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Behcet Sendromu’nda Kullanilan Aktivite indeksleri

Behget sendromu (BS) ile ilgili calismalarda cok cesitli aktivite indeksleri kullanilmaktadir. Hatemi ve
ark/nin yaptiklar bir sistematik literatiir taramasinda 1946-2012 yillari arasinda yapilan 249 calismada
139 farkli sonug 6l¢utti veya indeksin kullanildigi gésterilmistir.! Bu indeksler 3 farkli grup olarak karsimiza
ctkmaktadir:

BS'a 6zgu gelistirilen indeksler, 6rnegin Behcet Hastaligi Giincel Aktivite Formu (BDCAF)

Baska romatolojik veya non-romatolojik hastalik icin gelistirilen jenerik indeksler, 6rnegin Short
Form-36 (SF-36)

Organ tutulumuna 6zgu gelistirilen indeksler.

Calismalarda simdiye kadar en sik kullanilam tim hastalik aktivitesi degerlendirme indeksi BDCAFdur?
(Tablo 12). Bu indeks BS'a ait tum tutulum tiplerini degerlendirmeyi amaclamaktadir. BDCAF klinisyen
tarafindan doldurulmakta ve hastanin geldigi giin ve son 4 hafta géz 6ninde bulundurularak
degerlendirme yapilmaktadir. Devam eden kronik inflamasyondan ziyade son 4 haftada yeni gelisen
ataklar icin kullanilmaktadir. G6z, gastrointestinal sistem ve nérolojik tutulum gibi majér organ
tutulumlarinin degerlendirmesi kendi alaninda uzman kisiler tarafindan yapilmalidir. Tim sistemlerde
son 4 haftada gorilen aktif bulgular puanlanarak O ile 12 arasinda bir skor elde edilir. Hasta ve hekim
genel degerlendirmesi formda bulunmasina ragmen Behcet Hastaligi Giincel Aktivite indeksi skorunun
bir parcasi degildir. Bazi calismalarda bunlar ayri bir parametre olarak degerlendirilmektedir. Sorulan
sorularin bir kisminin siibjektif olmasi degerlendirmeyi zorlastirmaktadir. Ornegin bas agrisi, bulanti,
kusma ve karin agrisi gibi non-spesifik olabilecek semptomlarin gercekten BS ile iliskili olup olmadigini
anlamak icin ek tetkiklerin yapilmasi gerekmektedir. En énemli sorunlarindan biri de tutulum tipleri icin
agirliklandirma olmamasidir. Cilt ve mukoza bulgularinin her biri, artrit ve artralji birer puan alirken g6z
tutulumu, vaskdiler tutulum, nérolojik tutulum da bir puan almaktadir. Bu nedenle, 6rnegin oral afti ve
folikller lezyonu olan bir hasta 2 puan alirken gérmeyi tehdit eden Uveit atagl olan bir hasta 1 puan
almaktadir. Dahasi tutulum tipleri de kendi icinde agirliklandiriimadigi icin son 4 haftada 1 oral afti olan
hasta da, 20 oral afti olan hasta da 1 puan almaktadir.

Tam hastalik aktivitesinin degerlendirilmesi icin kullanilan diger bir indeks hastaya bagimli bir élcek
olan Behcet Sendromu Aktivite Skalas'dir (BSAS)® (Tablo 13). BDCAF'ndan farkl olarak tamamen
hasta tarafindan doldurulmaktadir. BDCAF ile benzer olarak son 4 hafta degerlendirilmektedir. Toplam
10 sorudan olusan oldukca hizli doldurulabilen bir formdur. ilk 6 soru mukokutanéz tutulumla ilgili
olup diger sorularda géz, gastrointestinal ve vaskiler tutulum sorulmaktadir. Avantaji her bir lezyonun
hastay! ne kadar rahatsiz ettiginin de sorulmasidir. Ancak bu indekste de BDCAF'da oldugu gibi tutulum
tiplerine gore agirliklandirma yoktur. Ek olarak bu indekste nodiiler lezyon, eklem ve nérolojik tutulum
degerlendirmesi bulunmamasi énemli bir diger sorundur.

Sonug olarak oldukga heterojen ve ¢coklu organ tutulumuna yol agan, her tutulum tipinin ilag yaniti farkli
olan BS'nda su ana kadar gelistirilen BS'na 6zgu aktivite indeksleri bekleneni karsilamamaktadir.

Behcet Sendromu icin Cekirdek Degerlendirme Olgiitii Seti

Yukarida bahsedildigi gibi BS calismalarinda ve hastalarin takibinde kullanilmakta olan ¢ok sayida
degerlendirme 6lgutl vardir. Bu sekilde ¢ok sayida farkli degerlendirme 6lcuttnin kullaniliyor olmasi
farkh ilaglarla yapilan calismalari birbiri ile karsilastirmayi, ayni ilagla yapilan galismalarin sonuclarini
bir araya getirmeyi ve dolayisiyla klinisyenlere BS'nun optimal tedavisi konusunda yol gosterici olmayi
zorlastirmaktadir. Veri tabanlarinda ve kohort calismalarinda da hastalar standard 6lceklerle takip
edilmedigiicin buralardan elde edilen gercek yasam verileri de glivenilir ve karsilastirilabilirolmamaktadir.
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Bu sorunu agsmak igin daha 6nce ilk basta romatoid artrit olmak tizere bircok romatolojik hastalik icin
Cekirdek Degerlendirme Olciitleri gelistirilmistir. Cekirdek Degerlendirme Olciitui Seti belli bir hastalikta
yapilacak tim calismalarda veya bu hastalarin prospektif izleminden veri ¢ikarilmasi planlanan veri
tabani veya kohort olusturma siireglerinde degerlendirilmesi zorunlu olan degerlendirme 6lceklerinden
olusur. Bu minimum sette genellikle hastalik aktivitesi, fonksiyon, hasar, yasam kalitesi, yan etkiler ve
her bir hastaliga 6zgii, 6rnegin agr veya entezit gibi “parametre’ler bulunur. ilk asama olan Cekirdek
Degerlendirme Olciitii Seti parametrelerin belirlenmesinden sonra her bir parametreyi degerlendirmek
icin kullanilacak degerlendirme élgutleri belirlenir. Ornegin vaskdilit igin aktivite parametreleri BVAS ile
degerlendirilmeli, hasar parametreleri VDI ile degerlendirilmeli seklinde, spesifik degerlendirme 6l¢utleri
secilir. Belli bir parametre s6z konusu hastalikta degerlendirmek igcin uygun bir degerlendirme 6&lcutu
yoksa, diger hastaliklarda kullanilan 6lgutlerden biri bu hastalik igin valide edilmeye calisilir (yasam
kalitesi icin kullanilan SF36 gibi) veya o hastaliga 6zgu bir olcut gelistirilmeye calisilir (Behcet Hastalig
Yasam Kalitesi Skalasi - BDQoL scale gibi).

Diger romatolojik hastaliklara benzer sekilde, 2014 yilindan beri OMERACT biinyesinde olusturulan
Behcet Sendromu Calisma Grubu tarafindan BS calismalarinda kullanilmak Gzere, belli bir tutulum
tipinde yapilacak tim BS calismalarinda kullanilmasi zorunlu bir Cekirdek Degerlendirme Olgiiti Seti
gelistirme siireci devam etmektedir. Bu strecin ilk basamagi olan sistematik literattir taramasi ile BS
calismalarinda degerlendirilen “parametre”ler belirlendi.’ Daha sonra farkli uzmanlik alanlarinda ¢alisan
BS eksperlerine bir anket gonderilerek BS'unda degerlendirilmesinin énemli oldugunu duistindtkleri
“parametre”lerin belirtilmesi istendi.** Ardindan farkl tutulum tipleri olan hastalarda yari yapilandiriimis
gorusmeler yapilarak BS'nun hayatlarini ne yénlerden etkiledigi, ve hasta perspektifinden, bir ilacin veya
girisimin etkinligi arastirilirken nelerin degerlendirilmesi gerektigi belirlenmeye calisildi.® Daha sonra
Behget eksperlerinin ve hastalarinin bildirdigi parametrelerden bir aday “parametre” listesi ¢ikarildi. Bu
parametre listesi lizerinden hem BS eksperlerinin hem de hastalarin katildig1 3 asamali bir Delfi calismasi
sonucunda Cekirdek Degerlendirme Olcutu Seti gelistirildi (Tablo 14).

Cekirdek Degerlendirme Olciitii Setiile tiim Behcetcalismalarindadegerlendirilmesi gereken parametreler
ve ek olarak her bir tutulum tipine 6zel ¢alismalarda degerlendirilmesi gereken parametreler belirlendi.
Bunun disinda, calismanin amacina gore belli calismalarda degerlendirilmesi uygun olacak parametreler
(derin ven trombozu icin post-trombotik sendrom skoru gibi) ve arastiriimasi gereken parametreler
(gastrointestinal tutulum icin akut faz reaktanlari gibi) de belirlendi. Bundan sonraki asamada da bu
parametrelerin her biri icin uygun degerlendirme &lcitleri tanimlanmasi icin ¢alismalara basland.

Bundan sonra yapilacak olan BS calismalarinda ilgili parametre degerlendirilmesi BS calismalarinda
standardizasyonu, verilerin bir araya getirilebilir ve karsilastirilabilir olmasini saglayacaktir. Dahasi rutinde
hasta bakimi sirasinda bu parametrelere uygun verilerin toplanmasi ileride bu verilerin bildiriimesini ve
gercek yasam verisi olarak sunulmasini kolaylastiracak, verilerin standard ve guvenilir bir sekilde analiz
edilmesini ve yayimlanmasini saglayacaktir.
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Tablo 12. Behcet Hastaligi Guncel aktivite formu-2006'"?

Tarih isim Cinsiyet: E K
Merkez Telefon Dogum tarihi

Ulke Adres

Klinisyen

HASTANIN HASTALIK AKTiViTESiNi DEGERLENDiRMESi
Soru: Son 4 haftadir hangi yuz ifadesiyle hastaliginizi tanimlayabilirsiniz (Bir yuizl seginiz)

VOOV

BAS AGRISI, ORAL ULSERLER, GENITAL ULSERLER, DERi LEZYONLAR, EKLEM TUTULUMU VE GASTROINTESTiNAL BELIiRTiLER
Soru: Son 4 haftadir asagidaki belirtilerden birine sahipseniz iliskili kutuyu doldurun.

Belirti Yok Son 4 hafta icinde var

Basagrisi

Oral iilserasyon

Genital tlserasyon

Eritem

Deri pusttilleri

Eklemlerde-artralji

Eklemlerde-artrit

Bulanti/kusma/karin agris

Diyare/rektumdan belirgin kanama

GOZ TUTULUMU (Asagidaki sorular sorunuz.)

Son 4 haftadir asagidaki belirtiler oldu mu?
Sag Goz Sol Goz
Kirmizi goz Evet Hayir Evet Hayir
Agrili goz Evet Hayir Evet Hayir
Gormede bulaniklik ve azalma Evet Hayir Evet Hayir
Yukardaki belirtilerden biri yeni mi? Evet Hayir

SiNiR SiSTEMi TUTULUMU (intrakraniyal damar hastaligini iceren) (Daha 6nce hasta tarafindan bildirilmemis veya not edilmemis
sinir sistemi ve major intrakraniyal damarlarla iligkili yeni bir belirti seklinde asagidaki sorulari sorunuz.)

Son 4 hafta icinde asagidaki belirtilerden birini gecirdiniz mi?

Belirti Evet Hayir Yeni ise isaretleyin

Bayilma ve g6z kararmasi

Konusma gticlugt

Isitme giicliig

Bulanik veya cift gérme

Yiizde his kaybi ve giicstizliik

Kolda his kaybi ve giigsiizliik

Bacakta his kaybi ve glicstizlik

Hafiza kaybi

Denge kaybi

Yeni bir aktif sinir sistemi tutulumu kaniti var mi? Evet Hayir

BUYUK DAMAR TUTULUMU (intrakraniyal Vaskiiler Hastalik Harici) (Asagidaki sorulari sorunuz.)

Son 4 hafta icinde asagidaki belirtilerden birini gecirdiniz mi?

Belirti Evet Hayir Yeni ise isaretleyin

Gogus agris

Nefessizlik

Kanli oksurik

Yiizde agri/sislik/renk degisikligi

Kolda agri/sislik/renk degisikligi

Bacakta agri/sislik/renk degisikligi

Yeni bir aktif buyuk damar iltihabi kaniti var mi? Evet Hayir

KLiNiSYENiIN HASTALIK AKTiVITESi HAKKINDA GOZLEMi
Son 4 haftadir hastanizin hastaligini tanimlayabileceginiz bir yiuizii seciniz.

LOLLBE

BEHCET HASTALIGI AKTIVIiTE iINDEKSI

Koyu renkli alanlardaki tiim skorlari toplayiniz. ilk bastaki bir evet skoru 1 yaparken, diger belirtilerdeki en son evet skoru 1 olarak hesaplanir ve toplam hastalik
aktivite indeks skoru 12 tizerinden degerlendirilir.

Hastanin indeks skoru 012 34 56 78 9101112
Donusttrilmus indeks skoru 035 78 9 10 1112 13151720
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Tablo 13. BEHCET SENDROMU AKTIVITE SKALASI

Dogum Bugiiniin

Isim-Soy isim: Tarihi: Tarihi:

Cinsiyet | K | E

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

YARAR O O O OO O O O OO O OO O OO OO 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 kac tane aft yani yara (yeni veya eski) vardi?
0 []
1-3 L]

3'ten fazla |:|

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

VARA O O O OO O O O OO O OO O OO OO 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

4) Gectigimiz 4 hafta boyunca genital (etek)bolgenizde kag tane yara (yeni veya eski) vardi?
0 [
1-3 []

3'ten fazla |:|

5) Gectigimiz 4 hafta boyunca sivilce (akne) ya da sivilce benzeri cilt lezyonlari (yaralar) size ne kadar rahatsiz etti? Litfen asagida
gosteriniz.

ciLr OO O OO OO O OO O OO0 O OO0OOO0O O O O VYARALARBUYUK
LEZYONUO 05 1 15 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 SORUNOLDU
YOKTU

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

5'ten fazla []

7) Gectigimiz 4 hafta boyunca giiniin cogunlugunda ve haftanin cogu giiniinde devam eden karin agrisi ya da haliniz oldu mu?

Hayir |:| Evet D

8) Gectigimiz 4 hafta boyunca gozlerinizde agrive kizariklik ve/veya bulanik gérme ya da gormede azalma yakinmaniz oldu mu?

Hayir |:| Evet |:|

9) Gectigimiz 4 hafta boyunca bacaklarinizda sislik, renk degisikligi veya damar tikanikhiginiz oldu mu?

Hayir |:| Evet |:|

10) Behcet hastaliginizin aktivitesi yani alevlenmesi dikkate alindiginda (agiz yaralari, genital yaralar, cilt sorunlari, eklem agrilari,
g6z sorunlari, norolojik sorunlar) sizce son 4 hafta boyunca durumunuz ne kadar alevliydi?

HIC OO O OO OO O OO0 O OO O OO0 OO0 O O O FAZLASIVLA
ALEVLI 0 05 1 15 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 ALEVLI
DEGIL
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Tablo 14. Behcet Sendromu Calismalari icin Cekirdek Set

Mukokiitanoz

Vaskiiler

Sinir sistemi

Gastroentoroloji

Tim calismalar

+ Genel hastalik

+ Genel hastalik

+ Genel hastalik

+ Genel hastalik

+ Genel hastalik

+ Genel hastalik

icin zorunlu 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
+ Olim + Olim + Oliim « Olim + Oluim
Zorunlu
parametreler P ; e o
Igili sistemin * Lezyonlarin + Hassas eklem | « Gérme + Damar + SSS lezyonu + Klinik GIS aktivitesi
calismalari icin sayIs saylsl keskinligi lezyonlari + Kognitif « Endoskopik GiS
zorunlu + Lezyonlara + Sis eklem sayisi | « Okuler siddet | - Yizeyel fonksiyon aktivitesi
bagli agri * Atak sikhig tromboflebit + Nérolojik
+ Vaskuler kacak | + Posttrombotik fonksiyon
sendrom
+ Mukokiitandz + Okdler hasar | + Rekanalizasyon
fonksiyon * Kistoid makiiler
Onemli ancak tercihe bagh :322 nlarin odem
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 agrisi + Vaskiiler yasam gostergeler
* Entezit kalitesi

Aday parametreler

+ Inflamatuar
gostergeler
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