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• BH sıklığı ülkeler arasında büyük farklılıklar göstermekte  

• Tarihi ipek yolu  

• Başlangıç yaşı 

• Cinsiyet dağılımları  

• Klinik domainlerin sıklıkları da farklılıklar gösterebilmekte  

• BH ülkeler 
arasında büyük 
farklılıklar 
göstermekte  

• Tarihi ipek 
yolu  

• Kore Japonya 
da sıklıklarda 
azalmalar  



• Kullanılan kriterler  

• 1990 International Study Group 

• %85 se; %96 sp 

• 2014 Revize International Criteria for BD  

• %94.8 se; %90 sp  



Watts RA, Hatemi G, Burns JC, Mohammad AJ. Global epidemiology of vasculitis. Nat Rev Rheumatol. 2022 
Jan;18(1):22-34 

45 çalışmanın havuzlanmış prevelansı: 10.3 (95% CI 6.1, 
17.7) 

Maldini C, et.al. Rheumatology 2018;57:185195 



Yazici Y, Hatemi G, Bodaghi B, Cheon JH, Suzuki N, Ambrose N, Yazici H. Behçet syndrome. Nat Rev Dis Primers. 2021 Sep 
16;7(1):67 
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• İnsidans çalışmaları daha da az …. 

 
Ülke n/100.000 

Kore 3.97 

Japonya 0.75 

Almanya* 1.0 

İspanya 0.66 

İsviçre 0.65 

İsveç 0.20 

İtalya 0.24 

Polanya  0.05 

US 0.38 

Fransa* 0.72 



Yazar Yılı Bölge  Sıklık Taranan 
popülasyon 

BH n (K/E) Kriter 

Demirhindi, O 1981 İstanbul 80/100.000 4960 4 (N/A) O’Duffy  

Yurdakul, S 1988 Çamaş  370/100.000 5131 19 (13/6) O’Duffy  

Idil, A 2001 Ankara 110/100.000 13894 16 (11/5) ISG 

Azizlerli, G 2003 İstanbul 420/100.000 23896 101 (52/49) ISG 

Çakır, N 2004 Havsa 20/100.000 4861 1 (N/A) ISG 

Cosgun, S 2004 İstanbul 50/100.000 1996 10 (4/6) ISG 

Seyahi, E 2010 İstanbul 90/100.000 4462 4 (0/4) ISG 

Çakır, N 2012 Havsa 19/100.000 17835 3 (1/2) ISG 

Çölgeçen, E 2015 Kayseri 172/100.000 5218 9 (4/5) ISG 

Havuzlanmış prevalansı: 119.8/100.000 

Maldini C, et.al. Rheumatology 2018;57:185195 



• Yaş 

• Ortalama başlangıç yaşı 

• Kadın:28.4 

• Erkek:26.7 

• 15 yaş öncesi ve 50-55 yaş sonrası başlangıç nadir 

• Juvenil başlangıç %2-5 

• Kore çalışmasında >70 yaş üstü başlangıç <%3 

N. Akkoç . Best Practice & Research Clinical Rheumatology 32 (2018) 
261e270 



• Cinsiyet  
• Erken çalışmalarda erkek dominansı 

• 33 ülkenin dahil edildiği bir metaanalizde  
• 19 M>F 

• 6 M=F 

• 7 M<F  

 

Davatchi F, et al.. Behcet's disease: epidemiology, clinical manifestations, and diagnosis. Expert Rev Clin Immunol. 2017 
Jan;13(1):57-65.  

Bonitsis NG, et al. Gender-specific differences in AdamantiadeseBehçet’s disease manifestations: an analysis of the German registry and meta-analysis 
of data from the literature. Rheumatology 2015;54(1):121e33. 

Göz 

Vasküler  

Pozitif paterji 

Papülopüstüler 
lezyonlar 

 

Genital ülser 

Eritema 
nodozum 

Artrit 



Davatchi F, et al. Behcet's disease: epidemiology, clinical manifestations, and diagnosis. Expert Rev Clin Immunol. 2017 Jan;13(1):57-65.  



Genetik  

• Geografik dağılımı 

• MHC I ile olan ilişkisi 

• Ailesel olguların varlığı patogenezdeki genetik yükü destekler kanıtlar olarak 

karşımıza geliyor 

 

Gül A, et al. Familial aggregation of Behçet's disease in Turkey. Ann Rheum Dis. 2000 Aug;59(8):622-5.  



• Ailesel vakalar 

• Türkiye ..%18.2 

• Kore …%15.4 

• İsrail… %13.2 

• Çin …%2.6 

• Japon… %2.2 

• Avrupa… %0-4.5 

• Pediatrik vakalarda oran erişkinlerden daha yüksek olarak bildirilmiş 

(%12 vs %2) 

N. Akkoç . Best Practice & Research Clinical Rheumatology 32 (2018) 
261e270 



• 170 BH indeks 

• 31 (%18) indeks hastanın 51 hasta yakınında BH  

• Juvenil başlangıçlı olan 12 hastanın 4 de aile öyküsü (%33) 

• Kardeşlerdeki tekrar oranı 

• BH %4.2  (95% CI 1.2 to 7.2%) 

• RAS %13.3 (95% CI 8.1 to 18.5%) 

• «sibling recurrence risk ratio» (ʎs): (8-37/10.000) 

• 11.4-52.5  



• 14 BH…8 hasta DZ, 6 hasta MZ 

• 120 kontrol  

• Concordance rate  

• 2/6 MZ (%33) 

• 1/8 DZ (%12.5) 

• BH için genetik geçiş %42 olarak tahmin edilmiş  



Gül A. Pathogenesis of Behçet's disease: autoinflammatory features and beyond. Semin Immunopathol. 2015 Jul;37(4):413-8. 







• HLA dışı genler 

• intercellular adhesion molecule (ICAM) 1 

• endothelial nitric oxide synthase  

• TNF 

• vascular endothelial growth factor (VEGF)  

• manganese superoxide dismutase   

• cytochrome P450   

• interleukin (IL) 10   

• IL-23 receptor  



HLA B51 

• HLA B51 ile olan ilişki uzun zamandır bilinmekte  

• 1974 

• HLA B51 allel taşıyıcılarında BH için OR: 5.78 (95% CI, 5.00-6.67) 

• Sıklık 

• Hastalarda: %34-65 

• Kontrollerde: %11-22 

de Menthon M, et al. HLA-B51/B5 and the risk of behcet's disease: a systematic review and meta-analysis of case-control genetic association 

studies. Arthritis Care Res 2009;61(10):1287e96. 



HLA B51 NK hücreleri ile α1 

heliksinin 77-83 aa aracılığı ile 

etkileşime geçiyor (Bw4 

motif) 



• HLA B51 pozitif bireylerde  

• ERAP-1 polimorfiziminin tanımlanması  

• HLA B51’in peptid bağlayan kısmına yüklenmesindeki önemi ortaya 

koymuştur. 

Gül A. Pathogenesis of Behçet's disease: autoinflammatory features and beyond. Semin Immunopathol. 2015 Jul;37(4):413-8. 



• ERAP-1 polimorfizmleri  

• Enzimatik aktiviteyi 

• Peptid spesivitesini 

• Organ spesifik peptidome üretimini 

• Diğer peptidazlarla birlikte BH duyarlılığını etkilemektedir 



Hipoaktif ERAP-1 allotipleri HLA 

B51’in peptid bağlamasında 

değişikliklere yol açarak BH riskine 

katkıda bulunabilmektedir.  

ERAP-1 allotiplerinin 

belirlenmesi ve hastalığa 

katkısının değerlendirildiği  

1900 BH 

1779 HC 

HLA B51- ERAP-1/Hap 10 varlığı tek 

başına HLA B51 varlığına göre hastalık 

riskini 11 kat artırmakta  

Bu çalışmada Türk 

popülasyonunda >%1 

sıklıklarda 8 tane allotip 

tanımlanmış. 

Sadece Hap 10 hastalıkla 

ilişki göstermekte  



• ERAP-1 Hap10 diğer varyantlara göre düşük enzim aktivitesine sahip 

• Hipoaktif ERAP-1 yetersiz kesilmiş uzun peptidleri Class I e sunuyor 

• Bunun sonucunda da anormal bir CD8 T hücre yanıtı ortaya çıkıyor 

• Bu ilişkinin biyolojik ve fonksiyonel etkisini göstermeyi planlamışlar 

• Bu amaçla  

• 26 tedavi almayan aktif BH 

• 22 HC genotipini belirliyorlar 

• CRISPR-Cas 9 genom düzenlemesini kullanarak bir in vitro model sistemi oluşturuyorlar ve CD8 T hücresi 

efektör fonksiyonu aracılığıyla immünojenisite üzerindeki etkisi değerlendiriliyor. 



• ERAP-1 KO hücrelerde 9 mer den uzun 

peptid içeren peptidomlar gösterdiler 

ve wild tip kontrol hücrelerine göre 

alloreaktif CD8 T hücrelerini 

uyarmakta belirgin farklılık bulundu.  

• Sonuç olarak BH da HLA-B51/ERAP 

Hap10 risk varyantı antijen ilişkili CD8 

aktivitesini değiştirerek immun 

yanıtını etkileyebilir.  



Sonuç olarak; 

• Epidemiyoloji 

• Karşılaştırılmalı çalışmalara ihtiyaç var 

• Endemik olmayan bölgelere göç edenler (yeni vs 2 veya 3. kuşak) 

• Çevresel faktörlerin patogenez üzerine değerlendirilmesine de olanak sağlamış olabilir 

• Genetik  

• HLA B51 dışı genetik yük 

• Kompleks  

• Epigenetik çalışmalar az miktarda  




