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OZET

Amag: Tlk olarak 1937de Hulusi Beheer arafindan cammlanan Behger saynbg,
ciyalojisi net olarak bilinmeyen mukokutan, okuler, artkuler, vaskuler, gastrointestnal
ve nirolojik belirtlerde kendini gdsteren bir kronik multisistem saynlgde.

Gereg ve Yontem: Bu calismada Uluslarrsst Behger Saynlgs Calisma grubunun an
kriterlerine pire tns alan 117 Behger hasmsinda klintk bulgulaemn skl penive donik
olirak degerlendirilmigtie.

Bulgular: Yaglan 20-64 arasinda defisen 58 kadin, 59 eckek toplam 117 Behger
hasmasinin tamarmnds (Y6100.00) oral aft, 97sinde (682.90) geoiral ulserasyon,
E7%sinde (%7435 patergl poztatligs, 61%nde (%52.13) erirenma nodozum ve benzeri
dokuler, 84'Gnde (971,79 akne beoeert dikdler, 48inde (3041.02) gox bulgulan,
1T'sinde (%014.53) damarsal rolum bulgulan, 30unda (%625.64) norolojik wmlum
bulgular, 86smda (%473.50) chklem bulgulan, #unde (e341)  pulmoner tuulum
Lulpulae izlemler sirasinda belislenmigie.

Sonug: Berzer gahgmalarda karplasnnldiginda, khnik bulgulann siklinda jeografik
bitgzelere gare farkliklar phelenmigtis,

Anahtar sozctikler: Beheer Sayrihifn, aft, weeir, paterg

SUMMARY

Objective: Beliger's discase which was ficst deseribed by Hulusi Behger in 1937, isa
cheonic  multsystemic disease of unknown ctolegy. [t 5 characrenized by
miucocutancous, ocular, articular,  vascular, pastrointestinal  and  nevrologe
mamfestations.

Matedal ‘and method: In this retrospective stady che frequency of clinical
manifestations in 117 pagenss (58 women, 59 men) with Behget's disease, were
evaluated. The diagnosis was made according to the criteria of International Snudy
Group for Helget's Disease.

Result: In 117 panents (ages mnged 20-64) all of them had oral aphtha (100.00%),
97 had genial ulceration (B2:90%), 87 had positve pathengy test (74.35%), 61 had
erythema nodosum and like lesions (32.13%), 84 had acne like lesions (T1.79%), 48
had eye manifestatons (#1.02%), 17 had vasculsr involvement manifestations

Turna ILKNUR (14.53%), 30 had neurclogic involvernent manifestatons {25:64%), 86 had ardeular
Dok vlal Darversiies manifestatons (7350%), 4 had pulmoner involvement manifestitions (3.41%).

Tip Fkailted Conclusion: In compared similar with studies, the frequency of clinical findings has
Dermatolaji Anabilim Dals been observed some difference according to geographical regions.

Tel: 232 2595959/ 3836 Key words: Behget's Disease, aphtha, uveits, pathergy

Beheer  saynby, yenileyici oral  aftlar, genital  gastrointesunal, vaskuler ve norolojik sistem bulgulan
ulserasyon, der lezyonlan,  okuler,  artikuler, ile karakterize kronik, inflamatf bir saynhkor (1-3).
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Fryolojisi net olarak bilinmemekle bidikre patogenezde
penenk Ozellikler, viral we bakeeriye]l infeksiyonlar,
immunolojis ermenlerin rol oyvnadim bildivilmekeedis
(1,4).

Orta Dofu ve Japonya’da 11000 siklikla bildinlen
sayrltk Kuzey Avrupa, ABL ve Ingiltere'de daha az
oranda  goralmekredic (1) Ulkemizde 8710000 ve
37/U000  oranlart bildinlmigtir (5). Olpularda klinik
bulgulann sikhginm  arasunbdify caligmalarda cesitli
bodgelerde tarkl sonuclar bildirlmektedic.

Bu ¢alismada, Behger polikliniginge ivlenen olpula-
nmizda klinik bulpulanm skl genye dénik olarak
ineelenmistir

GEREC VE YONTEM

Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Dermato-
laji Anabilim Dall Beheer Saynili Poliklinifi'ne 1988-
2000 ranhleri arasinda bagvuran Ulsslararas: Behger
Sayrihi Calisma Grubu tam kriterlerine gére Beheet
saynibin rams alan, yaglan 20-64 aeasindda 58 kadin, 59
erkek toplam 117 Behget hastast calisma kapsanunda
deperlendirilmisdr,

Olgulann klintk izlemlerinde. omal afr, geniral
ulserasyon, patergi testl, ded lezyonlan, goe bulpulan,
damarzal ulum bulpulan, nérolojik wralum bulgu-
lary, eklem bulgulan, pulmoner tutulum bulgulas kay-
dmiilmi;aﬂr.

Olgular; sistemik oeolum bulgulan agsindan ilgili
Léliimlerce defedendinlmisnr,

BULGULAR

Ielenen 117 Behger hastastun 58%m1 kadin (1),
5%unu erkek (B} olgular olugrurmaktadie. Olpulana
Ye63.24% (21 kadin, 21 erkek) 30-40 yag arast grupda
yer almakrad.

Olgrulann klinik Szellikleri incelendifinde 117 Beh-
et hastasiun tamaminda (%100.00) tekrardayicr oral
aft, 40 kadin, 51 erkek toplam 97 (%:82.90) olguda
genial ulserasyon saptanmusnr,

Patergi pouitflifi 43 kadin, 44 erkek toplam §7
(%074.35) olpuda lenmistir.

Olgularin 61%inde (%52.13) eritema nodozum ve
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benzeri dokider sapmnnug olup, 25ini kadin 36
echek olpular olugiurmaktadin. Akne benzed dokiler
33 kadin, 49 erkek toplam 84 (5571.79) olguda belir-
lenmige, 10 olguda furunkulus, 2 olguda papulo-

odular lezyon sapranmisor,

Sistemik wiulum yéntinden degerdendinlen olgula-
in %41.02%mnde (48 olgu, 18K, 30E) géz bulgulan
sapranmigur, I sinde (i'sinda

Qlgulanin

VLIS,
vaskulir; ¥inde kenjunktvits SAPFTALMISHT,

Damarsal tumulum bulgulan olgulann %14.5330nde
(17 olge, 3K, 14E) sapranmisur. Olgulann 14%inde
tromboflebin, Ter olguda abdominal acer aneveismas,
inferior vena kava tombozu ve denn ven rrombozu

2 '.'I.[J ranrm;: rir.

Norolopk utulum bulpulan olpulann %2564 nde
(30 olgu, 17K, 13LE) izlenmisde, Olpulann 2¥ade bas
afnsy, 'sinde psihosomatk saynbk ve 1 olguda
hemipleji ve 1 olguda sol st ve alt ckstremirede
parestezi sapranmugur. Bag agns: mmmbayan olgulann
Minde hipoperfizyon (SPECT yintemi ile) sapran-

mits [ir.

Eklem rumlum bulgulan olpulann %73.50%nde (86
olgu, 43K, 43E) belidenmistr. 75 olguda artralgi, 9
olguda artralgs ve arrrir, 1 olguda sakroileir, 2 olguda
grafilerde desteiknf defisiklikler izlenmistir,

Pulmoner wiulum 4 (Yo3.41) crkek olguda belir-
lenmigtir. Olgularda grafilerde sekel degisiklikler sap-

T'.lﬂﬂ'.l.lﬁnf..

TARTISMA

Beheet saynlifimin tamsinda Szgiin bir laboranevar
bulgusu bulinmadifindan tamida klinik bulgular énem
knzanmaktadie, Tanm igin tarmmlanan fackls keirecler
olmasina kargn, giinimtizde bunlar arasindan Ulosla-
rarast Behcer Saynhf grubunca belitlenen krirerder
yaygin olarak kullanilmakeadic. Temel kniter olan rekiic-
ren oral ulserasyona ck olarak genital ulserasyon, gz
bulgulan, den lezyonlan, patergl resti pozifligs kriter-
lerinden en az ikisinin bulunmast gerekmekeedir (1,6),

Behget saynh en sik 20-40 yag arast geng eriskin-
lerde goriilmekle birlikte cocukluk ve iled yaslarda da
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algular bildirilmekeedic (7, Cegitli yavinlarda erkeklerde
dahia fazla elendipn hildinlmekeedie (1,4). Cabismamizda
olgular en stk 30-40 yag arasinda, kadin/erkek oran
58/5% olarak bulunmusooe,

Tekrarlayicr oral wlserasvonlar, oleulann ramaminda
(%100.00) izlenmigor. Cabymalarda oral afthion sikhikla
vanak mukozass, dil, dudak, dis cd, ronsilla, damak ve

farinks yerlesiml oldugu bildinimekeedie (13

Geniral ulzerasyon oramnin %37, 00-90.00 arasmda
oldugu, sikhkla skrotum ve wvuobea yeresiml ve anh
aldugy bildirilmekredic (1,8,9), Cabsmamrzda genital
elserasyon YeB2Z.90 oramnda saptanmistir.

Paterigl pozidflifn %40.00-92.00 arsinda bildiel-
mekredir (8,10,11), Akdag Kose ve arkaun yapudi bir
gahsmada patergt powmdf lezyondan alinan Grneklenn
histopatolojik  incelemesinde, olgulann  mmaminda
vashulit saprandign bildinlmekredic (12), Calsmamezda

patergl positifligh %7435 olarak belienmigdr,

Beheer savnlyfn wnt kriterletinde tanimlanan derd
lezyonknna {vnrema nedozom, pseudofollikulic veya
papulopustular lezvonlar, akne benzed dokiler) ek
olarak  palpabl purpura, hemorajik bulla, eritema
multforme benzed lesyonlar, pyoderma gangrenozum
ve Sweet sindromu benzer derd lexyonlan da bildiril-
mektedic (1L2L Den lezyonlinmin ghoilme  sitkhi
Ye03, B0-06.00 arasinda bildiriimekredie (1,3,13), Calsg-
malarda entemy noedozem pocilme skl % 14.00-
G700, papulopusmlar lezyonlae %5420 we %696.00
oraninda saptanmugur (8,9,14,15), Bizim olgularimzda
errema nodozum pirilme  siklgh %52,13, akne ben-
zen dokiler %71.79 olarak goelenmistir,

Behget sayrlifinda sistemik weolum bulgulannin
tutulum siklig dle dlgih yapilan galismalacda veriler de-
igkenlik postermekeedin. Gie mumlum bulgulannn
siklifn  vapilan  galbismalarda %10.00-20.00  amsinda
sapanmugor (1,8,9,16,17). Olgularda sikhkla bilateral
rutulum ve antenior uveits saprandig ancak postedor
segment tutulumunon daha ciddi seyirdi oldugu belir-
ilmekredic (16}, Koajunkovits, korneal ulscrasyon,
papilla Odemi, vaskulit ve venoz ukaniklik belirlenen
diger bulgulardie {1,16), Olgulanmizda péz tumlum
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stk %41.02%din.

Calgmamuzda %1453 olamak belitlenen damarsal
tutulum bulgulan da kaynaklarda %2.00-60.00 arasinda
defiskenlik goswermekeedic (9,17-19), Olgularda arte-
rivel ve vendr ukanma, anevriizma gelisebildigi ve
venidz tutulumun actenvel munilumdan daha sk zlen-

digi bildirilmekredir (1.4}

Olgulanmizda 52504 orarnunda bulunan nédrolojik
tutulum skl kaynaklarda %3.20-50.00 arasinda bildi-
rilmektedic (17,2021, Olgularda bagagnst, meningo-
nsefalit, nobet, kranial sinic paraliziled, serebral ven
trombozw, serebellar ataksi, hemipleji, benign intak-
ranial hipertansivon, beyin sapt lezyonlam, awrofi,
infarklar, ani 6lim ve psikosomartik saynbklar izlendigi
belirdlmekredic {1,13,22.23). Kural ve arkoun caligma-
lannda, basagnsiun Beheer hastalannda  nérolojik
twitulumun ik habercisi olabileceg vurpulanmakadic
{23).

Y28.00-100.00 oraninda sapranan eklem mtulu-
mu, olgulards siklikla simetdk bioytk eklemled et-
kileven, oligoartikuler artrit seklindedie (3,9.24), Cesitli
serlerde sakroileir %1.80-14.00 oraninda bildidlmek-
tedic {3.8). Cabsmamizda eklem mulum bulgulan
%7350, sakrotleir %lkB5 pitn digik omanda ghzlen-
[T Lr.

Pulmoner  mmdum;  wakeobrongial  ulserasvon,
plérozl, emboli, pulmoner arter anevoemas, fibrozis
ve parankimal degisiklikler olark, %1.00-10.00 ora-
mnda bildidimektedic {1,8,9,17,2526). Klinik ve rad-
yolojik pulmoner rurulum bulgusu vermeyen olgularda,
aketfrer tutdlumu %4600 ve %653.00 oranlannda bildi-
rilmektedic (27,28). Calismamizda pulmoner unibum

%6341 olarak sapranmistir,

Girialdipi pibi klinik bulgulann sikliginin aragtinl-
dift cabigmalards, cesidi bolgelerde farkh sonuclar bil-
dirilmekredir. Behger saynbiinda sistem utulumlan ile
ligkih klinik bulpulann tam tammlanmamas nede-
niyle, sistem wimlum bulgulannin gdrillme sikbif de-
giskenlik gostermekredir. Ulkemizde bélgelere gire
klinik bulgulann gorilme yuzdeled Tablo I'de verl-
mekeedir (8.9,12,22.29.
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Tablo I Ulkemizde Defisik Bolgelerde Klinik Bulgulann Garilme Oranlan

milum

Ankara ve Cove  Divarbalurve  Antalyave gev- fstanbul ve Erzurumve  Lemirve cev-
Bulgular resi'n=2147 gevresif n=55 resiti n=18 gevresi? n=58  gevresi*t n=153 resi n=117
Crral wft 100 Y100 a4 Y100 AT 45 100
Cinital e 20 B i, 40 4R0.60 S, 26 I4H2 00
LU LRV
Paterpi poxict- S ] B2 T4 el 0,71 35
Lii
Iiritema 4TG0 %34 %710 44,3329 125313
rllJL!.Uf LETTY Wi
benwer dikiler
Ak benzen “u5d. 20 Yab2 YaTH. 5 den TG0 Y62 (et BT 1.70
dakizler lfﬂ-}'ﬁﬂl: CIIHJH:: lf.'Z'ﬁ'ﬂﬂU (]rmu]
Cioe budgulan SR2H ol fuven) Y3210 Sl B4 77 sed1.012
Dantarsal wu- ulh.B0 %l Y3210 Y720 rambo - %1.91 %%14.53
lum lebat] [vena kava
inferior send)
Maralojk - Y220 “elii(lag agrist) YT 10 e 11| W ShEs G4
rulum
Eklem - Yl 580 YT HRaT0 5622 ADGreralgi+ 261,54 %7350
Turmn arrric) Y31
(aruealp)
Pulmaner w Yl Uhd L0063 G554l

Ulkemizde defiisik bilgelerden bildidlen gabizma-
larda kbnik bulgulann gérilme yladeler deferdendinl-
diginde; ol ve gemial ulserasyon benzer oranlarda
sapranirken, patergi pozitfligl ve eritema nodozum ve
benzer dokilern Istanbul ve cevresinden en vitksek,
Erzurum ve Diyarbakie geveesindén en disik oran-
larda bildinldifi gorilmektedic, Goz bulgulan en yitk-
sek Erzurum ve Tzmir cevresinde sipranmigtr. Niro-
lojik bulgrulac Temir'de, eklem budgpubart Divaclakir ve
yine Izmic geveesinde nispeten yiksek  gozlenicken
Ankarn ve gevreesinde  belisgin oranda disik bildicl-
mekredir,

Behget saynbmnda, klinik bulgulann sikhjn, dinya-
nin defusik dlkelennde de farkhbk gistermekiedie Ya-
pilan caligmalarda tekrarlayict oral ulserasyonlar; Sin-
grapur, Fas ve Urdiin'de %100.00 oranlannda bildirilis-
ken Japonya'da %099.00, Tayvan'da %97.10, Akdeniz
flkelerinde %693.00 ve Hindistan’ds %689.70 oraninds
Lildirilmektedir.  Genital  ulserasyon; Singapur’da
09,00 gibi cok yiksek oranlarda bildirlitken Fas'ta
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%E8,00, Hindistan'ds %77.60, Japonya'da %6900,
Urdiin ve Akdeniz dlkelerinde %665.00, Tayvan'da
%6120 oraninda bildinlmekeedie (3,30-33). Patergi
pozitifligt Hindismn'da %8.60 gibi cek digtk oranda,
Fas'ta %5700 ommnda bildinlmekre, Akdeniz ulkele-
rinde ise %95.00 gibi cok yiksck oranda bildidlmekre-
dic (3,31). LErtema nodozum; Hindistan'da %046.50,
Abkdeniz tlkelerinde %23.00 oraninda bildisilicken Sin-
grapur'da %1470 orammda bildirilmekredir (3,30), Der
lezvonlary, Japonya'da %%84.00, Akdeniz dlkelennde
7700, Tayvan'da %7480, Hindistan’da 466380 gibi
vithksek oranlarda  Urdin'de  %:35.00, Singaput'da
Y2640 digik  oranlarda  bildirilmekredic
(3,30,32,33). Sistemik wrulum bulgulan incelendiginde
piz bulpular; Japonya’da %890.00 jbbi cok viksek
oranda bildilicken, Akdeniz dilkelerinde %066.00, Ue-
ditn’de %005.00 Hindistan’da %643.00, Fas'ta %636.00
oranlannda  Singapur'da  ise %5.80 gibi ¢ok dusik
aranlarda bildirilmektedir (3,30-32), Tromboflebit ve
artenyel-vendz trombozu igeren damamsal twrulum

gibi
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bulgular; Hindistan'da %3440, Urdiin'de %%20.00,
Akdenee  dlkelerinde %% 1220, Taponya'da 2ol0.00
aranlunnda bildirilicken Singapur'da %6290, Tayvan'da
Vel gibi  disik  ornlarda  bildidlmekeedic
(3,30,3233). Worolojik tumlumg Japonya'da %10.00,
Hindisran'da %4340, Akdeniz tlkelennde %3.10, Tay-
van'da %290 oranfannda bildirlicken eklem wlumo
Hindistan'da %70.70 {arcrivs) gibi yiksek oranda bildi-
nlirken Urdiin'de 245500, Japonva ve Akdeniz tilkele-
rinde {urtritis) 752,00, Tayvan'da %4760 (accrids)
oraniannda ve Singapur'da da 1500 pilbi digik
oranda bildintmekedir (3,30,32,33), Pulmoner ratulum;
Tavvan'da %290 ve Akdeniz Olkelednde %093 ori-

mincda bnldialmekedic (3,33),

laponya'da, ghe merudem bulgolan S690.00 gibi yiik-
suk oranda bildirilicken, parergi pozinflifi oram Akde-
niz dlkelennde tlkemizde vaptlan calismalara benzer
oranlarda  bildivilmekredir (33, Behger saynbjinun rani-
stewla, paterpl reso pozitifligimn dlkemizde ramsal de-

gennin yitksek oldugn bildinlmekedir (34).

Kronik, inflamadf bir muldsistern saynlfn olan
Beheer savnbipinda klimk bulpulann detavh olak be-
liclenebilmesinde klinik izlem biyik dnem wsimakea-
dire Bilgeler arasindakr farkhliklar saynbn etyolojik
fukriirlert ile iliskili olabilecepi. gibi, olgularin klinik
izlemier ve tamsal weknoloji kullammlanndaki fackblik-
larla da iligkili olabilmekredir, Ulkemizde konu il ilgili
birimlenn ortak calisma uring olugrarak saynlijnn
zleminde standart voaemlerin belidenmesi ve bu
viintemlerin belisli arabiklada giincellesuriimesi, ok
merkezll caligmalann programlanmast ve  konteolli
bigimde yviirlitiilmesi Beheor savnbipn bilmecesing ez
mede Gnemit katkilar saglavacakur.
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