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GiIRIiS

Bugiin Behget Hastaligi olarak tanimladigimiz tablonun
bulgularinin Hippocrates zamaninda dahi bilinmesine ragmen(l,
2) agizda tekrarlayan aft, tekrarlayici genital ililser ve iri-
dosiklit gibi ii¢ ayri bulgunun ayni bir hastalik tablosunun
6zel belirtileri olabilecepgi ilk kez Ord.Prof.Dr.Hulusi Beh-
¢et tarafindan diisliniilmiis ve bu trisemptom kompleksinin tip
alemine ilk olarak tanitilmasi da yine Hulusi Behget tarafin-
dan 1936'da yurtic¢inde ve 1937'de de yurtdisinda yapilmis-
tir(3,4,5,6).

1947 Eyliilinde Cenevre'de toplanan Uluslararasi Derma-
toloji Kongresinde bu tablonun ilk kez Hulusi Behg¢et tarafin-
dan tarif edildigi kabul edilip, hastaliga "Morbus Behget"

adi verilmesi karar1a§t1r11m1§t1r(4;5,6,7).

Behget hastaliginin tip literatiiriine tanitilmasindan
sonra oftalmologlar dermatologlarla beraber galismaya bagsla-
miglardir. Prof.Dr.Niyazi Ismet G6zcii hastaligin gdzde yalniz
iridosiklit sgeklinde olmayip, retina ve optik siniri de tuta-
bilecegini gdstermig ve etyolojide viral bir etkenin sorumlu
olabilecegini savunmustur(8). Daha sonra Prof.Dr.Necdet Se-
zer, Gozcii'niin* bu bulgularini desteklemis ve hatta 1956 sene-
sinde hipopyonlu bir vak'ada, hastaligin etyolojisini izah

edebilecek bir viriisii izole ettigini bildirmistir(9).

Hastaligin tanimlanmasindan sonra difer iilkelerden,



Japonya ve uzak dogudan Behget vak'alari bildirilmeye baslan-
di. Yogunlasan klinik ¢alismalar sonucu hastaligin, ilk ta-
rif edildigi sekilde bir trisemptom kompleksinden ibaret ol-
madi1gi, ilaveten birgok sistemik belirtilerin de istirak et-
tigi gosterilmistir. Bunlar arasinda cilt belirtileri, art-
rit, artralji, vaskiiler, kardiak, ndrolojik belirtiler ile
gastrointestinal kanaldaki iilserler ve ates sayilabilir(10,
11,12,13,14,15,16,17,18).

Yurdumuzda'da Behget hastaliginin arastirilmasi ama-
cryla ¢egitli iiniversite kliniklerinde merkezler kurulmustur.
1976 senesinden beri diizenli bir sekilde faaliyet gdsteren
Cerahpaga Tip Fakiiltesi Behg¢et Hastaligis Arastirma Poliklini-
gi romatoloji, oftalmoloji ve dermatoloji uzmanlarinin ekip

halinde ¢alismalariyla yiiriitiilmektedir.

1973'de Ohno, Japonya'da HLA-B5 doku antijenini Behget
hastalarinda yiiksek oranda pozitif bulmus ve bu bulgu ile
hastalik arasindaki korelasyonu savunmustu(l9). Calismalari-
ni genigleterek 1975'de tekrar yayinladi(20). Tiirkiye'deki Beh-
¢et hastalarinda HLA-B5'in ¢ok yiiksek oranda pozitif oldugu
Yazici ve arkadaglari tarafindan gésterilmistir(21,22). Yazi-
c1 ve arkadaglarinin bu bulgulari Tiirk(23,24) ve yabanci(25)
yazarlarca da dogrulandai.

Her gecen sene Behget Hastaliginin yeni bir bulgusunu
ortaya ¢ikarmaktadir. Nitekim 1986 senesinde Londra Internas-
yonal 4 {inci Behget Hastaligi Simpozyumu'nda yapilan teblig
ve konferanslarda yeni bir viral etyoloji(26) ilizerinde durul-

mustur.

Goz tutulmas1 hastaligin en korkulu komplikasyonlarin-
dan biridir. Ozellikle geng erkeklerde bu komplikasyonun daha
sik goriilmesi(27), bu komplikasyonun arastirilmasini daha da
6n plana ¢ikarmistir. Behg¢et hastaliginda g6z tutulmasi hem

iridosik1it(3,4,5,6,8,28), hem de bir retinal vaskiilit sek-
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linde(8,28,29,30) ortaya ¢ikmakta, retinal vaskiilit hastanin
farkinda olmadigi subklinik sgsekillerden, fulminan seyirli
agir vaskiilit tablolarina kadar ¢esitli gekillerde olabilmek~-
tedir(29,31).

Hastaligin retinal vaskiiler yatafi tutmasi ve gesgitli
oftalmoskopik retinal vaskiilit tablolariyla kendini belli et-
mesi Behget hastaliginda retina tutulmasinin F.F.A. (fundus
floressein anjiografisi) ile arastirilmasini zorunlu kilmak-
tadir(30,32). Bugiine dek gerek yurtdisinda ve gerekse yurdu-
muzda Beh¢et hastaliginin retinal bulgulari hakkinda anjiog-
rafik calismalarla ilgili cesitli yayinlar(30,32,33,34,35,36)
yapilmigsa da, hastaligin atakla ve ataksiz devrelerine para-
lel olarak yofum anjiografik takip, inceledigimiz c¢aligmalar

arasinda dikkatimizi ¢ekmemistir.

Bu ¢alismamizda ama¢, Oftalmoskopik ve Goldmann'in ii¢
aynali lensi ile muayenede gdzdibinde bulgu bulunamayan olgu-
larda, anjiografik bir fundus bulgusu, dolayisiyle retinal
bir vaskiilit aktivasyonunun bulunup bulunmadiginin anlasilma-
s1, simdiye kadar tarif edilen anjiografik bulgulara(30,32,
33,34,35,36) ilave edebilecegimiz bagska bir anjiografik bul-
gunun olup olmayacaginin arastirilmasi, aktif bir retinal
vaskiilitle (yani atak sirasinda) simultane olarak 6n segment-
te de bir vaskiilitin olup olmadiginin iris anjiografisiyle

degerlendirilip ortaya konulmasidair.



GENEL BILGILER

Diinya tip literatiiriine ilk kez Hulusi Behget tarafin-
dan agizda aft, genital iilserasyon ve iridosiklitten olusan
bir trisemptom kompleksi olarak tanitilan Behget hastaligi(3,
4,5,6), muko-kutane-okiiler lezyonlarin yanisira intestinal,
artikiiler, vaskiiler, i#rogenital ve nﬁrolojik tutulmalar gibi
¢ok ¢cegitli semptomlar gdstermektedir(2,11,12,13,14,37,38,39,
40).

Behget hastaligi rekiirran, ¢ok sayida organlarin tu-
tulmasiyla karakterize, kronik, sistemik bir hastalik olarak
tanimlanabilir(41l). Hastaligin prevalansi ¢esitli yayinlara
ve iilkelere gore de3isiklik gdstermekte ve 100.000'de 10-20
arasinda degigmektedir. Genellikle tablo gen¢ yetiskinlerde
sik goriilir. Goriilme yasi 20-40 yas arasi olup, ortalama
iglincii dekattir. En gen¢ hasta Japonya'dan bildirilen 6 ya-
sindaki vakadir. Bildirilen en yaslia hasta ise 72 yasindadir.

Erkeklerde kadinlara godre goriilmesi daha siktir(28).

EPIDEMIYOLOJI

Behcet hastaliginin cografi dagilimi ile ilgili olarak
yapilan ¢aligmalar, Bu hastaligin sebepsel faktdrlerinin pri-
mer olarak genetikten ¢ok c¢evresel oldugunu gostermekle bir-
likte, son =zamanlarda HLA doku antijenleriyle iligkisinin

bildirilmesi genetik faktérlerin etkinligini de diisiindiirmek-



tedir(42).

Behget hastaligi 30-45 derece enlemler arasindaki Asya
ve Avrasya toplumlarinda daha sik gdriliir. Cesitli iilke ve

bdlgelerden vak'a bildirimlmeri asagidaki gibidir(43).

Dopu Asva:

Japonya: 1966'da Behget hastaliginin diinyada en ¢ok
Japonya'da gdriildigi yayinlanmistir. Durumun h&la ayni oldugu
diigiiniilmektedir ve ulusal arastirmalarda 15.000 kadar Japon
hastanin bulundugu tespit edilmistir. Erkek/Kadin orani 1981
yi1li itibariyle 0.77/1'dir. Vak'a sayisi kuzey Japonya'da,
giineyden daha fazladir(43).

Kore: Literatiirde ¢ok fazla vaka yayinlanmamasina ra§-
men, Kore'de birgok hastanin oldugu sanilmaktadir. Yonsei Tip
Fakiiltesi gdz ve deri hastaliklari kliniklerinde 347 hastanin
takip edildigi bildirilmistir(43).

Cin: Son zamanlarda yeni vak'alarda artis oldugu go-
‘ g

riilmektedir. $imdiye dek 692 Cin'li hasta sunulmustur. Erkek/
Kadin orani 0,75/1 olup, Japonya'daki ile uyum gdsterir(43).

Orta Asya:

Orta Asya'dan birka¢ Behget hastalig: bildirisi var-
dir. Bununla beraber Iran'da Tahan Tip Fakiiltesinden 225 has-
ta Erkek/Kadin orani 1,6/1 seklinde bildirilmistir(43).

Irak'ta Bagdap Tip Fakiiltesi ve Ramad Hastanesinden
11'i erkek 3'i kadain 14 vak'a bildirilmistir. Erkek/Kadin
orani 3,7/1'dir.

Bu bdlge hastaligin sik goriildiigii dogu ve bata Asya

arasinda oldugundan hasta sayisi muhtemelen daha fazladair.



Hastaligin klinik buigularlnln bu bélgedeki doktorlar arasin-

da iyi anlasilamamis olmasi diisiiniilebilir(43).

Bati Asya ve Ortadogu:

Tiirkiye: Tiirkiye'de hasta sayisi olduk¢a ¢oktur. Son
bir literatiirde 784 vak'a bildirilmistir. Erkek/Kadin oran:
bu bdlgede vyiiksektir (3,3/1). Bu dogu Asya'daki orana zit-
tir(43).

Libnan: Beyrut hastanesinden toplam 36 vak'a bildiril-

migtir. Bunlarain 33'i erkek, 3'idi kadin olup oranm 11/1'dir(43).

israil: Simdiye degin 146 hasta rapor edilmistir. Er-
kek/Kadin orani 3,8/1'dir(43).

Akdeniz Bdlgesi:

Yunanistan: Son 20 yil iginde Atina'da 230 hasta gb&-
riildigi bildirilmistir. Erkek/Kadin orani 4,3/1'dir(43).

italya: Toplam 132 vak'a yayinlanmistir. Erkek/Kadain
orani 4,8/1'dir(43).

Tunus: Afrika'dan ¢ok az vak'a bildirilmesine karsi-

lik, Tunus'dan 55 hasta sunulmustur(43).

Diger Bblgeler:

Portekiz'den 16'si erkek 20 vak'a bildirilmistir (Er-
kek/Kadin orani 5/1'dir)(43).

U.S.A., Ingiltere, Almanya ve diger Avrupa iilkelerin-
den sporadik vakalar bildirilmektedir. Ancak bu bélgelerdeki

hasta sayisi Japonya ve Tiirkiye'ye gore gok azdir.
y



Tayvan, Suudi Arabistan ve Kuveyt'ten birgok yeni
vak'a bildirimleri varir, fakat S.S.C.B., Avusturalya ve di-

ger Afrika iilkelerinden hi¢ bildiri yoktur(43).

Behget hastaligi, Japonya'dan Akdeniz iilkelerine kadar
uzanan ve Ozellikle 30-45 derece enlemleri arasindaki Asya
ve Avrupa popiilasyonlarinda siktir. HLA-BS5 ile ilgili immiino-
genetik faktdérler, tam olarak bilinméyen bazi ekzojen ajanlar
bu popiilasyonlarda ortak olarak bulunabilir. Bu bdlge ipek
yolu alanina uymaktadir. Bu nedenle Behget Hastaligi'na Ipek

Yolu hastaligi da denebilecegi 6ne siiriilmiistiir(43).

Hastaliga yakalanma riski Bati Asya ve Ortadogu'da er-
keklerde, Dogu Asya'da kadinlarda baskindir. Amerika'li ve
Avrupa'li hastalarda HLA-B5 ile hi¢ veya g¢ok zayif bir iliski
varken, Japon ve Akdeniz'li hastalarda HLA-B5 pozitifligi
yiiksektir(22,24,27,43,44,45).

ETYOPATOGENEZ

Behget hastaliginin nedeni ve olus mekanizmasi bugiin
i¢in tam olarak bilinmemektedir. Ileri siiriilen teorilerde et-
yolojik faktdrleri destekleyen, buna karsin, aleyhlerine olan

birgok bulgu mevcuttur.

Behget hastaligini viral bir etyolojiye baglamak iste- '
yen ilk kisi Hulusi Behcet olmustur(3). Hulusi Behget hasta-
larin aft ve genital ﬁlserlérinden hazirlanan yayma preparat-
larda Giemsa boyasi ile bazi elemanter cisimler gdrmiis ve bu
nedenle viral bir etyoloji diisiinmiistiir(3). Daha sonra Necdet
Sezer hastalarin g&z, kan, idrar ve likérlerinden viriis izole
ettigini ileri siirmiigtiir(9). Bazi otdrler de gdzde viriis ben-
zeri partikiiller gdrdiiklerini bildirmislerdir(46). Bir ¢ok
yazar bu goriise katilmamaktadir(47,48,49) ve son yillarda
6zellikle Japonya'da yogun olarak yapilan, viriisii izole etme

¢alismalari da sonug¢ vermemistir (37,50). Bu teoride savunulan



goriis, yavas bir viriis enfeksiyonunun hastalifa sebep oldugu
seklindedir. Ancak viral antijenler hastalarda gésterilemedi-
gi i¢in bu gdriis kesinlik kazanmamistir(50). Hastaligin bula-
s1c1l131 da tartismalidir. Esler arasinda bulasma bugiine ka-
dar bildirilmemistir(44). Ancak aftlarin bazi aile fertleri
arasinda artmls siklikta bulunmasini bulasicilik lehinde yo-
rumlayanlar da vardir(37). Viral enfeksionlarin seyri esna-
sinda, infekte hiicrelerden salgilanan interferon adla gluko-
protein de Behget hastalarinda arastirilmistar. Bazi hasta-
larda interferon diizeyi yiiksek bulunurken, bazi hastalarda
normal bulunmus ve bu da etyolojide viriis hipotezine tam bir
aciklik getirememistir(51). Son yillarda yapilan c¢alismalarda
Behgcet hastaliginda lenfosit alt gruplarinin monoklonal anti-
korlarla degerlendirilmesi(SZ)vve interferon ile indiiklenen
2'5' sentetaz enziminin Behgetlilerin lenfositlerinde yiiksek
konsantrasyonlarda bulunmasi(53) viral etyoloji ile uyum sag-

lamaktadar.

Behget hastaliginin baslamasinda allerjinin de bir
miktar rol oynadigi bildirilmistir(54,55). Belirli yiyecekle-
rin (6rnegin Ingiliz cevizi gibi) aftlarda alevlenme yaptigi
gosterilmistir(54). 1963'de Oshima ve arkadaslari 40 hastanin
Z 42'sinde insan mukoza membanlarina karsi antikorlarin var-
l1gin1 gdstermislerdir(4l). Sonraki yillarda O'Duffy ve arka-
daslari hastalarin serumlarinda IgG, IgM ve IgA fraksiyonla-
rinda artma oldugunu bildirmislerdir(56). Immun kompleksler
hastalifin patogenezinde Onemli olabilir, ¢iinkii eritema nodo-
zum, artrit ve iiveit gibi klinik belirtiler immiinkomplekslere
baglanmaktadair(57,58). Hastaligin aktivitesi ile immunkomp-
leks diizeyi arasinda korelasyon vardir(59). Mukokutane tutul-
malardan c¢ok ndrookiiler ve artritik tiplerde immunokompleks
diizeyinin yiiksek oldugu gdsterilmistir(60). Behget hastalari-
nin birgogunda tespit edilen dolasan immunokompleksler bazi
olguiarda dokularda da gosterilmistir. Ancak kontrollii olarak
aragtirildiginda, bu immunokomplekslerin miktarlarinin etyo-

lojisi tartismasiz olan bazi immunokompleks hastaliklarainda
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oldugu kadar yiiksek bulunmadigi gdzlenir(37,44,55).

Behqét hastaliginda. kompleman komponentleri de aras-
tirilmis ve hastalarda genellikle C9 ile birlikte total komp-
leman diizeyinde artma oldugu gdzlenmistir. Bununla birlikte
iiveit atagindan hemen Once CZ’ C3 ve Ca'de belirgin bir azal-
ma goriiliir(58). Kompleman komponentleri tutulan hiicrelerin
lizisinde rol oynarlar. Immunokomplekslerin CS—C9 serisini

‘aktive ederek hiicre lizisine yol ag¢tigi doirulanmistir(6l).

Yapilan diger gozlemler, polimorf niiveli 1dkositlerin
kemotaktik aktivitelerinde ¢ogalma, eritrosit sedimentasyon
hizinda yiikselme ve niiksler sirasinda C-reaktif proteininde
gecici yiikselmeleri igerir(55,62). Tiirkiye'de yapilan bir
arastirmada sirasiyla eritema nodozum, tromboflebit ve artrit
semptomlamriyla karakterli ataklarda eritrosit sedimentasyon
hizinda artma ve C-reaktif protein diizeyinde yiikselme g&ézlen-
mistir. Bu semptomlarin tiigii birden bulundugunda korelasyon
¢ok daha belirgindir. Ayni iliskinin mukokutandz, okiiler veya
merkezi sinir sistemi aktivasyonlarinda gdzlenmedigi saptan-
mistir(63). C-reaktif proteinin T lenfositlerini inhibe ede-
rek, fagositozu arttirarak ve komplemani aktive ederek immu-

nolojik mekanizmayi yavaglatmasi miimkiindiir(64).

Bazi diisiincelere gotre, deri, agiz mukozasi, gastroin-
testinal traktus, konjonktiva ve dis genital organlarda yer-
lesen ortak antijenik determinantlar Behget hastaliginda
farkli organlarin tutulmasinda rol oynayabilirler(59). Bunun-
la beraber spesifik antijen heniiz saptanamadigindan otoimmii-

nite fikri kesinlige kavusmamistair(65).

Bazi iilkelerde Behget hastalarinda HLA-B5 sikliginin
3-4 kat fazla olmasi genetik bir predispozisyonu diigiindirmek-~
tedir(22,24,27,44,45,66). Bu bulgu Japon, Tiirk, Israil, Giiney
Fransa Behgetlilerinde tespit edilirken, Ingiltere ve Ameri-

ka'daki hastalarda her zaman goriilmez. Hastalik HLA-B5 nega-
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tif kimselerde goriilebilecegi gibi, HLA-B5 pozitif kimseler-
de, ailelerinde Behg¢et hastaligi olan fertler bulunmasina
ragmen goriilmeyebilir. Bu bulgu HLA-B5 tasimanin hastalagin
oclusumunda ne yeterli ne de gerekli oldugunu gﬁstermekte—
dir(67). Yapilan bir diger arastirmada hastali3in farkli bol-
gelerde yasayan Japon toplumlarinda, farkli siklaklar gﬁster—
dizi saptanmistir(42,43). Yoéresel farklilik paterji fenome-
ninde de mevcuttur. Tirkiye, Japonya ve Israil gibi iilkelerde
bu fenomenin pozitifligine biiyiik bir saiklikla rastlanirken,
Ingiliz Behgetlilerinde gdriilmemektedir. Yine gastrointesti-
nal sistem tutulmasi Japon hastalarda oldukca sik, Tiirk ve
Ingilizler'de gok seyrektir(44). Tiim bu farkliliklar, sebebin
genetik olmaktan ¢ok ¢evresel olduiu seklinde yorumlanmig-
tir(42,43,44). Konuyla ilgili son bir ¢alismada, Behget hasta-
l13inda HLA doku antijenlerinin durumu yeniden detayla bir
sekilde incelehmis, Behget hastaligiyla ilgili 2 majér gene-
tik faktorin bulundugu gdsterilmistir. Biriﬁcisi hastalaga
yatkinlik, ikincisi ise direng¢lilik genidir. Bdylece hastali-
ga yatkinlik ve direnclilikte immiinogenetik fakt®rlerin Snem-

1li bir rol oynadigi savunulmaktadair(68).

GCevresel faktdrlerin Behget hastaliginin olusumunda
rol oynadiklari da ileri siiriilmektedir(2,42). Cevre kirlili-
ginin gdstergesi olarak kabul edilen organik kloriir, organik
fosfat ve inorganik bakir diizeyleri periferik kanda ve doku
hiicrelerinde anlamli 6lgiide yiiksek bulunmustur(69,70). Hecme-
lerle birlikte serumda bakir diizeyinin yikseldigi de tespit
edilmistir(44). Daha da 6nemlisi bu maddeler domuz yavrulari-
na kronik olarak verildiginde, Behget sendromuna benzer bir
klinik tablo ortaya c¢ikmaktadir(44). Iklim sartlarinin da
Behgcet hastaligina etkili oldugu ve soguk riizgarlarda goz

ataklarinin siklastigr gdézlenmistir(2).

Behget hastaliginin patogenezinde son yillarda mast

hiicrelerinin roli izerinde durulmaktadir(71). 1966 yilinda
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Lehner Behgetli hastalarin aftlarinda ve rekiirran aftéz sto-
matitli kimselerin Iezyonlarlnda, normal agiz mukozasina
oranla ii¢ misli daha fazla mast hiicresi bulundugunu bildir-
mistir(72). Daha sonra Israil'li arastirmacilar da mukokuta-

néz lezyonlarda bu hiicrelerin artmis oldufunu gdéstermisler-
dir(73,74).

Goriildiigi gibi Behget hastalifinin etyopatogenezinde
degisik faktdrlerin etkili olabilecegini varsaymak, en geger-

1li diisiince olacaktair.

TANI KRITERLERI

Behget hastaliginin tanisi klinik bulgulara dayanair,
¢iinkii patognomonik laboratuvar bulgu mevcut degildir. Ancak
tani koyduracak tek ve spesifik bir klinik isaret de yoktur.
Behget hastaliginda goriilen bulgularin herbiri, tekbasina ve-
ya birgok diger hastaliklar ile Qirlikte gdriilebilir. Son za-
manlarda Behget hastalifi konusundaki bilgiler oldukca iler-
lemis ve hastalifin tanisi ¢egitli arastirma gruplarinca be-
lirli kriterlere dayandirilmistir. Tablo I, Behget hastali-

ginda en sik goriilen semptomlari gdstermektedir(2).

Tablo 1
Behget Hastaliginda En Sik Goriilen Semptomlar

Major Belirtiler Minor Belirtiler
Rekiirran aftdz iilserasyon Artralji/artrit/sinovit
Rekiirran genital iilserasyon Intestinal iilserasyonlar
G6z lezyonlari Merkezi sinir sistemi belirtileri
— Uveoretinit - Meningoensefalit
Deri lezyonlara . ~ Psigik degisiklikler
— Kutan6z vaskiilit - Beyin sapi tutulmasi
- Tromboflebit Orsit/epididimit

- Deri hiperreaktivitesi

Curth 1946 yilinda iki veya daha fazla major kriterin
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tani i¢in gerekli oldufunu ©One siirmiistiir. Mason ve Barnes
1969 yilinda ii¢ major bulgu veya iki majér bulgu ile iki mi-
nér bulgunun tani ig¢in yeterli oldugunu bildirmislerdir(1,75).
1976 yilinda O'Duffy bes kriter onermis ve aftdz stomatit ve-
ya genital ilserasyondan en az biri olmak kosulu ile ii¢ kri-
terin tanida yeterli oldugunu savunmustur(l,4,76). O'Duffy

kriterleri tablo 2'de gdsterilmistir.

Tablo 2
0'Duffy Kriterleri

1- Aftoz stomatit,

2- Genital iilserasyon,
3- Dermal vaskiilit,

4— Uveit,

5- Artrit.

]

Dermal vaskiilit tanimi i¢in eritema nodozum benzeri
lezyonlar veya pyodermi benzeri lezyonlarin varlifi yeterli-
dir. Artrit tanisi igin ise eklem §i§1igi aranir, artralji
tekbasina kriter degildir(4). Dowling 1961'de komple ve in-
komple Behget hastaligi kavramini ortaya atmis, Shimuzu ise
1974 yilinda bu kavrami genisleterek kullanmaya baslamistzir.
Shimuzu, komple Behget igin d6rt majér bulgu, inkomple Behget
iginse ii¢ majér bulgu veya bir maer bulgu ile beraber okiiler
lezyon olmasi gerekti gini, iki major bulgu varliginda siipheli
Behget, bir majbr bulgu varliginda ise muhtemel Behget hasta-

ligindan sdzedilebilecegini bildirmistir(l).

Behget hastalijinda uzun zamandan beri bilinen derinin
nonspesifik uyaranlara reaksiyonu (paterji testi)(77,78) ilk
defa gerekli kontrol gruplari ile beraber arastirilip, bunun
Behcet hastaligi i¢in oldukg¢a 8zgiil ve duyarli oldugu Tiiziin
ve arkadaslarinca gosterilmistir(79). Ayrica Tiirk Behgetlile-
ri arasinda doku gruplarindan HLA-B5 % 86 oraninda pozitif
bulunmaktadir (serbest toplumdaki sikligi Z 27)(79). Bu iki
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testin birlikte kullanilmasinin tanida ¢ok yardimci olabile-
cegi Yazici ve arkadaslarinin bir baska ¢aligmasinda goste-—
rilmistir(80).0yle ki bu iki testin beraberce negatif kalma-
s1, o sahista Behget hastalifir olasiligini pratik olarak
uzakla@tlrlr, Gzyazgan ve arkadaslari benzer bir c¢alisma-
da(81) 49 Behgetli hastada HLA-B5 ve paterji pozitifligini
arastirmislar ve hastalarin hi¢birinde HLA-B5 ve paterjiyi
ayni anda negatif bulmamislardir. Diger taraftan klinik ola-
rak uveiti olan, tani olarak Behgetli olmayan bir grup hasta
izerinde bu iki test uygulanmis ve hi¢birinde bu iki test ay-
n1 anda pozitif bulunmamis ve su sonuca varilmistir. Uveitli
hastalar ilizerinde bu iki testin birlikte uygulanmasi, hasta-
larin Behget veya Behgetdisi olarak kategorize edilmesinde
cok gereklidir(81).

Dilsen ve arkadaslarinin Behget hastalii tanisinin
daha kolay ve daha erken konulmasinda kolaylik sagliyacagini
ve tanida yoresel farkliliklari en aza indirgeyecegini O&ne

siirdiikleri tani kriterleri tablo 3'de gosterilmistir(82).

Tablo 3

Dilsen ve Arkadaslarinin Behget Hastaliginda Tani Kriterleri

Spesifik Deri paterji testi (+)

Major Rekiirran oral iilserasyon
Genital iilserasyon
Goz
- On
- arka
Deri
- eritema nodozum
- digerleri
-Tromboflebit
- yiizeyel
. uyarilmis
. spontan
-~ derin
. major
. digerleri
Minor Klinik

periferal artrit
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ndropsikiyatrik
gastrointestinal
plevropulmonal

arteriyel

orsiepididimit

Digerleri
igne batma yerinde hipersensitivite
aile fertlerinde Behget hastalifa

+ (siipheli) paterji testi

Ayni arastirma grubu komple,

inkomple, tipik, atipik ve send-

rom terimlerinin kullanilmasini tavsiye etmemekte, Behg¢et has-

tali3: tiplerini kesin, sgiipheli, Behget hastaligi diyatezi

formlarina ayirmayi Onermektdir(82). Grubun kendi tani kri-

terlerini kullanarak standardize ettigi Behget hastaligi tana

rehberi tablo 4'de gosterilmistir(82).

Tablo 4

Dilsen ve Arkadaslarinin Kendi Tani Kriterlerine Goére
Standardize Ettikleri Behget Hastaligi Tani Rehberi

Kesin paterji
paterji
paterji

Siipheli  paterji
paterji

*BH Di-

yatezi

(+) 1 major
(+) 2 major
(-) 3 major
(+) 1 major
(=) 2 major

veya 1 klinik mindr
veya 1 major 2 minSr
veya 2 major ve 2 mindr

ve 1 klinik mindr
veya 1 major ve 2 klinik mindr

paterji (+) ne majér ne mindr

(Her belirti veya bulgu i¢in baska etyolojiler bertaraf

edilmelidir.)

*BH= Behg¢et hastaligi.

KLINIK BELIRTILER

A- MAJOR SEMPTOMLAR

Rekiirran aftdz iilserasyon: Behget tanisi konmus hasta-

larin hemen hemen

tamaminda

mevcuttur(2). Spontan olarak

olugmanin yaninda pikiir ile deneysel olarak da meydana geti-
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rilebilir(83,84). Dudaklara, disetine, yanak mukozasina ve
dile siklikla yerlesir. Seyrek olarak damak, tonsil ve fa-
renkste de goriilebilir(85). flserler genellikle inatg¢adar,
papil ¢iktiktan bir-iki giin sonra olusan ililserasyonun zemini
kirli beyaz, etrafi eritemli bir hale ile gevrili, kenarai ge-
nellikle zimba ile delinmis seklindedir. Cogu ortalama on giin
ig¢inde iyilesir. Aftlar siklikla tekrarlar ve tekrarlama hizi
her vak'ada farklidir(86). Memleketimizde Behget hastalarinda
aftéz ililserasyonlarin olusma sikligi 7Z 79-100 arasinda degi-
gén oranlarda bildirilmistir(79,87,88,89,90,91). Hastalarain

Z 75'inde ise baslangi¢ semptomunu olustururlar(2,5).

Rekiirran genital iilserasyon: Behget hastaliginda gorii-
len genital iilserasyonlar defisik boylarda olabilirler(92).
Ancak genellikle afizdaki aftdz iilserasyonlardan daha kiigiik
olma egilimindedirler(93). Spontan olusabildikleri gibi, pi-
kiir ile deneysel'bigimde de meydana getirilebilirler(84). Ge-
nital iilserlere erkeklere oranla kadinlarda daha sik rastla-
nir(94). Bu tip iilserasyonlar erkeklerde dzellikle skrotum'u
kadinlarda labyum mindr'leri secerler(95). Genellikle bir pa-
piil veya papiilo-piistiil ile baslarlar, bunu, siiratle zimbayla
delinmig gibi olan ve yavag iyilesme gdsteren ililserlerin ge-
lismesi izler(44,93). Erkeklerde genital iilserlerin afrila
olmasina karsin, kadinlarda {ilserlerdaha az rahatsiz edici
6zelliktedir(44). Haftalarca siiren bu iilserler, yaklasik ola-
rak kadinlarin yarisinda ve erkeklerin dortte iligiinde sikatris
birakarak ijilesirler(44,95). Sikatrislerin goériilmesi 6zel-
likle tani ag¢isindan biiyiik 6nem tasir(55,85). Behget hastali-
gindaki genital iilserlerin goériilme sikligi 7Z 70-100 arasinda
bildirilmistir(44,79,96,97).

Deri lezyonlari: Hulusi Behg¢et eritema nodozuma benzer
lezyonlarin ve akneiform lezyonlarin hastalikla baglantili
olduklarini bildirmistir(3,98,99). Behget hastaliginda nodii-
ler ve papiilopiistiiler olmak iizere iki grup deri lezyonu bu-

lunmaktadir. Bunlarin gériilme sikligi ise Z 55-94 olarak bil-
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dirilmistir(79,90,91,97,100).

Nodiiler lezyonlar klinik olarak eritema nodozum veya
yiizeyel tromboflebitis migransa benzerler(85,101). Genellikle
akut gelisen, yuvarlak veya oval olabilen bu lezyonlar findik
veya ceviz biiyiikliigindedir. Renkleri parlak kirmizidir ve ag-
rilidirlar. Bazen bir ven'i izliyormus gibi gdriinen enduras-
yonlar olusturabilirler(44,101). Ozellikle alt ekstremiteler-
de lokalize olurlar(44). Genellikle 10-15 giin ig¢inde ve iil-
serlesmeden kaybolurlar, bazen de yerlerinde hafif bir pig-
mentasyon birkirlar(44,85,101). Eritema nodozuma benzer lez-
yonlar genellikle kadinlarda, yiizeyel tromboflebitis migransa
benzer lezyonlarsa erkeklerde daha sik olarak goriilmekte-
dir(44,94).

Papiilopiistiiler lezyonlar klinik olarak osteofolikiilite
veya akneye benzerler. Papiil halinde baslarlar ve 24-48 saat-
te piistiile dénerler(10l1). Behget hastaliginda goriilme sikliga
% 60-85 olarak bildirilmistir(87,100,101).

Paterji (Derinin nonspesifik hiperreaktivitesi): Beh-
cet hastalarinin derilerine steril bir igne batairaildiktan
sonra, genellikle ¢evresi eritemli bir héle ile gevrili, 1-
2 mm'lik, ¢ogu kez palpasyonla hissedilebilen bir papiil beli-
rir. Bu papiil aynm1 sekilde kalabildigi gibi 1-5 mm'lik bir
piistiil haline de ddnebilir. 24 saatte belirginlegen piistiil,
48 saatte maksimum olur ve 4-5 giin i¢inde kaybolur. Reaksiyo-
nun meydana gelebilmesi i¢in pikiir'iin dermise ulagmasi gerek-
mektedir(77). Behg¢et hastaliginda paterji fenomeni heniiz
aglklanamamaktadlf. Paterji'nin travma ile olugturulan bir
asiri duyafllk reaksiyonu oldugu diigiiniilmektedir(102). Pater-
ji genellikle hastaligin aktif doneminde pozitif, gerileme
devresinde ise negatif veya hafif pozitif olarak tespit edil-
mistir(77,101,102,103). Bu nedenle paterji testi prognostik
bir 6ﬁeme sahiptir(103). Behget hastalifinda paterji testini{i’

pozitiflik orani ile ilgili olarak Tiirkiye'de kontrolli iki
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calisma yapilmistir. Palali(78) 30 Behgetli hastanin 28‘'inde
(Z 93) pozitif sonu¢ elde ederken, Tiiziin ve arkadaslari(79)
ise, 58 Behget hastasinin 49'unda (% 84) pozitif sonu¢ almis-
lardir. Behget hastaligindaki paterji pozitifligi Japonya'da
% 60-70(55,85), Fransa'da % 77(100) seklindedir. Ancak bu son
iki ¢alisma kontrollii degildir.

Tromboflebit Behget hastaliginin major belirtileri
i¢inde yer alir ve oldukg¢a sik goriiliir(2). Komple Behgetli-
lerde %Z 5, inkomple Behgetlilerde ise %Z 11 oraninda baslangig
lezyonu olarak tespit edilebilir(5). Ozellikle erkeklerde da-
ha siktir. Bazen enfeksiyon yerlerinde de ortaya ¢ikmakta,
damarin kordon gibi sert ve palpabl olmasina neden olmaktadar.

10-15 giin i¢inde yerinde iz birakmadan kaybolur(77,85,86,93).

G6z Lezyonlari: Behget hastaligi semptomlari igindeki
bzel yeri ve tezimizle olan yakin ilgisi nedeniyle lezyonlara

biraz ileride detayli olarak anlatilacaktair.

B- MINOR SEMPTOMLAR

Behg¢et teshisi konmus hastalarin yaklasik olarak yari-
sinda artrit, seyrek olarak da artralji seklinde eklem tutul-
mas1l goriilir. En ¢ok el bilekleri, ayak bilekleri ve diz ek-
lemleri tutulur. Sinovyal biyopsi Behget hastaligi icin ol-
duk¢a spesifiktir. Burada iltihap yiizeyel tabakadadir ve yii-

zeyel iilserasyon vardair(44).

Behget hastaliginda gastrointestinal sistem tutulmala-
r1 da dnemli problemler yaratabilir. Oncelikle terminal ile-
um, kolon ve rektal mukozada iilserasyonlar ortaya ¢ikabilir.
Gastrointestinal tutulma dzellikle Japon Behgetlilerinde sik-

tir, buna karsilik Tirk ve Ingiliz Behgetlilerinde oldukca
nadirdir(37,47).

-Behgetli hastalarin % 25'inde hastalagin ikinci ve be-
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ginci yillarinda ndrolojik tutulma meydana gelir(2). Merkez
sinir sistemi tutulumlu olgularin yaklasik olarak yarisinda
bir yil i¢inde 6liim goériilmesi nedeniyle n&éro-behgetli hasta-
larin durumu ciddidir. Norolojik tutulmanin da erkeklerde da-
ha sik oldugu bildirilmektedir(38,39). Beyin sapi, sipinal
kord ve serebellum en sik tutulan yapilardar(39).

Behget hastalijinda biiyiik damarlarda da 6nemli lezyon-
lar gorilebilir. Hastaligan bu sekli Anjio-Behget sendromu
olarak adlandarilmaktadir(4l). Vendz okliizyon en sik olarak
siiperior ve inferior vena kavalarda, arterial okliizyon ise
genellikle ekstremite arterlerinde gdriiliir. Anevrizma olugu-
muna en sik olarak abdominal aorta'da rastlanair(11,12,14,40).

Behget hastaliginda goriilen O6liim sebebi anevrizma riiptiirii-
diir(38).

Bu Belirtiler disinda Behget hastaliginda, pulmoner
bulgular, kardiak belirtiler, orsgit, epididimit, glomerulo-
nefrit, hepatit, pankreatit ve ates seyrek olmakla beraber
eslik eden diger sistem bulgularadir(2,11,12,13,14,44).

GO0Z LEZYONLARI

Behget hastaliginda koti gdrme prognozu nedeniyle géz
lezyonlari en Gnemli belirtilerden birini olusturmaktadir(27,
28,34,44). G6z tutulmasi tipik olarak belirgin retinal vas-
kiilit ile birlikte olan bir rekiirran uveoretinittir(29,30,
35). Klasik kitaplarda, yaygin sinesi olusumu, komplike ka-
tarakt ve sekonder glokoma dogfu ilerleyen hipopyonlu, agair,
rekiirran ©on {iveit geklindeki tablo hald vurgulanmakla bera-

ber, gercekte hastalarin % 30'undan azinda hipopyon gdriilmek-
tedir(35).

Arka Behget tablosunun, retina ve optik sinirdeki de-
gigikliklerini ilk kez Niyazi lsmet G6zcii (1938) miisahade et-

mig ve goriilen klinik manzarayi "Neuroretinitis Serosa" ola-
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rak isimlendirerek arka segment semptomatolojisine dikkat
cekmistir(104).

Eski yayinlarda Behget hastaligindaki fundus bulgula-
rina ait ¢ok ‘az bilgiye rastlanmaktadair. Bunun nedeni, birgok
olguda olaya istirak eden 6n segment ve vitreusun, fundusun

gbriilmesini engellemesidir(105).

Behget'in klasik géz bulgusu olan hipopyonlu iridosik-
lit genellikle Once bir gdzde baslar, daha sonra diger gozii
de tutabilir. On kamarada yogun iltihabi hiicre infiltrasyonu
vardir. Bu hiicrelerin yercekiminin etkisiyle altta toplanma-
lari hipopyonu olusturur. Siiratle kaybolan bir semptom oldu-
gundan herzaman bulunmayabilir ve bu hastalik i¢in de spesi-
fik degildir. Vitreustaki hiicrelerden dolayi olusan bulanik-
11k ise uzun siire devam eder. Vitreus berraklastiktan sonra
fundusta ¢ogunlukla papillit ve retina vaskiiliti ile birlik-
te eksiida tipinde retina lezyonlari ve makula dejeneresansi
gbriilebilir(85,106,107,108,109). On liveit daima arka segment
enflamasyonuna eslik ede:(35).

Bengisu ve Sezer'e godre arka kutup lezyonlari daha.
baskindairlar. Ilk 6nce reaksiyonel bir vitreus odagi ile bir-
likte bir korioretinit baslar, sonra iritis belirtileriyle
beraber hipopyon ortaya 91kar(9,110).'6n segmentte korliik ya-
pan en O6nemli nedenler okliizyo pupilla, komplike katarakt ve
sekonder glokomdur. On segment normal veya cok az tutuldu3u
zaman gorme prognozunu tehdit eden optik atrofi, makula deje-
neresansi ve retina dekolmanidir(28,35,105,109).

Pazarla ve arkadasglara ~Behget hastaligina bagli gdz
tutulmalarinda goriilen klinik tipleri: Izole olarak konjonk-
tiva ve skleranlﬁ tutulmasi (ekstraokiiler tutulma), mindr re-
tinal vask#litli tutulma (subklinik tutulma), aZir retinal
vaskiilitli tip, retinal vaskiilitle ©&n iiveitin kombine olduk-

lari tip, izole papilla stazinin goriildiigii tip ve asimetrik



- 20 -

seyir gosteren sekiller olmak iizere siniflamislardir. Ekstra-
okiiler. tutulmada yeralan konjonktiva iilserlerini yeni bir
bulgu ¢egidi olarak vurgulamislar, nadir goriildiigiinii ve aft-
larin konjonktivadaki benzerleri olabilecegini savunmuglar-
dir. Akut veya subakut On segment ataklariyla birlikte reti-
nal vaskiilit seklinin ise en sik rastlanan tutulma tipi oldu-

gunu belirtmislerdir(29).

Behget hastaliginda goriilen fundus disi g6z bulgularz
goriilme sikligina gdre sirasiyla sdyledir, iltihabi vitreus
bulanikligi, ©On iiveit, rubeozis iridis, komplike katarakt,
vitreus hemorajisi, sekonder glokom, fitizis bulbi, neovaskii-
ler glokom, episklerit, konjonktiva iilseri(28,29,30,34,35,
106,109). Fundustaki degisiklikler ise fundus floressein an-
jiografisinin yardimiyla daha iyi belirlenmistir. Bunlar da
retinada: kanama, eksiida, makulada damarlarda kiliflanma,
venlerde dolgunluk ve kivrimlarinda artma, ven dal tikanik-
liklari, retina O6demi, makula distrofisi, korioretinit odak-
lari, retina neovaskiilarizasyonu, hipoksik alanlar, prolife-
ran retinit, eksiidatif retina dekolmani ve retina deligi, op-
tik diskte ise: Odem, atrofi ve neovaskiilarizasyondur(30,34,
35,106,109).

Sonu¢ olarak, genellikle arka segmentten baslayan goz
tutulumu, sonraki ataklarda ©n segmenti de i¢ine almaktadair.
Aslinda tek basina On segment veya arka segment tutulumu s&z-
konusu olmayip her g6z ataginda belirti ve bulgular iki seg-
mentten birinde agirlik gostermekte ve arka segment atagina

daima bir miktar On iiveit eslik etmektedir(28,35).

Yapilan histopatolojik ve fundusun floressein anjio-
grafik incelenmesi ¢alismalari sonucu gdz lezyonlarindaki pa-
tolojinin retinadaki vaskiilite dayandi8i ileri siliriilmekte-
dir(29,30,35). Baz1 yayinlarda bu vaskiilitin birincil, diger-
lerinde ise ikincil oldugu belirtilmistir(l1ll). G6z tutulma-

sinin patolojisinin tam olarak izahi bugiin i¢in miimkiin olma-
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mistir. Yillarca siiren inflamasyonun tahribatindan sonra
eniiklee edilen gdzlerin incelenmesi, patolojinin anlagilmasi-
na yardimci olamamistir ve erken olgulara ait bildiriler az-
dir. Shikano erken devrelerde retina, koroid ve agcida az fakat
yaygin yuvarlak hiicre infiltrasyonu ile biraz daha ge¢ bir
devrede retina damarlari ¢evresinde perivaskiiler histiosit

infiltrasyonu oldugunu bildirmistir(35).

Sonug¢ olarak Behget hastaligindaki esas okiiler lezyon
tipik bir endojen iiveitten ziyade agir bir vaskiilit gibi go-
riinmektedir. Bu, viicudun baska yerlerindeki lezyonlarain pato-

lojisine de uymaktadir(29,30,35).

Goz tutulmasi olan hastalarin %Z 50 kadari gdz semptom-
larinin baslangicindan itibaren ilk 5 yi1l ig¢inde kdr olmakta-
d1r(35). Pazarli ve arkadaslari 540 Behgetlinin 235'inde géz
tutulumu tespit etmislerdir. Bunlardan 192 hastada g6z tutul-
masl hastaligin baslangicindan itibaren ilk 3 yil iginde ge-
lismistir. Go6z tutulmasi olan 180 hastadan 104'iinde (% 58)
uveoretinit bagslica gdz lezyonunu teskil etmektedir(112). Goz
tutulmasi erkeklerde daha siktar(27,31,37,113) ve prognozu
da erkeklerde daha kotiidir(27,113). Behget hastaliginin bu
bulgusunun HLA-B5 pozitif doku grubu tasiyanlarda daha sik
gorildiigii-bildirilmektedir(114).

Behget hastaliginda goriilen godz lezyonlarinin klinik
olarak saptanmasinda ve takibinde kullanilan oftalmolojik mu-
ayene yontemleri, biomikroskopi, direkt ve indirekt oftalmos-
kopi, Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile fundus muayenesi ve
F.F.A. (fundus floressein anjiografisi)'dir. G8z tutulmasinin
temelini olusturan tipik retinal vaskiilite eslik eden rekiir-
ran uveoretinitte(29,30,39), retinanin vaskiiler yataginin
F.F.A. ile degerlendirilmesi en deferli muayene ydontemlerin-
den biridir(30). Behget'in gtz lezyonlari 6n ve arka segmenti
ig¢ine almaktadir, ancak her atakta tutulan segment o6n veya

arkadan biri olmaktadir. Her arka segment atagina bir miktar
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on iiveit eslik etmektedir(27,28,39). Oysa topladigimiz lite-
ratiirler arasinda Behget'te, go6ziin ©n segmentinin vaskiiler
yatagini inceleyen bir ¢alisma (iris floressein anjiografisi)-
ya rastlamadik. Fundusu floressein anjiografik olarak deger-
lendirmenin yanisira atak esnasinda 8n segment dolanimini da
iris floressein anjiografisi ile degerlendirmeyi uygun gdr-
diik. Arka ve On segmentin atakli dénemdeki simultane vaskiili-
tini bu ydntemle inceleyerek sonuca varmaya ve aciklaik oldu-

gunu hissettigimiz bu konuda katkida bulunmaya calistik.

Gere¢ ve yOnteme ge¢meden Once, konumuzla olan ilgi-
sinden dolayi iris ve retinanin damarsal anatomileri ve flo-
ressein anjiografik incelemeleriyle ilgili kisaca bilgi ver-

meyi uygun buluyoruz.

Irisin kan ihtiyaci, silyer cismin 6n kisminda irisin
biyiik arter ¢emberi adi verilen bir agdan kaynaklanan, stro-
mal tabakadaki radyal damarlar tarafindan saglanir. Biyik ar-
ter cembri, iki arka uzun silyer arterle gtz disi rektiis kas-
larinin yapigsma yerlerinden uzanan yedi ©6n silyer arterin
birlesmeleri ile meydana gelir. Biiyiilk arter ¢emberinden g¢i-
kan radyal dallar, koloret'te genellikle tam olmayan kiigiik
arter ¢emberini olustururlar. Son olarak terminal dallar pu-
pillaya ulasarak burada kapiller aglar ve veniillere doniisiip
vorteks ven sistemine dokiiliirler. Arteriol, kapiller ve ve-
niillerde endotel hiicrelerinin birlesmesi, zonula okludensleri
ile kuvvetlendirilmistir. Bu yapi endotel hiicre membranlari-
nin dis liflerinin ¢ok siki baglantilar olusturmasiyla meyda-
na gelir(115,116).

Fotografik arac¢larin hassasiyeti ve intravendz olarak
verilen floresseinin g6z ig¢indeki varllgl, miktari ve dagilai-
mi1 floressein anjiografisinden elde edilen bilgileri belir-
ler. Iris floressein anjiografisindeki su Gzellikleri hatir-
lamak yerinde 6lur: Albiimine baglanan floresseinin 100 A° ' liik

bir molekiil biitiinliigii vardir. Silyer cisim progeslerinin epi-



teli ve iris kapillerleri zonula okludens tipinde hiicreler-
arasi baglantilarla donatilmis olup floresseini gecirmezler.
Normal iris anjiograminda ayrintilarin goriilebilmesi dirisin
pigmentasyonuna bajladir. Mavi iris, damarlara biitiin ayrinti-
lary ile gosterir. Kahverengi bir irisin vaskiiler yapisi iyi
incelenememektedir. Genglerde normal iris anjiogrami sizinti
alanlar: géstermez. Yapilan bir ¢alismada 50 yasin iistiinde
olan olgulain Z 20 kadarinda, pupilla kenarindan kiigiik flo-
ressein sizinti demetleri go6zlenmistir. Floresseinin 6nkol
venasina enjeksiyonu ile irisin radial damarlarinda ilk ola-
rak goOriilmesi arasindaki zaman olarak OJlgiilen kol-iris zamani
normalde 9 saniye ile 20 saniye arasinda degisir. Boyanin
iris kokiinde gorilmesi ile pupiller kapillerlerin dolmasa
arasindaki devre olarak tanimlanan arteryel faz 2-3 saniye-
dir. Arter fazinin baslangicindan vendz fazin baslangicina
kadar gecen siire arterio-vendz faz olarak bilinir ve bu siire
4-5,8 saniye arasinda degisir. .

iris floressein anjiograminda hipofloresans gésteren
alanlardan perfiizyon yetersizlikleri ve floressein blokaja
sorumludur. Iriste perfiizyon yetersizlikleri sektdr seklinde
gecikmeler veya defektler seklinde goriiliir. Floressein bloka-
ji1 genellikle irisin pigmentli alanlarinin damarlarin flore-
sansinl gizlemesi esasina dayanir. Ayrica iris {izerindeki kan

pihtilar: da blokaja neden olur.

Hiperfloresans alanlar, floressein sizintisi gOsteren
anormal damar yapilarina balidir. Anjiografik olarak sapta-
nabilen 6n kamaraya floressein sizintisi daima, hiicreler ara-
s1 baglantilarin sikligini ve etkinligini bozan bir patoloji
belirtisi olarak kabul edilmelidir. Iris ic¢ine pupiller kenar
disinda bir bdlgede floressein ekstravazasyonu daima patolo-
jik bir bulgudur. Floressein miktari ve yogunlugu inflamatu-
var ve neovaskiiler durumlarda en fazla olmak ilizere degisken-
dir(115,117,118,119).
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Retina iki kaynaktan beslenir. Dis b6lim damarsiz olup
koryokapillaris tarafindan, i¢ boliim yani sensoryal retina
ise santral retina arteri ve dallari tarafindan beslenir. i¢
bolim bazi olgularda silyo-retinyen arterden de kan alar. Dis
ve i¢ bOliimiin ayr: ayri kaynaklardan beslenmesi ¢ift kan kay-
nagi teskil etmez. Aktif retinal metabolizmanin devami ig¢in
her ikisi de sajflam olmalidir. Karotis intermna'dan ¢ikan of-
talmik arterin ilk dali olan santral retinmal arter, globun
yaklasik 12 mm gerisinde, optik sinirin alt i¢ tarafina gi-
rer. One, alt ve iist papiller dallar halinde ikiye ayrilacagi
optik diske dogru uzanir. Damar, lamina kribrozé i¢cinden gec-
tiginde duvari Onceki kalinliginin yaklasik yarisina iner.
Géz i¢indeki primer dallari arterioldiir. Santral retinal ar-
terim alt ve iist papiller dallari, nazal ve temporal dallara
teskil etmek iizere diskin yiizeyinde ikiye ayrilir. Nazal dal-
lar, perifere dogru nispeten direkt bir seyir izler. Temporal
damarlar fovea santralisin iist ve altinda kavis ¢izer ve pe-
rifere gecer. Retina kapillerleri, sinir 1lifleri tabakasinda
ve i¢ niikleer tabakada olmak iizere iki kapiller ag olusturur.
Retial venler esas olarak arterlerle beraber seyreder, ¢api
arterinkinden daha genistir. Retinanin normal dolasimi su

bozellikleri tasir:

1- Arterio-vendz ¢aprazlasma yerinde ayni adventisyal
k1laf vardair,

2- Retina arterleri boyunca kapillerlerden yoksun zon
bulunur,

3- Retinal veya foveal avaskiiler zon perifoveolar ka-
piller ag denen bir kapiller aj ile gevrilidir ve
bunun en i¢teki kenari perifoveal kapiller halka
olarak adlandirilar.

4~ Damarlarin capi proksimal segmentte 100-150 mikron,
intermedial segmentte 40-50 mikron, olup, F.F.A.'da
goriilebilen en kiigiik yapr 20 mikrondur.

5
Normal floressein anjiografide floresansin ilk bulgu-
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lari, floressein boyasinin kol venasina enjeksiyonunu takiben
yaklasik 10-12 saniyede koroidde goriiliir. Bu erken faza koro-
idal flas fazi denir. Koroidal floresseinin go&riilme nedeni
bagli olmayan floressein molekiiliiniin koryokapillaristeki de-
liklerden serbestgce geg¢mesi ve ekstraselliiler koroidal mesa-
feyi doldurmasidir. Normal floressein anjiogram su fazlara

ayrilar:

1- Erken koroidal dolma ve koroidal flas fazi (10-12'-
inci saniye),

2- Retina arterlerinde dolma ve artmis koroidal dolma
(14'iincii saniye),

3- Arteriovendz dolma ve laminer akim (16'inci saniye)

4- Tam arteriovendz dolma (18'inci saniye),

5- Retinal vendz faz,

6- Artmis retina ve koroidal floresansla birlikte geg

arteriovendz resirkiilasyon.

Floresseinin kol venasindan verilisinden 3,5 dakika
sonra koroid ve retina damarlarinda artik boya kalmamistir
ancak koroid ve sklera dokulari boyalidir (sklero-koroidyen
devre). Retina kapillerleri tikanikliklarinda karanlak alan-
lar go6riilir (iskemik alanlar). Ayrica retina kanamalari ve
eksiidalari da floresseini maskelediklerinden karanlik alanla-
ra neden olurlar (hipofloresans). Retina kapillerlerinin ti-
kanmasi sonucu olusan retina 6demi koroidin floresansini mas-
keleyeceginen retinanin iskemik alanlari siyahtirlar. Retina
6demleri, pigment epiteli dekolmani, koroid ve retina neovas-
kiilarizasyonlari, her tiirlii fibrotik dokulu olgularda da flo-
ressein ¢ok geg¢ siirelerde dahi bu bdlgelerde mevcuttur (hi-
perfloresans). Diiriizenler, santral serdz retinopati gibi pig-
ment epiteli defektlerinde, koroid devresinden itibaren flo-

ressein retinada goriiliir (pencere olayi).

Diskin floresansi disk yiizeyinde posterior silyer vas-
kiiler sistemden ve santral retina arter kapillerlerinden bas-
lar(115,120,121,122).
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GEREC ve YONTEM

Caligmamiz kapsamina giren olgulari, Subat 1987-Aralik
1987 tarihleri arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Behcet Has-
taligi Arastirma Poliklinifine miiracaat eden, O'Duffy kriter-
lerine gore kesig Behgcet tanisi konmug hastalardan sectik.

Olgularimiza basgslica ii¢ gruba ayirarak inceledik:

1- Gozdibi muayenesinde (oftalmoskopik ve Goldmann'zin
ii¢ aynali lensi ile) Behget hastaligina ait ¢esitli lezyon-

lara olan hastalar.

2- Gozdibinde Behget hastaligina ait herhangi bir pa-
toloji saptanamayan (oftalmoskopik ve Goldmann'in ii¢ aynalz
lensi ile) olgular. Bu gruptaki olgular iki alt grupta ince-

lenpmistir.

2.a- Gozdibinde Behget hastaligina ait herhangi bir
bulgu olmayan ancak vitreus ig¢inde hiicre bulunan olgular,
2.b- Gbozdibinde ve vitreus ig¢inde herhangi bir bul-

gu saptanmayan olgular.

3- Muayenemiz sirasinda arka segment aktivasyonu ge-

c¢irmekte olan hastalar.

Yukaridaki &zellikleri gdésteren 52 Behget'li hastanin
tlimiiniin 6n segmenti Haag-Streit yarikli lambasi ile, gdzdip-

leri de Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile ayni ekip tarafindan
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muayene edildi.

Calisma grubumuza dahil olan 52 hastanin en genci 15,
en yaslisi ise 48 yasinda olup, yas ortalamasi 30.7'dir. Bun-
larin 15'i (% 28.8) kadin, 37'si (% 71.2) erkektir. Erkekle-
rin yas ortalamasi (30.2), kadinlarin yas ortalamasi (31.9)-
dur. Erkek/kadin orani 2.46'dair.

5 cc, Z 10'luk sodyum floressein (Alcon) 6n kol vena-
sindan enjekte edilmek suretiyle,
o

1. ve 2. gruptaki hastalara fundus floressein anjiog-

rafsi, 3. gruptaki hastalara da iris floressein anjiografisi

uyguland}. Ayrica tiim olgularin renkli fundus fotografi cekildi.

Kullanilan kamera "Canon CF-PU bio fundus kamera'si
olup, anjiografilerde Kodak Tri-X pan film 400 asa, renkli
fundus fotograflarinda ise Kodak Ektakrom film 100 Asa kul-

lanilmistir.

Hastalarda, intravendz % 10'luk 5 cc Sodyum floressein

enjeksiyonu, herhangi bir komplikasyon yapmamistir.



Calismamiz kapsamina giren 3 gruptaki toplam 52 hasta-
nin 103 gdzii yukarida ag¢iklanan ydntemle incelenmis olup, ol-
gularimizin yas ve cinsiyete gore dagilimi ile bunlarin 7 de-
gerleri tablo 5'de verilmistir (Bir erkek hastamizin sag gézii

¢ocukluk g¢aginda gegirdigi bir travma sonucu fitizik oldugun-
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BULGULAR

dan ¢alisma disi birakilmistar).

Tablo 5

Olgularin Yas ve Cinsiyete Gore Dagilima

Cinsiyet | Goz Sayisi | Yas Ortalamasi
Erkek 73 30.16 71.2
Kadan 30 31.9 28.8




- 29 -

Yag ‘
35
36 ;’/
v/} 1.
a’ b ,// ..o'.
v/ 1 |-
20 4 ”’ .'o:
/A4 ..
15 b . V4 ,:.‘
/l .l. [
i0 4 ,“ .Q::
V4 [y
4 , % ¥
L /’ ....
d . ve

g

I I[A I[ Gurue

Sekil 1- Calismamizin Kapsamina Giren Gruplardaki
Hastalarain Yas Ortalamasz:

Bulgularimizi, yukarida acikladigimiz ii¢ ana grup

icinde topladak.

I- Birinci Gruba Ait Bulgular

Goldmann'in ii¢ aynala lensi jle géz dibi muayenesinde,
Behget hastalifina bagli ¢cesitli lezyomlar tesbit edilen top-
lam 27 gdzden olusan bu gruptaki olgularin On segment ve gdz-

dibi muayene bulgulari tablo 6'da gésterilmistir.

I'inci gruptaki olgularin Goldmann'in ii¢ aynali lensi
ile gbzdibi muayenesinde eksiida 12 olguda, hemoraji 8 olguda,
perivaskiilit 11 olguda, kistik makiila 6demi veya kistik makii-
la 6dem sekeli 11 olguda, optik ndrit 3 olguda tesbit edil-
mistir. Bu hastalara F.F.A. c¢ekilirkenm irisleri de ayni se-
ansta degerlendirilmistir. Atakl: ddnemde olmayan bu gdzlerin

hig¢birinde iris dolaniminda bir patoloji tesbit edilmemistir.
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Tablo 7: I'inci gruptaki olgularin fundus floressein

anjiografik bulgularini gdstermektedir.

Bu gruba ait F.F.A. bulgulari ise sdyledir.

16 olguda optik sinir tutulumu, 22 olguda retina vena-
larindan diffiizyon, 9 olguda koroid dolma defekti, 7 olguda
laminasyon, 9 olguda kistik makiila 6demi, 5 olguda ven tika-
nikliga, 4 olguda perivaskiilit, 4 olguda vende segmentasyon,
4 olguda vendz loop olusumu, 3 olguda iskemi seklindedir. Bir

olgumuzda da arter dolma defekti tespit edilmistir.
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Tablo 7- I'inci Gruptaki Olgularin Fundus Floressein Anjioérafi Bulgulari

32

0SN: Olgu sira no, AS: Ad, soyad: Y: Yas, C: Cinsiyet, 057: Optik sinir tutulumu, DIF: Retina vena-
larindan difflizyon, KDD: Koroid dolma defekti, LAM: Laminasyon, KMJ: Kistik makiila tdemi, VDG: Ven
dolma gecikmesi, PUS: Perivaskiilit, SEG: Retina venalarinda segmentasyon, UL: Venbz loop (ilmikgik),
IsK: iskemi, sf: saf gdz, sl: sol g8z, X: O gbziin bu grup iginde incelenmedifini gdsteriyor, F: Flo-

ressein anjiografisinin flu olup, deferlendirilmedigini gbsteriyor.
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ORNEK VAK'A 1

Olgu sira no: 38 olan bu vak'amizin yasi 28 olup, 1
y1l once Behget tanisi konmustur. G6z muayenesinde sagda,
vitreus iginde (++) hiicre, papilla sinirlarinda gilikldik. we
makiiler hol, solda vitreus iginde (+4) hiicre, papilla sinirla-
rinda siliklik, kistik makiila 6dem sekeli ve inkomplet makii—

ler hol tespit edilmistir.

Resim 1

F.F.A.'da sagda optik sinir tutulmasi, retina venala-
indan diffizyon (vaskiilit), laminasyon, vendz loop olusumu,
makiler hol, solda optik sinir tutulumu, retina venalarindan
diffiizyon (vaskiilit), vendéz loop olusumu, makiiler hol ve ar-
ter dolma defekti tespit edilmistir. Resim 1 sag ve sol goziin
arka kutbunun F.F.A. foto3rafini, Resim 2 ise sag g0dziin renk-—

1i fundus fotografini géstermektedir.



Resim 2

ORNEK VAK'A 2:

Olgu sira no: 40 olan bu vak'amizin yasi 29 olup, 5
y1l 6nce Behget tanisi konmustur. 2 yildan beri géz tutulma-
s1 mevcuttur. Olgumuzun sol gozi bu grup i¢inde incelenmis-
tir. Goz muayenesinde (solda) vitreus iginde (+) hiicre, fun-

dusta perivaskiilit ve retina hemorajisi saptanmistair.

F.F.A.'da (solda) optik sinir tutulmasi, retina vena-
larindan diffiizyon (vaskiilit), kistik makiila 6demi, tespit
edilmistir. Resim 3 sol géziin F.F.A. fotografini, Resim 4 ay-

n1 goziin renkli fundus fotografini gostermektedir.
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Resim 3

Resim 4



ORNEK VAK'A 3:

0lgu sira no: 42 olan bu vak'amizin yasi 16 olup, 1
yi1ldir Behget tanisi konmus ve gdz tutulumu tespit edilmis-
tir. Sag gdz bu grup ic¢inde degerlendirilmis olup, muayene-
sinde vitreus i¢inde (++) hiicre tespit edilmis, fundusta saat

12 hizasinda periferide eksiida saptanmistair.

Resim 5

F.F.A. tetkikinde eksiida'ya uyan bdlgede herhangi bir
patoloji goriilememistir. Resim 5: Sag gozde eksiidanin bulun-
dupu bolgenin renkli fundus fotografini, Resim 6: Bu bdlgenin

ayni anda cekilen F.F.A. fotografini gostermektedir.



Resim 6

2— Ikinci Gruba Ait Bulgular

2.a.: Gozdibinde Behget hastaligina ait herhangi bir
bulgu olmayan ancak vitreus icine hiicre enfiltrasyonu bulunan
olgulardan olusan bu alt gruptaki toplam 43 gdziin F.F. &a tet-
kikinde, 25'inde optik sinir tutulumu, 16'sinda retina vena-
larindan diffiizyon, 8'inde koroid dolma defekti, 8'inde lami-
nasyon, 6'sinda kistik makiila ©demi, 3'iinde perivaskiilit,
3'iinde ven segmantasyonu, S'inde vendz loop olusumu tesbit
edilmis olup, bu grup icinde yalniz 3 gdzde anjiografik ola-

rak patoloji saptanmistir.

Tablo 8, grup 2.a'daki olgularin F.F.A. bulgularini

géstermektedir.



Tablo 8- Grup 2a'daki Olgularin Fundus Floressein Anjiografi Bulgulara
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DSN: Olgu sira no, AS: Ad, soyad, Y: Yas, C: Cinsiyet, 0ST: Optik sinir tutulumu, DiF: Retina vena-
larindan difflizyon, KDD: Koroid dolma defekti, LAM: Laminasyon, KM: Kistik makiila Sdemi, UDG: Ven
dolma gecikmesi, PUS: Perivaskiilit, SEG: Retina venalarinda segmentasyon, VL: Ventz loop (ilmikgik),
Isk: Iskemi, sg: sag gdz, sl: sol gbz, X: 0 gBiziin bu grup iginde incelenmedigini gdsteriyor.
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ORNEK VAK'A 4:

Olgu sira no: 1 olan bu vak'amizin yasi 37 olup Behget
tanisi 2 yil oOnce konmus ve goz tutulumu 1 yi1l Once tespit
edilmistir. GOz muayenesinde, sajda sinesi posterior kalinti-
s1, vitreus ig¢inde (+) hiicre, solda, vitreus ig¢inde (++) hiic-
re, tespit edilmis olup, her iki goziin fundusunda oftalmos-
kopik olarak ve Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile muayeneyle

herhangi bir bulgu saptanamistir.

Resim 7

F.F.A. tetkikinde sag ve sol gdzde optik sinir tutul-
mas1l ve retina venalarindan diffiizyon (vaskiilit) tespit edil-
migtir. Regim 7: Sag gtzin F.F.A. fotografini, Resim 8: Sag
gbziin renkli fundus fotografini, Resim 9: Sol goziin F.F.A.
fotografini, Resim 10: Sol goziin renkli fundus fotografainz

gostermektedir.



Resim 8

Resim 9
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Resim 10

ORNEK VAK'A 5:

Olgu sira no: 21 olan bu vak'amizin yasi 40 olup, Beh-
cet tanisi ve g6z tutulmasi 1 yi1l Once tespit edilmistir. Goz
muayenesinde sagda, sinesi posterior kalintisi, vitreus ig¢in-
de (++) hiicre, solda ise yalnizca vitreus iginde (4++4) hiicre
saptanmistir. Her iki go6ziin fundusunda oftalmoskopik olarak
ve Goldmann'in iic aynali lensi ile muayenede herhangi bir

bulgu tespit edilememistir.

F.F.A. tetkikinde sag ve sol gdzde optik sinir tutul-
mas1i, sa3da buna ilave olarakperiferide retina venalarindan
diffiizyon (vaskiilit) saptanmistir. Resim 11: Sag ve sol gbdziin
FL¥ k. Fotogrvaflsarini, Resim 12:  Sag, Repim 137 Sl gbziin

renkli fundus foto3irafini gdstermektedir.
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Resim 11

Resim 12
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Resim 13

ORNEK VAK'A 6:

Olgu sira no: 33 olan bu vak'amizin yasi 22 olup, Beh-
cet tanisi 4 yil dnce, goz tutulumu 1 y1l Once tespit edil-
mistir. Goz muayenesinde her iki gozde vitreus icinde (+) hiic-
re saptanmistir. Her iki gdziin fundusunda oftalmoskopik ola-
rak ve Goldmann'in iic aynali lensi ile muayenede herhangi bir

bulgu tespit edilememistir.

F.F.A. tetkikinde sagda periferide bir vaskiilit odagi,
solda optik sinir tutulumu ve yaygin vaskiilit (retina venala-
rindan diffiizyon) tespit edilmistir. Resim 14: Sag goziin F.F.
A. fotografini, Resim 15: Sag goéziin renkli fundus fotografi-
ni, Resim 16: Sol gdzin F.F.A. fotografini, Resim 17: Sol gd-

ziin renkli fundus fotografini gbstermektedir.



Resim 14

Resim 15
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Resim 16

Resim 17
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2.b.: Ne Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile muayenede
g6zdibinde ve ne de vitreus iginde herhangi bir bulgu sapta-
namayan olgulain olusturdugu bu alt grupta ise fundu; fluo-
ressein anjiografisi ile 3 gdzde optik sinir tutulumu, 2 gdz-
de koroid dolma defekti, 3 gdzde laminasyon, 3 gézde'venﬁz
loop olusumu tespit edilmistir. 10 gdzde ise anjiografik ola-

rak bulgu saptanamamistir.

Tablo 9, grup 2.b'deki olgularin F.F.A. bulgularini

gbostermektedir.



+30A1383506 TUTOTPawWUSTasuT sputsT dnab ng upzgb g :x ‘zgb
10s :Ts ‘zgb Qes :Bs ‘Twads] :ys] ¢ (ATHTWT) door zguap :p ‘uoksejusubas eputiefeusn euTjay 935 ‘ITINSEATI
-8d :SNd ‘TSawWTI80 ewTop usp :gOn ‘TWBPY BTMHEW XTISTY QuN ‘UoAseuTwe iy ‘TINE4ep ewop proloy :qgy ‘uoAzny
-4TP UepUTIETEUaN BUTIEY :4]Q ‘NUNTNING ITUTS XT3dp NSO ‘39ATSUT] :g ‘Sep :p ‘pedos ‘py :gy ‘ou eats nbrg NSO

47

0 € 0 0 0 (4] £ 2 0 € MY TIOT
¥ -1x] ~jxiEhx | SR | dlEeT Y] =il Sk o9 yeilthr] 1S
x| =l x] |z, - s <2 | ~ X | = &80l
| =l x| =1z "Gzl | ShEE Y | ~lE | =pEP=IT L *) @ i)
=] x| =] x|~ lhxilvmll Sl x|~ | X1 | =) 5] el "x|. €
=1 =1 Tl ~ [k (Rl - (TR = X Ee X T m ) anilth ) 2y
- x} =] ]~ FEl=hx = x=imls | et x| ) x| eb e &€
=1 x| =| x|~ [NEl=iE] ~ ety ] ~ Sl | T fx]~ VXl xzzilonnl z¢
=] 1 =] z]= hx Gl Tl ] TR X XL e YO TR L2
i =l x| =]z [BElx (Ve = | Y | B R | s B hegileqty | B
x| =l 2| +|x Bl - Rl e | ol =0x L =10 L et 50tz Lt
=] =} =] =]« it - Ml — U | =il eche. it e iogilYats | €T
X| ¢+ X| +1x| +"S e SRR | YL | 2B EX el g o pratH | 2%
xl =lxi =lx] =1x [Neliriils] x =l | X | epaieaioe] =g bodilitzen | 6
= =l % | ®] =] =] = JEs]ieui,] USRI | | =l e e eeiieyen | g
=l x| =] 2= | =T D= WEltsl | ~L X | =l T E= | X} % [N ] 6
| =l =] =]« =S | -l | =i | w]e | =]e]| <} F LIl T7] ¥

15|28 | 18|38 | 19|22 | 18|25 | 18|05 | 18|25 | 18|85 | 12|85 | 18|38 | 18|

0| X SV | NSO
piich TA oas SAL daa QNI RVT aax aIa IS0

TYVINDTING TIVHOOILNY NIISSTYOTL SNANNL

trern8tng tjeadorfuy ursssaiorg snpung utxe(nd{g T¥ep,qz dnig -6 orqeq



ORNEK VAK'A 7:

Olgu sira no: 17 olan bu vak'amizin yasi 30 olup, Beh-
¢et tanisi 10 yil o6nce konmustur. Bu olgumuzun sa3 godzi bu
grup ig¢inde degerlendirilmistir. Muayenede sa3 godzde On seg-
men, vitreus ve fundusta (oftalmoskop ve Goldmann'in ii¢ ayna-
11 lensi ile) Behget'e ait herhangi bir patolojik bulgu sap-

tanamamistir.

Resim 18

F.F.A. tetkikinde koroid dolma defekti, laminasyon ve
ventz loop olusumu tespit edilmistir. Resim 18: Sag goziin

F.F.A, fotofirafini géstermekteddir.

3- Uciincii Gruba Ait Bulgular

Oftalmolojik muayeneleri sirasinda arka segment akti-
vasyonu tesbit edilen hastalarin olusturdugu bu gruptaki 9
atakli gdziin 6n segment dolasimi, iris floressein anjiografi-
si ile degerlendirilmistir. Bunulardan 7 gdzde iris yilizeyin-
den fluoressein sizintisi tesbit edilmistir. Ayni hastalarin
aktivasyon gostermeyen diger gozleri kontrol olarak kullanil-

mis ve hi¢ birinde iris dolasiminda patoloji saptanamamistir.

Tablo 10, 3'iincii gruptaki hastalarin 6n segment ve vit-
reus bulgulari ile iris anjiografi bulgularini gostermektedir.
Sekil 2'de ise atakli olgularda iristen floressein kacag:

oranl gosterilmistir.



Tablo 10- Grup 3'deki Olgularin On Segment ve Vitreus Muayene Bulgulara Ile
Iris Floressein Anjiografisi Sonuglari

ON SEGMENT VE VITREUS MUAYENE BULGULART iris

SPK sP ™ ¥L v | maze ANJIOGRAFIST
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0SN: Olgu sira no, AS: Ad, soyad, Y: Yas, C: Cinsiyet, SPK: Sinesi posteriyor kalintisi, SP: Sinesi pos-
teriyor, TN: Un kamarada tindal, FL: Flare, VH: Vitreus igi hiicre, HAZE: Vitreus haze, sj: sag gdz, sl:
sol giz, N: Normal, D: Iris yiizeyinden floressein diffiizyonu.
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Sekil 2- Atakli Olgularda irisden Floressein Kagagi Orani

ORNEK VAK'A 8:

Olgu sira no: 19 olan bu vak'amizin yasai 30 olup, Beh-
cet tanisi 3 yil Once, gdz tutulumu 1 y1l ©dnce tespit edil-
mistir. Bu olgumuzun atak halinde olan sag gdzi bu grup ig¢in-
de incelenmistir. Remisyondaki sol gdz kontrol olarak kulla-
nilmistir. Muayenede sa3 godzde, on kamarada tindal (4), vit-
reus ic¢i hiicre (4+), "vitreus haze" (+++) olarak tespit edil-
mistir. Sol goézde ise, vitreus iginde (+) hiicre disinda bir

patolojiye rastlanamamistir.



Resim 19

Resim 20



iris floressein anjiografisinde, atakta olan sa3 goz-—
de iris yiizeyinden floressein diffiizyonu saptanmistir. Remis—
yondaki sol goziin irisinden ise floressein diffiizyonu olma-
mistir. Sag goziin fundusu atak nedeniyle anjiografik olarak
degerlendirilememistir. Remisyondaki sol gbézde fundus anjiog-
rafik olarak degerlendirilip, optik sinir tutulumu, retina
venalarindan diffiizyon, venlerde segmentasyon, retinada neo-
vaskiilarizasyon ve arterio-vendz santlar tespit edilmistir.
Resim 19: Sag ve sol goziin iris floressein anjiografik fotoZ-
rafini gostermektedir. Ataktaki sag gozde iris yiizeyinden
diffiizyon gorilmektedir. Sol gdz ise remisyonda olup, iristen
floressein diffiizyonu yoktur. Resim 20: Sa3 ve sol gdziin Bl
A. fotograflarini gdstermektedir. Sag fundus atak nedeniyle
fluholupy degerlendirilememektedir. Ataksiz donemdeki sol go-

ziin E.F.A. fotografi nettir.

ORNEK VAK'A 9:

Olgu sira no: 45 olan bu vak'amizin yasi 15 olup, Beh-
cet tanisi ve gdz tutulumu 1 yi1l Once tespit edilmistir. 01—
gumuzun once sag gozii, 10 giin sonra da sol gozii arka agirlik-
11 atak gecirmistir. Sag géz atakta iken muayenede, 6n kama-

"vitreal

rada tindal (++), flare (++), vitreus ig¢i hiicre (++)
haze" (+++) olarak saptanmistir. Gozdibi atak nedeniyle de-
tayli tetkik edilememis, flu olarak retinal hemoraji ve eksii-
dalar secilebilmistir. Bu sirada ataksiz donemde olan sol
gbzde, vitreus iginde (++) hiicre ve g8zdibi tetkikinde in-

komplet makiiler hol tespit edilmistir.



Resim 22




Resim 23

iris floressein anjiografisinde sagda iris yiizeyinden
diffiizyon saptanirken, ataksiz dbnemdeki sol g&éz dirisinden
floressein diffiizyonu olmamistir (Resim 21). Ayni donemde ce-
kilen fundus flressein anjiografisinde, atak halindeki sag
goziin fundusu fludur.Remisyondaki sol géziin fundusu net olup,
optik disk tutulmasi, retina venalarindan diffiizyon (vaskii-
lit) ve kistik makiila 6demi seg¢ilmektedir (Resim 22).

10 giin sonra bu kez sol gbz arka agirlikli atak gecir-
mistir. Sap goz remisyona girmistir. iris floressein anjiog-
rafisinde bu defa sol gdzde iris yiizeyinden diffiizyon izle-
nirken, sa3 g6z irisinden floressein kag¢agi gozlenmemistir
(Resim 23).

ORNEK VAK'A 10:

Olgu sira no: 49 olan bu vak'amizin yasi 31 olup, Beh-
cet tanisi 2 yil 8nce, gdz tutulumu 1 yi1l Snce tespit edil-
migtir. G6z muayenesinde solda arka agirlikli atak saptanmis

ve su bulgulara rastlanmistir. Sinesi posterior kalaintisi,



1 '

sinesi posterior, vitreus ig¢i hiicre (++) ve "vitreal haze'
(+++). Vitreus bulanikligi nedeniyle fundus degerlendirileme-
mistir. Sag gozde sinesi posterior kalintisi, vitreus icinde
(+) hiicre ve godzdibinde eksiida, periflebit tespit edilmistir.
Arka agirlikli atak gecirmekte olan sol gdz 3'iincii g¢alisma
grubumuz i¢inde incelenmis, remisyondaki sa§ gdz ise kontrol

olarak kullanilmistair.

Resim 24

Ataktaki sol gozde, iris yiizeyinden floressein diffiiz-
yonu saptanirken, sag g6z irisinden floressein sizintisi tes-

pit edilememistir (Resim 24).
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TARTISMA

Behg¢et hastaligi genellikle gen¢ yetiskinlerde sik go&-
riiliir. GOoriilme yasi 20-40 yas arasi olup, ortalqma liglincii de-
kattir(28). Calisma grubumuza dahil kadin olgularda ortalama
yas 31,9, erkek olgularda 30,2 olup, tim olgularin yas orta-
lamasi 30,7'dir. Bu bulgular literatiir bilgilerine uyum g&s-
termektedir(28).

Behg¢et hastaliginin erkeklerde kadinlara oranla daha
si1k goriildiigii bildirilmektedir(28). 1986 Londra Uluslararas:
Behget Hastaligi: Kongresi'nde hastalifa yakalanma riskinin
Dogu Asya'da kadinlarda, Bati Asya ve Orta Dogu'da erkekler-
de baskin oldugu soylemmistir. Ayni Kongre'de Erkek/Kadain
orani Tiirkiye i¢in 3.3/1 olarak bildirilmistir(43). Bizim ol-

gularimizda Erkek/Kadin orani 2.5/1 seklindedir.

Behget hastaliginda kotii gérme prognozu nedeniyle goz
lezyonlari en 6nemli belirtilerden birini olusturmaktadir(27,
28,34,44). G6z tutulmasi tipik olarak belirgin retinal vas-
kﬁlit ile birlikte olan bir rekiirran uveoretinittir(29,30,
35).

Gz tutulmasinin patolojisinin tam olarak izahi bugiin
i¢in miimkiin olamamistir. Yillarca siiren inflamasyonun tahri-
batindan sonra eniiklee edilen gézlerin incelenmesi, patoloji-
nin anlasilmasina yardimci olamamistir ve erken olgulara ait
bilgiler azdir(35).



Behget hastaliginin géz lezyonlari fundus ve fundus
dis1 g6z bulgulari olarak ayrilabilir. Atmaca 83 Behget'linin
148 goziiniin degerlendirilmesinde, fundus disi g6z bulgulara
arasinda iltihabi vitreus bulanikliginin en ¢ok rastlanan
bulgu oldugunu bildirmistir(30). Caligsmamizin kapsamina giren
komple tip Behget'li hastalarin (Grup 1, Grup 2.a, Grup 3)
tiimiinde, vitreus ig¢ine (+) ile (++++) arasaindaki yogunluklar-
da semikantitatif olarak degerlendirdigimiz iltihabi hiicre
enfiltrasyonu tesbit ettik. Ilk sirada tesbit ettigimiz bu
bulgu Atmaca'nin verilerine uymaktadir. Behget hastalifinain
klasik triadi ig¢inde yer alan hipopyonun siiratle kayboldugu
buna karsin vitreustaki hiicreler nedeniyle olusan bulanikli-
gin ise uzun siire devam ettigi bildirilmektedir(85,106,107,
108,109). Ayrica vitreus bozuklugu arka segment tutulumunun
igareti sayilmaktadir(33). Komple tip olgularimizin tiimiinde
tesbit ettifimiz vitreus ig¢ine hiicre enfiltrasyonu yukaridaki
literatiir bilgisini dogrulamaktadir. Arka segment aktivasyo-
nunun en onemli bulgusunun "vitreal haze" olduunu tesbit et-
tik. Vitreus ig¢ine iltihabi hiicre enfiltrasyonu ile birlikte
baslica protein transiidasyonu ile olusan "vitreal haze" (il-
tihabi vitreus bulanikligi)'den sonugta vitreus ig¢i hiicre
arta kalmakta ve bu hiicrelerin rezorpsiyonu da uzun siirmekte-
dir. Arka ataktan ok uzun siire sonra dahi vitreus igi hﬁcre
tesbit edilebilmektedir. "Vitreus haze" arka aktivasyonun,
sadece vitreus i¢i hiicre ise ©dnceden geg¢irilmis arka atagain
isaretidir. Atak esnasindaki 9 g&ziin tiiminde "vitreal haze"
ve vitreus igi hiicre enfiltrasyonu tespit ettik. Ayrica komp-
le tip olgularimizin timiinde ise vitreus i¢ine hiicre enfilt-
rasyonu saptamamiz bu varsayimlari desteklemektedir. Calisma-
mizin 1l'inci grubunu olusturan ve gézdibi muayenesinde Beh-
¢et'e ait g¢egitli lezyonlarin bulundugu 27 goéziin incelenme-
sinde fundus floressein anjiografisi, Goldmann'an ii¢ aynali
lensi ile goézdibi muayenesinde tesbit edilen. eksiida, retina
hemorajisi, perivaskiilit, kistik makiila 6demi, optik nérit
bulgularini teyid etmis, ayrica da vaskiilit (retina venala-

rindan diffiizyon), koroid dolma defekti, laminasyon, ven ti-
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kanikligi, ventéz loop (ilmikcik) olusumu ve arter dolma de-
fekti (bir olgumuzda) gibi bulgulari tesbit etmemize olanak
tanimistir. Behget hastaligina bagli fundus degisiklikleri-
nin tesbitinde F.F.A. (Fundus Floressein Anjiografisi)'nin
¢ok ©6nemli bir ydntem oldugu savunulmaktadir(30,32). Bizim
c¢alismamizda da F.F.A.'nin, fundus bulgularainin tesbitinde,
diger yodntemlere gdre ne kadar i{istiin olduu ispatlanmistar.
Bu gruptaki olgularimizin F.F.A. bulgulari arasinda ilk sira-
y1 retina venalarindan floressein diffiizyonu (vaskilit) al-
mistir. Behget'in gbz lezyonlari baslica retina vaskiiliti-
dir(30,32) seklindeki literatiir bilgisiyle bu bulgumuz uyum

saglamaktadair.

Optik sinir ve retinanin histopatolojik olarak ince-
lenmesi sonucu esas degigikliklerin retinada, optik sinirdeki
degisikliklerin ise retinadakilere ikincil olarak gelistigi
ve santral arterin asiri daralmasina ragmen optik sinirde ka-
piller aglarin mevcut oldugu ileri siiriilmektedir(33). Calis-
mamizin kapsamina giren 1, 2a ve 2b grubundaki olgularimizda
optik sinirin durumunu da degerlendirdik. l'inci gruptaki ol-
gularimizda retina vaskiiliti 22 olguda izlenirken optik sinir
tutulumu 16 olguda goézlenmistir. Optik sinir tutulumu olan
her olguda retina vaskiiliti de tespit edilmis, ayrica optik
sinir tutulumu olmadan da retina vaskiiler yatagina ait pato-
lojik bulgular saptanmistir. Bu degerlendirmelerimiz esas de-
gisikliklerin retinada, optik sinirdeki degigsikliklerin ise
retinadakilere ikincil olarak gelistigi seklindeki goriisi
desteklemektedir. Ancak grup 2a ve 2b ig¢inde yer alan olgula-
rimiz arasinda fundus floressein anjiografisi ile diger her-
hangi bir patoloji saptayamadigimiz, ancak optik sinir tutu-

lumu tespit ettigimiz olgular da vardir.

Matsuo ve arkadaslari Behget hastaliginda yaptaiklarz
fundus floressein anjiografik c¢alismalarda ilk g6z lezyonla-
rinin optik disk iizerinde gé6riilebilecegini (papiller tip)

sbylemiglerdir(32). Bir iist paragrafta bahsettigimiz saf op-
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tik sinir tutulumlu olgular (Grup 2a, 2b ig¢indeki) bu goriisi
desteklemektedir.

Behgcet hastaliginda g6z lezyonlarinin retina ve ko-
roidin olaya katilmasiyla seyrettigi ileri siiriilmektedir(33).
Koroidin Behget'te tutulup tutulmadigini degerlendirmek igin
koroid dolasimini inceledik. Fundus floressein anjiografisi-
nin ilk 10-12 saniyesini teskil eden koroid flas fazi flo-
ressein molekiiliiniin koriokapillaristeki deliklerden gecerek
ekstraselliiler koroidal mesafeyi doldurmasiyla olusur(120,
121,122). Normalde en geg 12'inci sani’yede koroid floressein
ile dolmaladir. Daha geg¢ fazlarda adaciklar halinde koroidal
dolma defektlerinin saptanmasi koroid dolasim bozuklugunu
gosterir. 1, 2a, 2b grubundaki olgularimizda koroid flas fa-
zin1 degerlendirdik ve 89 géziin 19'unda koroid dolma defekti
tesbit ettik. Bu orandaki bir bulgu ile, Behget'in gdz lez-
yonlarinin seyrinde }oroidin olaya istirak ettigini sdylemek
giigtiir ve koroid dolasiminin "Indocyanine Green" ile ayrinti-

11 bir incelemesini yapmak sarttair.

Galismamizin 1l'inci grubu iginde yer alan ve drnek Va-
ka 3 olarak takdim ettigimiz olgumuzun gdzdibinde oftalmosko-
pik olarak tespit edilen "eksiida" bdlgesinde, ayni anda ¢eki-
len fundus floressein anjiografisinde herhangi bir patolojiye
(6rnegin diffiizyon gibi) rastlanmamasi morfolojik bulgular
ile an}iografik bulgularin her zaman uyusmayacaini gosterme-
si bakimindan 6nemlidir. Bu bulgu nedeniyle ayrica, damar ce-
perindeki patolojik hadiselerin takibinde, gdzdibinin sadece
oftalmoskopik ve/veya Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile deger-
lendirilmesiyle yetinilmeyip, ayni zamanda fundus floressein
anjiografisi ile dogrulanmasinin Onemini vurgulamak istiyo-

ruz.

Diger taraftan, bu olguyu yalnizca oftalmoskopik ve/
veya Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile degerlendirseydik, damar

lezyonunun iyilesme siiresinin, eksiidanin rezorpsiyon siiresi
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ile ayni olmasi gerektigini savunabilecektik. Fakat anjiogra-
fik degerlendirme damar g¢eperindeki aktivasyon siiresinin daha
kisa oldugunu ortaya koymustur. Bu da Behget'in damar 1ezyoﬁ-
larinda akut baslama ile akut rejenerasyon 6zelligini anjio-
grafik olarak gdsteren bir olgu niteligindedir. Behget'in da-
mar lezyonlarindaki bu rejenerasyon floressein molekiiliiniin

damar disina sizmasina engel olacak kadar ideal dzelliktedir.

Calismamizin ‘2a grubu iinde inceledigimiz olgularda
oftalmoskopik ve Goldmann'in ii¢ aynala lensi ile g6zdibi mua-
yenesinde herhangi bir lezyon bulunmamakta, ancak daha &6nceki
arka tutulmanin isareti olarak vitreus icine hiicre infiltras-
yonu tespit edilmekteydi. Bu olgularimizda fundus floressein
anjiografisi ile optik sinir tutulumu, retina venalarindan
diffiizyon, koroid dolma defekti, laminasyon, kistik makiila
60demi, perivaskiilit, ventz loop (ilmikg¢ik) olusumu gibi pato-
lojiler saptanmistir. Yalnizca ii¢ gdzde (43 gbziin incelenme-
sinde) anjiografik olarak patolojik bulguya rastlanmamistir.
Behget'te fundus degerlendirilmesinde F.F.A'nin gereklili-
$1(32,33,36) bu grup icindeki bulgularla da ispatlanmistir.
Ayrica, lezyonun biiyiik bir ¢ofunlugu retina venalarina ait-
tir. Bonamour ve arkadaslarlnln retina veni tutulmasinin has-
taligin major belirtilerden biri oldugu konusundaki goriisle-

rine(36) uymaktadir.

inkomple tip (gdz tutulmasiz) Behget'li vakalardan
olusan 2b g¢alisma grubumuzda vitreus i¢ine hiicre enfiltrasyo-
nu yoktur. Ayrica oftalmoskopik ve Goldmann'in ii¢ aynali len-
si ile muayenede herhangi bir lezyon bulunmamasina ragmen
fundus floressein anjiografisi ile optik sinir tutulumu, ko-
roid dolma defekti, laminasyon, vendz loop olusumu gibi pa-
tolojiler tespit edilmistir. F.F.A.'nin inkomple tipte bile
hastaligin erken fundoskopik bulgularini saptamak i¢in gerek-
1i o0ldugu(32,36) ileri sﬁrﬁlmﬁgfﬁr. Bu goriis 2b grubumuzun
bulgulariyla desteklenmektedir. Ancak biz komple ve inkomple

tip Behget tanisinin dogru olabilmesi igin, gdzdibinde her-
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hangi bir lezyon olmadiginin F.F.A. ile teyid edilmesinin -2b
grubumuzun sonuglari nedeniyle- daha dogru olacagi kanisinda-

y1z.

Behgcet'te her goéz ataginda belirti ve bulgular 8n veya
arka segmentten birinde agirlik gostermekte ve arka segment
atagina daima bir miktar ©6n iiveit eslik etmektedir(28,35).
Arka segment atagl esnasinda On segmentte de degisiklikler
olup olmadigini arastirmak amaciyla, arka atak gecirmekte
olan 9 gdze iris anjiografisi uyguladik. Bu vakalari ¢alisma-
m1zin ili¢glincii grubu olarak degerlendirdik. Arka atak sirasinda
incelenen 9 goziin 7'sinde iris yiizeyinden floressein diffiiz-
yonu saptanmistir. Ayni olgularain ataksiz olan diger gidzle-
rinde (Tablo 10) iriste floressein kagagi tespit edilememis—
tir. Ornek 9'da takdim edilen vakada, sag ve sol g6z iki ayri
donemde arka atak gegirmistir. Atakli géziin irisinde flores-
sein diffiizyonu varken, ataksiz olan diger gézde olmamistar.
Bir miiddet sonra atakli g6z remisyona girmis ve remisyondaki
g6z atake olmustur. Bu goziin irisinde floressein kagagi var-
ken remisyondaki diger goziin iris dolasimi normal bulunmus-
tur. Bu arka atak, remisyon zincirinin ayna hastada{izlenme—
si, bulgulari daha da kiymetli hale getirmektedir. Ugiincii
gruptaki olgularimiza ait sonuglar,arka segment atagina daima
bir miktar 6n iiveitin eslik ettigi(28,35) goriisiini destekle-

mektedir.
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SONUC

Oftalmoskopik ve Goldmann'in ii¢ aynali lensi ile mua-
yenede; 1- Gbézdibinde Behget'e ait lezyon bulunamayan olgu-
larda, anjiografik bir fundus bulgusu, yani retinal bir vas-
kilit aktivasyonunun bulunup bulunmadiginin arastirilmasa,
2- Simdiye kadar tarif edilen anjiografik bulgulara ilave
edebilecegimiz bagka bir anjiografik bulguﬂun olup olmayaca-
ginin arastirilmasi ve 3- Aktif bir retinal vaskiilitle (yani
atak esnasinda) simultane olarak &n segmentte de bir vaskiili-
tin olup olmadiginin iris anjiografisiyle degerlendirilip or-
taya konmasini ama¢ladigimiz bu galismamizda, O'Duffy kriter-
lerine gore Behget tanisi konmus toplam 52 hastanin 103 gézii,
fundus floressein anjiografisi ve/veya iris floressein anjio-

grafisi ile degerlendirilip su sonuglara varilmistir.

Behget'te fundus disi gz bulgulara arasinda vitreus
ig¢i iltihabi hiicre infiltrasyonu en ¢ok rastladigimiz bulgu-

dur.

Fundus floressein anjiografisinin, gerek gdzdibinde
oftalmoskopik olarak lezyon bulunan ve gerekse lezyon sapta-
namayan Behget'li hastalarin funduslarinin degerlendirilme-
sinde, diger yontemlere gore daha fazla bilgi saglayan deger-

1i bir metod oldugu kanisina vardik.

Géz tutulumlu Behget'lilerde fundus floressein anjio-

grafisi bulgulari arasinda ilk sirayi retina venalarindan
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floressein diffiizyonu almistar.

Behget hastaliginda ilk g6z lezyonlarinin, fundus flo-
ressein anjiografisiyle optik disk i{izerinde tespit edilebile-
cegini gordiik. Behget'te gdz lezyonlarinin seyrindé koroidin,
retina ile birlikte olaya katilip katilmadiginin degerlendi-
rilmesinde, F.F.A.'da koroid flas fazinin durumu fikir vere-

bilir.

Behet'te gézdibindeki morfolojik bulgular ile anjio-
grafik bulgularin her zaman uyum gdstermedifi, damar lezyon-
larinin akut baslangi¢ ve akut rejenerasyon 0Gzelliginde ol-
dugu saptandi. Damar lezyonlarindaki rejenerasyonun, flores-
sein molekiiliiniin damar disina sizmasina engel olacak kadar

ideal nitelikte oldugu gdzlendi.

Diger muayene yontemleriyle herhangi bir bulgu sapta-
namasa bile, Behget'te g6z tutulumu olmadiginin sdylenebilme-
si, ancak F.F.A. tetkikinde bir patolojiye rastlanmamasi ha-
linde miimkiin olmaktadir.

o

Arka atak gecirmekte olan hastalarimizda iris flores-
sein anjiografisi c¢ekerek iris yiizeyinden floressein sizin-
tis1 oldugunu gdsterip, arka atak esnasinda bir miktar on

iiveitin de olaya istirak ettigini ortaya koyduk.

Bu sonuglara gore Behget hastaliginda g6z lezyonlari-
nin degerlendirilmesinde &6zellikle fundus floressein anjio-
grafisi olmak iizere iris floressein anjiografisinin de ¢ok

degerli bir yontem oldufu goriilmistiir.
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OZET

Subat 1987 - Aralik 1987 tarihleri arasinda Cerrahpasa
Tip Fakiiltesi Behget Hastaligi Arastirma Poliklinigi'ne mii-
racaat eden, O'Duffy kriterlerine gore kesin Behget tanisi
konmus, en genci 15, en yaslisi 48 yasinda olan 15'i kadain,

37'si erkek, 52 hastanin 103 gozii ii¢ gruba ayrilarak incelen-
di:

1- Gozdibi muayenesinde (Oftalmoskopik ve Goldmann';n
iic aynali lensi ile) Behget hastaligina ait ¢esitli lezyonla-

r1 olan hastalar.

2- Gozdibinde Behge hastaligina ait herhangi bir pato-
loji saptanamayan (oftalmoskopik ve Goldmann'ain ii¢ aynalz
lensi ile muayenede) olgular. Bu gruptaki olgular iki alt

grupta incelenmisgtir.

a) Gozdibinde Behget hastaligina ait herhangi bir

bulgu olmayan ancak vitreus ig¢inde hiicre bulunan olgular.

b) Gézdibinde ve vitreus iginde herhangi bir bulgu

saptanamayan olgular.

3- Muayenemiz sirasinda arka segment aktivasyonu ge-

¢irmekte olan hastalar.

1 ve 2'inci gruptaki hastalara fundus floressein an-
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jiografisi, 3'iincii gruptaki hastalara iris floressein anjio-
grafisi uygulandi. Ayrica tiim olgulara renkli fundus fotogra-
fi cekildi.

Elde edilen sonuglar literatiir verileriyle karsilasti-
rildax ve Behget hastaliginda gtz lezyonlarinin degerlendiril-
mesi ve takibinde fundus floressein anjiografisi ile diris

floressein anjiografisinin yeri belirtilmeye galisalda.
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