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ÖZET 

 

 

Behçet Hastalığının etyopatogenezi tam olarak bilinmese de genetik 

olarak yatkın bireylerde çeşitli çevresel ve bireysel immünolojik faktörlerin 

etkileşimi ile ortaya çıktığı düşünülmektedir. Etyolojide genetik faktörlerin 

rolünü destekleyen önemli bir unsur hastalığın aile bireylerinde görülebilme 

özelliğidir. Ailevi olgu sıklığı dünya genelinde %2-5 olarak bildirilmiş iken, 

Orta Doğu ülkelerinde bu oran %15’e ulaşmaktadır. Ailevi birikimin juvenil 

başlangıçlı olgularda daha sık olduğu bildirilmektedir. Behçet Hastalığının 

temel klinik bulguları oral aft, genital ülser, üveit, eritema nodozum, 

papülopüstüllerden oluşmaktadır. Ailevi olguların  klinik bulguları hakkında 

detaylı bir araştırma  bulunmamaktadır. 

Bu çalışmada, Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Behçet merkezinde 

izlenen Ailevi Behçet olgularının sıklığını saptanması ve klinik ve demografik 

özelliklerinin sporadik olgularla karşılaştırmayı amaçladık.  

            1995-2014 yılları arasında Behçet merkezinde takip edilen hastaların 

verilerine  Behçet merkezi dosya arşiv kayıtlarından ve hastalardan detaylı 

aile anamnezi ile ulaşıldı. Sadece birinci derece akrabalar- kardeş, anne, 

baba, çocuk- Ailevi Behçet olarak kabul edildi. Hasta  dosyaları ve arşiv 

kayıtlarından elde edilen yaş, cinsiyet, belirtilerin ilk ortaya  çıkış yaşı, tanı  

anındaki yaş gibi klinik ve demografik veriler retrospektif   olarak 

değerlendirildi. 

Verilerine ulaşılan 840 Behçet hastasının 33’ünün 36 adet birinci 

derece akrabasında Behçet Hastalığı tespit edildi. Birinci derece 

akrabalardan 12’sinin(12/36) klinik bulgularına ulaşıldı. Verilerine ulaşılan 45 

ailevi olgunun 23’ü kadın, 22 erkekti. Belirtilerin başlangış yaşı 7 ile 45 

arasında değişirken, ortalama: 22.17±9.069 olarak bulundu. Ailevi Behçet 

prevalansı olgularımızda % 3.9 olarak saptandı.  HLA B5 pozitifliği 

%86.6(26/30), göz tutulumu %26.6, genital ülser %82.2, eritema nodozum 

%60 olguda saptandı. Nörolojik tutulum hiçbir hastada yok iken 2 hastada 

vaskuler tutulum mevcuttu. 
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  Çalışmamızda genital ülser, eritema nodozum ve HLAB5 pozitifliği, 

ailevi olgularda sporadik olgulara göre yüksek bulundu. Göz tutulumu 

sporadik olgularda daha yüksek idi. Ailevi olgularda göz tutulumunun 

sporadik olgulara göre daha az saptanmasının nedeni erken tanıyla tedavi 

altında üveit ataklarının engellenmiş olması olabilir.  

 Ailevi olguların yakın takibi erken tedavi ile hastalığa bağlı oluşacak 

ciddi komplikasyonların önlenmesi açısından önem arzetmektedir. Bununla 

beraber bu bulgu farklı populasyonlarda geniş serili çalışmalarla 

desteklenmelidir. 

 

 

 Anahtar kelimeler: Behçet hastalığı, ailevi Behçet hastalığı 
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SUMMARY 

Clinical and Demographical Characteristics of Familial Behcet’s disease 
(Southeast Marmara Regıon) 

 
 

Behcet’s disease (BD) is a chronic, relapsing, systemic vasculitic 

disorder characterized mainly by mucocutaneous lesions, ocular, articular 

and vascular as well as other organ involvements. The aetiology of BD 

remains unknown, but the most widely held hypothesis of the disease 

etiopathogenesis is that an altered immune response triggered by an 

infectious agent or by an autoantigen in a genetically suspected host. An 

important element  supporting the role of genetic factors in the etiology of the 

disease is the ability to be seen in family. Familial aggregation of the disease 

has been reported mainly from Turkey and Japan in literature. While the 

frequency of familial cases have been reported worldwide as 2-5%, in the 

Middle East this rate reaches 15%. Familial accumulation is reported to be 

more frequent in juvenile-onset cases. There is no detailed study of familial 

cases about clinical findings In this study, determining the incidence of 

familial Behcet cases followed in the Behcet polyclinic and comparing it’s 

clinical and demographic characteristics with sporadic cases were aimed. 

Data related to Behcet patients who were followed up in our Behcet 

polyclinic between the years 1995-2014 were collected from the archive 

records and were  achieved by a detailed family history  Only first degree 

relatives (brother, sister, mother, father, children) was considered as familial 

Behcet’s disease. Clinical and demographic variables (age , gender, age of 

onset of the first sypmtoms, age at diagnosis etc.) were analyzed from  

patient’s data . 

Behcet’s disease has been detected  in 36 first-degree relatives of 33 

patients among 840 Behcet’s disease patients. Clinical findings of all 33 

patients with Behcet’s disease have been obtained.. Clinical findings of only 

12 of 36 relatives were obtained.. 23 patients were female and 22 were male. 

The age of onset of symptoms were  between 7 and 4 (mean 21,09). In our 

patients, the incidence of familial Behcet’s disease was determined as 4.6%. 
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HLA B5 positivity rate in  ocular involvement, genital ulcers, erythema 

nodosum was determined as 86.6%(26/30), 26.6%, 82.2%, 60%, 

respectively. None of the patients had neurological involvement, but two 

cases had  vascular involvement. 

In our study, skin lesions such as genital ulcers and erythema  

nodosum   and HLA B5 frequency have been found  higher in familial cases. 

Uveit have been found higher in sporadic cases.  

In conclusion, close follow up of the familial cases, is important for the 

prevent and early treatment of the potential serious complication of the 

disease. This finding needs to be supported with the further studies from 

different populations with large series. 

 

 

Key words: Behçet’s disease, familial Behçet’s disease. 
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GİRİŞ 

 

 

Behçet hastalığı (BH) ilk olarak 1937 yılında Prof. Dr. Hulusi Behçet 

tarafından oral aft, genital ülserasyon ve gözde hipopiyonlu iridosiklitin 

görüldüğü üç semptomdan oluşan bir kompleks olarak tanımlanmıştır (1). 

Tanımlandığı tarihten bu yana etyopatogenezi kesin olarak açıklanamamakla 

beraber zaman içinde hastalarda saptanan yeni bulgularla kapsamı çok 

genişlemiştir. Behçet hastalığı; oral ve/veya genital ülserasyonlar, deri 

lezyonları ve iltihabi göz bulgularının ön planda olduğu ancak pek çok sistemi 

tutabilen kronik, tekrarlayan ataklarla seyreden sistemik vaskülitik bir hastalık 

olarak tanımlanmaktadır (2-7) . 

Hulusi Behçet'in tanımladığı üçlü semptom kompleksine uyan örnekler 

başka yazarlar tarafından da bildirilmiştir (5). Ancak bu üçlü kompleksin bir 

sendromun parçası olduğu terimi ilk olarak bir Prof. Dr. Hulusi Behçet 

tarafından ortaya konulmuştur (2-10). Hulusi Behçet 1924 yılında rekürran 

aftöz stomatit (RAS), genital ülser, eritema nodozum ve görme bozukluğu 

olan bir hasta görmüş, 1930'da ikinci, 1936'da üçüncü hastasına rastladıktan 

sonra bu bulguların özgün bir hastalığa bağlı olduğunu öne sürmüştür. Bu 

düşüncesini 1937'de "Deri Hastalıkları ve Frengi Arşivi" ve "Dermatologische 

Wochenschrift" dergisinde yazmış, aynı yıl Paris Dermatoloji Derneği'nin 

toplantısında açıklamıştır. 1947'de Cenevre'de düzenlenen Uluslararası Tıp 

Kongresi'nde Zürih Tıp Fakültesi'nden Profesör Mischner'in önerisi ile bu yeni 

tablo "Morbus Behçet" olarak adlandırılmıştır. Daha sonra "Behçet 

sendromu", "Behçet trisemptomu" isimlerini almıştır. Günümüzde ise 

çoğunlukla "Behçet hastalığı" terimi kullanılmaktadır (2-5,8-10). 

1979 yılında Hamza ve arkadaşları (11) Behçet hastalığını, en önemli 

bulguları oküler, deri, eklem, sinir ve vasküler sistemlerde olmak üzere 

multisistemik bulgularla seyreden ve histopatolojik olarak vaskülit gösteren 

bir oral aftozis olarak tanımlamışlardır. Tüm bunlar, dünya çapında, 

hastalığın değişik bulgularının bir araya getirilerek tanı kriterlerinin 

oluşturulamadığını yansıtmaktadır. Kriterleri netleştirmek ve tedavinin 



2 
 

etkinliğini belirlemek amacıyla, 1986 yılında Ben Ezra (12) Behçet hastalığını 

dört türde sınıflandırmayı uygun görmüştür: Oküler, internal, nöro ve kombine 

Behçet hastalığı.  

Behçet hastalığının tanısı 1990 yılından beri Uluslararası Çalışma 

Grubu’nun belirlediği tanı kriterlerine göre başka bir klinik açıklaması 

olmayan tekrarlayan oral ülserasyona; genital ülserasyon, göz lezyonları, deri 

lezyonları ve paterji testi pozitifliği bulgularından en az ikisinin eşlik etmesi ile 

konulmaktadır (7). 

Bütün dünyada görülebilen BH’nın sıklığı Japonya, Kore ve Çin gibi 

Uzak Doğu ülkeleri ile Türkiye, Yunanistan ve İran gibi Akdeniz bölgesi ve 

Orta Doğu ülkelerinin bulunduğu tarihi ipek yolu coğrafyasında belirgin bir 

artış göstermektedir. Yine bu ülkelerde mukoza, göz, deri bulguları ve paterji 

pozitifliği gibi sık görülen bulgular ile sinir sistemi, gastrointestinal sistem, 

kas-iskelet sistemi, kardiyovasküler sistem gibi sistemik ve az görülen 

hastalık bulgularının görülme oranları, yaş ve cinsiyete göre şiddeti, 

başlangıç yaşı gibi sonuçlar farklılıklar göstermektedir (2-6,13-14). 

Türkiye 100.000 popülasyonda 80-370 olgu ile en yüksek prevalansa 

sahip ülkedir (13,17,18). Japonya, Kore, Çin, İran, Suudi Arabistan'da 

prevalans 100.000'de 13.5-20 olgu arasında değişirken batı ülkelerinde daha 

düşüktür. İngiltere'de 100.000'de 0.64 ve Amerika'da 100.000'de 0.12-0.33 

olarak bildirilmiştir. Almanya'da Türk kökenli vatandaşlarda prevalans 

100.000'de 21'dir ki bu, Türkiye'den daha düşük, Alman kökenlilerden daha 

yüksektir (Almanlar'da 100.000'de 0.42-0.55) (16). İlk olarak Demirhindi ve 

arkadaşları (17) Silivri'nin Fener köyü ve çevresinde yaptıkları çalışmada 

prevalansı 80/100.000 olarak saptamışlar, daha sonra Yurdakul ve 

arkadaşları (18) Ordu'nun Çamaş nahiyesinde yaptıkları çalışmada 

prevalansı 370/100.000 oranında bildirmişlerdir. İstanbul Tıp Fakültesi 

Dermatoloji Anabilim Dalı tarafından İstanbul ve ilçelerinde yapılan 

epidemiyolojik araştırmada BH prevalansı 42/10.000 olarak bildirilmiştir (19). 

Hastalığın ortalama başlangıç yaşı 20-40 yaş arasındadır. Türk Behçet 

hastalarında ortalama başlangıç yaşı 23,3 iken, diğer ülkelerde başlangıç 

yaşı daha ileri bulunmuştur. Çocukluk çağında ve ileri yaşlarda çıkışı daha 
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nadirdir. Çocuklardaki prevalansı %2 olarak bildirilmiştir (20,21). Son yıllarda 

çocuk hasta sayısında bir artış gözlenmektedir (2,3,22). Neonatal dönemde 

de bildirilen vakalar  vardır (22,23-26). Hastalık belirtilerinin başlangıcı ile 

tanıyı sağlayan bulguların ortaya çıkışı arasındaki süre uzun olabilir. Bu 

nedenle çocukluk çağında tanı konulan olgu sayısının az olduğu 

düşünülmektedir (26).  

Değişik ülkelerden yayınlanan serilerde hastalığın cinsiyete göre 

dağılımında farklılıklar görülmektedir. Türkiye, İran ve Kuveyt’ten yayınlanan 

serilerde erkek hastalar sayıca fazla iken; Almanya,Kore ve Amerika’da kadın 

üstünlüğü göze çarpmaktadır (2-5,13,14,16).  

Her iki cinsi eşit olarak etkilemesine rağmen bazı çalışmalarda 

erkeklerde biraz daha fazla görüldüğü ve ayrıca erkek ve genç yaştaki 

hastalarda daha şiddetli bir seyrin olduğu savunulmuştur. Behçet hastalığı 

özellikle 15-25 yaş arası genç erkeklerde kadınlara ve yaşlı hastalara göre 

daha ağır seyredebilmektedir (20,23,27-33). 

Ailevi geçiş şekli kesin olarak ortaya konmasa da birçok ailevi olgu 

vardır veya en azından ailede tekrarlayan oral aft hikayesi saptanabilir (13). 

Orta Doğu ülkeleri dışında aile sıklığı % 2-5 iken Orta Doğu ülkelerinde bu 

oran %10-15'tir (16). 

 

Etyopatogenez  

Etyolojisi tam olarak bilinmeyen BH’nın etyopatogenezinde genetik 

yatkınlık, mikrobiyal etkenler, çevresel faktörler ve immün regülasyonda 

bozukluk üzerinde durulmaktadır. Ancak üzerinde en çok durulan hipotez 

hastalığın viral, bakteriyel ya da diğer bir antijen ile tetiklenen ve genetik 

olarak predispozisyon gösteren kişilerde ortaya çıkan bir multisistemik 

hastalık olduğudur (2-5,34,35,42).  

Behçet hastalığında viral etyoloji ilk olarak Hulusi Behçet tarafından 

ileri sürülmüş, ancak daha sonraki çalışmalarda belli bir virüs izole 

edilememiştir. 1980 yılında Behçet hastalarında Herpes simplex virüs (HSV( 

proliferasyonuna karşı bir interferans olduğu gözlenmiştir. Daha sonraki 

yıllardaki çalışmalarda PCR ile HSV-1 DNA fragmenti tespit edilmiştir. Bugün 
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için BH’da HSV’nin rolü, virüsün direkt etkisinden daha çok T-hücre immün 

regülasyonuna olan etkisiyle açıklanmaktadır. Vaskulitik hastalıklarda hepatit 

A, B, ve C virüslerinin etyolojide rolleri olduğu bilinmesine rağmen Behçet 

hastalığında gösterilememiştir (36). 

Behçet hastalığının etyolojisinde streptokokların rolü üzerinde de 

araştırmalar yapılmaktadır. Hasta lenfositlerinin streptokokal antijenlerle 

inokülasyonu sonucu interferon gamma, interlökin (IL)-1, IL-6, IL-8 gibi 

PMNL(polimorfonükleer lökosit) aktive edici faktörlerin salgılandığı 

gösterilmiştir. Streptokokus sangius ve S.salivarius da etyolojide suçlanmıştır 

(2-4,33,35,42). Farklı tip streptokokların hepsinde bulunan ortak bir antijenik 

determinantın hastalıktan sorumlu olabileceği sürülmüştür; ancak yakın 

zamana kadar bu ortak ortak determinant kanıtlanamamıştır. Son yıllarda bir 

grup hastada streptokokal antijenlerin intradermal enjeksiyonu ile hastalığın 

aktive olması ve bir deri reaksiyonunun gözlendiği ortaya konulmuştur (37).  

Behçet hastalığının patogenezinde suçlanan HSV ve çeşitli 

streptokoklar gibi farklı mikroorganizmalar arasındaki ortak antijenik paydayı 

ısı şoku proteinlerinin oluşturabileceği ve insan ile ısı şoku proteinlerinin 

çapraz reaksiyonunun patogenezden sorumlu olabileceği iddia edilmektedir 

(38). 

Behçet hastalığında temel patolojinin sistemik bir vaskülit olduğu  

düşünülmektedir. Endotel hücrelerinin IL-1, TNF ve liposakkaritler ile 

uyarılması sonucu meydana gelen nötrofil adezyonu, Behçetli hastalarda 

sağlıklı bireylere göre daha fazladır. Aynı şekilde IL-8 ve diğer sitokinlerin de 

nötrofil aktivasyonundan sorumlu olduğu dikkat çekmiştir. Dermal endotelyal 

ve infiltre hücrelerdeki nitrik oksit (NO) sentetaz ekspresyonu çok büyük 

miktarlarda NO üretimine neden olmaktadır. Behçet hastalığında da NO 

düzeylerinin yüksek olduğunu saptayan çalışmalar vardır . Endoteli etkileyen 

faktörlerin en önemlileri perivasküler yerleşimli mononükleer hücrelerden 

salınan sitokinler ve nötrofillerden salınan serbest oksijen radikalleridir.  

Behçet hastalığında nötrofillerin endotel hücre yüzeyine daha fazla tutunduğu 

bildirilmektedir. E-selektin endotel hasarının bir göstergesidir. BH’da E-

selektinin yüksek olduğu gösterilmiştir (39).  
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Behçet hastalığında çeşitli immünolojik bozukluklar bildirilmiştir. Bunlar 

serumda dolaşan immünkomplekslerin varlığı, akut faz proteinleri ve C9’un 

serum düzeylerinin yüksekliği, oral mukozaya karşı otoantikorların varlığı, 

kemotaksisin azalması, periferik lenfositlerin alt gruplarında dengesizliğin 

olması, periferik ‘naturel killer’ hücre aktivasyonunun eksikliği ve B-hücre 

stimülasyonunun fazlalığıdır. BH’da beta-2 mikroglobulin seviyeleri de 

artmıştır. Ayrıca BH’da anti-sitoplazmik antikorlar (ANCA) da araştırılmış, 

ancak ANCA’ların BH etyopatogenezinde rol oynamadığı bildirilmiştir . Aynı 

şekilde antikardiyolipin antikorları üzerinde durulmuş, ancak bunlarda da bir 

ilişki belirlenememiştir (40).  

Aktif BH’da monositlerden spontan TNF-α, IL1, IL-6 ve IL-8 

sekresyonunun sağlıklı kontrollerden ve Ailevi Akdeniz Ateşi olan hastalardan 

anlamlı olarak artmış olduğu görülmüştür. Hastaların % 64’ünde plazma IL-

10 düzeyleri artmış bulunmuş. BH’da incelenen sitokinler, patogenezde 

ağırlıklı olarak Th1 lenfositlerin rol oynadığını göstermektedir. Aktif 

dönemdeki BH’larında spontan olarak salgılanan B hücrelerinin sayısı 

artmaktadır (2-5,37,41,42).  

Nötrofil hiperaktivitesinin hastalık patogenezinde çok önemli bir rolü 

olduğu yıllardır söylenmektedir. Behçet hastalarında nötrofil kemotaksisi 

artmıştır. Aktif BH’da nötrofillerin spontan olarak artmış oranda süperoksit 

ürettiği görülmüştür (40).  

Otoimmün bir hastalık olduğunu düşünenler vardır. Ancak bu sınıf  

hastalıklarda görülen ek bulguların olmayışı, spesifik otoantikorların yokluğu, 

kendisinde ve ailesinde otoimmün hastalıkların sıklığında artış olmaması ve 

otoimmün hastalıklarda görülen HLA allellerinin görülmeyişi gibi nedenlerden 

dolayı otoimmün bir hastalık olarak kabul edilmemektedir (40,42).  

Oto-inflamatuar hastalıklar arasında yer alması gerektiğini söyleyenler 

mevcuttur. Ancak bu grup hastalıklarda görülen mutasyonlara  

rastlanmaması, BH’nın diğer oto-inflamatuar hastalıklardan daha sık 

görülmesi ve zamanla şiddetinin azalması bu teorinin aleyhinde bulgulardır 

(42). 
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Th-1 tipi T hücre cevabı doku hasarında önemli rol oynar. Ancak T 

hücre yanıtının spesifik uyaranlar sonucu mu, yoksa nonspesifik nedenlerden 

dolayı mı oluştuğu bilinmemektedir. Çeşitli infeksiyöz ajanlara artmış 

duyarlılık, insan HSP60 ekspresyonunun artması spesifik immün yanıtı 

düşündürür. Bunun yanında doğal immün yanıt hücreleri tarafından yoğun 

miktarda pro-inflamatuar sitokin üretimi nonspesifik immün yanıt lehinedir.  

Son zamanlarda ön plana çıkan görüş patogenezde hem doğal hem de 

kazanılmış immün yanıtın rol oynadığı yönündedir (2-5,40,42) . 

Yapılan aile çalışmaları BH’nın genetik bir riskinin olduğunu 

göstermiştir. Genetik geçiş birden fazla faktöre bağlıdır ve genellikle 

Mendelian geçiş modellerine uymaz. Çocuk Behçet Hastalarında yapılan bir 

çalışmada otozomal resesif bir geçiş olabileceği söylenmiştir (45).  

Genetik geçişle ilgili çeşitli gen çalışmaları yapılmıştır. Hastalıkla en 

sık bağlantı HLA-B51 geniyle gösterilmiştir. Genetik geçiş için öne sürülen  

HLAB51’ in patogenezdeki rolü net değildir . Bazı ailelerde ve bazı bölgelerde 

özellikle HLA-B51 olmak üzere HLA-B5 ile birliktelik gösterdiği bildirilmiştir 

(2,43). HLA B51 ile ilişkili peptidlerle ortak epitopu bulunan bir antijenin 

çapraz reaksiyon verebileceği ve BH’daki immünolojik mekanizmayı 

tetikleyebileceği hipotezi üzerinde durulmuş, retinal S antijeni ile HLA B51 

arasındaki ilişki buna örnek olarak verilmiştir (2-3,40,42). Genetik geçişin 

Behçet hastalığına katkısının %20 den az olduğu tahmin edilmektedir (44). 

Bu durumda çevresel nedenlerin yanında başka genetik belirteçlerin 

bulunması da beklenir. Altıncı kromozomdaki 6p22-23 bölgesi potansiyel bir 

adaydır (30). Öncü bir tüm gen taraması MHC sistemi dışında genlerin de 

risk oluşturabileceğini düşündürmüştür (42).  

 Türkiye’de yapılan bir çalışmada ailevi birikimin ölçüsü kardeşlerde 

rekürrens riski yüksek bulunmuş ve bu sonuç genetik faktörlerin hastalık 

ekspresyonunda çok önemli bir rol oynadığının kanıtı olarak sunulmuştur 

(44).  

Özel bir coğrafik dağılım göstermesi, ailevi olguların varlığı, Uzak 

Doğu ve doğu Akdeniz ülkelerinde insidansının yükseldiği ve HLA-B5 



7 
 

birlikteliğinin BH’nın etyolojisinde çevre ve genetik faktörlerin önemli etkileri 

olduğunu  düşündürmektedir (2-5,40,42).   

Sonuç olarak genetik yatkınlığı olan bireylerde, çeşitli çevresel 

faktörlerin etkisiyle, bazı enfeksiyöz ajanların tetiklediği, hücresel ve humoral 

immünitede meydana gelen bozukluklar ve bunun sonucunda  effektör 

mekanizmalarla gelişen immünolojik inflamasyon BH’nın patogenezinden 

sorumlu gözükmektedir. 

Behçet hastalığı tanımlandığı günden bu yana 70 yıldan fazla zaman 

geçmesine ve immünolojik çalışmalar 40 yıldan fazladır yoğun olarak 

sürdürülmesine rağmen hala hastalığın immünopatogenezi ile ilgili kesin 

bilgilerin elde edildiğini söylemek güçtür. Bugün için BH etyopatogenezini 

arayan hastalıklardan biri olmaya devam etmektedir. 

 

Klinik 

BH’nın tekrarlayan oral aft, genital ülserler ve iridosiklit üçlü semptom 

kompleksi ile tanımlanmasından sonra geçen sürede farklı organların 

tutulduğu bir klinik spektruma sahip olduğu gözlenmiştir. Hastalığın klinik 

bulguları mukokutanöz, kas-iskelet, oftalmolojik, vasküler, santral sinir sistemi 

ve diğer organ tutulumlarını içermektedir (2-7). 

Hastalığın en sık başlangıç semptomu hemen tüm dünyada oral ülser 

olarak bildirilmiştir (%47-86). Yine genital ülser (%0-18) ve deri belirtilerinden 

özellikle eritema nodozum benzeri lezyonlar (%0-19) başlangıç semptomu 

olarak saptanabilmektedir. Deri paterji reaksiyonu hastalığa özgü bir 

bulgudur. Ancak coğrafik olarak belirgin farklılıklar göstermekte ve pozitifliği 

toplumdan topluma değişmektedir (2-6,13,14).  

 

Oral aft 

Hemen her hastada bulunmakla birlikte, bu belirtiyi hiç göstermeksizin, 

hastalığın diğer bulgularını gösteren olgular bildirilmiştir (50). Bununla birlikte 

diğer bulgular ortaya çıkmadan yıllarca oral aft yakınması bulunan hastalar 

sık olarak görülebilmektedir (2-4).  
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Oral ülser, tanıda en önemli kriter olarak kabul edilir. Hastalığın 

başlangıcında veya herhangi bir döneminde en sık saptanan bulgudur ve 

Uluslararası Behçet Hastalığı Çalışma Grubu'nun birçok ülkeden elde ettiği 

verilere göre hastaların %97- 99'unda  bulunmaktadır. Genellikle dudak ve 

yanak mukozası, yumuşak damak ve dilin ventral yüzü gibi ağız mukozasının 

keratinizasyon göstermeyen bölgelerine yerleşirler. Sert damak, diş etleri ve 

dilin dorsal yüzü gibi keratinize bölgeler daha az sıklıkla tutulur. Tonsil ve 

farenks yerleşimi nadir de olsa görülebilir. Ağrı en önemli semptomdur ve 

zaman zaman beslenme güçlüğüne yol açabilir. Oral ülserler, yuvarlak ya da 

oval, eritemli ve ödemli lezyonlar halinde başlar ve 48 saat içinde hızla ülsere 

olurlar. Böylece oval-yuvarlak, kenarları ödemli ve eritemli bir hale ile çevrili, 

tabanı gri-sarı renkte ülserler gelişir. Genelde 1-4 hafta devam eder. Lokal 

travmalar yeni mukozal lezyonların gelişimini tetikleyebilir (Mukozal paterji 

reaksiyonu) (2-6). 

Toplumda tekrarlayan oral aft prevelansı %5-60 arasındadır. Sayıca 

bir veya birden fazla, haftalar veya aylar içinde tekrarlayan ağrılı oral aftlar 

Behçet hastalığının habercisi olabilir (23). 

Oral mukoza ülserleri 3 grupta incelenir: 

Minör ülserler: (%75-85) Hastalığın seyrinde en sık görülen tiptir. Tek ya da 

çok sayıda çapları 1 cm'den küçük (sıklıkla 3-6 mm) olan ve genellikle 1-2 

hafta içinde sikatris bırakmadan iyileşen yüzeyel ülserlerdir. Sıklıkla dudak ve 

yanak mukozası, yumuşak damak ve dilin ventral yüzüne, daha seyrek olarak 

diş eti, sert damak ve dil dorsal yüzüne yerleşim gösterirler. Sayıları oldukça 

değişkendir. 

Majör ülserler: (%10-15) İlk defa 1911 yılında Sutton tarafından ‘periadenitis 

mukoza nekrotika rekürans’ olarak adlandırılmıştır. Görünüm olarak minör 

ülserlere benzemekle birlikte çapları 1 cm'den büyük olup, 10-40 gün veya 

daha uzun sürede sikatris bırakarak iyileşir. Oral mukozada herhangi bir 

lokalizasyonda görülebilirler. Bölgesel ağrılı adenopati eşlik edebilir. 

Genellikle az sayıda olan majör ülserler, minör ülserlere göre daha derin 

yerleşimlidir (2-6). 

Herpetiform ülserler: (%5-10) Sayıları 100’e ulaşabilen, 1-2 mm çaplı, 
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yüzeyel ve birbirleriyle birleşme eğilimi olan ülserlerdir. Daha nadir görülen 

herpetiform ülserler, genellikle sikatris bırakmadan iyileşir (2-7). 

 

Genital ülser 

Behçet hastalarında genital ülser görülme sıklığı %74-97 arasındadır. 

Kadınlarda erkeklere göre daha sık olarak görülmektedir. Genital ülserler 

kadınlarda vulvada ve labium majuslarda görülür. Ağrılı olabilir ancak nadiren 

kadın hastalarda asemptomatik de olabilir. Serviks ve vajinaya da lokalize 

olabilecekleri gözönünde bulundurulmalıdır. Erkeklerde genelikle skrotum ve 

peniste görülür. Üretrada da gözlenebilir. Aynı zamanda her iki cinste 

perineye, anüs çevresine, gluteal bölgeye ve genitokrural kıvrımlara 

yerleşebilirler (2-5,46) .  

Oral afta benzer görünümdedirler fakat onlar kadar sık görülmezler . 

Genellikle papülopüstül şeklinde başlar ve hızla ülsere olurlar. Oral ülsere 

göre daha derindirler ve daha az sıklıkla tekrarlama özelliği gösterirler. 

Kadınlarda vulvada derin destrüksiyona yol açabilirler. Hastalarda sistemik 

ateşle beraber bölgesel lenf bezlerinde büyüme görülebilir (47). Lezyonların 

iyileşmesi 10 gün ile 4 hafta arasında değişmekte olup %70 olguda sikatris 

kalmaktadır. Oral ve özellikle genital ülserlerin ilk ortaya çıkışında, ayırıcı 

tanıda herpes virüs düşünülmeli ve gerekli görülürse PCR ya da kültür ile 

virus araştırılmalıdır (2-4,23). 

 

Göz bulguları 

Behçet hastalığında göz tutulumu, sıklığının ve morbiditesinin yüksek 

olması nedeni ile ayrı bir öneme sahiptir. Göz tutulum sıklığı Türkiye’deki 

serilerde %37-47 (48,49,51) olmasına karşın İran ve Japonya’da % 70’e 

yakındır (14). Erkeklerde, genç erişkinlerde ve santral sinir sistemi tutulumu 

olanlarda göz tutulumu daha sık ve seyri daha ağırken, kadınlarda ve 

yaşlılarda daha seyrek ve daha hafiftir (20). Göz tutulumu erkeklerde 

kadınlardan 2 kat daha fazla bildirilmiştir (50,51). 

Göz lezyonları genellikle BH'nın ilk bulgularından ortalama 2-3 yıl 

sonra ortaya çıkar, fakat bu süre 14 yıla kadar uzayabilmektedir (51). 
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Hastalığın gözdeki doğal seyri, alevlenmeler ve iyileşmeler şeklindedir. 

Alevlenmeler çoğu kez, bazen ön, bazen de arka üveit ağırlıklı panüveit 

ve/veya retinal vaskülit şeklinde ortaya çıkar. Göz tutulumu bulunan 

hastaların ancak % 10-20'sinde körlüğe kadar gidebilen ağır bir seyir söz 

konusudur (2-6,51). 

 

Spesifik deri belirtileri 

Behçet hastalığında deri bulguları hastalığın başlangıcında ve/veya 

seyri sırasında sık görülen lezyonlardır. Uluslararası Çalışma Grubu’na göre 

tanı kriteri olarak kullanılan deri bulguları; eritema nodozum benzeri 

lezyonlar, psödofolikülit, papülopüstüler lezyonlar veya kortikosteroid 

almayan hastalarda akneiform lezyonlar ve paterji reaksiyonudur Ayrıca 

hastalığın seyri sırasında deride Sweet hastalığı benzeri lezyonlar, pyoderma 

gangrenozum, afta benzer ekstragenital ülserasyonlar, gezici yüzeyel 

tromboflebitler de görülebilir (2-7). 

 

Eritema  nodozum benzeri lezyonlar: Nodüler deri lezyonlarının sıklığı Türk 

hastalarda birçok çalışmada farklı değerlerde bulunmuşsa da ortalama % 50 

oranında gözlenir. Kadınlarda daha sık bulunmuştur. Eritema nodozum 

benzeri lezyonlar özellikle alt ekstremitelere lokalize olurlar. Subkutan 

yerleşimli olan bu lezyonlar ağrılıdır ve sayıları birkaç taneden onlarcaya 

kadar değişebilir. Eritemli lezyonlar lokal ısı artışı gösterir ve ortalama 2-3 

hafta içerisinde ülserleşmeksizin geriler. Özellikle koyu tenlilerde daha 

belirgin olmak üzere lezyonların yerlerinde pigmentasyon bırakarak, bazen 

skuamlanarak kaybolduğu gözlenir. Lezyonlar daha az sıklıkla kalça, yüz ve 

boyun lokalizasyonu gösterebilir. Klinik olarak klasik eritema nodozumdan 

ayırt etmek zordur. Nodositelerin birleşip plak yapabilmesi, daha az kızarıklık, 

ağrı ve şişlik yapması ve nadir de olsa ülserleşebilmesi şeklinde klinik 

farklılıklar görülebilir (2-6,20,52). Histolojik olarak da klasik eritema 

nodozumda vaskülit görülmez ve septal yerleşimlidir. Ancak Behçet 

hastalığının nodüler lezyonlarında sıklıkla vaskülit eşlik eder. Behçet 

hastalarında görülen pannikülitlerin % 23-40’ı septal, %20-30’u lobüler 
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pannikülit özelliğindedir. Granülomatöz reaksiyon ile seyreden pannikülitlerin 

ve nonspesifik pannikülitlerin oranı %27 olarak bildirilmiştir (28,53). 

 

Papülopüstüler lezyonlar: Hastalığın en sık rastlanan deri belirtilerindendir. 

Olguların % 65-96'sında gözlenmekte ve erkeklerde daha sık ortaya 

çıkmaktadır. Papülopüstüler lezyonların ayırımı özellikle BH tanısı alacak 

hastalarda önem taşımaktadır. Uluslararası Çalışma Grubu papülopüstüler 

lezyonları ikiye ayırmıştır. Eritemli zeminde follikülit veya steril püstüllerle 

karakterize iki tipi mevcuttur. Birinci tip yüzde, saçlı deride, göğüs ve 

interskapular bölgelerde görülen, akne lezyonlarına benzeyen, 0.5-1 cm 

çapında püstül olmayan papüller şeklindedir. İkinci tip genellikle 

ekstremitelerde, gövdede yerleşen öncelikle papül daha sonra 24-48 saat 

içinde püstüle dönen lezyonlardır (7,54). Folliküler lezyonların bu tanım içine 

alınması nedeniyle birçok olguda akne vulgaris ile karışabilmektedir. 

Papülopüstüler lezyonların BH'na özgü bir bulgu olmadığı ve ortalama lezyon 

sayısı ve anatomik lokalizasyonun (gövde, ekstremite) tanıda daha anlamlı 

olduğu sonucuna varılmıştır. Behçet hastalığı tanısı için sadece parafolliküler 

yerleşimli papülopüstüler lezyonların dikkate alınması ve özellikle bu 

lezyonların varlığında BH tanısı alacak hastalarda histopatolojik inceleme 

yapılması önemlidir. Papülopüstüler lezyonlarda lökositoklastik vaskülit ya da 

nötrofilik vasküler reaksiyon gösterilmesi ile bu lezyonların BH'da tanı kriteri 

olarak kullanılabileceği bildirilmiştir (2-7,52). 

 

Paterji testi 

Hastaların nonspesifik uyarana karşı oluşturduklar ı inflamatuar deri 

yanıtıdır. İlk kez Blobner (55) tarafından 1937 yılında tanımlanmıştır. 

Literatürde yer alması ise 1942 yılında Hulusi Behçet’in Jensen’in 

gözlemlerini olduğu gibi aktarması ile olmuştur (56). 

Hastaların önkol fleksör yüz derilerine 20-Gauge enjektör iğnesi ile ve 

en az iki ayrı noktaya pikür yapılarak uygulanması önerilmektedir. 

Reaksiyonun oluşabilmesi için, iğnenin dermise kadar inecek derinlikte ve 45 

derecelik açı ile uygulanması gerekmektedir (2-7). 24 saatte belirginleşip 48 
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saatte maksimum olan reaksiyonda önce eritemli bir halka ile çevrili, 1-2 

mm'lik bir papül belirir. Öyle kalabildiği gibi çoğu kez 1-5 mm'lik bir steril 

püstül haline döner. Endurasyon olmaksızın eritem oluşumu pozitif olarak 

kabul edilmez. Bu reaksiyon sıklıkla hastalığın alevlenme dönemlerinde 

gözlenir. Künt iğnelerle paterji testi uygulandığında pozitiflik oranının arttığı 

bildirilmiştir. İşlem öncesi cerrahi temizlik yapılması ise paterji reaksiyonunu 

azaltmaktadır (57-60). 

Paterji fenomeni sadece deriye sınırlı değildir. Göz cerrahisini 

izleyerek üveit atağının gelişmesi, artrosentez sonrası sinovit görülmesi, arter 

içine yapılan cerrahi işlemler veya travma sonrası anevrizma oluşumu paterji 

fenomeninin değişik sunumları olarak kabul edilebilmektedir (2-3). Son 

yıllarda yapılan çalışmalarda oral paterji testi, cilt paterji testine alternatif 

olarak sunulmaktadır. Oral mukozaya uygulanan prick test sonrası oluşan 

püstül veya aftın BH’nın oral aftını temsil etmesi ve bu testin 

değerlendirilmesinde ölçüye gerek duyulmamasından dolayı daha avantajlı 

olduğu iddia edilmektedir (61,62). 

Paterji pozitifliği Behçet hastalığının majör tanı kriterleri arasında 

olmakla birlikte patognomonik değildir. Çünkü rekürran idyopatik aftöz 

ülserasyon, iridosiklit, idyopatik eritema nodozum, pyoderma gangrenozum, 

herpes genitalis, romatoid artrit, spondiloartropati ve kronik myeloid lösemi 

gibi hastalıklarda da paterji fenomenine rastlanmaktadır (59,60). 

Pozitif paterji testinde oluşan papülopüstüler lezyon spontan oluşan 

papülopüstüler lezyonlara benzer. Papülopüstüler lezyonları olan hastalarda 

paterji pozitifliğinin daha yüksek oranda olduğu bildirilmiştir (63).  

 

Diğer deri belirtileri 

Kütanöz tromboflebitik lezyonlar venöz tutulumun en sık görülen 

şeklidir. Önce tromboze olan ven zamanla skleroze olma eğilimindedir 

Biyopside dermis veya subkutan dokuda merkezi yerleşimli tromboze venin 

görülmesi ile yüzeyel tromboflebit tanısı kesin olarak konulabilir. Klinik olarak 

eritema nodozum ile karışabilen yüzeyel tromboflebit erkeklerde daha sık 
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görülen bir bulgudur. Eritemli, hassas, lineer yerleşimli subkutan lezyonlar 

şeklinde görülür (2-7). 

Deri tutulumunun bir diğer klinik görünümü ekstragenital ülser olup 

hastaların % 3’ünde gözlendiği ve çocuk hastalarda daha sık görüldüğü 

bildirilmiştir. Lezyon klinik olarak hastalığın aftöz lezyonlarına benzer. 

Kenarları zımba ile delinmiş gibi keskin ve ödemlidir. Çevresi eritemli, tabanı 

sarı renkte ve derin ülserdir. Tekrarlayıcı niteliktedir ve skarla iyileşebilir. 

Bacaklar, inguinal bölge, koltuk altları, meme ve boyun gibi alanlara lokalize 

olabilir (64). 

Sweet sendromu benzeri, pyoderma gangrenozum benzeri, eritema 

multiforme benzeri lezyonlar, palpabl purpuralar, subungual infarktlar, 

hemorajik büller, fronkül ve abseler görülebilen diğer deri belirtileri 

arasındadır. Ayrıca pernio benzeri deri belirtileri, poliarteritis nodosa benzeri 

lezyonlar ve akral yerleşimli papülonodüler belirtiler de bildirilmiştir. Hastalık 

için spesifik olan deri belirtilerinin lökositoklastik vaskülit ya da nötrofilik 

vasküler reaksiyon şeklinde histolojik bulgulara sahip olmaları gerektiği öne 

sürülmüştür (2-7).  

Deri ve mukoza belirtileri BH’nın tanısını sağlayan, hastalığın 

başlangıcında ya da herhangi bir döneminde en sık saptanan semptomlar 

oldukları için hastaların çoğunda ciddi organ tutulumundan önce ortaya 

çıkmaktadır. Bu nedenle deri ve mukoza belirtilerinin iyi değerlendirilmesi, 

hastalığın erken tanısı ve gelişebilecek ciddi komplikasyonların önlenmesi 

açısından büyük önem taşımaktadır (2-3). 

 

Diğer Sistem Tutulumları 

Kas iskelet sistemi: Hastalığın ilk tarifini 1937 yılında yapan Hulusi Behçet, 

1940 yılında hastalarında eklem tutulmasının oldukça sık görüldüğünü 

bildirmiştir. Literatürdeki serilerde eklem tutulma oranı, olguların Oftalmoloji, 

Dermatoloji, Genel Dahiliye ve Romatoloji bilim dallarında incelenmiş 

olmalarına göre %25-70 arasında değişmektedir. Tüm serilerin ortalamaları 

alındığında romatolojik tutulmanın olguların yarısında mevcut olduğu görülür 

(2-7). 
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Uluslararası Behçet Çalışma Grubunun tanımladığı tanı kriterlerinin 

içinde yer almamakla birlikte eklem tutulumu oral ve genital ülserlerden sonra 

en sık izlenen bulgulardan biridir (7,52,59).  

Behçet hastalarında eklem tutulması 4 şekilde olabilir; artralji, periferik 

artrit, sakroileit ve ankilozan spondilit . En çok tutulan büyük eklemler diz ve 

ayak bileği eklemleridir. Bunları sırası ile el bileği ve dirsek izler. Bazı 

çalışmalarda oligoartiküler, bazı çalışmalarda da monoartiküler  tutulum daha 

sık bulunmuştur (2-7,65). Eklem tutulması asimetrik olmakla birlikte simetrik 

tutulum da görülebilir. Behçet hastalığı seronegatif spondilartritlerden biri 

olmakla birlikte normal populasyonla karşılaştırıldığında Behçet 

hastalarındaki sakroileit prevalansında bir fark bulunmamıştır (18,23,27). 

Behçet hastalarında miyozit de olabilir ve genellikle lokaldir. Jeneralize 

olgularda kas enzimleri yükselebilir. Kas iskelet sistemi bulgularından biri de 

steroid kullanımına bağlı olmaksızın gelişen aseptik kemik nekrozudur. Bu 

muhtemelen vaskülit ile ilişkilidir (2-4,65). 

 

Santral Sinir Sistemi: Behçet hastalığında nörolojik tutulum ilk olarak 1941 

yılında tanımlanmış ve ilk otopsi vakası 1944’te bildirilmiştir (66). 

Behçet hastalarında, nörolojik tutulum prevalansı düşük olmasına 

rağmen morbidite ve mortalitesi yüksektir. Yurdumuzda sinir sistemi tutulumu 

sıklığı için %5,3-7,6 gibi oranlar verilmektedir (49,67).  

Sinir sistemi tutulumu BH’da en ciddi tablolardan biridir. “Nöro-Behçet 

hastalığı” terimi sadece santral sinir sistemi tutulumlarında kullanılmaktadır. 

Periferik sinir sistemi semptomları ile BH arasında bir ilişki gösterilememiştir. 

Nöro-Behçet hastalığı, parankimal ve non-parankimal tutulum olarak ikiye 

ayrılır. Parankimal tutulum, olguların %82’sini oluşturur ve kötü prognoz 

göstergesidir. En sık beyin sapı olmak üzere, bazal gaglionlar, diensefalik 

yapılar, internal kapsül gibi parankim dokuları etkilenir. Nan-parankimal 

tutulum ise olguların % 18’ini oluşturur ve prognozu daha iyidir. Büyük arter 

tıkanmaları, anevrizma, hemoraji gibi vasküler tutulumlar ile karakterize 

olduğundan vasküler BH olarak tanımlanabilir (2-5,66,67).  
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Behçet hastalığında nörolojik belirtiler, baş ağrısı, meningoensefalit, 

nöbet, serebral venöz tromboz, kranial sinir felçleri, serebellar ataksi, 

hemipleji ve benign intrakranyal hipertansiyon gibi etkilenen bölgeye göre 

değişir. Bu belirtiler BH'nın başlangıcından itibaren 1-10 yıl arasında 

gözlenebilir. BH'nda intrakranyal hemoraji ve serebral anevrizma 

tanımlanmıştır ve bunlar da mortalite nedeni olabilir. Manyetik rezonans 

görüntüleme yöntemi, serebral venöz trombozun teşhisinde ve serebral 

vaskülitin ilerlemesini gözlemek için kullanışlı, noninvaziv bir metoddur 

(66,67).  

 

Kardiyovasküler sistem: Behçet hastalığı arter ve venleri etkileyen bir 

sistemik vaskülittir. Damar tutulumu sık gözlenen ve hastalığın prognozunu 

belirleyen önemli bir belirtidir. Patolojik olarak venöz veya arteryel tıkanma, 

ven genişlemesi ve arteryel anevrizma olmak üzere 4 tip lezyon 

tanımlanmıştır. Behçet hastalığı her boy damarı tutabilmekle beraber 

patolojisinden sorumlu olan küçük damar vaskülitidir (2-7,69). 

Patogenezde; endotel harabiyeti ön plandadır. Aktif dönemde özellikle 

media ve adventisyada nötrofil ve lenfositten zengin yoğun bir iltihabi hücre 

infiltrasyonu, daha ileri dönemlerde ise elastik liflerde azalma, intima ve 

adventisyada fibröz kalınlaşma ve vasa vazorumların tıkanması görülür (2-

5,43,69). 

Behçet hastalığında ven tutulumu arter tutulumundan daha sıktır ve 

hemen hemen tüm venler tutulabilir. Hastaların %20-40'ında özellikle 

bacaklarda yüzeyel tromboflebit ve/veya derin ven trombozuna rastlanır. 

Tromboflebit sıklıkla tekrarlayıcı ve gezici karakterdedir. En sık görülen 

ven lezyonu yüzeyel tromboflebittir. Yüzeyel tromboflebit görülen hastalarda 

büyük venlerde tıkanma daha sık saptanmaktadır . Tıkanma en sık bacak 

venlerinde ve daha sonra vena cava inferior ve superiorda görülmekle birlikte 

dural sinüsler, vena axillaris, vena brachialis, vena porta ve diğer venler de 

tıkanabilir. Yüzeyel venler deri altında sert nodüller veya kordonlar şeklinde 

palpe edilebilir . Her büyüklükteki venin tutulabildiği Behçet hastalığında 

venüllerde endotelde şişme, ven duvarı ve ven çevresinde ödem ve ven 
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duvarında mononükleer hücre infiltrasyonu saptanmıştır. İltihabi reaksiyon 

arteriyollerden çok postkapiller venülleri etkilemektedir. Damar tutulumu olan 

hastalarda Von Willebrand faktöründe artış saptanması bu hastalarda 

endotel hasarı varlığını desteklemektedir (69). 

Arter tutulumu ise koroner arterlerden aortaya kadar çap farkı 

gözetmeksizin oluşmaktadır. Arter tutulumu, venöz tutuluma göre daha 

seyrek olmakla birlikte, sonuçları daha ciddidir. En sık aorta, daha sonra 

sırası ile pulmoner arterler, femoral arterler, popliteal, subklavya ve karotis 

arterleri tutulur. Arter tutulumu, anevrizma oluşumu veya arter tıkanması 

şeklindedir. Anevrizma oluşumu sık görülür ve gerek rüptür tehlikesi gerekse 

de cerrahi girişim sonrası nüksün sık olması nedeni ile daha tehlikelidir (69). 

Behçet hastalığındaki kardiyak bulgular miyokard infarktüsü, perikardit, 

endokardit, aort ve mitral yetmezliğine neden olan kapak anomalilerini içerir. 

Ventriküllerin endomiyokardiyal fibrozisi Behçet hastalığının vaskülitinin 

sonucudur ve intraventriküler tromboz ile komplike olabilir (2-3,69). 

 

Gastrointestinal Sistem: Behçet hastalığında gastrointestinal (GİS) tutulum 

toplumlar arasında değişkenlik göstermektedir ve Japonya'da (%20) 

Türkiye'den çok daha sıktır. Türkiye'de tutulum oranı % 0-5 oranında 

bildirilmiştir (68). 

Behçet hastalarında GİS tutulumu dudaklardan anüse kadar tüm 

bölgelerde görülebilir. Gastrointestinal tutulum özofagus, terminal ileum ve 

çekumda saptanabilen ülserlerle karakterizedir. Hastalarda boğaz ağrısı, ağız 

kokusu, kulağa yansıyan ağrı, odinofaji, karın ağrısı, orofarenkste ağrı, 

mukuslu ve kanlı diyare, iştahsızlık, bulantı, kabızlık, tenezm, ağrılı 

defekasyon, anüste ağrı ve rektal kanamalar görülebilir (2-7,68). 

Aftların perforasyonla sonuçlanması operasyon gerektirebilir, fakat 

diğer bölgelerde tekrarlayan ülserlerden dolayı sınırlı yararlı etkisi vardır. 

BH'ndaki kolitin tanısında birçok araştırmacı HLA-B27 spektrumunun bir 

parçası olduğuna inanılan inflamatuar barsak hastalıklarının dışlanması 

gerektiğini ileri sürer (68). 

 



17 
 

Genitoüriner Sistem: Behçet hastalığında renal tutulum sıklığı ile ilgili 

literatürde %0-55 gibi değişik veriler bulunmaktadır (71). Amiloidoz, renal 

vasküler tutulum ve glomerulonefrit, renal Behçet hastalığının temel 

sebepleridir. Bu tutulum şekillerinde renal yetmezliği olan Behçet hastası 

sayısı çok azdır. Akpolat ve ark. (70) Türkiye’deki diyaliz hastalarından 

%0,07’sinin Behçet hastası olduğunu bildirmişler ve Behçet hastalarında 

renal yetmezliğin en önemli sebebinin amiloidoz olduğunu belirtmişlerdir. 

Yine Akpolat ve ark. (71) Behçet hastalığı ve amiloidoz, glomerulonefrit, renal 

vasküler hastalık ve interstisyel nefrit gibi spesifik renal hastalığı olan hasta 

grubunda, amiloidozun en önemli prognostik faktörlerden biri olduğunu, erkek 

cinsiyetin daha yüksek risk oluşturduğunu ve renal tutulumun tahmin 

edilenden daha fazla olabileceğini belirtmişlerdir. Behçet hastalarında normal 

renal fonksiyonlarla beraber proteinüri ve mikroskopik hematüri de 

bildirilmiştir (2-5,70,71).  

Behçet hastalarında nadir görülen bir bulgu da epididimittir. Olguların 

%4-8’inde izlenebilir ve ağrı-ödem şeklindeki klinik bulgular 1-2 hafta kadar 

devam edebilir. Orşit, penil ven trombozu, idrar retansiyonu, geçici veya 

tekrar eden üretrit Behçet hastalığının alt genital traktı etkileyen diğer 

bulguları olabilir. Hematüri, mesane ülseri veya nekrozu şeklinde mesane 

tutulumları olabilmektedir. Hidrosel, varikosel, sistit, mesane rüptürü, prostat 

büyümesi, rektovezikal ve rektovajinal fistül gibi komplikasyonlar da Behçet 

hastalarında bildirilmiştir (2-5,72) 

 

Pulmoner sistem: Pulmoner tutulum nadir olmakla birlikte, trakeobronşiyal 

ülserasyonlar, plörezi, embolizm, pulmoner arteryel anevrizma, pnömonitle 

birlikte oluşan parankimal değişiklikler ve fibrozis Behçet hastalarında 

gözlenen pulmoner bulgulardır. Pulmoner tutulumun, büyük ve küçük 

damarları etkileyen immün kompleks vasküliti aracılığıyla olduğu 

düşünülmektedir (2-5,42). 

 

Amiloidoz: Kronik inflamatuar birçok hastalığın komplikasyonu olarak 

gelişen sekonder amiloidoz BH’da da görülür. En çok böbrek amiloidozu 
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dikkati çekmekle birlikte dalak, barsak, meme, kalp, böbrek üstü bezleri, tiroid 

ve damar duvarlarında da amiloid depolandığı bildirilmiştir (2-5,42,70). 

 

Juvenil Behçet hastalığı: BH tanı kriterlerini 16 yaşından önce 

tamamlayanlar Jüvenil Behçet Hastası (JBH) olarak kabul edilirler ve tüm 

olguların %2’sini oluştururlar (73).  

Hastalık genellikle 12 yaşlarında kendini gösterir.  Erişkinlerde olduğu 

gibi hastalığın en önemli başlangıç bulgusu oral aftöz lezyonlardır. Aile 

öyküsü erişkinlerden daha belirgindir. Göz tutulumu ve vasküler tutulum 

erkeklerde sık ve şiddetli olup kız çocuklarında genital bölge lezyonlarına 

daha fazla rastlanmaktadır . Jüvenil Behçet hastalarında yüzeyel tromboflebit 

ve eklem bulgusu erişkine göre daha az gösterilmiştir. Klinik olarak jüvenil 

dönemde prognoz daha iyidir (73,74). 

 

Yenidoğan ve hamilelikte Behçet Hastalığı: Yenidoğan döneminde 

bildirilen birçok Behçet olgusu vardır. Bu bebeklerin annelerinde de Behçet 

hastalığı saptanmaktadır. Doğumda oral ve genital ülser, periungual 

yerleşimli püstül ve nekrotik deri ülserleri bulunur. Bütün bebeklerde hastalık 

kendini sınırlar ve 6 hafta içinde tamamen kaybolur (22,25,26). 

Gebelik hastalık aktivitesini etkilemez. Düşük veya diğer gebelik 

komplikasyonlarının sıklığında artış yoktur (75). 

Behçet hastası annelerde çocuğun yakın takibi ve monitörizasyonu 

önerilmesine rağmen, birçok çalışmada Behçet hastası anne çocuklarında 

normal kontrollere göre doğum komplikasyonları ve konjenital anomali 

açısından farklılık saptanmamıştır (24,75).  

BH'nda seyrek olarak; pankreatit, ateş, fazla terleme, bölgesel 

lenfadenopati olabilir (2-5). 

 

Histopatoloji  

Behçet hastalığının tüm organlardaki ortak histopatolojik bulgusu 

vaskülit ve trombozdur. En önemli histopatolojik değişiklik nötrofilik vasküler 

reaksiyon veya lökositoklastik vaskülittir (2-5,42). Eski lezyonlarda ise 
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lenfositik vaskülite rastlanabilmektedir Vaskülit, nötrofillerin karyoreksisi, 

eritrosit ekstravazasyonu ve postkapiller venüllerin fibrinoid nekrozu ile 

lökositoklastik vaskülit şeklinde; veya nötrofilik infiltrat ile çevrili fibrinoid 

nekrozlu, nükleer kalıntılar ve eritrosit ekstravasazyonu olmayan düşük 

derecede nötrofilik vasküler reaksiyon şeklinde olabilir. Son yıllarda yapılan 

klinikopatolojik analizlerde baskın histopatolojik bulgunun nötrofilik vasküler 

reaksiyon olduğu doğrulanmıştır. Paterji lezyonlarının histopatolojik 

incelemesinde; lökositoklastik vaskülit veya Sweet sendromunda görüldüğü 

gibi nötrofilik vasküler reaksiyon gözlenir. Bu histopatolojik bulgular BH'nın 

patogenezinde yer alan immun kompleks aracılı vaskülit teorisini vurgular  (2-

7, 23,42,76). 

 

Laboratuar  bulguları 

Hastalığa özgü bir laboratuar bulgusu yoktur. Hafif derecede kronik 

hastalık anemisi, sedimantasyon ve CRP yüksekliği tespit edilmekle birlikte, 

bu bulgular klinik aktiviteyle her zaman parallellik göstermez. Romatoid faktör 

ve antinükleer antikorlar negatiftir (2-7,12,20). 

 

Seyir ve prognoz 

BH nüksler ve remisyonlarla seyreden sistemik bir hastalıktır. Ne 

nükslerin ne de remisyonların süresi önceden kestirilemez. Genellikle oral ve 

genital ülserasyon, artrit ve deri lezyonları ilk ortaya çıkan bulgulardır. 

Nörolojik ve oküler tutulum ise hastalığın başlangıcından aylar veya yıllar 

sonra ortaya çıkma eğilimi gösterir. Hastalık gençlerde ve erkeklerde daha 

ağır seyretme eğilimindedir (2-7,23). 

Behçet hastalığı özellikle körlüğe yol açabileceği için göz 

tutulumlarında morbiditesi yüksektir (14). Ciddi ve sık tekrarlayan oral ve 

genital ülserasyonlar hastaların hayatını güçleştirici bir faktör olmaktadır. 

Hastalığın mortalitesi genelde düşüktür ve sıklıkla akciğer veya santral 

sinir sistemi kanaması, barsak perforasyonu ve amiloidoz ile ilişkilidir (2-

7,69,72). 
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Tanı 

Spesifik laboratuar testlerinin veya histolojik bulguların yokluğu BH'nın 

tanısının klinik kriterler kullanılarak konulmasını gerektirir. Mason ve Barnes 

Kriterleri 1969 (77), Japon Kriterleri 1987 (78), O’Duffy Kriterleri 1974 (79), 

Cheng ve Zhang Kriterleri 1980 (80) ve Dilşen Kriterleri 1986 (81’den naklen) 

gibi değişik zamanlarda değişik ülkelerde kullanılmış tanı kriterleri 

bulunmaktadır. Günümüzde 1990 yılında çalışmalarda ortak bir dil 

oluşturmak amacıyla Uluslar arası Behçet Hastalığı Çalışma Grubu’nun 

tanımladığı tanı kriterleri kullanılmaktadır (7) (Tablo 1). 

 

Tablo-1.Behçet hastalığında Uluslar arası Çalışma Grubu Kriterleri* 

Oral ülserasyon Bir yıllık periyod içerisinde hekim ya da hasta 

tarafından gözlenen en üç kere atak geçirmiş olma  

Genital ülserasyon Hekim ya da hasta tarafından gözlenen aftöz ülser veya 

sikatris 

Göz lezyonları Anterior üveit, posterior üveit, veya biomikroskobik 

muayenede vitreusta hücre:veya hekimin saptadığı 

retinal vaskülit 

Deri lezyonları Hekim ya da hastanın tanımladığı eritema nodozum, 

hekimin saptadığı psödofolikulit veya püstüler lezyonlar; 

veya steroid tedavisinde olmayan erişkin hastalarda 

akneiform noduller 

Pozitif paterji testi 24-48 saatte hekimin gözlediği 

* Bulgular diğer klinik hastalıklarla açıklanamadığında uygulanır. 

 

Uluslararası Çalışma Grubu Kriterlerine göre BH tanısı koyabilmek 

için; hastada tekrarlayan oral ülsere ek olarak diğer kriterlerden en az ikisinin 

bulunması gereklidir.  

Klinik bulgular; etnik ve coğrafik farklılıklar gösterebilmektedir.  Ailevi 

ve sporadik Behçet hastaları arasında farklılık olup olmadığını incelemek 

amacıyla kliniğimizde son 20 yılda BH tanısı almış ve halen izlenmekte olan 

hastalarımızda ailevi ve sporadik BH’nın klinik ve demografik özelliklerini, 

görülme sıklığını belirlemek ve karşılaştırmak için bu çalışmayı planladık. 
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MATERYAL-METOD 

 
 

Çalışmamızda Uludağ Universitesi Tıp Fakültesi Deri ve Zührevi 

Hastalıkları Multidisipliner Behçet  polikliniğinde 1994-2014 yılları arasında 

Behçet hastalığı tanısıyla takip edilen  967 hasta dosyası geriye dönük olarak 

incelendi. Yeterli veriye ulaşılan 840 hasta çalışmaya dahil edildi. Hastaların 

tümüne Uluslararası Behçet Çalışma Grubu kriterlerine göre Behçet tanısı 

konulmuştu. Hastaların verilerine  Behçet merkezi dosya arşiv kayıtlarından 

ve hastalardan detaylı aile anamnezi ile ulaşıldı. Sadece birinci derece 

yakınlar  ( kardeş, anne, baba, çocuk) ailevi Behçet olarak kabul edildi. 

 840 Behçet hastasının 33’ünün 36 adet birinci derece yakında Behçet 

hastalığı vardı. Birinci derece yakınlardan 12’sinin klinik bulgularına ulaşıldı.  

Hasta  dosyaları ve arşiv kayıtlarından; yaş, cinsiyet, belirtilerin ilk 

ortaya  çıkış yaşı, tanı  anındaki yaş ve klinik bilgilerine ulaşıldı.Klinik 

özelliklerden  oral aft, genital ülser, papülopüstüler lezyon,  nodüler lezyon, 

paterji reaksiyonu, göz tutulumu, santral sinir sistemi tutulumu, kas-iskelet 

sistemi tutulumu, kardiyovasküler sistem tutulumu, genitoüriner sistem 

tutulumu ve diğer organ ve sistem belirtileri yönünden incelendi. Hastaların ilk 

tanı anındaki bulguları incelendi, diğer sistem tutulumları; ilgili bölümlere 

konsülte edilen hastalarda Behçet hastalığının organ tutulumu  kabul 

edilenler dahil edildi. 

Kontrol grubu olarak ailevi olmayan Behçet hastaları içinden ailevi 

Behçet olguları ile benzer cinsiyet ve yaşta rastgele 45 hasta seçildi. 

 

İstatistiksel  Analiz 

Verilerin analizi Statistical Package For Social Scienses (SPSS)  for  

Windows  Version 20.0 paket programı kullanılarak yapıldı.       (SPSS Inc, 

Chicago,  Illinois, USA)  

     Sürekli değişkenler; ortalama, standart sapma, maksimum-minimum 

değerleriyle birlikte verildi. Kategorik değişkenler; çapraz tablolarla verilip iki 

grup arasındaki farklılıkları pearson ki-kare ve Fisher’in ki-kare testi kullanıldı. 
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İkili Grupların ortanca ve ortalamalarının  karşılaştırılmasında student t 

testi kullanıldı. Çalışmada anlamlılık düzeyi P<0,05 olarak kabul edildi. 
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BULGULAR 

 
 

Toplam Olgular  

Toplam 840 hastanın 464’ü erkek  (%55.2), 376’sı kadındı (%44.7).  

hastaların yaşları 87-14 arasında değişmekteydi. Ailevi Behçet hastalığı 

öyküsü olmayan 795 olgunun 353’ü kadın, 442’si erkekti. E/K oranı 1.25 

saptandı. Hastalarda belirtilerin başlangıç yaşı 6-64 (ort: 25,64± 9,246), tanı 

yaşı 10-67 (ort: 30,48±10,217) olarak saptandı. 

Çalışmaya alınan 840 hastanın hepsi Uluslararası Çalışma Grubu 

kriterlerine göre tanı konulduğu için oral aft %100 bulundu. Diğer tanı 

kriterlerinden ikinci sıklıkta (%76.78) genital ülser, üçüncü sıklıkta (%61.42) 

papülopüstüler lezyonlar, dördüncü sıklıkta (%57.26) paterji reaksiyonu, 

beşinci sıklıkta (%46.78) nodüler lezyon, daha az olarak (%37.85) göz 

tutulumu tespit edildi. Diğer organ tutulumları olarak; vasküler tutulum 

%14.64, kas-iskelet sistemi % 50.83, nörolojik tutulum %6.19, GİS % 0.83, 

renal tutulum %1.07 olarak bulduk  (tablo-2). 

Tablo 2: Behçet Hastalarının Klinik Özellikleri 

 Hasta sayısı %  K   % E   % 

Oral ülser 840 (100) 376 (44.76) 464 (55.23) 

Genital ülser 645 (76.78) 284 (44.03) 361 (55.96) 

 Göz lezyonu 318 (37.85) 130 (40.88) 188 (59.11) 

Deri lezyonu 
 Eritema nodozum   
benzeri lezyon 
Papulopüstül 

 

393 (46.78) 

 
516 (61.42) 

 

206 (52.41) 

 
192 (37.20) 

 

187 (47.58) 

 
324 (62.79) 

Pozitif paterj testi 481 (57.26) 196 (40.74 285 (59.25) 

Vasküler  tutulum 
 Tromboflebit   
 Diğer  vasküler 
semptomlar 

123 (14.64) 

62 
61 

 

10 (16.12) 
24 (39.34) 

 

52 (83.87) 
37(60.65) 
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Ailevi Behçet Olguları 

Çalışmada Ailevi Behçet prevalansı % 3.9  saptandı. Klinik verilerine 

ulaşılan Ailevi behçet hastalarının 23’ü kadın, 22’si erkekti. Yaşları 19 ila 68 

arasında değişmekteydi. Hastalarda belirtilerin başlangıç yaşı 7-45 

ort:22.17±9.069), tanı yaşı 9-52 (ort:24.8±10.194) olarak saptandı. 

Hastalarda oral aft %100, genital ülser %82.2, üveit %26.6, eritema 

nodozum % 60, papülopüstül %77.7, pozitif paterji testi %48.8, tromboflebit 

%4.4, artralji-artrit %%57.7, GİS tutulum %2.2 olarak saptanırken hiç 

nörolojik ve renal tutulum saptanmadı. HLA B5(B51) olguların %86.6’sında 

pozitif bulundu (26/30)(Tablo-3). 

 

Ailevi Olmayan Kontrol Grubu 

Kontrol grubu ailevi Behçet olguları ile eşdeğer cinsiyet ve yaşta rastgele 

seçilen 45 hastadan oluşmakta(yaş:17-67)olup , belirtilerin başlangıç yaşı 8 -

56 (ort:24.62±10.188), tanı yaşı 13-62 (ort:28.07±10.443) olarak saptandı. 

Hastalarda oral aft %100, genital ülser %80, üveit % 46.6, eritema 

nodozum % 53.3, papülopüstül % 66.6, pozitif paterji testi % %64.4, 

tromboflebit %2.2, artralji-artrit %75.5, nörolojik tutulum % 4.4, renal tutulum 

%2.2 iken hiç GİS tutulum yoktu. HLA B5 pozitifliği %64.4 saptandı. 

İki grup arasında anlamlı p değeri üveit (p=0,049) ve HLA B5’te (p=0,033) 

saptandı. (Tablo 3). 

 

 

 

Artralji -Artrit 427 (50.83) 208 (48.71) 219 (51.28) 

Nörolojik  tutulum 52 (6.19) 20 (38.46) 32 (61.53) 

Gastrointestinal   
tutulum 

7 (0.83) 3 (42.85) 4 (57.14) 

Renal  tutulum 9 (1.07) 1(11.11) 8 (88.88) 
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Tablo 3 : Ailevi ve sporadik Behçet olgularının klinik özellikleri 

 

 Ailevi Behçet olguları(n=45) Sporadik Behçet olguları(n=45) p değeri(<0.05) 

Oral aft 45 (%100) 45 (%100) - 

Genital ülser 37(%82.2) 36(%80) 0,788 

Üveit 12(%26.6) 21(%46.6) 0,049 

Eritema nodozum 27(%60) 24(%53.3) 0,523 

Papülopüstül  35(%77.7) 30(%66.6) 0,239 

Pozitif paterji testi 22(%48.8) 29(%64.4) 0,136 

Tromboflebit  2(%4.4) 1(%2.2) 0,557 

Artralji-artrit 26(%57.7) 34(%75.5) 0,074 

Nörolojik tutulum 0 2(%4.4) 0,153 

GİS semptom 1(%2.2) 0 0,315 

Renal semptom 0 1(%2.2) 0,315 

HLA B5/B51 %86.6 %64.4 0,033 

Belirtilerin 
başlangıç yaşı 

7-45 
(ort:22.17±9.069) 

8 -56 
(ort:24.62±10.188) 

0,244 

Tanı yaşı 9-52 (ort:24.8±10.194) 13-62 
(ort:28.07±10.443) 

0,147 
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TARTIŞMA VE SONUÇ 

 
 

Behçet hastalığı tanımlandığı tarihten bu yana etyopatogenezi kesin 

olarak açıklanamamakla beraber yapılan pek çok çalışmayla kapsamı çok 

genişletilmiştir. Üzerinde en çok durulan konu; hastalığın genetik olarak 

yatkınlık gösteren kişilerde viral, bakteriyel veya başka faktörlerin tetiklediği 

immun regülasyonda bozukluk sonucu oluştuğu şeklindedir (2-5,42). Genetik 

yatkınlık için en önemli kanıtı 1973 yılında Ohno ve arkadaşları (82) Japon 

Behçet hastalarında doku grubu antijenlerinden HLA-B5 sıklığının arttığını 

saptayarak ortaya koymuşlardır. Daha sonra birçok etnik grupta aynı ilişkinin 

varlığı doğrulanmıştır. Behçet hastalığı tüm dünyada  genellikle aynı HLA 

birlikteliğini gösterir. Bundan yola çıkılarak hastalığın Asya ülkelerine eski 

göçebe Türk kavimleri tarafından İpek Yolu boyunca HLA-B51’in 

aktarılmasıyla yayıldığı şeklinde ilginç bir hipotez de ileri sürülmüştür. Bugün 

HLA-B51 Behçet hastalığı için dünya çapında genetik bir belirleyici olarak 

kabul edilmektedir (83). Bazı ailelerde ve bazı bölgelerde özellikle HLA-B51 

olmak üzere HLA-B5 ile birliktelik gösterdiği bildirilmiştir (2-5,43-44). HLA B51 

ile ilişkili peptidlerle ortak epitopu bulunan bir antijenin çapraz reaksiyon 

verebileceği ve BH’daki immünolojik mekanizmayı tetikleyebileceği hipotezi 

üzerinde durulmuş, retinal S antijeni ile HLA B51 arasındaki ilişki buna örnek 

olarak verilmiştir(42,43). Genetik geçişin Behçet hastalığına katkısının %20 

den az olduğu tahmin edilmektedir (44). Bu durumda çevresel nedenlerin 

yanında başka genetik belirteçlerin bulunması da beklenir.  

Etyolojide genetik faktörlerin rolünü destekleyen diğer önemli bir etken 

hastalığın ailevi birikimidir. Ailesel öyküsünün özel coğrafik bölgelerde olması 

BH patogenezinde genetik faktörlerin de önemli olduğunu göstermektedir 

(45). Yapılan çalışmalarda ailesel birikimin jüvenil Behçet hastalarında 

yüksek oranda olduğu gösterilmiştir(84).  

Behçet hastalığı Mendelian kalıtım modeline uyan bir genetik hastalık 

olmaması ve hastaların büyük bir çoğunluğunu aile öyküsü olmayan sporadik 

olgular oluşturmasına rağmen bazı raporlarda pediatrik Behçet hastalarında  
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Mendelian kalıtımın olabileceği öne sürülmektedir(42,44). Ailesel BH daha 

çok Türkiye ve Japonya’dan bildirilmiştir. Gül ve arkadaşlarının (45)  yaptığı 

çalışmada kardeşlerde Behçet hastalığı gelişme oranı %4.2  olarak tespit 

edilmiştir ve Türkiye’deki ailesel birikimi 11.4-52.5 olarak tahmin etmektedir. 

Behçet hastalığı için bu değer Türkiye’deki diğer kompleks genetik 

hastalıklardan daha yüksektir. Birkaç gen örneğin MHC class-1, ısı şok 

proteinleri, TNF, faktör-5 leiden mutasyonu, ICAM, VEGF gibi bazı gen 

polimorfizmlerinin BH ile ilişkisinden şüphelenilmektedir .Bunların rolü tam 

olarak aydınlatılamamıştır, bu konuda ileri araştırmalara ihtiyaç vardır (85). 

Literatürde 1956’da Sezer’in, 1960’da Berlin’in, 1968’de  Fowler ve 

arkadaşlarının (86), 1969’da Mason ve Barnes’in (77) ilk olgu bildirilerini 

diğerleri izlemiştir. Mason ve Barnes aynı zamanda aile bireyleri arasında 

Behçet hastalığının bulunmasını minör tanı kriteri olarak kendilerine ait tanı 

kriterleri içine de almışlardır (77). Gülbay ve arkadaşları (87) 2011’de aynı 

aileden 4 olgu (2 erkek kardeş ve 2 kuzen ), Yılmaz ve Çimen (88) 2010’da 

aynı aileden 4 olgu (3 erkek, 1 kız kardeş) bildirmiştir. Ancak bunlar izole 

gruplar şeklinde olup hastalığa ait sabit kalıtım şekli bulunmamaktadır. 

Hastalık ve bulgularının aile içindeki prevalansının saptanması için ilk 

tarama çalışması 1978’de Chamberlain tarafından düzenlenmiştir (89). Yirmi 

bir hastadan oluşan bu seride ailevi olgu bulunmamış, birinci derece 

akrabalarda oral aft ve genital ülser oluşumu izlenmiş. Aoki ve arkadaşları 

1978’de 223 hasta arasından 5 ailede 10 ailevi olgu (prevalans %2.2), Dilşen 

ve arkadaşları 133 hasta içinden 2 ailede 4 olgu (prevalans %1.5) bildirmişler 

(90’den naklen). 1992 ‘de Akpolat ve arkadaşları (91)137 kişilik hasta 

grubunda 12 olguyla hastalığın ailevi prevalansını %8.7 olarak bildirmiştir.  

Azizlerli ve arkadaşları (92) 1993’de 1784 hastada yaptıkları çalışmada 20 

aileye ait 47 hasta saptayarak hastalığın ailevi prevalansını %1.12 olarak 

bildirmiştir. 1997’de Bursa’da yapılan bir çalışmada ailevi prevalans %7.5 

olarak saptanmış (93). Karıncaoğlu ve ark. (84) 2008’de yaptığı jüvenil ve 

yetişkin başlangıçlı Behçet hastalarını karşılaştırdığı çalışmada ailevi 

prevalansı jüvenil başlangıçlı olgularda %19, yetişkin başlangıçlı hastalarda 

%10.3 olarak bildirmişerdir. 
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Çalışmamızda 840 hastalık seride 33 aileye ait 36 birinci derece 

yakında Behçet hastalığı saptadık. Behçet hastalığının ailevi prevalansı 

çalışmamızda %3.92 olarak bulduk. 1997’de Gürler ve ark. (94) 2147 kişilik 

hasta serisinde Behçet hastalarının  klinik bulgularının analizini yaptıkları 

çalışmada 157 ailede 1.derece yakınlarda ailevi Behçet hastalığı tespit edip 

ailevi prevalansı %7.31 olarak buldular. Alpsoy ve ark. (95) 661 kişilik çok 

merkezli hasta serisinde Behçet hastalarının klinik özelliklerini inceledikleri 

çalışmada ailevi prevalansı %11.6 olarak bildirdiler. Balta ve ark. (96) klinik 

ve demografik özelliklerini inceledikleri  521 kişilik hasta serisinde ailevi 

prevalansı %21.9 olarak bildirdiler.  Sula ve ark. (97) Güneydoğu Türkiye’de 

klinik ve demografik özelliklerini inceledikleri 132 kişilik hasta serisinde ailevi 

prevalansı %11.4 olarak bildirdiler (Tablo 4). Literatürde ailevi ve sporadik 

Behçet hastalarının klinik özellikleri karşılaştıran bir çalışmaya rastlamadık. 

  

 

 

 

 
                        

  Şekil 1:bölgelere göre ailevi Behçet hastalığı prevalansı 
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Tablo-4: Çalışmaların karşılaştırmalı verileri 

 

 

 

Çalışmamızda ailevi Behçet hastalığının prevalansı ülkemizde 

bildirilen diğer çalışmalardaki oranlardan daha düşüktür. Bu bulgu 

çalışmamızın spesifik olarak ailevi Behçet olgularını irdeleyen bir çalışma ile 

ilişkili olabileceği gibi genetik yatkınlığın ve coğrafik bölgelerin hastalık 

etyopatogenez üzerine etkisini gösterebilir.  İç Anadolu bölgesinden bildirilen 

oranlar yüksek iken Doğu, Güneydoğu ve Akdeniz bölgesinden bildiren 

oranlar daha düşük ve Marmara bölgesinden bizim bildirdiğimiz çalışmada 

ise en düşük saptandı.  

Ailevi olgularda literatürle uyumlu olarak daha erken belirti ve tanı yaşı 

saptandı (98). Tüm sporadik olgularda erkek/kadın oranı 1.25 iken ailevi 

olgularda 0.95 olarak saptandı.  

Türkiye’de Türsen ve ark. (52) 2003’te yayınladıkları Ankara 

bölgesinde yapılan 2313 hastalık bir seride erkek/kadın oranı 1,03 olarak 

bildirilmiştir. Azizlerli ve ark. (99) 2003 yılında yayınladıkları İstanbul 

bölgesindeki çalışmada ise kadın erkek oranı %48,5 kadın, %51,5 erkek 

şeklindedir. E/K oranını belirlemek için yapılan çalışmalarda, incelenen 

grubun büyüklüğü ile çalışmanın yapıldığı kliniğe bağlı olarak farklı sonuçlar 

elde edilmektedir. Örneğin oküler tutulum ve vasküler tutulum erkeklerde 

sıktır, bu nedenle göz veya damar cerrahisi kliniklerinden bildirilen 

sonuçlarda erkeklerdeki sıklık daha yüksek çıkmaktadır (100).  

Ailevi Behçet olgularının diğer sporadik olgulara göre daha ciddi 

seyrettiğine ilişkin görüşler varsa da genel kanı fark olmadığı yönündedir 

(92). Biz de ailevi olguların klinik bulgularını kontrol grubuyla 

 Gürler ve ark 
(94) 

Alpsoy ve ark 
(95) 

Sula ve ark 
(96) 

Balta ve ark 
(97) 

Karıncaoğlu 
ve ark. (84) 

Çalışmamız  

Yıl  1976-1997 2007* 2005-2009 2014* 2008 1994-2014 

Sayı 2147 661 132 521 83¹/536² 840 

E/K 0.68 1.11 0.73 0.81 0.8¹/1.2² 1.23 

Prevala
ns  

%7.3 %11.6 %11.4 %21.9 %19¹, %10.3² %3.9 

*Çalışmanın yayınlandığı tarih  
¹Jüvenil Behçet hastaları 
²Yetişkin Behçet hastaları 
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karşılaştırdığımızda ailevi olguların daha şiddetli olduğu ile ilgili bir veri 

saptamadık (Tablo-2). 

Ailevi olgularla kontrol grubunu karşılaştırdığımızda anlamlı fark olarak 

ailevi olgularda HLA B51/B5 pozitifliğinin daha yüksek olması iken kontrol 

grubunda üveit sıklığının yüksek olması olarak saptandı (Tablo-2).  

Soylu ve ark. (101) yaptığı çalışmada HLA B5/B51 pozitifliği ile göz 

tutulumu ve ataklarının sıklığı arasında kuvvetli bir ilişki saptanmıştır.  Maldini 

ve ark. (102) HLA-B51/B5 ile klinik bulgular arasındaki ilişkiyi inceledikleri 

derleme ve meta-analiz çalışmasında, HLA-B51/B5 pozitifliği olanlarda 

genital ülser, göz tutulumu ve deri bulgularının  prevalansının %7-13 

oranında daha fazla, GİS tutulum prevalansının %30 daha az oranda 

olduğunu saptamışlardır. Matsuki ve ark.(103) dirençli göz atakları olan 

Behçet hastalarında HLA sınıfı antijenler ile arasındaki ilişkiyi inceledikleri 

çalışmada, HLA-B51 pozitifliği ile birlikte HLA DQw3 pozitifliğinin bulunduğu 

hastalarda tedaviye direnç ve kötü prognoz gözlenmiştir. Çalışmamızda diğer 

çalışmaların aksine HLA-B51/B5 pozitifliği yüksek olan ailevi Behçet 

olgularında göz tutulumunu, sporadik olgulara göre anlamlı olarak daha az 

saptadık (Tablo-3). Bunun  bir nedeni olarak erken tanıyla tedavi altında üveit 

ataklarının engellenmiş olabileceğini düşünmekteyiz. Diğer taraftan ailevi 

Behçet olgularının klinik bulgularını irdeleyen çalışmaların azlığı, bu konuda 

doğru karar vermek için erken olduğunu ve yeni çalışmalara ihtiyaç 

duyulduğunu gündeme getirmiştir. 

 Sonuç olarak ailevi olguların yakın takibi, erken tedavi ile hastalığa 

bağlı oluşabilecek ciddi komplikasyonların önlenmesi açısından önem 

arzetmekte olup, bu bulgu geniş serili çalışmalarla desteklenmelidir. 
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