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SUNUM PLANI

* Behcget hastaligi-aktivite degerlendirmesinin giicliikleri

* Behcet Hastaligi’'na 06zgii genel hastalik  aktivitesi
degerlendirme Olciitleri

* Klinik tutulumlarin aktivite degerlendirmesi
» Akut faz reaktanlari
* Biyomarkerlar



Behcget Hastaligi (BH)

* Multisistem ve multiorgan tutulum
* Relaps, remisyon
* Klinik tutulum kombinasyonu

* Heterojen hastalik seyri (hafif seyir—hayat1 tehdit eden
tablo)



Neurological manifestations Ocular manifestations

- Headache - Non granulomatous posterior or
- Aseptic meningitis pan uveitis

- Parenchymal involvement >l - Retinal vasculitis

- Optic neuropathy - ' ) - Macular oedema

- Cerebral venous thrombosis

Mucosal manifestations

: - Cardiac manifestations
- Oral aphthosis , Nivicanditis
- Genital aphthosis | ; s "
- Valvulopathies
- Pericarditis

Skin manifestations

- Pseudofolliculitis \

- Pathergy sign
- Erythema nodosum

- Coronary involvement

Gastrointestinal manifestations
- IBD like manifestations without

granuloma
Joint and Muscular > Vascular manifestations
manifestations -~ - Venous thrombosis (superficial,

- Arthralgia and/or deep)
- Oligoarthritis / - Thrombosis of unusual locations
- Focal myositis (eg: Budd-Chiari syndrome)

- Arterial aneurysms or occlusions

Kone-Paut, |.; Barete, S.; Bodaghi, B. et al. French recommendations for the management of Behget’s disease. Orphanet J. Rare Dis. 2021;16:352.
Joubert M et al. Behget’s Disease Uveitis Clin Med. 2023 Jun; 12(11): 3648.



* Seyrl, siddeti, organ tutulumu degisken
* 25 yas alt1 erkek hastalarda siddetli seyir

e Laboratuar test

e Calismalarda standardizasyonu saglamak, tedavi etkinliklerini
karsilastirmak i¢in giivenilir ve uygulanabilir degerlendirme 6l¢iitleri



DEGERLENDIRME OLCUTLERI

« BH’a 6zgii gelistirilen indeksler

* Bagka romatolojik veya non-romatolojik hastalik icin gelistirilen
jenerik indeksler

 Organ tutulumuna 6zgii gelistirilen indeksler



GENEL HASTALIK AKTIVITESI

* Tiirk Behget Hastalig1 aktivite indexi (1984)

e [ran Behcet Hastalig1 Dinamik Aktivite Degerlendirilmesi (IBDDAM) (1991)
» Avrupa Behget Hastalig1 indexi (1993)

* Yossipovitch’in Behcet hastaligr akivite siniflamasi (1995)

 Krause'nin Behcet hastalig1 aktivite degerlendirmesi (1999)

* Behget Hastalig1 Giincel Aktivite Formu (BDCAF) (1999)

* Chang’in Behget hastaligi klinik aktivite skorlamasi (2002)

 Japon Behget Hastaligi Arastirma Komitesi (2003)

* Behcet Sendromu Aktivite Skalasi (2008)



Tiirk Behcet Hastalig1 aktivite Indexi

Tutulum

Degerlendirme

IBDDAM

Goz

0: Normal
1: Yalnizca vitreus ve/veya 6n kamarada
hicreler
2: %50 oraninda gdrme
: %30 oraninda gérme,
: Birka¢ adimda gérebilme

Deri

: Oral aft
* Eritema nodozum

3
4
5: Korluk
1
1
1: Genital ulser

Vask(ler tutulum

5: Vena kava stperior ve inferiorda trom
boz ve/veya arteryel tikaniklik

4: Vena kava slperior veya inferiorda
tromboz

3: Baldir venlerinde tromboz ve/veya yatak
istirahati gerektiren ylzeyel tromboflebit
2: Bilateral baldir venlerinde tromboz
velveya ylzeyel tromboflebit

1: Unilateral baldir venlerinde tromboz
velveya ylzeyel tromboflebit

Oral aft Her 5 aft 1 puan

Genital Ulser Her lezyon 1 puan

Deri lezyonu Her 10 papulopustuler erupsiyon 1 puan
ve her 5 eritema nodozum 1 puan

GOz lezyonu On Gveit atak, hipopiyon, hiicre, ve keratik
presipitat varligina gore 14 puan, arka
Uveit hicre, kar topu, kar banki varhigina
gore 1-4 puan, retinal vaskulit disk, retinal
ve makuler 6dem, periflebit, periarterit,
papillit varligina gore 1-4 puan

Eklem Artralji eklem sayisina bakilmaksizin 1

puan, monoartrit 2 puan, poliartrit ise
3 puan olarak degerlendirilir.

Santral sinir sistemi

Izole lezyon 1, hafif tutulum 3, orta ve
siddetli tutulum 6

Damar trombozu

Yuzeyel flebit 1, derin venéz tromboz her
bir ven i¢in 2, genis damar tutulumu her
bir ven icin 6 puan

Artrit

1: Her bir eklem

Nérolojik tutulum

Yazici H, et al. Influence of age of onset and patient's sex on the prevalence and
severity of manifestations of Behget's syndrome. Ann Rheum Dis 1984;43:783-9.

2: inrakranyal hipertansiyon
3: Multiple skleroz benzeri sendrom
5: Piramidal ve/veya serebellar tutulum

Gastrointestinal sistem

Kronik diyare, rektal kanama, karin agrisi
gibi hafif belirtiler 3, orta ve siddetli
belirtiler icin 6 puan

Epididimit

2 puan

Pozitif pateriji

1 puan

Davatchi F, et al. Iran Behget’s Disease Dynamic Activity Measure. Abstracts of the
XlIth European Congress of Rheumatology. Hung Rheumatol Suppl 1991;32:10-100




Behcet Hastaligr Guncel Aktivite Formu (BDCAF)

« 3 komponent

» Behcget Hastalig1 Giincel Aktivite Endeksi
» Hastanin Hastalik Aktivitesi Algisi
« Klinisyenin Hastalik Aktivitesine Iliskin Genel Algisi

 Tiim tutulum tiplerini degerlendirmeyi amaclamaktadir.

* Klinisyen tarafindan doldurulmakta ve hastanin geldigi giin ve son 4
hafta gbz oniinde bulundurularak degerlendirme yapilmaktadir.

 Tiim sistemlerde son 4 haftada goriilen aktif bulgular puanlanarak O-
12 arasinda bir skor elde edilir.

Bhakta BB, et al. Behget’s disease: evaluation of a new instrument to measure clinical activity. Rheumatol 1999;38:728-33.
G. Lawton, B.B. Bhakta, M.A. Chamberlain, A. Tennant, The Behget’s disease activity index, Rheumatology 43 (1) (2004) 73-78.



Tarih

Behcet Hastalig1 Guincel Aktivite Formu (BDCAF)
E | K

isim Cinsiyet:
Merkez Telefon Dogum tarihi
Ulke Adres
Klinisyen

HASTAMIN HASTALIK AKTiViTESiNi DEGERLENDiRMESi

Soru: 5on 4 haftadir hangi yiz ifadesiyle hastaliginiz tanimlayabilirsiniz {Bir yiizd seginiz)

LB

BAS AGRISI, ORAL ULSERLER, GENITAL ULSERLER, DERi LEZYOMLAR, EKLEM TUTULUMU VE GASTROINTESTINAL BELIRTILER

Soru: 5on 4 haftadir asagidaki belirtilerden birine sahipseniz iliskili kutuyu deldurun.

Belirti

Yok

Son 4 hafta icinde var

Basagnsi

Oral dlserasyon
Genital dlserasyon
Eritem

Deri pistiilleri
Eklemlerde-artralji
Eklemlerde-artrit

Diyare/rektumdan

Bulanti/kusma/kann agnsi

belirgin kanama

Kirmizi gaz

GOZ TUTULUMU (Asagidaki sorularr sorunuz.)
Son 4 haftadir asagidaki belirtiler oldu mu?

Sag Goz
Evet

| Hayir

 Sol Goz _
Evet Hayr

Agnh gdz

Gommede bulamiklik ve azalma

Evet
Evet

| Hayr
| Hayr

Evet Hayr
Evet Hayir

Yukardaki belirtilerden biri yeni mi?

Evet

Hayir

Giilen Hatemi G, Ozgiiler Y. Behcet Sendromu icin Sik Kullanilan Degerlendirme Olgiitleri. https://vaskulit.hacettepe.edu.tr/belge/behcet121119.pdf



SiNiR SiSTEMi TUTULUMU (Intrakraniyal damar hastalifini iceren) (Daha dnce hasta tarafindan bildirilmemis veya not edilmemis
simir sistemi ve majir intrakraniyal damarlarla iliskili yeni bir belirti sekiinde agagidaki sorulan sorunuz.)

Son 4 hafta icinde i belirtilerden birini gecirdiniz mi?

Bayilma ve pdz kararmasi
Konusma gicligi
Isitme giiclig
Bulanik veya cift gérme

Yiizde his kayb ve glcsiizlik
Kolda his kayb ve glicstzlik
Bacakta his kaybi ve glicsiizlik
Hafhza kayin
Denge kayin

Yeni bir aktif sinir sistemi tutulumu kanit var nm? Evet Hayir

BUYUK DAMAR TUTULUMU (intrakraniyal Vaskiiler Hastahk Harici) (Asadidaki sorulan sorunuz.)

ﬁliﬁliﬁ-ﬁmhﬁipﬁhﬂ |

Gogis agnsi

Nefessizlik

Kanh &ksiriik

Yiizde agry/sislik/renk degisikligi

Kolda agn/sislik/renk degisikligi

Bacakta agn/sislik/renk degisikligi
Yeni bir aktif binylik damar iltihabi kamity var mi? Evet Hayir

KLINISYENIN HASTALIK AKTIVITESI HAKKINDA GOZLEMI
Son 4 haftadir hastanizin hastaligini tanimlayabileceginiz bir yizu seciniz.

LELLOLLLE



BDCAF

 Oro-genital iilser ve goz tutulumu degerlendirmesinde giivenilir

* Diger tutulumlar—zayif glivenilir

Hamuryudan V., et al. Evaluation of the Turkish translation of a disease activity form for Behget's syndrome . Rheumatology.1999;38( 8):734-736,.



Behcget Sendromu Aktivite Skalas1 (BSAS)

e Hasta tarafindan doldurulmaktadar.

* Son 4 haftanin degerlendirildigi toplam 10 sorudan olusan bir formdur.
* 0-100 arasi puanlandirilir.

e [Ik 6 soru mukokutandz tutulumla ilgili olup diger sorularda géz,
gastrointestinal ve vaskiiler tutulum sorulmaktadir.

 BSAS validasyon calismasinda giivenirligi 1yl, BDCAF ile orta
derecede korele

C. Forbess, C. Swearingen, Y. Yazici, Behget’s Syndrome Activity Score (BSAS): anew disease activity assessment tool, composed of patient-derived measures only,is strongly correlated
with The Behget’s Disease Current Activity Form (BDCAF), Ann Rheum Dis 67 (SII) (2008) 360.

Yilmaz S et al.Patient-driven assessment of disease activity in Behget's syndrome: cross-cultural adaptation, reliability and validity of the Turkish version of the Behget's Syndrome Activity
Score.Clin Exp Rheumatol.2013 May-Jun;31(3 Suppl 77):77-83.



 Tutulum tiplerine gore agirliklandirma yoktur.

* EK olarak bu indekste nodiiler lezyon, eklem ve noérolojik tutulum
degerlendirmesi yoktur.



isim-Soy isim: :':I:'“ :rflfi’:"_'" Cinsiyet K E

1) Gectigimiz 4 hafta boyunca agzimizdaki aftlar (yaralar) size ne kadar rahatsiz etti? Liitfen asagida gosteriniz.

YRA O OO OO O O O OO0 O OO O O0OO0OO0O0 O O O VYARALARBUYUK
YOKTU 0 05 1 15 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 SORUNOLDU

2) Gectigimiz 4 hafta boyunca agzinizda kag tane aft yani yara (yeni veya eski) vardi?
0 [
1-3 ]

F'ten fazla []

3) Gectigimiz 4 hafta boyunca genital (etek)bélgenizdeki yaralar size ne kadar rahatsiz etti? Liitfen asagida gbsteriniz.

YARA OO0 O OO OO O OO0 O OO0 0O 0000 0O O O VYARALARBUYUK
YOKTU 0 05 1 15 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 SORUNOLDU

4} Gectigimiz 4 hafta boyunca genital (etek)b&lgenizde kag tane yara (yeni veya eski) vardi?
0 ]
1-3 ]

F'ten fazla []

5) Gectigimiz 4 hafta boyunca sivilce (akne) ya da sivilce benzeri cilt lezyonlan (yaralari) size ne kadar rahatsiz etti? Litfen asafida
gosteriniz.
ciLT O00 OO0 OO0 O 00 0 00 O 0000 0O O O YARALARBUYUK

LEZYOMU O 05 1 15 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 895 10 S50RUNOLDU
YOKTU

Giilen Hatemi G, Ozgiiler Y. Behget Sendromu i¢in Sik Kullanilan Degerlendirme Olgiitleri. https://vaskulit.hacettepe.edu.tr/belge/behcet121119.pdf



6) Gectigimiz 4 hafta boyunca kac tane sivilce (akne) ya da sivilce benzeri cilt lezyonunuz ya da yaraniz (yeni veya eski) oldu?
0 L]
1-5 ]

5'ten fazla []

7) Gectigimiz 4 hafta boyunca giiniin cogunlugunda ve haftamin ¢ogu giiniinde devam eden karin agnsi ya da haliniz oldu mu?

Hayir D Evet |:|

8) Gectigimiz 4 hafta boyunca gozlerinizde agnve knzankhk ve/veya bulamk gérme ya da gormede azalma yakinmamz oldu mu?

Hanyr [:l Evet D

9) Gectigimiz 4 hafta boyunca bacaklanmzda sislik, renk degisikligi veya damar tikambkhgmnz oldu mu?

Hayir [:| Evet |:]

10) Behcet hastahgimizin aktivitesi yani alevlenmesi dikkate alindiginda (agiz yaralan, genital yaralar, cilt sorunlar, eklem agnlan,
goz sorunlan, nérolojik sorunlar) sizce son 4 hafta boyunca durumunuz ne kadar alevliydi?

HiC o
ALEVLI 0O
DEGIL

o 00 O O o O OO0 O 00 0 0 O O O FAILASIYLA
05 1 15 2 25 3 35 4 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 ALEVL

5 45




Behcet Sendromu icin Cekirdek Degerlendirme Olciitii Seti

Sinir sistemi ‘ Gastroentoroloji

Tiim calismalar | = Genel hastalik | + Genel hastalik | « Genel hastalik | « Genel hastalik | + Genel hastalik | « Genel hastalk
icin zomunlu aktivitesi aktivitesi aktivitesi aktivitesi aktivitesi aktivitesi
* Yeni organ * Yeni organ * Yeni organ * Yeni organ * Yeni organ
tutulumu tutulumu tutulumu tutulumu tutulumu
« Yasam kalitesi | - Yasam kalitesi | - Yasam kalitesi | « Yasam kalitesi | - Yasam kalitesi
= Advers olaylar | - Advers olaylar | - Advers olaylar | - Advers olaylar | - Advers olaylar
= Olom + Oliim « Olim « Oldm « Oliim
Zorunlu
parametreler - 5
lgili sistemin « Lezyonlarn * Hassaseklem | - Gérme « Damar « 555 lezyonu = Klinik GIS aktivitesi
calismalan igin says| says| keskinligi lezyonlan = Kognitif + Endoskopik GIS
zorunlu - Lezyonlara - Sis eklem saymsi | - Okiler siddet | - Yizeyel fonksiyon aktivitesi
bagh agn - Atak skl tromboflebit | - Narolojik
- Vaskiller kacak | - Posttrombotik | fonksiyon
sendrom
- Mukokitantz - Okiler hasar | - Rekanalizasyon
fonksiyon - Kistoid makiler
Gremli ancak tercihe bagh cezyoniann dem
parametreler
« Genel - Genel - Genel « Genel * Genel - Genel fonksiyon
fonksiyon fonksiyon fonksiyon fonksiyon fonksiyon - Genel hasar
- Genel hasar - Genel hasar - Genel hasar - Genel hasar = Genel hasar * Inflamatuar
= Eklem agnsi - Vaskiler yasam gastergeler
* Entezit kalitesi
Aday parametreler . inflamatuar
goistergeler

G. Hatemi, A. Meara, Y. Ozgiiler, H. Direskeneli, A. Mahr, B. Shea, et al. Core set of domains for outcome measures in Behget’s syndrome, Arthritis Care Res. 74 (4) (2022) 691-699

OMERACT
(The Outcomes Measures for
Rheumatology)



Cilt-Mukoza Tutulumu

* Oral iilser sayisi, siklig1, boyutu ve iyilesme siiresi
 Fonksiyonel durumu

* Yasam Kkalitesi

* Oral tlser genel aktivite indekslerinin pargasi, ayri



e Oral iilser i¢in kompozit index

* Oral Health Quality of Life (OHQoL) measure—Ag1z Saglig1 Yasam
Kalitesl 6lctimii

* Oral Health Impact Profile (OHIP-14)— Agiz Saglig1 Etki Profili

* Oral Health Related Quality of Life measurement (OHQoL-UK)
—Ag1z Saghigiyla Ilgili Yasam Kalitesi ol¢timii

Hatemi G, Yazici Y. Outcome measures in Behget syndrome. Clin Immunol. 2023:251:109341.



Oral ilser icin kompozit index

1. Oral ulcer actuivity: (0-1 points)
The number of oral ulcers during the last month:...............
(0 = 0 point, 21 = 1 point
2. Pain status: (0-3 points)
Please place a vertical mark on the scale below to describe how bad vou felt pain due to oral ulcer during the last
month.
| |
| I
0 100
No pain Severe pain

3. Functional status: Please describe the effects of oral ulcers on your oral functions in the last month? (04 points)

None of Little of Some of Maosr of All af
the fime the fime the fime ile rime ihe fime
How often.......... ) (1) (2) i3] i4)

Did you feel unpleasant fasie in your
mouth due to oral ulcers?

Did you have difficulty in speaking
due to oral wicers?

Did you have difficwlty in
eating/ chewing/swallowing due o oral
ulcers?

Total score: 0-10.

G. Mumcu, H. Sur, N. Inanc, U. Karacayli, H. Cimilli, N. Sisman, et al., A composite index for determining the impact of oral ulcer activity in Behcet’s disease and recurrent
aphthous stomatitis, J. Oral Pathol. Med. 38 (10) (2009) 785-791.



Behcet Hastaligi Mukokiitan Index Formu

GENITAL ULSER il;:iH AKTIVITE DEGERLENDIRME (Toplam puan: 0-10)
1. Genital Glser aktivitesi: Son 1 ay igindiki genital dlser saysi 0=0, = 1= 1 puan.
2. Agn durumu: Cinzal bolpedeki yaralardan doltayi hissattidiniz ajn dizeyini iganatieyiniz.

| |
0 100
I I

3. Fonksiyonel durum:
Son 1 ay iginde cinsel blgenizdekl yaralannizdan delayl hangi siklida ............... Hig (0) |Madiren (1)| Bazen(2) |Cofuzaman (3)|Her zaman (4)
- Oturnak gibi basit hareketlerde kestlanma olusty mo?

- Cinsel iligkide zoruk yagadimz mi?

- Kigisal bakim va iiyaglannizda (baryo. tevalet, temizik) zoduk yagadinz mi?

ERITEMA NODOZUM iGIN AKTIVITE DEGERLENDIRME (Toplam puan: 0-10)
1. Eriterna nodazum aktivitesi: Son 1 ay igindeki eritema nodozum sayis 0=0, = 1=1 puan
2. Agn durumu: Bacafinizdaki itihapl olusumlar nedeni e hissettidiniz agrnn dlzeyini isareteyiniz.

0 | IIDEI

3. Fonksiyonel durum:
Son 1 ay iginde bacaklannzdaki agnk sert olusumlardan dolay hangl siklikla ................ | Hig (0} | Madiren (1)| Bazen (2) |Cofu zaman (3)(Her zaman [4)|

= Gilinlk iglerinizi yapmada sorun olug mu?

- Fizikzal aktivitenizde (wewn ylndyds, mardiven inip clkmak. spor yapmak) 2ofuk olugtu mu?

Mumcu G, Inanc N, Taze a, Ergun T, Direskeneli H. a new mucocutaneous activity index for Behcet's disease. Clin Exp Rheumatol. 2014;32(4 suppl 84):s80-6.



GoOz Tutulumu

« GOz doktoru ile koordine
* Fundus muayenesi
* Gorme keskinligi

* Renkli fundus fotografi: Vitreus bulanikligi, aktif fundus lezyonlar,
Inflamatuar bulgularin degerlendirilmesi

* Optik koherens tomografi: Makuler komplikasyon takibi (makiiler 6dem,
retinal kist, ciddi retinal yapisiklik vb)



* Fundus Floresein Anjiyografi (FFA):
* Retina ve optik sinir vaskiilarizasyonu
* Klinik sessiz donemde Kkapiller kacak (iiveit aktivitesinin onemli
gostergesi)
» Indosiyanin Yesili Anjiyografi (ICG): Koroidal vaskiiler degisiklikler



Behcet’s disease ocular attack score 24 (BOS 24)

* Gorme keskinligi bozulmasi: tahmininde kullanilir
6 parametre, toplam 24 puan

e Okiiler Behget hastaligi BOS24-5Y’nin  (BOS24-5 yil) goérme
keskinligi bozulmasinda prognostik 6nemit

1Tanaka R et al. Behget's disease ocular attack score 24 and visual outcome in patients with Behget's disease. Br J Ophthalmol. 2016 Jul;100(7):990-994.



BOS-24

(1) Cells in the anterior chamber (max. 4 points)

Cell 0: 0 point, cell 0.5+ or 1+: 1 point, cell 2+: 2 points, cell 3+: 3 points, cell 4+ or hypopyon: 4 points

(2) Vitreous haze (max. 4 points)

Haze 0: 0 point, haze 0.5+ or 1+: 1 point, haze 2+: 2 points, haze 3+ : 3 points, haze 4+: 4 points

(3) New inflammatory changes in the peripheral retina (max. 8 points)

Give each 2 points in each quadrant of the peripheral retina if new inflammatory changes (exudates, hemorrhages, vasculitis)
are seen

(4) New inflammatory changes in the posterior pole of retina (max. 4 points)

0%: 0 point, >0 and < 10%: 2 points, = 10 and <25%: 3 points, = 25%: 4 points

(5) New inflammatory changes in the fovea (max. 2 points)

Give 2 points if new inflammatory changes (exudates, hemorrhages, vasculitis) are seen in the fovea

(6) New inflammatory changes in the optic disc (max. 2 points)

Give 2 points if new inflammatory changes in the optic disc (redness and edema, sometimes accompanied by hemorrhages,
exudates and edema of retina surrounding the optic disc) are seen

Kaburaki, T. et al. Behget’s disease ocular attack score 24: Evaluation of ocular disease activity before and after initiation of infliximab. Jpn. J. Ophthalmol. 2014, 58, 120-130



VASKULER TUTULUM

* BH’a 6zgt vaskiiler tutulumu degerlendiren bir ol¢iit yok

* Post travmatik sendrom
« CEAP (Clinical—etiological-anatomical-pathophysiological)
* Villalta skorlar



Santral Sinir Sistemi Tutulumu

« Kurtzke Genisletilmis Engellilik Durum Olcegi (EDSS)

 Multipl Skleroz Fonksiyonel Bilesik Indeksi

« California Sozlii Ogrenme Testi,

* Siirekli Performans Testi, Kelime Listesi Olusturma, Wisconsin Kart

Esleme Testl, Boston Adlandirma testi, Benton Cizgi Y 6niinii Belirleme
Testl, Benton Yz tanima testi

Hatemi G, Yazici Y. Outcome measures in Behget syndrome. Clin Immunol. 2023:251:109341.



Gastrointestinal Tutulum

* Klinik, endoskopik remisyon
 Crohn hastalig: aktivite indeksi

Harvey Bradshaw indexi

[nflamatuar barsak hastalig1 anketi

Intestinal Behget hastalig1 hastalik aktivite indeksi

« Hastalik aktivitesi remisyon (< 19), hafif (20-39), orta (40-74) ve siddetli
(>75).



General well-being in the preceding week

Well 0

Fair 10

FPoor 20

Very poor 30

Terrible 40
Fever

<38 C 0

=38 T 10
Extraintestinal manifestations 5 points for each

manifestation’

Abdominal pain in the preceding week

MNone 0

Mild 20

Moderate 40

Severe a0
Abdominal mass

MNone 1]

Palpable mass 10
Abdominal tenderness

MNone 1]

Mildly tender 10

Moderately or severely tender 20
Intestinal complications 10 points for each

uu:l::rm1:||Ii+:'E|1:il::rrL3
Mumber of liquid stools in the preceding week

0 0

1-7 10
8-21 20
22-35 30
= 36 40

Cheon JH, et al. Development, validation, and responsiveness of a novel disease activity index for intestinal Behget’s disease. Inflamm Bowel Dis 2011; 17: 605-613



Yasam Kalitesl

* Tedavi hedefi—yasam kalitesi

» Bagka romatolojik veya non-romatolojik hastalik i¢in gelistirilen
jenerik indeksler

* Behcet Hastalig1 Yasam Kalitesi Olcegi

G. Gilworth, M.A. Chamberlain, B. Bhakta, D. Haskard, A. Silman, A. Tennant, Development of the BD-QoL.: a quality of life measure specific
to Behget’s disease, J. Rheumatol. 31 (5) (2004) 931-937.



1. Hayatim hastanelere gidip gelmekle geciyor.

2. Highir sey ilgimi cekmiyor.

3. Ewden glkmak ve insanlarla gorismek icin cok fazla ¢aba
harcamam,/sarf etmem gerekiyar.

4. Yirirken agrim oluyor.

5. Bir seyler yapmak wuzun zamanimi aliyor.

6. Uzun sire ayakta kalamiyorum.

7. Saghk durumum hayatimi sekteye ugratiyor.

8. Yataktan kalkarken zorlanyorum.

9. Garinusimden dolayl kendimi kdtl hissediyorum

10. Konusurken zorlanyorum.

11. Kendimi baskalanina bagimh hissediyorum.

12. Kendimi oldugumdan daha yash hissediyorum.

13. Hastaligim nedeniyle her yere gidemiyorum.

14 Yakinlanma bakmakta/bakimim Gstlenmekte zorlanyorum.

15. Yarin nasil olacagimi kestiremiyorum.

16. Saghk durumum hayatmi asin sekilde etkilivor.

17. Sik sik hisrana ugruyorum. J Sik sik hayal kinkh@na  bagh Gzintd
WaSIYOrum.

15 Kendimi evimde bir mahkum gibi hissediyorum.

19. Saghk durumum hayaumda anemli kararlar almarm etkiliyor.

20. Vicuduma dokunulmas: hastal@im nedeniyle beni  rahatsiz
ediyor.

21. Dogru dizgln konugamyorum.

22 Hastaligim nedeniyle kisisel iliskilerimde zorlaniyorum.

23. Kendimi ise yaramaz hissediyorum.

24 Baskalanmn sirtina yik olmak beni endiselendiriyor

25. Hastaligim yakinlarmi gic durumda birakiyor.

26. Saghk sorunlanimin dstesinden gelemeyecegimi  hissediyorum.

27. insanlarla irtibatimi kaybettim.

28. Baskalarina verdigim rahatsizlik beni Gziyor.

29. Bu glin her sey canimi sikiyor/nesemi kaciriyor.

30. Kendimi yalniz hissediyorum.

Behcet Hastalig1 Yasam Kalitesi Olcegi
0-30 puan
Diisiik puan daha 1y1 yasam kalitesi



LABORATUAR

* Eritrosit sedimentasyon orani (ESR), C-reaktif protein (CRP)

* Ferritin, beyaz kiire, RDW, platelet

 Notrofil / lenfosit oraninin (NLR), monosit / lenfosit oran1 (MLR)
trombosit-lenfosit oraninin (PLR)

« Sistemik immun inflamasyon index= Noétrofil X platelet
Lenfosit

Tanacan E et al. A cutoff value for the Systemic Immune-Inflammation Index in determining activity of Behget disease. Clin Exp Dermatol. 2021 Mar;46(2):286-291.



ESR-CRP

 Miiftiioglu ve ark. aktif BH>inaktif-kontrol!
 Eritema nodosum, akut tromboflebit-ESR, CRP1
» Artrit ->ESR artisi
* SSS, g0z, mukokiitanoz tutulumda artis yok

* Alli ve ark. hastalik aktivitesi-ESR, CRP zay1f korelasyon?
» Tanacan ve ark.— Aktif>inaktif hastalik®

IMiiftiioglu A, Yazici H, Yurdakul S, et al. Behget’s disease: relation of serum C-reactive protein and erythrocyte sedimentation rates to disease activity. Int J Dermatol.
1986;25(4):235-9.

2Alli N, Gur G, Yalcin B, Hayran M. Patient characteristics in Behget disease. Am J Clin Dermatol. 2009;10(6):411-8.

3 E Tanacan , D Dincer , F G Erdogan , A GurlerA cutoff value for the Systemic Immune-Inflammation Index in determining activity of Behget disease. Clin Exp Dermatol 2021
Mar;46(2):286-291.



* Parsael ve ark. 514 BH
« ESR aktif>inaktif
ESR, CRP aktif oral, genital, eklem ve vaskiiler tutulum ile iligkili
En belirgin iliski vaskiiler tutulum ile
ESR vaskiiler tutulum sensitivite 81%, spesifite %83
ESR-CRP ile paterji testi iliskili
ESR-CRP hastalik aktivitesi ile 1liskisiz (IBDDAM)

Parsaei A et al. Predictive value of erythrocyte sedimentation rate and C-reactive protein in Behcet's disease activity and manifestations: a cross-sectional study. BMC Rheumatol.
2022 Feb 11;6(1):9.



Behcet hastaligi’nda calisilmis olan biyomarkerler

IL-1/ IL-2 IL-4 IL-6[29,67,75, IL-7 Ell_;h.. 6. 49— IL-10 IL-15 IL-17 IL-18 1L-20 1L-23
e [14,94,102) [18,29] [122] 89,115,117] [67] L ]f:]' [106,115] [49] [106,115] 75,79] [99] [52,106]
IL-26 IL-32 IL-33
[96] [95] [57]
TNE-x , - ) : - -
Cytokines [29,49,58,61,69, ]{..]--ﬁ- APEIL BAFF 1[_‘-.|_[--|:: [H‘-{-Y CTGF 5:_];'\] 3 L_.'-'l'.LLII
: 81,103,117] [106] [69] [59] 75 [127] [112] [758] [75]
Surface CDéd CXCR2 BMCA VCAM
proteins [33] [35] [69] [117]
PhAMN CRP[30,31,35,
SIL-2R leukocyte AECA vWF ET-1 Ant-ASCA Ab Leptin Homocysteine 376466649, 71— clCAM-1 Catalase ADA
[14,18) elastase [16] [16,74] [17,24) [22] [23,59] [2443,73] 7387909193,  [23] [29] [28,34,40]
[15] 99,105,113,123]
S0D TBAES E-selectine MPCH Meopterin VEGF [46,100, Protein & antiHs Gal-3 LABP MMPZ m-defensinl
Soluble [28,102] [25] [30,117] [31] [37,39] 113,116] [41] [42) [44,57] [44] [45] [59]
proteins sINFRl e 2 E-Caderin [52] Angiopoietinl Kesistin Thrombomodulin aTAF] AAEA sTREM1 SI1P sC 0L MMP9 Lp-PLAZ
[47,59,96] = [54,77] [58,51] [55 [55] [60,52,107] [&1,100] [62] [63,89] [63.113] [&6]
MTCHI Ab g re Endocan ADMA Crmentin HMBG1 Anti-lysozyme  Fibrinogen . —— cNuMA Ab anti-CTDM] SAA
, Prohibitin |70 _— I , — ST - Factor VIII [74 - .
[66) roibitin [701 72 119] [73,76] [51) 2] [55] 1) 7 ) Ab [55] [o1)
sIL6-RB ﬁﬁ:‘f“‘“‘”’ Bilirubin f_'.ullpmtectin IMA E?H] suPAR Pannexin-1 Cortistatin Moesin
[96} 15396 [9s] [57 [7] [105] [111] [115] [120]

Arbrile M et al. Finding the Needle in the Haystack: Serological and Urinary Biomarkers in Behget's Disease: A Systematic Review. Int J Mol Sci. 2023.3;24(3):3041.



: CO4+CD16+ CD4+CDAe+ . CEC CD34+KDR+ LIJ34+{:]J'¥33+ {?D-i+{_l]'h+ CO4+FOXP3+ Treg Thl7 (D5 +
Cells Tyé[2] KDR+ EPCs FOXP3+Treg B
: [1920] [19.20] . [45] RG] o ) B Treg [64] [106] [104] [109]

mikNA ii-defensin 1 miR-155 miR-181b mik43 mik-106b mik-25 mil-146a mik-326

[59] [103,104,108) [117] [108] [108] [106] [108] [108]
. DA, OA Panel of six
hi?{iﬂ?:nw Fructose, LA FC AA proteomic
ﬁiarkere tagatose [110,125] [110] [110] biomarkers
' [123] [65]

oy ND NLE
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Others s 212 o e ’ S i ! . S 116,12]
AlP RDW ETP MPY REDOW Procoagulant MHR
[90] 7] 4] [123] [71,123] MP [36] [108]

Arbrile M et al. Finding the Needle in the Haystack: Serological and Urinary Biomarkers in Behget's Disease: A Systematic Review. Int J Mol Sci. 2023.3;24(3):3041.



TNF alfa: BH>kontrol, TNF-alfa seviyeleri-BH aktivitesi degisken sonuglar
« TNF alfa ve resistin artisi

IL-8: BH>kontrol, hastalik aktivitesi ile 1liskili
|IL-6: Tanida potansiyel aday
Adenozin deaminaz (ADA): BH>kontrol

Anti alfa enolaz antikorlar (AAEA): 1gG ve Ig M BH, 6zellikle aktif hastalarda
yliksek

* Intestinal Behcet
 Hastalik aktivitesi (BDCAF), mukokiitanoz, artikiiler tutulum ile iliskili

Arbrile M et al. Finding the Needle in the Haystack: Serological and Urinary Biomarkers in Behget's Disease: A Systematic Review. Int J Mol Sci. 2023 3;24(3):3041.

Pehlivan Y et al. The role of resistin in Behget's disease: a Turkish experiment. Mod Rheumatol. 2012 Aug;22(4):571-5.

Katsantonis, J et al. Adamantiades-Behget’s Disease: Serum IL-8 Is a More Reliable Marker for Disease Activity than C-Reactive Protein and Erythrocyte Sedimentation Rate.
Dermatology 2000, 201, 37-39.

Shin, S.J. et al.Anti-Alpha-Enolase Antibody as a Serologic Marker and Its Correlation with Disease Severity in Intestinal Behget’s Disease. Dig. Dis. Sci. 2011. 812-818

Prado, L.L.; et al. Anti-Alpha-Enolase Antibodies in Behget’s Disease: A Marker of Mucocutaneous and Articular Disease Activity? Clin. Exp. Rheumatol. 2018, 28-32.



OZET

« BH; multisistem tutulum, heterojen seyir, aktivite gostergesi laboratuar parametre
yoklugu — aktivite degerlendirmesi zor

e Bircok degerlendirme ol¢iiti — BDCAF ve BSAS, tutulum seckline gore
derecelendirme

* Cekirdek degerlendirme Olgiitii seti— hangi 6l¢ekler

« ESR, CRP belli tutulum sekillerinde daha belirgin artis, hastalik aktivitesi ile
iligkisi net degil.

 Cesitli biyomarker calisilmis, aktivite gostergesi??
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