan degisik tani kriterlerinin ortak 6zelligi, hastaligin tanisinin deri ve mukoza belirti-
leri ve 6zellikle de oral ve genital lserler, deri belirtileri ve paterji testi pozitifliginin lizerine kurgulanmasidir.
Agrili ve yineleyici 6zellikteki oral ve genital llserler, klinik olarak rekiirren aftéz stomatit ile benzer olmakla
birlikte daha sik tekrarlama ve ¢ok sayida olma egilimi gésterir. Deri belirtileri degisken olup, en sik eritema
nodozum benzeri lezyonlar, papdlopiistiler lezyonlar, ylizeyel tromboflebit, ekstragenital llser, paterji reaksi-
yonu ve diger vaskiilitik deri belirtileri (Sweet sendromu benzeri, pyoderma gangrenozum benzeri, eritema
multiforme benzeri lezyonlar, palpabl purpurik lezyonlar, subungual infarktlar ve hemorajik bliller, fronkdiil ve
apseler) gézlenir.

Deri ve mukoza belirtileri Behget hastaligini karakterize eden en énemli bulgulardandir. Hastaligin baslangi-
cinda ya da herhangi bir déneminde en sik saptanan ve hastaligin tanisinda da son derece 6nemli olan belirti-
lerdir. Oral ve genital llserler, deri belirtileri, g6z belirtileri ve eklem bulgulan hastaligin gériildiigd tim (lkeler-
de en sik saptanan semptomlardir. Eritema nodozum benzeri lezyonlar ve paplilopistiiler lezyonlar ise hastali-
gin en sik gézlenen deri belirtileridir. Hastaligin en sik baslangic semptomu hemen tiim diinyada oral iilser
olarak bildirilmistir. Yine genital llser ve deri belirtilerinden ézellikle eritema nodozum benzeri lezyonlar bas-
langic semptomu olarak saptanabilmektedir. Hastalarin gogunda, deri ve mukoza belirtileri ciddi organ tutulu-
mundan 6nce ortaya ¢ikmaktadir. Bu nedenle hastaligin deri ve mukoza belirtilerinin iyi bilinmesi erken tani ve
gelisebilecek ciddi komplikasyonlarin énlenebilmesi agisindan bliyiik 6nem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Behget hastaligi, deri ve mukoza belirtileri, derleme
Alpsoy E. Behget hastaliginin deri ve mukoza belirtileri. TURKDERM 2003; 37: 92-99
Summary

Behget's disease is a chronic, relapsing, multi-systemic inflammatory process with the clinical features of mu-
cocutaneous lesions and ocular, articular as well as further miscellaneous organ involvement. Basic patholo-
gic process of the disease is vasculitis. Because of the lack of a universally recognized pathognomonic labo-
ratory test, the diagnosis of the disease is primarily based on clinical criteria. Various criteria have been used,
and all of them rely heavily on mucocutaneous manifestations in particular oral and genital ulcers, cutaneous
vasculitic lesions and the pathergy test.

Recurrent and painful ulcers of the oral and genital mucosa in patients with Behget's disease are identical to
aphthae in appearance, but they tend to be more frequent and occur in crops. The cutaneous lesions of the
disease are varied and include erythema nodosum-like lesions, papulopustular lesions, superficial throm-
bophlebitis, extragenital ulcerations, reactivity of the skin to injection (pathergy reaction) and other cutaneous
vasculitic lesions e.g. Sweet's syndrome-like, pyoderma gangrenosum-like, erythema multiforme-like lesions,
palpable purpura, subungual infarctions, hemorrhagic bullae, furuncles, and abscesses.

Mucocutaneous lesions constitute the hallmark of Behget's disease. The high frequency of oral and genital
ulcers and cutaneous lesions at any stage in the course of the disease, or as onset signs confirm the impor-
tance of these clinical features for the diagnosis. Oral and genital ulcers, cutaneous lesions and ocular lesi-
ons together with arthropathy are the most frequent features of the disease, and erythema nodosum-like lesi-
ons and papulopustular lesions are the most commonly observed cutaneous lesions in all countries. Oral ul-
cers represent the onset feature of the disease in the majority of the patients worldwide. Genital ulcers and
cutaneous lesions, especially erythema nodosum-like lesions, may also occur as onset lesions. In the majority
of patients, mucocutaneous lesions appear before potentially severe organ involvement occur. Therefore, fa-
miliarity with the cutaneous spectrum is mandatory for early diagnosis which would prevent the patients from
most of the hazardous results of Behget'’s disease.
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Behget hastaligi (BH), ilk kez 1937 yilinda bir Tiirk der-
matologu olan Dr. Hulusi Behget tarafindan oral ve ge-
nital Ulserlerle birlikte hipopiyonlu tveitten olusan Ug
semptomlu bir kompleks olarak tanimlanmistir’. Sonraki
calismalar hastaligin bu t¢ bélge ile sinirli kalmayip sis-
temik bir seyir gostererek eklemleri, pulmoner, gastroin-
testinal, Urogenital, kardiyak, ve santral sinir sistemini
tutabilecegini ortaya ¢ikarmistir. Temel patolojisi vasku-
lit olan hastalik, yineleyen ataklarla kronik bir seyir izle-
mektedir. Hastaligin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte, infeksiyéz ajanlar (herpes simpleks virus tip 1
ve bazi Streptokok suslari), damar endotel patolojileri,
immunolojik ve gevresel fakt6rler, hormonlar ve pihtilas-
ma bozukluklar gibi birgok neden suglanmistir. Etiyolo-
jide genetik faktorlerin de rol oynayabilecegi hastalarin
HLA doku antijenlerinden &zellikle HLA-B51 ile iliskisi
saptandiktan sonra glindeme gelmistir. Bugiin igin lize-
rinde en ¢ok durulan hipotez, hastaligin viral, bakteriyel
veya diger bir antijenle tetiklenen ve genetik olarak has-
taliga yatkinlik gosteren kisilerde ortaya ¢ikan otoimmiin
bir reaksiyon oldugu yoniindedir*®.

Hastalik i¢in kesin tani koydurucu laboratuvar ve histo-
patolojik bulgular olmadigindan tani klinik bulgulara da-
yanmaktadir. Bu amagla kullanilan degisik tani kriterleri-
nin ortak 6zelligi, hastaligin tanisinin deri ve mukoza
bulgulan ve 6zellikle de oral ve genital tlserler, deri be-
lirtileri ve paterji testi pozitifliginin Gizerine kurgulanmasi-
dir. Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu'nun
1990 yilinda tanimladigi® ve uluslararasi alanda kabul
g6rmus” yeni tani kriterleri son yillarda en fazla tercih
edilen kriterlerdir (Tablo I).

Genellikle ikinci on yilin sonlarinda baglayan hastalik, en
sik olarak 20-40 yaslari arasinda goriilmektedir. Baslan-
gicta, Turkiye® ve Japonya® kaynakli ¢aligmalarda hasta-
Ik erkeklerde daha sik rapor edilmisse de, son 20 yIl
igindeki arastirmalar hastaligin neredeyse her iki cinste
esit olarak gorildugine isaret etmektedir’®'®. Giini-
mizde yalnizca arap Ulkelerinde erkek hakimiyeti géze
carpmaktadir. Bunda bilinen kati din kurallari ve sosyal

etkenler, 6rnegin erkek doktorlarin kadin hastalarr mu-
ayene etmemesi rol oynuyor olabilir. BH hemen hemen
tiim diinyada goriilmekle birlikte ézellikle Tiirkiye, Israll,
Yunanistan ve Kibris gibi Akdeniz tilkeleri, Ortadogu Ul-
keleri ve Japonya, Kore gibi uzakdogu tlkelerinde diger
tlkelere gore daha sik goriilmektedir. Yapilan arastirma-
larda Japonya'da prevalans 1/10.000 iken ingiltere'de
1/100.000' den daha az olarak saptanmistir'®. Tiirki-
ye'de ise hastaligin prevalansi ile ilgili galismalarda; 4-
37/10.000 arasinda degisen oranlar bildiriimistir'*®.

BH erkeklerde daha siddetli bir klinik seyir izlemekte-
dir'®". Yine hastaligin erken yasta ortaya ¢ikmasi ve
HLA-B51 pozitifligi kétti prognoz nedenleri olarak bildi-
rilmistir'’®. Go6z tutulumu, papilopiistiiler lezyonlar (PPL)
ve tromboflebit erkek hastalarda daha sik gozlenir. Pu-
berte 6ncesi ve 50 yas sonrasinda nadiren gelisen has-
talik, kadinlarda genellikle daha hafif bir klinik seyir gos-
terir. Goz tutulumu disindaki klinik bulgular zamanla du-
zelme egilimi gosterir. Merkezi sinir sistemi tutulumu ve
g6rmeyi tehdit eden g6z tutulumu, hastaligi daha ge¢
yasglarda (40 yas ve lizerinde) baslayanlarda nadiren or-
taya cikar'”"®. Son yillardaki galigmalar'®* ¢zellikle mer-
kezi sinir sistemi, akciger ve biiylik damarlarin tutulumu
ve barsak perforasyonu nedeniyle hastaligin artmis bir
olim hizina sahip oldugunu g&stermektedir. Gecikmis
tani ve tedavi, 6lim oranini arttiran 6nemli bir risk olarak
karsimiza gikmaktadir.

Deri ve mukoza belirtileri BH'ni karakterize eden en
onemli bulgulardandir. Hastaligin baslangicinda ya da
herhangi bir déneminde en sik saptanan ve hastaligin
tanisinda da son derece 6nemli olan belirtilerdir. Oral
(9%92-100) ve genital iilserler (%57-98), deri belirtileri
(9%38-99), goz belirtileri (%29-100) ve eklem bulgulari
(%16-84) hastaligin gorildigu tim tlkelerde en sik
saptanan semptomlardir. Eritema nodozum benzeri lez-
yonlar (%15-78) ve papiiloptistiiler lezyonlar (%28-96)
ise hastaligin en sik gézlenen deri belirtileridir'®*'. Has-
taligin en sik baslangic semptomu hemen tiim diinyada
oral ulser olarak bildirilmistir (%047-86)'°*2. Yine genital

Tablo I: Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu'nun tanimladig tani kriterleri*

veya herpetiform ulserler,

1-Tekrarlayan oral mukoza tilserleri; 1 yil igerisinde en az 3 kez tekrarlayan, hastanin veya doktorun tanimladigi minér, major

2-Tekrarlayan genital {ilserler; hastanin veya doktorun tanimladigi genital iilser veya sikatrisi,
3-Goz lezyonlari; 6n veya arka uveit, retinal vaskiilit veya biomikrokopi ile vitreusta hiicre saptanmasi,

4-Deri lezyonlari; hastanin tanimladigi ya da hekimin saptadigi eritema nodozum, steroid tedavisinde olmayan eriskin hasta-
larda hekimin saptadigi paptlopustiler lezyonlar, psédofolikiilit veya akneiform nodiiller gibi deri lezyonlari,

5-Paterji testinin pozitifligi; 24-48 saat sonra okunan testin pozitif olmasi.

*Tekrarlayan oral llserlere ek olarak en az iki bulgunun daha olmasi Behget hastaligi tanisini koydurmaktadir.
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tlser (%0-18) ve deri belirtilerinden 6zellikle eritema
nodozum benzeri lezyonlar (0-19%) baslangig sempto-
mu olarak saptanabilmektedir. Deri paterji reaksiyonu
hastalia 6zgl bir bulgudur. Ancak cografik olarak be-
lirgin farkliliklar géstermekte ve pozitifligi toplumdan
topluma degismektedir (%6-71)".

1. Oral Mukoza Ulserleri

Agrili ve yineleyici 6zellikteki oral tilserler (OU), hastali-
gin en 6nemli semptomlarindandir. Hastalar tek ya da
cok sayida OU’e sahiptir ve bu lezyonlar genellikle bir
kac hafta iginde iyilesip, glin ya da aylar i¢inde tekrarla-
ma Ozelligi gosterir. Klinik olarak rekiirren aftéz stomatit
(RAS) ile benzer olmakla birlikte, daha sik tekrarlama ve
yaygin seyretme egilimi gosterir®®. Artmis sayida OU
(ayni anda 6 ve daha fazla), lezyon caplarinin birbirin-
den farkli olmasi (herpetiform tlserlerden major ulserle-
re kadar degisen spektrum), lezyon gevresinde belirgin
eritemli halka ve yumusak damak ve orofarenks tutulu-
munun Behget hastalarinin OU’inin RAS'den ayinminda
onemli kriterler oldugu ileri strtilmusttr®. Bang ve ark.”
RAS' |i 67 olguyu prospektif olarak izlemis ve bu hasta-
lardan 35’ inde (%52.2) ortalama 7.7 yil sonra BH be-
lirtilerinin gelistigini gozlemiglerdir. Yine progresif hasta-
larda lezyonlarin yillik sikhidini 9.8 olarak saptamislardir.

Bir yil igerisinde en az 3 kez yineleme &zelligi gbsteren
OU, tanida en dnemli kriter olarak kabul edilir®. Hastali-
gin baslangicinda ya da herhangi bir ddneminde en sik
saptanan ve hastaligin tanisinda da son derece 6nemli
olan OU, Behget hastalarinin hemen tiimiinde gézlenir.
OU, Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu’'nun
birgok tilkeden elde ettidi verilere gére hastalarin %97-
99'unda bulunmaktadir®. OU diger belirtiler olmaksizin
tek basina yillarca surebilir. Bu nedenle, ézellikle Akdeniz
ve Uzak Asya ulkelerinde RAS'li hastalarin BH gelistirme
olasiligi nedeniyle dikkatle izlenmesi gerekmektedir®>.

Genellikle dudak ve yanak mukozasi, yumusak damak
ve dilin ventral yuzi gibi agiz mukozasinin keratinizas-
yon gostermeyen bolgelerine lokalize olurlar. Sert da-
mak, dis etleri ve dilin dorsal ytizii gibi keratinize bélge-
ler daha az siklikla tutulur. Tonsil ve farenks yerlesimi
nadir de olsa gortlebilir. Agrn en 6nemli semptomdur ve
zaman zaman beslenme giigliigiine yol agabilir. OU, yu-
varlak ya da oval, eritemli ve 6demli lezyonlar halinde
baslar ve 48 saat igerisinde hizla llsere olurlar. Béylece
oval-yuvarlak, kenarlari 6demli ve eritemli bir hale ile
cevrili, tabani gri-sari renkte lser/ler geligir (Sekil 1).
OU genellikle 1-4 hafta devam eder. Lokal travmalar ye-
ni mukozal lezyonlarin geligimini tetikleyebilir (Mukozal
paterji reaksiyonu)®*?,

|T

Oral mukoza ulserleri gaplarina gére ¢ grupta incelenir:

a) Minér Uilserler; hastaligin seyrinde en sik goriilen OU’
dir. Tek ya da ¢ok sayida, gaplan 1 cm'den kiigiik (sik-
likla 3-6 mm) olan ve genellikle 1-2 hafta igerisinde
sikatris birakmadan iyilesen yiizeyel Ulserlerdir. Siklikla
dudak ve yanak mukozasi, yumusak damak ve dilin
ventral yuziine daha seyrek olarak da dis eti, sert da-
mak ve dil dorsal yliziine yerlesim gdsterirler. Sayilari ol-
dukcga degiskendir.

b) Major ilserler; goriinim olarak minér (lserlere ben-
zemekle birlikte gaplari 1 cm'den biyiik olup, 10-40
glin veya daha uzun bir siirede ve sikatris ile iyilesir.
Oral mukozada herhangi bir lokalizasyonda gériilebilir-
ler. Genellikle az sayida olan major Ulserler, minér tlser-
lere gore daha derin yerlesimlidir.

c) Herpetiform tilserler; sayilar 100'e ulagan, 1-2 mm
capll, ytizeyel ve birbirleriyle birlesme egilimi olan Ulser-
lerdir. Daha nadir gorilen herpetiform tlserler, genellik-
le sikatris birakmadan iyilesir.

OU'in ayinici tanisinda oral mukozada tekrarlayici 6zellik-
te lilsere neden olan diger hastaliklar 6ncelikle diistnl-
melidir. Herpes simpleks, RAS, eritema multiforme ve
fiks ilag erlipsiyonu bunlarin baslcalardir. Herpes simp-
lekste hep ayni yerde tekrarlama ve grube olma 6zelligi
gosteren, kuguk ve yuzlek Ulserler karakteristiktir. Herpe-
tiform 6zellikteki tlserler RAS ve BH'nin seyrinde de
go6zlenebilir. Bu nedenle Tzanck testi tanida yol gosterici
olabilir. Multintikleer dev hiicrelerin gézlenmesi herpes
simpleks igin karakteristiktir. Bununla birlikte Herpes
simpleks-PCR tanida daha gtivenilir bir testtir. Hedef
benzeri lezyonlarin akral alanlarda ve periorifisyel alanda
g6zlenmesi ise eritema multiforme igin tipiktir. Yuvarlak-
oval eritemli bir zeminde erozyon ve lezyonun hep ayni

Sekil 1: Alt dudak mukozasinda, oval-yuvarlak, tabani gri-sari
renkte, gevresi eritemli gok sayida oral lilser.
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lokalizasyonda stipheli bir ilag alimini takiben ortaya ¢ik-
masi fiks ilag ertipsiyonunu diistindtirmelidir. Tim bu
hastaliklar ekarte edildiginde RAS tanisina ulasilacaktir.
Unutulmamaldir ki RAS, MAGIC sendromu, Reiter
sendromu ve Sweet sendromunun yanisira BH'nin bir
belirtisi olarak karsimiza gikabilir. RAS, demir eksikligi
anemisi, vitamin B12 ve folik asit eksikligi, Crohn hastali-
g ve Ulseratif kolit gibi inflamatuvar barsak hastaliklarina
sekonder olarak da gelisebilir. Yine OU lupus eritemato-
zusun tani kriterlerinden birisidir. Diizensiz, kenarlarn be-
yaz renkte olabilen “slit-like” Ulserler, lupus eritematozus-
lu hastalarin yaklasik yansinda gézlenir. Ozellikle dama-
ga lokalize olan bu Ulserler siklikla sikatrisle sonlanirlar.
RAS'’ in major formu Sutton hastaligi olarak da anilrr. lyi
sinirh genellikle 1 cm’den buyiik, derin ve zimbayla delin-
mis gibi keskin sinirli Glserlerdir. Siklik nétropeni Gnemli
nedenlerindendir. Ancak yukarida s6zli edilen hastaliklar
nedeniyle de ortaya cikabilirler. HIV enfeksiyonuna sahip
hastalarda RAS sikliginda bir artis gézlenmez. Fakat lez-
yonlar daha derin ve gok sayida olma egilimindedir. Bu
nedenle hastanin beslenmesinde zorluklara neden ola-
rak ciddi kilo kaybina neden olabilir®®. Ayirici tanida di-
stinllmesi gereken diger bir tani ise ilk kez Jorizzo ve
ark. ca tarif edilen “complex aphthosis”dir®’. Burada
BH'nin diger sistemik bulgulari olmaksizin oral ve genital
lilserlerin ya da sadece genital iilserlerin (hemen daima
sabit 6zellikte ve 3'den daha fazla sayida) varligi s6zko-
nusudur. BH siklikla bu iki belirti ile basladigindan ayirm
oldukga gtigtir. Bu ytizden kompleks aftozisli olgularin
Ulkemiz kosullarinda diizenli araliklarla BH gelisimi y6-
niinden takip edilmesi izlenecek en akilci yol olarak go-
rinmektedir.

2. Genital Ulserler

Dr. Hulusi Behget tarafindan tanimlanmis orijinal ¢
semptomdan birisi olan genital tlserler (GU), BH'ni ka-
rakterize eden en 6nemli bulgulardandir ve hastalarin
%57-93'tinde gozlenir'®. Genellikle paptilopustil seklin-
de baslar ve hizla tilsere olurlar. GU'un gériinimi ve
seyri OU'’e benzer. Ancak genellikle daha derindirler ve
daha az siklikta tekrarlama 6zelligi gosterirler (Sekil 2).
Derin yerlesimli Ulserler sikatrisle sonlanabildiginden,
stipheli hastalarda o an GU olmasa bile 6nceki lezyon-
lara ait sikatris izleri arastinlmalidir. GU, agr yaninda fi-
ziksel aktivitede zorlanmalara neden olur. Nadiren ka-
dinlarda semptomsuz seyredebilir®*?.

Erkeklerde en sik gézlenen lokalizasyon skrotumdur.
Hastalarin yaklasik %90'inda lezyonlar bu alana yerle-
sim gdsterirler. Daha az siklikla glans ve korpus penis
yerlesimi gorilir. Kadinlarda ise en sik lokalizasyon la-

biumlardir, ancak vulvaya, vajene ve hatta servikse lo-
kalize olabilirler. Vajina lokalizasyonu nedeniyle kanli-
cerahatl bir akinti tarif edilebilir. Vulva ilserleri bazen
labiumlarda doku kayiplarina yol agabilir. Derin yerle-
simli Ulserler nedeniyle nadiren mesane, lretra ve rek-
tuma fistilizasyon gelisebilir. Her iki cinste de perianal
bélge ve inguinal kivrim lokalizasyonu gériilebilmekte-
dir32,33'

Ayirici tanida ilk dustinulmesi gereken tanilar, genital
bolgede yineleyici 6zellikte llser yapan nedenlerdir.
Genital bdlgenin herpes simpleks enfeksiyonunda
grube 6zellik gosteren, eritemli zeminde yerlesik gru-
be vezikiller ve bunlarin agiimasiyla gelisen agrili ve
ylizlek ulserler karakteristiktir. Lezyonlarin aralikli ola-
rak ayni yerde tekrarlamasi 6nemli bir ipucudur. Erite-
ma multiforme ve fiks ilag dékintilerinin de bu alanda
sik gorilebilecegi unutulmamalidir. Basta sifiliz, sank-
roid, lenfogranuloma venerum ve HIV enfeksiyonu ol-
mak Uzere cinsel iligski yolu ile bulasan hastaliklar ayiri-
ci tanida distintlmesi gereken diger 6nemli bir grup-
tur. Anamnez ve fizik muayene bulgularinin yanisira
slipheli olgularda gerekli laboratuvar testleri ile ayirici
taniya gidilmelidir.

3. Deri Belirtileri

BH'nin deri belirtileri hastaligin tanisinda son derece
onemlidir ve buytik bir ¢esitlilik gosterir. Bunlar arasinda
eritema nodozum benzeri lezyonlar, PPL, ylizeyel trom-
boflebit, ekstragenital Ulser, paterji reaksiyonu ve diger
vaskiilitik deri belirtileri sayilabilir.

3.1. Papiilopiistiiler Lezyonlar

Klinikte en sik gozlenen deri belirtisi olup eritemli ze-
minde yerlesmis follikiilit veya akneye benzer steril plis-

3 e

s v * -H.L

Sekil 2: Genital tilser erkek hastalarda en sik skrotuma yer-

lesir.
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tullerle karakterizedir. Papul halinde baslayan lezyonlar,
24-48 saat iginde pustile donusurler ve siklikla gévde,
alt ekstremite ve yiiz bélgesi yerlesimi gosterirler (Sekil
3)*'**. Bu tip lezyonlarin olgularin %65-96'sinda bulun-
dugu bildiriimistir'®*'. Uluslararasi Behget Hastaligi Ca-
lisma Grubu’nun follikiiler lezyonlar da bu tanimin igine
almasi nedeniyle bir gok olguda akne vulgarisden ayi-
rm zorluklar géstermektedir. Klinigimizde yapilan kont-
rolli ve kor bir galismada follikiiler lezyonlar da dahil
edildiginde bu belirtinin hastalarin %96'sinda bulundu-
gu, ancak kontrol grubunda da yuksek oranda gozlen-
mesi (%89) nedeniyle gok spesifik bir belirti olmadig
gosterilmistir®’. PPL'in akne vulgarisden ayirnmi, ézellik-
le PPL'in variginda BH tanisi alacak hastalarda 6nem
kazanmaktadir®. Kanimizca, folikiiler yerlesimli PPL
hastalik igin spesifik degildir. Bu nedenle, sadece foli-
kiiler yerlesim gostermeyen PPL'in dikkate alinmasi ve
ozellikle bu lezyonlarin varliginda BH tanisi alacak has-
talarda, histolojik olarak l6kdsitoklastik vaskilit ya da
nétrofilik vaskuler reaksiyon varliginin gosterilmesi du-
rumunda bu belirtinin tani kriteri olarak degerlendiriime-
si dogru bir yaklagim olacaktir. Folikiler yerlesim gos-
termeyen PPL' in hastaligin tanisinda spesifik bir bulgu
olup olmadigini arastiran bir galismada®, gévde ve
ekstremite lokalizasyonu g&steren PPL ve bunlara
komsu en az 2 cm uzakliktaki saglam deri alanlarindan
alinan biyopsiler kor olarak dermatopatolog tarafindan
histolojik ve immiinfloresan galismalarla degerlendiril-
mistir. Yiize lokalize olan PPL, akne vulgaris ile kolaylik-
la karisabildiginden galismaya dahil edilmemistir. So-
nug olarak folikiiler yerlesim gostermeyen ve 6zellikle
govde ve ekstremiteye lokalize olan lezyonlarin hastalik
icin spesifik oldugu ve l6kdsitoklastik vaskdilitin temel
histopatolojik degisiklik oldudu, lezyon bdélgesindeki
vaskiiler yapilarda belirgin bir immiinglobulin birikimi
bulundugu gdsterilmistir.

Sekil 3. Gévde 6n yiizlinde eritemli bir zemin lizerine
yerlesmis gok sayida papdilopiistler lezyon.
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3.2. Eritema Nodozum Benzeri Lezyonlar

Kadinlarda daha sik gézlenen bu énemli deri belirtisinin,
degisik calismalarda hastalarin %15-78'inde (kabaca
1/3'tinde) bulundugu bildirilmistir'. Eritema nodozum
benzeri lezyonlar 6zellikle alt ekstremitelere lokalize
olurlar (Sekil 4). Subkutan yerlesimli olan bu lezyonlar
agnihdir. Eritemli lezyonlar lokal isi artisi gosterir ve orta-
lama 2-3 hafta igerisinde, ulserlesmeksizin gerilerler.
Ozellikle koyu tenlilerde daha belirgin olmak tizere lez-
yonlarin yerlerinde pigmentasyon birakarak ve bazen de
skuamlanarak kayboldugu gozlenir. Lezyonlar daha az
siklikla kalga, ytiz ve boyun lokalizasyonu gé&sterebilir.
Klinik olarak klasik eritema nodozumdan ayirt edilemez-
ler. Ancak, histolojik olarak klasik eritema nodozumdan
farkl olarak tipki hastaligin diger deri belirtilerinde oldu-
gu gibi vaskulit ya da vaskiler reaksiyon temel histopa-
tolojik géruinimu olusturur®™*,

Sekil 4: Kadin hastada alt ekstremitelere lokalize, subkutan
yerlesimli, 1-3 cm c¢apli, eritemli ve lizerinde lokal 1s1 artigi
olan eritema nodozum benzeri lezyonlar.
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3.3. Yiizeyel Tromboflebit

BH' ndaki vaskiiler tutulum orani %7.7-60 arasinda de-
gisir. Kog ve ark.nin®® galismasi vendz sistem tutulumu-
nun (%88) ana tutulum alani olduguna isaret etmekte-
dir. En sik gézlenen vendz damar tutulum sekli ise ylize-
yel tromboflebittir (%47.3). Siklikla eritema nodozum ile
karistinlir. Hastalar eritemli, hassas ve lineer bir dizilim
gosteren subkutan nodiiler lezyonlara sahiptir (Sekil 5).
Ozellikle erkek hastalarda sik gézlenen bu tutulum sek-
linde tromboz ve takiben de skleroz gelisimine genel bir
egilim vardir. Ven sisteminin ¢gok sayida segmenti ayni
anda tutulabilir ve bu nedenle de nodullerin lokalizasyo-
nu glinler igerisinde degisiklikler gosterebilir*®*'.

3.4. Ekstragenital Ulser

Deri tutulumunun bir diger klinik gérinimu olup hasta-
larin %3'linde goézlendigi bildirimistir. Lezyon, klinik ola-
rak hastaligin aftéz lezyonlarina benzer. Kenarlari zim-
bayla delinmis gibi keskin sinirli ve édemli, gevresi eri-
temli, tabani sari renkte, derin Ulserlerdir. Tekrarlayici
ozellik gosteren ekstragenital tlserler genellikle sikatris-
le sonlanir. Bacaklar, koltuk altlari (Sekil 6), meme, bo-
yun, ayak parmak aralari, inguinal bélge ve boyun gibi
alanlara lokalize olabilir*®. Cocuk hastalarda da sik rast-
lanan deri belirtilerinden olan ekstragenital tlserler has-
taligin en 6zgtin belirtilerindendir*®*.

3.5. Pater;ji Testi

Behget hastalarinin gogunda nonspesifik bir uyarana
karsi deri yaniti alinmakta ve bu fenomen paterii testi ile
gosterilebilmektedir. Deri Pateriji reaksiyonu, igne batiri-
lan alanda gelisen artmis nonspesifik deri reaktivitesini
gosterir*®*®. Bu reaksiyon sonucu geligsen lezyonlarin

Sekil 5. Erkek bir hastada eritemli, hassas ve lineer bir dizilim
gosteren subkutan nodiiler lezyonlarla karakterize yiizeyel
tromboflebit.
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Behcet hastalarinda spontan olarak gelisen PPL ile ben-
zer oldugu gosterilmistir. Paterji testi steril kosullar altin-
da, 6n kol fleksor yiiziine uygulanir. Testin 20G enjektor
ignesi ile ve en az iki ayr noktaya pikiir yapilarak uygu-
lanmasi 6nerilmektedir*’. Reaksiyonun gelisebilmesi igin
pikuriin dermise kadar inecek derinlikte ve 45 derecelik
acl ile uygulanmasi gerekmektedir. Paterii testi pikiir ala-
nina serum fizyolojik veya otolog serum enjekte edilerek
de yapilabilir. Pikir alaninda 24. saatte baslayan ve 48.
saatte maksimum olan eritemli papll veya pusttl olusu-
mu pozitif reaksiyonu gosterir (Sekil 7).

Deri paterji reaksiyonunun mekanizmasi tam olarak bi-
linmemektedir. Yazarlarin birgogu hiicresel immunitenin
patogenezde rol aldigina isaret etmektedir. Testin uygu-
lanmasindan 6nce yapilan deri temizligi testin pozitiflik
oranini dislirmektedir. Temizlik sirasinda bazi maddele-
rin, bakteri ya da deri Urlinlerinin uzaklastirlmasinin pa-
terji deri reaksiyonu pozitifligini etkiledigi ileri stirtilmus-
tur*®. Yapilan galigmalarda paterji testinde pozitiflik ora-

Sekil 6. Koltuk altina lokalize, kenarlar zmbayla delinmig gibi
keskin sinirli ve 6demli, gevresi eritemli, tabani sari renkte
ekstragenital Ulser.

Sekil 7. Pikur alaninda 48. saatte gozlenen eritemli paplil
ve/veya pusttl gelisimi, pozitif deri pateriji testini gosterir.

TI
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ninin kullanilan ignenin ¢api ile de orantili olarak arttig
saptanmis ve bu artisin daha kiiguk gapli ignelerle yapi-
lan testlerdeki pozitiflik orani ile karsilastirnldiginda ista-
tistiksel olarak anlamli oldugu gosterilmistir®.

Deri paterji testinin pozitiflik orani %6-71 arasinda de-
gismektedir. Japonya ve Akdeniz tlkelerinde test pozitif-
ligi ortalama %60-70 iken batill tilkelerde bu oran dus-
mekte ve testin tani koydurucu 6zelligi azalmaktadir'.
Ancak yine de son derece 6zgtin bir bulgu olan deri pa-
terji testi hemen hemen tiim tani kriterlerinin vazgegil-
mez elemanlarindandir. Son yillarda histolojik ve im-
minfloresan incelemenin bu testin guvenilirligini arttirdi-
g1 gosterilmistir®.

3.6. Diger Deri Belirtileri

Sweet sendromu benzeri®"®?, pyoderma gangrenozum
benzeri®, eritema multiforme benzeri lezyonlar™, palpabil
purpurik lezyonlar®, subungual infarktlar, hemorajik bl-
ler®®, furonkil ve abseler* diger deri belirtileri arasinda
yer almaktadir.

Deri belirtilerinin gesitliligi son yillarda bildirilen yeni ol-
gularla artmistir. Pernio benzeri deri belirtileri®, poliarte-
ritis benzeri deri belirtileri®®, ve akral yerlesimli paptilo-
nodiler lezyonlar®® bunlardan bazilarndir. Daha gok olgu
bildirimleri seklinde olan bu yeni belirtilerin gergekten
hastalia 6zgiin ya da rastlantisal olup olmadig, bu ko-
nudaki yeni gézlemlerin sonucuna baglidir. Schreiner ve
Jorizzo” deri belirtilerinden sadece hastaligin tipik his-
tolojik bulgusu olan I6kositoklastik vaskiilit ya da nétro-
filik vaskuler reaksiyon gosterenlerin hastaligin deri be-
lirtisi olarak kabul edilmesi gerektigini ileri stirmuslerdir.

4. Histopatoloji

Vaskiiler inflamasyon, BH'indaki deri lezyonlarinin teme-
lini olusturur. Genellikle her boydan arter ve venleri tu-
tan bir vaskdlit tablosu gozlenir. Histolojik bulgular da-
mar duvarinda belirgin fibrinoid nekroz ile birlikte nekro-
tizan bir vaskdlitten, belirgin bir interstisyel infiltratla bir-
likte olabilen perivaskiiler inflamasyona kadar degisebi-
len ozellikler gosterir. Lezyonlarin erken déneminden
yapilan biopsilerde gogu kez |6kositoklastik vaskiilit
(notrofillerde karyoreksis, eritrosit ekstravazasyonu,
postkapiller veniillerde fibrinoid nekroz) ya da nétrofilik
vaskiiler reaksiyon (fibrinoid nekrozun saptanmadigi bir
nétrofilik infiltrasyon, niikleer “dust” -toz- ve eritrosit
ekstravazasyonu) saptanir. Lezyonlarin ge¢ dénemlerin-
den alinan biopsi 6rneklerinde ise hakim histolojik goru-
niim lenfositik vaskiilit veya lenfositik perivaskdiler infilt-
rasyon seklindedir®®°®,
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Histopatolojik bulgular hastaligin patogenezinde immiin
komplekslerce yonlendirilen vaskdlitin rol oynadigina
isaret eder. Vaskiler endotelyum temelde tutulan alan-
dir ve lezyonlarin gelisiminde 6nemli rol oynar. Bir gok
yazar OU, GU, PPL, eritema nodozum benzeri, Sweet
sendromu benzeri, pyoderma gangrenozum benzeri lez-
yonlar ve deri paterji reaksiyonunun immiin kompleks-
lerce yonlendirilen, nétrofillerin tetikledigi damar kdkenli
lezyonlar olduguna inanir®®,

Sonug olarak; deri ve mukoza belirtileri BH'ni karakteri-
ze eden ve hastaligin baslangicinda ya da herhangi bir
déneminde en sik saptanan semptomlardir. Hastaligin
tanisinda son derece 6nemli olan bu belirtiler hastalarin
¢ogunda ciddi organ tutulumundan 6nce ortaya ¢ik-
maktadir. Bu nedenle hastaligin deri ve mukoza belirtile-
rinin iyi bilinmesi hastaligin erken tanisi ve gelisebilecek
ciddi komplikasyonlarin &nlenebilmesi agisindan buytk
O6nem tagimaktadir.
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