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Behget hastaligi (BH) ilk olarak 1937 yilinda Hulusi Behget tarafindan modern tip camiasinin dikkatine sunulmugtur. Behget
hastalig ataklar seklinde seyreden; tekrarlayici aft6z iilser, genital éllser, iiveit ve deri lezyonlariyla karakterize sistemik bir
vaskdilittir. Dogu Asyadan Akdenize uzanan ipek yolu hatt: boyunca daha yaygin ve siddetli olarak goriilmektedir. Okiiler
tutulum Behget hastalarinin %25 - 75’inde bildirilmistir. Cogu hastada tedavi edilmezse korliige kadar ilerleyebilmektedir.
Bu derlemenin amacit BH'nin epidemiyolojisini, prevalansini ve insidansini incelemektir.

Anahtar Kelimeler: Behget Hastalig1, epidemiyoloji, insidans, prevalans.

ABSTRACT

Behget’s disease (BD) was first brought to the attention of the modern medical community by Hulusi Behget in 1937.
The disease is a systemic vasculitis characterized by recurrent aphthous ulcer, genital ulcer, uveitis, and skin lesions. It
is observed more common and severe throughout the ancient Silk Road from East Asia to the Mediterranean. Ocular
involvement is reported in 25-75% of patients with BD. In most cases, it may progress to blindness if left untreated. The

aim of this review is to investigate the epidemiology, prevalence, and incidence of BD.
Keywords: Behget’s Disease, epidemiology, incidence, prevalence.

GIRIS

Tarihge

Behget hastaligi (BH) 1937 yilinda Hulusi Behget tarafindan
ti¢ semptomlu bir kompleks olarak tanimlanmis olup; hala bu
semptomlar hastaligin teshisi icin kullanilmaktadir. Hulusi
Behgcet, makalesinde!"! tekrarlayan aftoz stomatit, genital ilser
ve {liveit bulunan hastalarda ayni zamanda eritema nodozu-
mun, papiilopiistiiler lezyonlarin, romatizmal agrinin, hemop-
tizinin ve tromboflebitin de goriilebilecegini belirtmistir. Bu-
giin BH; Behcet sendromu, Behget triadi, trisemptom Behget
gibi isimlerle de anilmaktadur.

Behget Hastaligy (BH) tekrarlayici oral ve genital aftlarla sey-
reden ayrica goz tutulumu, deri lezyonlari, gastrointestinal tu-
tulum veya artrit gibi ¢esitli bulgularla karakterize sistemik bir
vaskiilittir. ”’ Ilk bulgu ¢ogunlukla rekiirren aftdz iilserdir. Has-
talik genellikle ilk bulgudan yaklasik 8 yil sonra teshis edilir."”
Behget Hastalig1 en sik 20-30 yas arasinda goriiliir ve geng yasta
hastaliga yakalanan bireylerde daha siddetli ve daha yaygin tu-
tulumla seyreder.

Erkek / kadin orani diinyanin gesitli yerlerinde degisiklik
gosterebilir. Tirkiye, Suudi Arabistan, Japonya gibi endemik
tilkelerde erkekler daha cok etkilenirken; ") ABDde bu oran
neredeyse esittir.*’) Hastaligin seyri erkeklerde daha siddet-
lidir."") Erkek hastalarin %70’i 25 yasin altinda etkilenmistir.
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Erkeklerde gorme kaybina neden olan géz, merkezi sinir sis-
temi ve pulmoner arter tutulumu daha siktir!'!! ve hayati or-
ganlarin etkilenme riski daha yiiksektir.*'*' Almanya kaynakli
meta analizde erkek cinsiyet; okiiler hastalik, papiilopiistiiler
lezyonlar, ytizeyel ve derin ven trombozlari ile daha fazla ilis-
kili bulunurken, kadin cinsiyet genital {ilser ve eklem problem-
leriyle daha ¢ok iliskilendirilmistir."! Ayrica kardiyak tutulum
ve pozitif paterji testi erkeklerle iligkilendirirken, eritema no-
dozumun kadinlarla iligkili oldugu bildirilmistir.” Ilaveten
pozitif paterji testi Tiirkiye, bazi Akdeniz ve Ortadogu iilkeleri
ve Japonyadaki hastalarda yiiksek sensitivite ve spesifite gos-
terirken; bu oranlar cografi bolgelere gore degiskenlik goster-
mektedir.”” Paterji testi pozitifligi Yazici ve ark."” tarafindan
%74, cok merkezli bir ¢alismada ise bu oran% 37.8 olarak rapor
edilmigtir."’!

Etiyolojisi bilinmemekle beraber BH patogenezinde ¢evresel
ve genetik faktorlerin rol oynadig: diisiiniilmektedir. Kromo-
zom 6p tizerinde bulunan HLA-B51 alleli, BH ile yiiksek oran-
da iligkili bulunmustur."*' HLA-B51/B5 alleli tagiyicilarinin; ta-
simayanlara oranla BHna yakalanma riskini aragtiran bir meta
analizde odds orani 5.78 olarak bildirilmigtir."” HLA-B51 ile
BH iliskisi nétrofil aktivasyonu ile iligkili olabilir."*’ Bununla
birlikte tek basina HLA-B51'in varligi yeterli goriilmemek-
tedir. Iran kaynakli bir ¢alisma BH’nin HLA-B35, HLA-B51,
HLA-B52 ve HLA-Bw4 ile iligkili oldugunu géstermistir.'”!
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Tiirkiye ve Japonyada yapilan ¢aligmalarda ise IL-10 ve IL-23R/
IL-12RB24deki tek niikleotid polimorfizmler ile BH arasinda
iligki saptanmugtir.”!

Epidemiyoloji

Behget hastalifi, Ekvator’un 30° - 40° kuzeyindeki Ipek Yolu
boyunca, Akdenizden Japonyaya kadar ¢ok yaygin goriilmek-
tedir."’! Japonya, Kore, Cin, Irak ve Suudi Arabistanda preva-
lans 100.000de 13.5 ile 35 arasinda iken;'’ Kuzey Amerika
(Olmsted County, Minnesota) ve Kuzey Avrupa iilkelerinde
prevalans,15.000de 1'den 500.000de 1e kadar degismektedir.
1171 Paris’te 2003 yilinda prevalans 100.000de 7.1, Avrupa gene-
linde 100.000de 2.4, Kuzey Afrika kokenli tilkelerde 100.000'de
34.6 ve Asya toplumlarinda 100.000de 17.5 bulunmugtur."*"”!
Tirkiyede 100.000de 80 ile 370 arasinda bildirilmistir.”” Has-
taligin insidans1 Batrda nadir olup, Ingilterede 0.64 / 100.000
ve Amerikada 0.12 - 0.33 / 100.000 olarak rapor edilmistir.
[ Ayrica glineyden kuzeye gittikge de insidans azalmaktadir.
Mahr ve ark." Fransada Paristeki banliyé niifusu arasinda
hastalik prevalansinin, Kuzey Afrikadan go¢ edenler ve Asya
kokenli Avrupalilar arasinda daha yiiksek oldugunu ve BH ris-
kinin gdé¢menlerin yast ile iligkili olmadigini ve hastaligin te-
mel olarak kalitsal bir temel tagidigini belirtmistir. Fransa ve
Almanyadaki diger ¢alismalarda gd¢menler arasinda prevalan-
sin daha yiiksek oldugu gosterilmistir. Rotterdam boélgesinde
yasayan farkli etnik kokene sahip hastalardaki yakin tarihli bir
Hollanda arastirmasinda, Hollandali Kafkasyalilardaki preva-
lans 1 / 100.000, Tiirkler arasindaki prevalansin 71 / 100.000,
Fashlar arasindaki prevalansin 39 / 100.000 oldugu; Tiirkler ve
Faslilar arasindaki prevalansin, koken aldiklar: iilkelere yakin
oldugu gosterilmistir."” Bu bilgiler genetik faktorlerin hasta-
ligin insidansinda ¢evresel faktorlerden daha etkili oldugunu
gostermektedir.

Daha sik goriilen bolgelerde kadin ve erkek prevalans: bir-
birine yakinken, Amerika ve Kuzey Avrupada kadinlarin daha
sik etkilendigi gosterilmistir. Hastalik Orta ve Uzakdogu As-
yadaki geng, erkek hastalarda daha siddetli gérilmektedir.”"
Birinci derece akrabalik BH riskini arttirdig1 halde ¢ogu vaka-
nin sporadik oldugu da rapor edilmistir.*”

Okiiler Tutulum

Okiiler tutulum, incelenen popiilasyona bagl olarak Behget
hastalarinin %25 - 75’inde bildirilmistir'”! ve Behget hasta-
larm %10 - 20’sinde okiiler tutulum ilk bulgudur. Genellikle
hastaligin baslangicindan sonraki ilk iki y1l i¢inde ortaya ¢ikar,
ancak ilk bes yil igerisinde olugmamigsa sonradan okiiler bulgu
olusma orani ¢ok nadirdir. Cakar Ozdal ve ark. calismalarinda
Tiirkiyede iiveitin en yaygin sebebinin BH oldugunu (vakalarin
%32.2’sinde) saptamugtir.”! Bu oran Kazokoglu ve ark.nin yap-
t181 cok merkezli ¢caligmada ise %32.1 olarak bildirilmigtir.”*”!

Behget hastaliginda goz tutulumu ¢ogunlukla nekrotizan
obliteratif retinal vaskiilit esliginde tekrarlayan, graniilomatoz
olmayan tiveittir. Anterior veya posterior segment veya her iki-
si birden tutulabilir.”' Fakat posterior segment anteriora gore
daha sik ve daha siddetli etkilenmektedir. Otoimmiin tekrar-
layan tiveit, ABDde yasayan Behget hastalarinda en sik ve en
siddetli bulgudur.””’ Arevalo ve ark’1 25 yildan fazla takibini
yaptiklar1 132 Behget iiveiti olan hastay: retrospektif incele-
diklerinde hastalarin en sik tutulum seklinin 132 hastanin 118
ile (%89.4) paniiveit, daha sonra sirasiyla 10 hasta ile (%7.6)
anterior iveit ve 4 hasta ile (%3) intermediate tiveit oldugunu
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bildirmislerdir.”’ Intermediate iiveit siklig1 bagka bir ¢aligmada
%1 olarak rapor edilmigtir.”*"!

Behcet hastaliginda siddetli okiiler tutulum gérme keskinli-
ginde belirgin bir diislie neden olabilir. Okiiler tutulum tipik
olarak Kuzey Amerika popiilasyonlarinda daha az siddetlidir,
bu da gorme kayb: insidansimi azaltmaktadir.”” Behget has-
taliginin endemik oldugu ve olmadig: iilkelerde yapilan farkli
calismalarda yakin zamanlarda hastaligin siddetinin azaldig1-
na dair sonuglar bildirilmektedir.”***) Ancak bu veriler ABD
ile korele degildir." Japon aragtirmacilar cevresel faktorler ve
genel saglik kosullarinin BH’nin epidemiyolojik 6zellikleri tize-
rinde degisikliklere neden olabilecegini gostermistir.*”’

SONUC

Behget hastalig1 heterojen ve ilging bir hastaliktir. Prevalans
cografi olarak degismekle birlikte, Uzakdogu ve Dogu Akdeniz
havzasindaki Ipek yolu boyunca yaygin olup, bat1 iilkelerinde
nispeten nadir izlenmektedir. Uveit tekrarlayan inflamasyon
ataklariyla karakterize BH'nin en sik goz bulgusudur. Erkekler-
de daha sik ve daha siddetli olarak goriilmektedir. Tipik olarak
geng eriskinler etkilenmektedir. Behget hastaliginin immiino-
patogenezi, genetigi ve epidemiyolojisi ile ilgili yeni bilgiler;
gelecekte laboratuar testlerinin, teshis kriterlerinin, aktivite
indekslerinin ve 6zellikle de daha spesifik, daha etkili ve daha
hizli hareket eden yeni tedavi ajanlarinin gelistirilmesine 151k
tutabilir.
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