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 Vaskülit ile karakterize multisistemik bir hastalık 

 1937 Hulusi Behçet 

 1963 Oshima ve ark BH ilişkili proteinüri ve hematüri 

 Nadir bir tutulum tipi 

 Asemptomatik hematüri/proteinüriSDBY 

 Anormal idrar bulguları %10,8 



 



TUTULUM TIPLERI 

 Amiloidoz 

 Glomerulonefrit 

 Renal ven trombozu 

 Mikroskopik vasküler hastalık 

 İlaçlar (Siklosporin) nedenli nefrotoksisitesi 

 Nörojenik mesane 

 Diğer 

 



 En sık görülen renal hastalık 

 Erkek cinsiyet risk faktörü 

 Vasküler tutulum ile ilişkili 

 5 yıllık survi %46, 1/3 hasta tanı sonrası 6 ayda ex 

 Hilar, mesanjiokapiller, mesanjial noduler tip 

 MEFV mutasyonu ve SAA gen polimorfizmi 

 Cerrahpaşa kohortu 27 /9410 hasta, 2000 yılı sonrası 3/5590 (%0.054) 

 

 



 Hastaların 22 si erkek cinsiyette (22/27) 
(%81,5) 

 BH tanısı ile AA arası ortanca süre 9 yıl 

 Major organ tutulumu 22/27 vasküler 15/27, 
göz 12/27 

 Hastaların büyük çoğunluğu AA tanısı 
öncesi tedavi alıyor 

 Tanı renal ve rektal biyopsi 

 



 Literatürde 24 BH+amiloidoz vakası 
mevcut 

 Erkek cinsiyet, uzun hastalık süresi, 
çoklu organ tutulumu, pozitif paterji 
testi  

 



 26 yılda 220 AA vakasının 8 BH 

 Hilar (3), mesangial noduler(2), 
mesangiokapillar tip 
depolanma(3) 

 MC form en ağır seyirli 

 H vasküler dominant form 

 

 

 



 BD ve FMF'nin tarihsel geçmişi, 
coğrafi kökenleri ve etnik dağılımı 
temelinde pek çok benzerliği vardır. 
Ortak çeşitli inflamatuar özellikler 

 %0.5 BH (FMF kohortu 14/2716) 

 15 MEFV mutasyonu/57 BH, 11 hasta 
vasküler tutulum 

 Cerrahpaşa kohortu 1 FMF/27 
BH+AA 

 3 hastaya MEFV mut bakılmış, 1 
hastada M680I homozigot, M694V 
heterozigot 
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 SAA1 α/α genotype BH+AA için 
bir risk faktörüdür. 
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 Birçok GN tanımlanmış fakat BH 
spesifik bir tip yok 

 Diğer vaskülitlere göre daha az 
etkilenme 

 BH görülen 2. en sık renal hastalık  

 Sıklığı <%1 (7/4212, 13/5059) 

 Hematüri/proteinüri (%10), hafif 
glomerular hastalık? 
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• 7 hasta/674/4212 

(%0,16) 

• Hematüri/proteinüri 

ile tanımlanmış 

• 2 IgA, 2 DPGN, 2 

MPGN, 1 FSGS 

• 4 Kadın/3 Erkek 



 Immünfloresan inceleme 16/37, IgA, 
IgM ve C3 depolanması 

 Elektron mikroskopu 4 hastada 
bakılmış, non spesifik bulgular 

 Steroid, AZA, Siklofosfamid 
tedavileri kullanılmış 

 Prognoz iyi, birkaç hastada SDBY 
gelişmiş 



 Vasküler tutulum, Renal BH 3. en sık nedeni 

 Makrovasküler/mikrovasküler  

 Makrovasküler BH 3 formu mevcut; venöz oklüzyon-arteriyel anevrizma-arteriyel 
oklüzyon 

 Vasküler tutulum %30 a kadar olmasına rağmen renal damarlar nadir etkileniyor 

 Hipertansiyon ana bulgu 

 



 4 renal ven trombozu, 2 mikroskobik vasküler 
hastalık (33 hasta) 

 BH+intrarenal mikroanevrizma isimlendirme ? 
PAN? 

 Makroskopik böbrek damar hastalığı:Lezyonun 
lokalizasyonu, boyutu ve ciddiyetine bağlı 
olarak kısa vadeli prognoz olumlu görünüyor 

 Mikroskopik: renal mikroinfark ve hafif renal 
yetmezlik 

 

 



 16/618 hasta, 8 RAS, 1 RVT 



 Tubulointerstisyel nefrit+üveit (TINU) ayrıcı tanısında BH 

 TINU, kadınlarda ve anterior üveit 

 Literatüre az sayıda vaka mevcut 
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 BH ilişkili böbrek yetmeliğinin en sık sebebi amiloidoz ve GN 

 Diyaliz başlandığında BH aktivasyonu azalıyor 

 Hemodiyaliz en sık kullanılan yöntem fakat damar yolu ile ilgili problemler 

 



 350 diyaliz merkezi (20596 hasta) 

 14 BH tespit edilmiş 

 9/17 BH+amiloidoz 

 1 hasta transplant, 1 yıl sonra HD 

 %59 hasta BH+vasküler tutulum 

 BH aktivitesi diyaliz sonrası 
azalmış 

 15/17 hasta arterivenöz fistül, 6 sı 
ilk denemede 

 2 hasta tekrarlayan fistül trombozu 

 14 hasta geçici katater, 7 si 
tromboz ve enfeksiyon 



 BH seyrinde renal tutulum nadir olarak görülmektedir 

 Asemptomatik hematüri/proteinüri %10 a varan oranlarda görülebilir 

 Amiloidoz ve glomerulonefrit en sık görülen tutulumlardır 

 Amiloidoz genellikle majör organ(vasküler ) tutulumlarda daha sık 

 BH ‘na özel bir GN yok 

 İlaç toksisitesine bağlı böbrek yetmezliği unutulmamalı 

 

 



Katılımınız için teşekkür ederim. 


