


i BEHCET SENDROMU

= TiIkayicl tipte vaskdlit

= Hulusi Behcget, 1937

= Uveit, retinal vaskailit,

= Oral ve genital Ulserler,

= Deri bulgulari, Eklem tutulumu
= KVS bulgulari, SSS tutulumu,
= GIS tutulumu



i Siklik

Akdeniz, ortadogu, uzak dogu
“Ipek yolu hastaligi”

HLA-B51

Japonya: 1/10.000 — 7-8/1.000.000
Amerika 4/1.000.000

Avrupa: 0.1 —7/100.000

Asya: 2-30/100.000,

Turkiye: 8-30/10.000



‘_L Epidemiyoloji

= 3. Dekad en sik
= E/K: 5/1, (Japonya 1.7/1)
s GOz tutulumu: %70

= GOz tutulumu riski ilk iki yilda en yuksek

= Baslangic yasi<30, SSS tutulumu ve vaskuler
tromboz varliginda riskT, prognoz koti



i Patogenez

= Enfeksiy0z ajanlarla iliskisi: Streptokoklar

= Heat shock protein (isitiimis strep.antijenleri): deneysel lGveit
modeli

= Genetik: Faktor 5 Leiden mutasyonu
« (g0z tutulumunda risk faktorh)

= Dig etkenler:
= Beslenme (ceviz), kimyasal maddeler

= Sex Hormonlar:
= Estrojen, gebelik: olumlu



i GOz Tutulumu

= %50-80

= Ilk 1 - 3.5yl arasi

= Cocukluk caginda goz tutulumu daha sik
= Non granilomatoz panuveit

= On segment: daha az

= Hipopyonlu 6n Gveit?



GOZ BULGULARI

= On Uveit, hipopion, katarakt, glokom, okiilomotor
bozukluklar

= Vitritis, vitreus membranlari
= Makllada 6dem ve iskemi, retinal exudalar

= Retinal vaskuler tikanikliklar, vaskuler kiliflanma,
nekrotizan retinit

= Korioretinit odaklari, RPE deg, RD,

= Optik sinir ddemi, retrobulber optik noropati, papillit,
optik atrofi









On Uveit










Retinal Vaskulit

= GOz tutulumlarinin: %35-100'Gnde (+)

= \Ven ve arterleri tutan tikayici,
nekrotizan vaskulit,

= Makula odemi: %20
= Makuler iskemi

s Periflebit ->tikanma — retinada odem
ve exuda + vitritis!












i Fundus Floresein Anjiografi

= Periferik retinada iskemi, NVE
= Retina damarlarindan sizintilar
= Makulada 6dem,

= Optik sinirden sizinti



FF Anjiografi

i Optik sinirde neovaskulerizasyon - Makula odemi




‘L Periferik retinal iskemi




i Retina Dekolman

s Exudatif RD

= Periferik iskemi --- NVE, NVD --- Vitreus
Hemorajisi --- Traksiyonel RD



i Optik sinir 6demi
s KIBAS

= Optik sinir enflamasyonu (papillit)
= Demyelinizasyon







* NORORETINIT




i PAPILLIT




‘L OPTIK ATROFI-RPE deisiklikleri




i Prognoz ve Komplikasyonlar

= Cogunlugunda ilk bir kac yil icinde ciddi
gorme kayiplari
= 5 yil icinde %50-80‘inde GK<0.1

= %20: Sadece 6n segment tutulumu

= Katarakt, Glokom, KMO, makiilada delik, optik
atrofi, RD, FB



g TEDAVI



i Amac

= Akut atagin baskilanmasi

= Tekrarlayan ataklarin engellenmesi /
sayisinin azaltiimasi

s Sekellerin azaltiimasi




i Tedavi

Steroidler

Sitotoksik ajanlar:
Siklofosfamid, Azothioprin, Klorambusil
Siklosporin, Takrolimus
Mikofenolat mofetil

Kolsisin (goz tutulumuna etki?)
Diger:

Thalidomid

Vitamin C

IFN alfa 2b , benzatin penisilin
IV Ig infUzyonu



i STEROIDLER

= Topikal
= Prednizolon asetat
= Rimexolone

= Periokller enjeksiyonlar

= Sistemik (oral)



i Sistemik Steroid

= 1mg/kg metilprednisolone (Prednol)
(60-80mg/glin)

= En fazla 1 ay (T doz)

= 2-4 hafta: cevap (-) —» immunsupresif
ajan

» Idame<10mg/giin

= Azaltilarak kesilmeli



i Oral Steroid

= 80mg: 1-2 hf arayla 10mg+

= 40-20mg: 5mag+
= 20-10mg: " 2.5mgy
= 10-Omg: 1-4" 1-2.5mg+

= Azaltma sirasinda yeni atak!
» Idame doz >10mg ise immUiinsup ajan



i Yan Etkiler

= >3 ay steroid tedavisi: osteoporoz
= Vit D ve Ca

= Kan sekeri
= Psikoz ve depresyon

s GOzde: TO takibill!
=« 1/3 inde TO T



+

SITOTOKSIK AJANLAR







i Sitotoksik Ilaclar

s Antimetabolitler:

= Azathioprin (Imuran), Methotraxate,
Mycophenolate mofetil (Cellcept)

s [-hUcre inhibitorleri:
= Siklosporin A, Tacrolimus (Prograf)

= Alkilleyici ajanlar:

= Chlorambucil (Leukeran), Cyclophosphamid
(endoxan)




i Immiinsupresif ilaclar

s YUksek doz steroidlerle birlikte

= 4 hafta sonra steroidler azaltiimaya
baslanmall



i Siklosporin A

= Neoral: Mikroemdulsiyon sekli
= Sandimmun: Jelatin kapsul

= %50-82 basari

s YE: HT ve nefrotoxisite
= (aylik takip)




i Takrolimus (FK 506)

= Makrolid antibiyotik

= Etkileri ilac kesildikten sonra devam
ediyor!!!
s %62-76 basari

= Siklosporine cevap vermeyen olgularda
da etkili




‘L Azathiopurin

= Imuran



i Alkilleyici ajanlar

s Klorambusil:

= 6-24 aylik tedaviler sonrasi uzun
sureli ilacsiz remisyon donemileri



i Ne kadar siirmeli?

m 6-24 ay
s Bazl hastalarda surekli tedavi

= 3 ataksiz ay sonrasl azaltilmaya
baslanabilir

= 3-12 ay icinde kesilebilir



i Kombinasyon tedavileri

= Yan etki profili farkli ilaclarla
= Etki mekanizmalar farkl olan ilaclar



YENI ILACLAR



i IFN-alfa 2b

= Steroid ve siklosporine direncli
vakalarda etkili

= NOrobehcet
= Neovaskiilerizasyon {

= Haftada 3x subkltan enjeksiyon (3-5
milyon U)



‘L Yeni tedaviler

= Sitokin inhibitorleri

s [NF-a inhibitorleri:
Infliximab

= I[L-2 inhibitOrleri

= Plazmaferez




