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oz

Hem ¢ocuk hem de biiyiiklerde gozlenebilen okiiler Behget sendromu, gorsel agidan yiiksek morbidite icermektedir.
Behget sendromu tanist ile takip edilen hastalarin yaklasik yarisinda goz tutulumu gerceklesir. Bu olgularda tek veya cift
tarafli tekrarlayan on, orta veya arka tiveit ataklar: gelismesi sonucunda zaman icerisinde goziin her katmaninda degisik
semptom ve bulgularla hasta goz kliniklerine bagvurur. Okiiler tutulum, kendini sinirlamayan ve beklenmedik ataklarla
bir gozden digerine atlayan ve ciddiyeti de hastadan hastaya degisebilen sendromik bir prosestir. Yillar igerisinde hastalik
sonse de kronik ve siklitik karakteri ve atak-remisyon tarzindaki gelis gidisleri nedeni ile prognozu ve gelisebilecek
komplikasyonlari a¢isindan bir 6ngoriide bulunmak zordur. G6z tutulumu genellikle oro-mukokiitan6z tutulumdan sonra
gelismekle beraber nadiren ilk tutulum da olabilir ve yakin takibi yapilmadiginda prognozu iyi degildir. On iiveiti olan
olgularda prognoz genel olarak iyi olmakla beraber arka veya paniiveit durumunda gelisen komplikasyonlar nedeni ile
prognoz kotiidiir. Ancak, biyolojik ajanlarin son yillarda kullanima girmis olmasi sayesinde hedefe yonelik tedavilerle
gorsel prognoz oldukga iyilesmistir.

Anahtar Kelimeler: Behget sendromu, goz tutulumu, komplikasyon, prognoz.

ABSTRACT

Ocular Behget syndrome, which may develop both in children and adults, has a high ocular morbidity. Ocular involvement
develops in about half of Behget patients and various symptoms and signs are present as a result of unilateral or bilateral
attacks of anterior, intermediate or posterior uveitis. The syndromic process of the disease is characterized by un-predictable
and not self-limiting attacks from one eye to the other. The severity of the disease also changes from patient to patient.
Although ocular involvement generally occurs after oromucocutanous involvement, it may be the first presentation in some
cases and the prognosis is bad if the follow up is not sufficient. The prognosis is good in cases of anterior uveitis whereas
posterior and panuveitis have bad prognosis as a result of complications. Hopefully, recent years have demonstrated good
results on the visual prognosis with the use of biologic agents.
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GIRIS

Oftalmolog olarak biz hekimlerin 6ncelikli gorevlerinden
birisi, hakemli uluslararasi dergilerde yayimlanmis 10.000
tizerinde Behget icerikli yayinlar ve bunlara yapilmis olan on
binlerce atif ile diinya literatiiriine tam olarak yerlesmis olan
Behget sendromu isminin son yillarda degistirilmeye ¢alisilma-
s1 konusunda farkindalik yaratmak olmalidir."-’

Behget sendromu siklikla 20 ile 40 yaslar1 arasinda yer alan
geng erigkin erkeklerin hastaligi olmakla birlikte,” bebeklik-
ten yashiliga kadar her yas grubunu etkileyebilen multiorgan
bir hastaliktir.”’ Uluslararasi tani kriterleri géz oniine alinarak
Behget tanisi alan bir olguda,”’ g6z tutulumu sayet gelisecekse
ilk 4-5 y1llik bir donemde gergeklesir.'”’ Dolayusi ile, kesin Beh-

get tanisi alan bir hastada bu siire icerisinde sayet goz tutulumu
olmamussa, bu tarihten sonra biiytik bir ihtimalle artik goz tu-
tulumunun olmayacagi konusunda hasta ve yakinlarina bilgi
verilerek onlarin 6miir boyu gereksiz yere “goziim kor olacak
mi?” siiphe ve korkusundan kurtarilmas: gerekmektedir.”
Sendromik bir karakteri olan Behget hastaliginda en sik tutu-
lan organ gozdiir (%50 civarinda). Bazi olgularda oral aft 6ncesi
ilk bulgu olarak tiveit karsimiza ¢ikabilir. Uveit, akut bir tarzda,
ancak siklikla 6n tveit seklinde unilateral baglar, takiben orta
ve arka {iveite ilerleyerek bilateral tutuluma doéniisiip kronik
tekrarlayan non-graniilomat6z paniiveit ve retinal vaskiilitik
ataklar halini alabilir.”) Hastalarin kii¢iik bir kisminda izole
on Uveit veya unilateral tutulum goriilebilir.”’ Okiiler Behget
sendromunda tutulumun 6n, orta, arka veya pan-iiveit tarzin-
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da olup olmadiginin gosterilmesi, komplikasyonlar ve prognoz
acisindan onemlidir. Zira Behget sendromu erkeklerde daha
¢ok arka segmenti tutar ve gerek komplikasyonlar ve gerekse
gorsel prognoz erkeklerde daha kotidiir.”

Behget sendromu 6zellikle “Ipek yolu” {izerinde bulunan iil-
kelerde sik goriilmekle birlikte HLA-B51 genetik zeminde on-
larca etiyolojik ajanin rol aldig: bir tabloya sahiptir. HLA-B51
pozitif olan olgularda goz tutulumu daha ciddi olmaktadir.
(71116 Okdiler tutulumun tedavisi agisindan en 6nemli glincel
kanutlar, 6zellikle TNF-a’y1 isaret etmektedir.!"”

ON SEGMENT TUTULUMU

On iiveal doku tutulumu iritis, iridosiklit ve 6n vitreal tutu-
lum seklinde olur ve daha iyi prognoza sahiptir. Ancak, izole
6n segment tutulumu nadirdir. Tekrarlayan ataklar veya yeter-
siz tedavi sonucu arka sinesi (Resim 1) gelisebilir.

BT

Resim 1: Posterior sinesi ve hipopiyon

Bulanik gérme ve gorme keskinliginde azalma, periorbital
veya global agri, lakrimasyon, fotofobi ve ugusan cisimcikler
tipik semptomlar olup, siliyer bolge damarlarinin genisleme-
si sonucu menekse moru seklinde perilimbal enjeksiyon tipik
bulgusudur. Reaktif miyozis meydana gelir.

On kamarada olugan yogun enflamasyon ve flare, 6n kamara
ac1 bolgesine ¢okerek digaridan kolaylikla goriilebilen makro-
hipopiyona neden olur (Resim 2). Ancak Beh¢et sendromunda,
siliyer enjeksiyon ve gozde kizariklik ile hipopiyon {iveitinin
aktivitesi ters orantili da olabilir ki 2. resimde gortldigi tizere
buna “soguk hipopiyon” ad verilir ve Behget sendromuna 6zel
bir bulgudur. Hipopiyon {iveiti giinlimiizde daha az karsimi-
za ¢ikar ancak bu olgulara 3 aynali lens takilarak dikkatli bir
muayene yapilacak olursa mikrohipopiyon ve agi-hipopiyonla-
rinin oldugu gozlenecek olup, dolayist ile aslinda hipopiyon in-
sidansinin oldugundan daha sik oldugu fark edilecektir. Behget
hipopiyonunun bir diger tipik 6zelligi hipopiyonun hareketli
olmas1 ve bag pozisyonu ile dakikalar icerisinde yer degistir-
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Resim 2: Makrohipopiyon

Resim 3: Yer degistiren Behget hipopiyonu
mesidir (Resim 3). Ancak, 6n kamarada goriilen her birikimin
hipopiyon olmayabilecegi akilda tutularak psédohipopiyon
nedenleri de ekarte edilmelidir."*’ Nadiren sklerit, episklerit,
keratit ve korneal immun halka ile konjontivit rastlanabilir.
Biyomikroskop muayenesinde iris {izerindeki damar gegir-
genliginin artmast sonucu enflamatuar hiicre ile protein si-
zintis1 (flare) ve 6n kamarada toz zerrelerini andiran hiicreler
gozlenir. Bu hiicre yogunlugu 1 ile 4 pozitif araliginda siniflan-
dirtlir. Lens iizerinde veya korneada bu hiicreler yer yer kiime-
lenmeler olusturarak korneal veya lentikiiler presipitatlara ne-
den olabilir. Lens arkasindaki 6n vitreusa da dikkat edildiginde
hiicre oldugu goriilebilir.
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ARKA SEGMENT TUTULUMU

Okiiler Behget sendromunun en korkulan durumu olup,
retinal damarlar1 etkileyen idiyopatik bir vaskiilittir. Okiiler
Behget sendromu tanisi alan olgularin yaklasik yarisinda arka
segment tutulumu veya paniiveit tarzinda gerceklesir ve gorsel
prognozu belirleyen en 6nemli faktérdiir.”' izole olarak gériile-
bilmekle beraber 6n iiveitle birlikte de rastlanabilir.

Hastalar genellikle agrisiz grme azalmasi ve ugusan cisimler
gordiklerinden gikayet ederler.!"”’ Arka vitreal hiicre, haze, ve
fundus muayenesinde retina ve makiilada retinit odaklar1 ve
kistoid makiila 6demi (KMO) izlenebilir."”' Tipik olarak arka
posterior vitritis, retinal vaskilit ve damarlarda kiliflanma ile
sonlanabilir (Resim 4).

Resim 4: Vaskiiler Kiliflanma

Genellikle periflebit tarzinda venleri tutarsa da retinada her
cap ve tirde damari tutabilir.”**' Retinada damarlardan sizan
eksuda, 6dem ve beyazliklar goze carpar ancak tedaviyle skar
birakmadan iyilesebilir.

KOMPLIKASYONLAR

Katarakt, 6n iiveit esnasindaki enflamatuar fazda gelisebil-
mekle beraber sistemik veya topikal kortikosteroid kullanimi-
na bagl da gelisebilen en sik komplikasyondur. Cogu arka su-
bkapsiiler karakterde olup, 6n subkapsiiler veya kortikal tarzda
da olabilir. Bunun yaninda periferik anterior sinesi sonucu
glokom, tedaviye direngli presipitat olusumu ve KMO komp-
likasyonlardan sayilabilir.*"! Tedavi segeneklerinin artmasi***
ve erken midriyazis ile komplikasyon gériilme oran1 azalmistir.

Goz igi basinci bu hastalarda hiposekresyona bagl azalabil-
se de aginin hiicrelerle tikanmasi, trabekdilit, ileri arka sinesi
veya sekliizyo pupilla (iris bombe) veya periferal anterior sine-
si, neovaskiiler glokom ya da uzamis steroid kullanimina bagh
artip glokom krizine kadar ilerleyebilir. Tekrarlayan tutulumlar
ayrica iris atrofisi ve rubeozis iridis ad1 verilen iriste anormal
damarlanmaya neden olabilir.

Behget sendromunda arka segment tutulumu olan olgular-
da gorme kaybinin 6nemli nedeni olgularin yaklagik yarisinda
gelisen ve en stk komplikasyon olan KMOdir. Genellikle enfla-
masyona sekonder oldugu gibi neovaskiilarizasyona sekonder
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de olabilmektedir. KMO, OCT nin kullanima girmesi sonu-
cunda daha kolay tani alabilmektedir. Ya uygun tedavi ile ge-
riler veya kalic1 makiila 6demine dénerek yapisal degisiklikler
sonucu kismi veya tam makiiler delige kadar ilerleyebilir. KMO
genellikle gérmeyi diisirmekte ve hastalarin bir kismi sistemik
immiinsupresan tedaviye direng gostermektedir.”” Tekrarlayan
enflamasyon sonucu retinal skar gelisebilir. Ciddi komplikas-
yon goriilme orani erkek cinsiyette daha fazladir."”

Bazi durumlarda optik disk neovaskiilarizasyonu olur ve ta-
kibinde traksiyonel nedenlerle vitreo-retinal cerrahi gerektire-
bilir. ileri olgularda periflebit sonucu retinal ven dal okliizyonu,
gliotik enflamatuar damar kiliflanmasi, pigment epitel degisik-
ligi olan makiiler dejenerasyon, retinal iskemi ve papillit gelisir.
En sonunda damarlarda incelme, beyazlama ve kiliflanma so-
nucu skleroze damarlarin karakterize oldugu terminal dénem
okiiler Behget gozii ile kars: karsiya kalinir. Tekrarlayan ataklar
sonucu optik diskte zamanla solukluk, diffiiz retinal atrofi ve

Resim 5: Total retina atrofi

Resim 6: Fitizis bulbi
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skar (Resim 5) geliserek kalici gérme kalici kaybi yasanir.”!
Terminal donemde gozde kiiglilme (fitizis bulbi) gozlenebilir
(Resim 6).

Okiiler Behget sendromu seyrinde 10 yil igerisinde korlitk
riski kiimiilatif artarak %25% ulasir ve sonrasinda bu risk sabit
kalir. Ozellikle hastaligin erken donemlerinde atak kontrolii ve
komplikasyonlarin tedavisi o nedenle olduk¢a 6ne arz eder.”"

Okiiler Behget sendromunda kargilasilabilecek diger komp-
likasyonlar arasinda epiretinal membran, vitreus veya retina
dekolmani (eksudatif/regmatojen), retinal veya optik sinir at-
rofisi, retinal neovaskiilarizasyon, vitreo-retinal kanama, kon-
jonktival tilser ve goz dis1 kas paralizisi yer alir."*

PROGNOZ

[k Behget semptomlari baslangicindan aylar veya yillar son-
ra gelisen okiiler tutulum kotii prognoza sahiptir. Ancak yine
de Behget sendromunda 6n iiveit genellikle iyi okiiler prognoza
sahiptir. Zamanla atak aralar1 uzar ve 2 dekat sonrasinda daha
fazla atak gelismez. Sayet tekrarlaya obliteratif retinal vaskdilit
ve tromboz varsa uzun dénem gorsel prognoz oldukea kétiidiir.
Gergekten de, okiiler semptomlarin baslangicindan sonraki
ilk 4-5 y1l icerisinde olgularin ortalama 1/3 kadarinda gérme
kaybedilir ve sonunda 6zellikle gérme keskinligi %10’un altina
hatta legal korliigiin altina diiger.”! Ancak, gorme keskinliginde
ciddi bir diisiis, her zaman kalic1 diigiis anlamina gelmez. Geg
baslangigh g6z tutulumunda gérsel prognoz daha iyidir.

Erken tani ve uygun tedavi ile gorsel morbidite oranlari iyi-
lestirilebilmektedir. En yiiksek risk gen¢ erkeklerde olup, yasl
kadinlarda ise risk en dustiktiir. Okliizif retinal vaskiilitin eglik
ettigi retinitis, vitritis, vitreus hemorajisi, optik norit, papils-
dem veya koroidit durumlarinda gorsel prognoz kétiidiir.
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