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Tovsiyalorin etibarhiliq saviyyasi skalasi

TO.VSIyanIn Taovsiyanin asaslandig siibutlarin etibarlhihq
etibarhhq .
. ) daracasi
Saviyyasi

e RKT-larin ylksok keyfiyyatli meta-analizi,
sistematik icmal1 va ya naticalori uygun

A populyasiyaya samil edilo bilon, sistematik sohv

ehtimal1 ¢ox asagi olan (++) irimiqyash RKT.

e Siibutlarin etibarliliq daracasi la.

¢ Kohort va ya klinik hal - nazarat tipli tadgiqatlarin
yuksak keyfiyyatli (++) sistematik icmali, yaxud

e Sistematik sohv riski ¢ox asag1 olan (++) yliksok
keyfiyyatli kohort va ya klinik hal - nozarat tipli
todgiqat, yaxud

e Noaticalori uygun populyasiyaya samil edils bilan,
sistematik sahv riski yiksok olmayan (+) RKT.

e Siibutlarin etibarliliq daracasi Ib va lla.

e Noaticalori uygun populyasiyaya samil edils bilan,
sistematik sohv riski yuksak olmayan (+) kohort
va ya klinik hal - nazarat tipli vo ya nozarot
edilon, randomizasiya olunmamis tadgigat, yaxud

e Noaticalori uygun populyasiyaya bilavasito samil
edilo bilmayan, sistematik sohv riski ¢cox asagi
olan vs ya yiiksok olmayan (++ vo ya +) RKT.

e Siibutlarin etibarliliq daracasi Ilb.

e Klinik hallar seriyasinin tasviri, yaxud

¢ Nozarat edilmoyoan tadgiqat, yaxud

D e Ekspertlorin rayi.

o Yiiksak saviyyali siibutlarin mévcud olmamasinin
gostoricisidir.

e Siibutlarin etibarliliq daracasi 111 va IV.




Ixtisarlarin siyahisi

ACR Amerika Revmatologiya Kolleci (American
College of Rheumatology)

ADA adalimumab

ALT alaninaminotransferaza

AOR arzuolunmaz reaksiyalari

AST aspartataminotransferaza

APR apremilast

AZA azatioprin

BARI barisitinib

BDCAF Behget xastaliyinin aktivlik indeksi(Behget’s
Disease Current Activity Form)

BX Behget xostoliyi

BV Beynolxalq Vahid

CRZ C- reaktiv zilal

DMARD xastoliyi modifikasiya edon anti-revmatik
preparatlar (Disease-Modifying Antirheumatik
Drugs)

bDMARD bioloji DMARD

DNT dezoksiribonuklein tursusu

ECS eritrositlorin ¢cokma siirati

ETN etanersept

EULAR Avropa Antirevmatik Liqasi(European League
Against Rheumatism)

FA fllioressent angiografiya

FDE4 fosfodiesteraza 4 inhibitoru

HBV hepatit B virusu

HLA insan histouygunluq antigenlori (Human
Leukocyte Antigens)

HIV insanin immungatismazlig1 virusu

XBT-10 Xostoliklorin Beynolxalq Tosnifat1 (10-cu
buraxilis)

XUC xronik iirok ¢atismazlig

IBX iltihabi bagirsaq xastaliyi

ICR Beynolxalq konsensusun tovsiyolori

(International consensus recommendation)
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TNF-a
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Beynolxalq Behget xostoliyinin meyarlari
(International Criteria for Behget’s Disease)
interferon-y

immunoglobulin G

interleykin

infliksimab

Beynolxalq Behget xostoliyi lizro todqiqat qrupu
(International Study Group Behget Disease)
kompyuter tomogqrafiyasi

qliikokortikoidlor

gamaglutamiltransferaza

geyri-steroid iltihab oleyhino preparatlar
modo-bagirsaq trakti

metilprednizolon

maqnit rezonans tomoqrafiyasi

magqnit rezonans venoqrafiyasi

morkozi sinir sistemi

Neyro-Behcet

Nyu-York Urok Assosiasiyasi(New York Heart
Association)

optik koherent tomogqrafiya

agciyaor arteriyasi anevrizmasi

prednizolon

siklosporin A

siklofosfamid

sistem qirmiz1 qurd esonayi (Sistemik Lupus
Eritematosus)

serebrospinal maye

sulfasalazin

tumor nekroz faktoru-alfa

tofasitinib

upadasitinib

ultrasos miiayinosi

vizual analoq skalas1



Protokol revmatoloq, ilkin sohiyyo xidmotlori soviyyosindo
calisan terapevt va ailo hokimlori tigiin nozords tutulmusdur.

Pasiyent qrupu: Behget xostoliyi ilo boyiik yaslh soxslor.

Protokolun maqsadlari:

» Siibutlu tobabot prinsiplorina osaslanan Behget xastoliyinin
diagnostika, miialico vo profilaktikas1 ilo bagli tdvsiyelorin
verilmosi

» Behget xastaliyinin agirlasmalarinin azalmasi

UMUMI MUDDOALAR

Behcet xostoliyi (BX) - agiz boslugunda vo cinsiyyot
organlarinda xoral1 proseslorin residivlori, goz, oynaq, mado-bagirsaq
traktt (MBT), morkozi sinir sistemi (MSS) vo digor organlarin,
istonilon tip vo kalibrli damarlarin zodslonmaosi ilo 6ziinii gostoron,
gozlonilmoaz koskinlogsmalor vo remissiyalarla xarakterizo olunan
xronik, namolum etiologiyali sistem vaskulitidir. Bu xostolik miialico
aparilmadigi toqdirds, olilliklo vo ya xastonin hoyati {igiin tohliikali
voziyyatlo naticolona bilor. Xostolik 1937-ci ilds ii¢ simptomu (agiz vo
cinsiyyot orqanlarin xorasi, goz patologiyasi) vahid xastolikds
birlosdiron tiirk dermatoloqu Hulusi Behgetin adini dasiyir.

Xostalik on ¢ox Sorqi Asiyadan Araliq donizinoe qodar uzanan
Boyiik Ipok Yolu boyunca yerloson 6lkolords yayilmisdir. BX Simali
vo Conubi Amerikada, eloca do Simali Avropada daha nadir hallarda
rast golinir.

Epidemioloji tadgiqatlar xastaliyin an ¢ox Tiirkiyads (100 min
ohaliya 80-600 nafar), iran vo Iraqda (100 mina 70), Koreyada (100
minad 35), Cindo (100 mino 14), Yaponiyada (100 mino 11,9)
yayillmasini gostorir. Avropada xostoliyin orta tezliyi hor 100 min
ohaliyos 3,3 toskil edir. Rusiyada BX on ¢ox Simali Qafqazin yerli
sakinlori arasinda rast golinir vo yayilmasinin hor 100 min ohaliys 10
hadisadon ¢ox olmadigin1 nazars alaraq, xostolik orfan kimi tosnif
edilir.

BX Tiirkiyodos, orob 0&lkolorindo vo Simali Qafqazda kisilor
arasinda 2-3 dofo ¢ox rast golinir, lakin Yaponiyada vo bazi Avropa
Olkolorinds gadinlar kigilordon daha ¢ox xastolonir. Cox vaxt BX hom
kisi, hom do qadinlarda 20-39 yas arasinda tosadiif olunur.
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BX 1iigiin prognoz oksor hallarda gonastboxsdir, lakin adekvat
terapiya aparilmadiqda g6z zodolonmosi olan xostolorin toxminon
25%-indo gbérmo itiliyinin azalmasit miisahido olunur. BX-do 6liim
hallar1 9% vo adoton MSS-nin vo iri damarlarin patoloji proseso
gosulmasi ilo olagodardir. Yasin 25-don ¢ox va kisi cinsinin olmasi
xastaliyinin daha agir gedisatina sabab ola bilar.

Etiologiya vo patogenez

BX-nin daqiq sobabi molum deyil, lakin xastaliyin inkisafinda irsi
meyillilik vo otraf miihit amillorinin vohdoti miihiim rol oynayair.
Infeksiya, ag1z vo modo-bagirsaq mikrobiomunun pozulmasi, stress
faktoru vo otraf miihitin ¢irklonmosi kimi amillor BX ilo olaqoali
genlorin dasiyicist olan insanlarda iltihab oleyhino vo autoimmun
reaksiyalarin totikloyicisi Kimi 6zini biruzs vers bilor. BX-nin irsi
meyilliliyini siibut edon dérd meyar var: xastoliyin cografi yayilmasi,
ailo aqgreqasiyasi, insan histouygunluq sisteminin (HLA) I sinfi ilo
miisbot korrelyasiyasi, yoni HLA BS51, immun cavabi idars edon
genlorin polimorfizmi. Hal-hazirda BX ilo assosiyasiya olunan, qeyri-
HLA genlori kimi adlandirilan xeyli genlor miioyyon edilmisdir.
Bunlara bir sira sitokinlorin, bdyiimo faktorlariin vo adgeziya
molekullarinin sintezini kodlagdiran genlor daxildir.

BX-nin anadangoalmos (innate) immunitetin disbalansi, 1-ci tip T-
limfosit-helperlorin aktivasiyasi va sis nekrozu faktoru-alfanin (TNF-
a) artmasi ilo xarakterizo olan iltithabi xostolikloro aid oldugu
duistinilir.

Son elmi todqgiqatlara goro, BX-nin patogenezindo autoantigen
vasitagiliyi ilo dolay1 toradilon autoiltihabi reaksiyalar oshomiyyatli rol
oynayir.

XBT-10 UZRO TOSNIFAT
M35.2 - Behget xostoliyi
TOSNIFAT

Hazirda BX-nin xiisusi tosnifati yoxdur.

BX diagnozu xastaoliyin  1990-c1 ildo hazirlanmis tasnifat
meyarlarima uygun beynalxalg BX tadgigat qrupu (ISGBD —
International Study Group Behget Disease criteria) torafindon
miiayyan edilir.



BX-nin tasnifat meyarlar1 (ISGBD - Beynoalxalq Todgiqat

Qrupu Behget Disease criteria):

>

Agiz boslugunda tokrarlanan xoralar

+» Hokim torafindon agkar edilon ki¢ik vo ya bdyiik aftalar vo ya
herpetiform xoralar vo ya xostonin bildirdiyina gore yuxarida
gostarilon xoralarin il orzindo on azi1 3 dofo tokrarlanmas.

Yuxarida gostorilon meyara olavo olaraq, diagnozu tosdiglomok

ucln asagidaki olamotlordon daha 2-si lazimdir:

>

Takrarlanan genital xoralar
Afta vo ya capiqlar, osason kisilordo hokim torafindon

agkarlanan va ya Xastodon alinan etibarli molumatlar oldugda

>

Go0zlarin zodalonmasi

% 0n, arxa uveit va siisovari cisimds hiiceyralor (yariq lampa ilo
miuayino edildikdo).

% retinal vaskulit (oftalmoloq torafindon agkar edilmisdir).

Dari zadalonmasi

% diyunli eritema (hakim torofindon vo ya anamnez zamani
askar edilmisdir)

% psevdofollikulit vo papulopustulyar sapgilor

+«» sizanaq Xarakterli sopgilor (postpubertat dovrds olanlar vo
glukokortikoidlar (QK) goabul etmayanlar)

Miisbat patergiya testi

Damar zadslonmasi

% venoz trombozlar

+ arterial trombozlar

% arterial anevrizmalar, oksor hallarda asimptomsuz kegir,
cirilma halinda 61tma sabab olur.

MBT zadslonmasi

¢ bagirsagin iliosekal bolmasi zadalanir;

% BD-do MBT-nin zadalonmasinin iki tipi ayird edilir:
*  neytrofil flebit - selikli gisanin iltihabina vo xora amala

galmasina gatirib ¢ixardir;
* mezenterik arteriyalarin zadalonmasi - bagirsaq isemiya vo
infarktinin amala galmasi ila naticalanir.
Oynaqlarin zodalonmasi
« Qeyri-eroziv, deformasiya olmayan oliqoartrit ilo tozahiir edir;

R/

% Diz, asig-baldir, mil-bilok oynaqlar zodslonir;
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+«+ Nadir hallarda sakroiliit vo eroziv qastrit rast galinir.
» Nevroloji tazahiirlor
» Psixiki tozahiirlor
« Xronik narahatlig-depressiv spektr pozuntulart (xronik
depressiya (distimiya), tokrarlanan depressiv pozgunlug,
umumilasdirilmis narahathiq pozgunlugu), stress pozuntular:
vo kognitiv pozgunluglar (yaddas vo diqgot catismazligi
pozgunlugu);
% Bipolyar affektiv pozgunlug, sizofreniya vo kaskin psixoz -
nadir hallarda.
» Urayin zodalonmosi
+«+ Nadir hallarda rast golinir;
% Perikardit, qulagciq vo ya madacik trombozu, ritm pozuntular
Vo ya miokard infarkti;
» Agciyar zadalonmasi
+« Nadir tozahiirdir, daha cox damar zadalonmasi ilo slagadardir;
¢ Osas tozahiri — hemoptiziyadir, 61im sababi ola bilar.

1) Beynolxalq konsensusun nevroloji pozulmalarinin tosnifati
(beynolxalq konsensusun tovsiyalori — (International consensus
recommendation (ICR)) 2014:

» Moborkoazi sinir sisteminin zodsalonmasi:

% Parenximatoz

- Multifokal/diffuz;,

- Beyin kotiiyiiniin zadalonmasi;

- Beyinciyin zadalonmosi;

- Onurga beyninin zadalonmasi;

- Asimptomatik (sassiz) zaodalonma;

- Gorma sinirinin neyropatiyasi.

% Qeyri-parenximatoz
- Beynin venoz sinuslarmmin  trombozu:  kallodaxili
hipertenziya,
- Beyin arteriyalarinin anevrizmalari;
- Anevrizmalar/ekstrakranial arteriyalarin ayrilmasi;
- Koskin meningial sindrom
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» Periferik sinir sisteminin zadalonmasi (BX ilo alaga geyri-
miiayyandir)
¢+ Periferik neyropatiya vo ya ¢oxsayli mononevrit
% Miopatiya vo ya miozit

» Qansig parenximal va geyri-parenximal zadaloanmasi

2) Beynalxalg konsensusun nevroloji  pozulmalarinn
meyarlan (ICR, 2014):

Etibarli nevroloji pozulmalar asagidaki ii¢c meyar olduqda miiayyan
edilir:

e Xosto BX (ISGBD*) uiglin beynalxalg meyarlara cavab verir.

e Mioyyon edilmis nevroloji sindromlar BX tarafindon toradilmali
(obyektiv nevroloji tozahirlorlo) vo xarakterik dayisikliklar asagidaki
tsullardan istifads edilmakls tasdiglonmoalidir:

- neyrovizualizasiya
- serebrospinal mayenin (SSM) miiayinaosi

e Miioyyan edilmis nevroloji tozahurlor {iciin BX-don basga he¢ bir
sobob olmamalhdir.

Ehtimal olunan nevroloji pozulmalar asagidaki meyarlardan biri
oldugda va miiayyan edilmis nevroloji pozulmalar Gglin basga sabablor
olmadiqda geyd edilir:

1. Nevroloji sindrom etibarli nevroloji zadslonms tigiin xarakterikdir,
BX-nin sistemli tozahtrlari ils slagoalidir, lakin xasta BX-nin (ISGBD)
beynalxalq meyarlarina cavab vermir.

2. Beynoalxalg BX (ISGBD) meyarlar1 kontekstinds bas veran xarakterik
olmayan nevroloji sindrom.

Qeyd: *ISGBD - 1990-c1 il BX diagnozu tgtin beynslxalg meyarlar va
ya hazirda gobul edilmis har hanst digor meyarlar vo ya galocokds olunan
meyarlar.

+BX-nin aktivlik doaracasini giymatlondirmok Ugiin ekspertlor
BDCAF indeksindan (Behcet Disease Current Activity Form) istifads
etmoyi tovsiyo edir.

+BDCAF indeksi muxtalif sistem vo organlarin calb edilmasi ballarin:
ehtiva edir va hakim tarafindon doldurulur;

+BX-nin agirhq daracasini miiayyan etmak Uctin Ch.Zouboulis et al.
torafindan toklif olunan tasnifatdan istifado etmok tvsiys olunur:
*BX-nin asag agwrliq daracasi bu simptomlarla ifads olunur:
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+ag1z selikli gisasinin aftalari; cinsiyyat organlarinin xoralari;

+tipik doari zadalonmasi (diyunlu eritema, papulopustulyoz sapgilar,
follikulit, leykositoklastik vaskulit);

sartralgiyalar;

stokrarlanan bas agrilari;

sepididimit;

+MBT-nin cuzi simptomlar1 (xronik ishal, tokrarlanan garin agrilari);
splevral xarakterli dos gofosi agrilar;

*sothi venoz tromboz.

*BX-nin orta agirlig daracasi bu simptomlarla ifads olunur:

sartrit;

+asag1 otraflarin dorin damarlarinin trombozu;

+0n uveit;

*modo-bagirsaq ganaxmasi.

*BX-nin agir daracasina asagidakilar daxildir:

sarxa uveit, panuveit, torlu gisanin vaskuliti;

sarterial tromboz vo ya anevrizma;

+iri venalarin trombozu (asag1 bos vena, qaraciyar venasi);
*nevroloji tozahiirlor (hemiparez, psixo-emosional pozuntular vo s.);
*bagirsaq perforasiyasi.

DIAQNOSTIKA
Sikayatlar vo anamnez

BX diagnozunu miayyoanlosdirmok Uc¢lin aftoz stomatitdan
sikayot edon bUltin xostolordo aftalarin tobistini vo stomatitin
residivlarinin tezliyini aydinlasdirmaq tovsiys olunur:

- BX-do aftalar tok vo ya coxsayh, agrili, doliysbanzar,
bozumtul va ya sarimtil arplo 6rttilmiis olur;

- Blclisuing goro aftalar kigik, boyik va herpetiform ola bilar;

- daha ¢ox agiz boslugunun 6n hissalarinin selikli gisasinda
lokalizasiya olunur;

- bir nega gindan bir nega haftays gador sagalir;

- ilda on az1 3 dofs tokrarlanr.
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Tokrarlanan aftoz stomatit BX-nin asas simptomudur, BX-nin
diagnozu yalniz tokrarlanan aftoz stomatit xastaliyin har hansi digar
iki meyart ilo miistorakliyi zamam miimkiindiir (BX-nin tasnifat
meyarlarina baxin). Tokrarlanan aftoz stomatit vaziyyatinda, BX-nin
oxsar tazahiirlori olan digar xastaliklorlo — seliakiya xastaliyi, Cron
xastaliyi, xorali kolit, domir ¢atismazligi anemiyasi, B12 vitamin
catismazligr, insanin immuncatismazligr virusunun (HIV)/AIDS,
sistem lupus eritematosus (SLE) ilo differensial diagnostikasini
aparmaq lazimdir.

e Cinsiyyat organlarinin selikli gisalarinda, arahq va perianal
nahiyasinda xoralarla bagh sikayatlori olan bitiin xastalords
BX diagnozun goyulmas: magsadi ilo onlarin xarakterini va
residivlorin tezliyini aydinlasdirmag lazimdir:

- xoralar adaton agrili, dorin va iri olur, ¢apiq amals galmasi ilo
sagalir;

- xoralar oksar hallarda tok olur, lakin coxsayli da ola bilar; oval
Vo ya dayirmi formali, diilyms kimi, aydin demarkasiya xatti ilo
ohatolonmis, sari-qirmizi rangli dibi ola bilar;

- gadinlarda genital xoralar cinsi slage zaman1 agriya sobob ola
bilar, Kisilords iso epididimit daha ¢ox miisahido olunur va bazi
hallarda reproduktiv funksiyaya manfi tasir gostars bilor;

- kisilords xaya va penisds, gadinlarda boyuk va kigik cinsiyyat
dodaglarinda, wvulvada, vaginada, usagligq boynunda
lokalizasiya olunur;

- agizdan daha az, ilds 2-3 dofays godar residivloasir.

BX diagnozu qoymagq iiciin genital xoralarin takrarlanan aftoz
stomatit va xastoliyin har hansi digor meyarlart ilo miistorakliyi
vacibdir. BX-nin digor simptomlari yoxdursa genital xoralarin olmast
diagnozu goymagq tigtin kifayat deyil.

e Dori zodalonmoloari

BX-do dari alamatlorinin spektri oldugca genisdir. Bunlara aiddir:
duyunlt eritema, tokrarlanan psevdofollikulit, papulopustulyar
sopgilar, akneabanzor sapgilor (QK mdualicasi olmadan), multiform
eritema, bullyoz nekrotik vaskulit, palpasiya olunan purpura va
gangrenoz piodermiya.
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Eyni Xxostodo miuxtalif sopgilorin birge miisahido olunmasi
mUimkunddr. ©n ¢ox rast golinon kombinasiyadir — duyunlu eritema
vo papulopustulyoz sopgilar.

+ Duydnli eritema

Diydnli eritema BX-li xastolorin toxminon 50%-do miisahido
olunur. Diiyiinlii eritemanin diametri 1-5 sm olan, agrili, qirmizi, lakin
ilserasiya etmoyon dorialt1 diiyiinlorlo xarakterizo olunur. On ¢ox
baldirlarin 6n sathi, topuq, daha az hallarda iz, qollar vo oma nahiyasi
zodolonir. Diiyiinlor adoton simmetrik yerlogir. DUyUnlU eritema
qadinlarda daha ¢ox rast galinir (toxminon 70%) vo 1-6 hofts orzindo
geriloyarak rezidual hiperpigmentasiya qala bilor.

+ Papulopustulyoz sapgilar, psevdo-follikulit vo akneform

sapgilor

BX tez-tez gonc yasda, akne vulqarisinin do genis yayildigi dévrdo
basladigi ii¢iin sopginin haqigoton BX-nin tozahiirii oldugunu anlamaq
vacibdir. BX tiglin geyri-folikulyar sapgilor va govdo va otraf dorisindo
lokalizasiya daha saciyyavidir, halbuki adi akne asasan iz nahiyasindo
olur.

+ Digor dori tazahiirlori

BX-da digor taninmig dori alamatlorine ekstragenital dori xoralart
va Sweet sindromuna banzar doyisikliklor daxildir.

e Ekstragenital xoralar klinik olaraq aftoz zodslonmalors banzayir,
lakin dorin yerlason, eritematoz, demli konarlar1 va sar1 nekrotik
dibi olan xoralardir. Onlar adoton tokrarlayan gediso malik olur,
capiq amala gatira bilar vo ayaqlarda, qoltuqalti, dos, boyun, ayaq
barmaglar1 vo qasiq nahiyalorindo lokalizasiya olur.

e Toxminon 4% xastado Sweet sindromuna banzar dori doyisikliklori
misahido olunur — iizdo vo otraflarda yerloson agrili, iltihabi
ditytinlor va piloklar.

+ Nadir dori tazahiirlori

e Diyinli eritema, papulopustulyar vo akneysbanzor sopgilar,
darialtt tromboflebit, bullyoz vo ya nekrozlasan dori vaskuliti,
palpasiya olunan purpurasi vo qanqrenoz piodermiyasi olan biitiin
xastalorda BX-nin diagnostikasi ii¢iin tokrarlanan aftoz stomatit vo
cinsiyyat organlariin xorasi ilo bagh sikayatlori miayyan etmok
tovsiya olunur.
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e Cinsiyyat organlarinda xoralarin va ya tipik dari zadalonmalarinin
miisayiot olunan, residivloson aftoz stomatitli bltin Xostslorda
BX-nin diagnostikasi ii¢lin gormanin itiliyinin azalmasi, “duman”
hissiyyati, géz qarsisinda “iizon noqtolor”, géz almalarinda agr1,
gOzlordo quzarti, fotofobiya, godzyasarmasi kimi sikayatlorin
askarlanmasi tovsiya olunur.

e Residivlegon 0n/arxa/panuveitli bltin xastalordo BX diagnozu
Uclin tokrarlanan aftoz stomatit, cinsiyyst orqanlarmin xoralari,
tipik dori sopgilari ilo bagh sikayatlori miioyyan etmok tovsiyo
olunur.

¢ (Cinsi orqan xoralar1 vo ya tokrarlanan 6n/arxa/panuveit vo ya tipik
dori zodolonmolori ilo birlikdo tokrarlanan aftoz stomatiti olan
biitlin xostolordo BX diagnozu li¢iin patergiya testi tovsiyo olunur.
Patergiya testinin aparilma iisulu:

Standart: On qolun medial sathinda, har 6n qolda standart 5 nogta
(markaz protokoluna gora qabul edilan diapazon: 4-6 néqta), nogtalor
arasinda 3-5 sm masafo saxlanilaraq 20-21G steril iyna ilo 1-2 mm
dorialtina mexaniki batirma eyni tozyiq va bucaqla edilir, dori
antiseptiklo silinir va tam qurudugqdan sonra batirma aparilir,
noqtalar avvalcadan markerlo isaralonir.

Oxu va sorh: 24 va 48 saatda qiymatlondirin (asas oxu: 48 saat),
>2 mm papula/pustula (+ eritem) miisbat sayilir va fotodokumentasiya
tovsiya olunur. Miisbat test BX ehtimalini artirir, lakin manfi test BX-
ni istisna etmir.

Immunosupressiv miialica fonunda (QK, bDMARD, JAKi va s.)
testin reaktivliyi azala bilar. Miimkiin olduqgda, test miialicadan avval
va ya asagt doza/fasila dovriinda apariimalidir.

* Qarin agrisi, ishal, nacisda patoloji slavalor (qan, selik) kimi
sikayatlori olan biitiin xostolordo BX-nin diagnostikas1 {igiin
tokrarlanan aftoz stomatit, cinsiyyot orqanlarinda xoralar, gérmonin
itiliyinin azalmasi ilo baglh sikayastlori (“duman”, goézlorin qarsisinda
“lizon noqtolor”, goz agrisi) vo tipik dori sopgilorini askar etmok
tovsiye olunur.

* Residivlosan venoz va arterial trombozlu biitiin xastolordo BX
diagnozu tiglin tokrarlanan aftoz stomatit, cinsiyyot orqanlarinin
xoralari, gérmo itiliyinin azalmasi/’duman”, gézlorin qarsisinda “iizon

15



noqtolor”/gdz agrisi, tipik dori sopgilari ilo bagh sikayatlori miioyyon
etmok tovsiyo olunur.

* Qeyri-infeksion meninqoensefalit va/vo ya beyin sinus
trombozu miidyyan edilmis biitlin xostolordo BX diagnozu {igiin
tokrarlanan aftoz stomatit, cinsiyyat orqanlarinin xoralari, gérmo
itiliyinin azalmas1/”duman”, gdzlorin qarsisinda “iizen ndqtalor”, goz
agrist, tipik dori sopgilori.

BX-nin diagnozu uglin anamnez toplayarkon asagidaki xarakterik
olamotlori nozars almaq tovsiya olunur:
v" Xostolorin ailalorinds xastaliyin tokrarlanma hallarinin olmasi
(ailo aqreqasiyasi);
v’ Aftoz stomatitin tokrarlanan epizodlari (gox vaxt usaqliqdan);
v' Qofil gérmo pozgunlugu epizodlari vo ya gozlor garsisinda
“duman”;
Xayanin gismosi ilo bagli urologa miiraciat;
Nacis pozuntulari (ganla ishal);
Anamnezds tromboflebit epizodlari, asason asagi otraflarin
damarlarinda (adaton Kisilordo);
v" Anamnezds har hans: serebral simptomlarin olmasi, masalon,
epileptiform hiicumlar.

e Nevroloji zodalonmolari

Diagnozu qoyulmus bdtin  xastalords  BX-nin  nevroloji
tazahurlarinin diagnostikas: tigiin davamli bas agrisi, iirokbulanma,
basgicallonmo, yerimoanin geyri-sabitliyi, gérmanin ikilagmasi,
bogulma hissi, nitq pozgunlugu, esitmonin zoiflomosi, hissiyyat
pozulmasi, keylosma, sidik va nacis gagirmasi, gicolmalar, husun
itirilmasi, yaddasin zaiflomasi, digget comlomasinin azalmasi Kimi
sikayatlori askarlamaq tévsiya olunur.

BX-do MSS-nin parenximatoz zodslonmosino siibho olan
xastolords daginiq skleroz, SLE, kaskin serebrovaskulyar pozulmalar,
infeksion meningoensefalomielit, MSS-nin sigini  vo BX-nin
siklosporin A (ScA) vo xostaliyi modifikasiya edon bioloji
antirevmatik preparatlarla (-(DMARD) terapiyast zamani nevroloji
agirlagmalari istisna etmak tovsiys olunur;

* BX ¢ar¢ivasindo MSS-nin geyri-parenximatoz zadslonmasi (bas
beyin sinuslarinin trombozu) olan xastalards digor miimkiin sobablori
(sinusitlorin fosadlagsmalarini, generalizo olunmus infeksiyalari, kollo-

AN
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beyin travmalari, irsi trombofiliyani, gec hamilslik toksikozunu vo s.)
istisna etmok tovsiyo olunur.

* BX-do nevroloji pozulmalar1 klinik xiisusiyyatlorin, paraklinik
nevroloji molumatlarin BX-nin digor sistemli tozahiirlori vo miisbat
patergiya testi ilo kombinasiyada istifado etmoklo yuxarida gostorilon
vaziyyatlordon forqlondirilmasi tdvsiys olunur.

e Psixi pozuntular:

BX-da psixi pozgunluglar tez-tez rast galinon va klinik baximdan
ohomiyyatli  tozahiirlordir, xostaliyin gedisino vo prognozuna
ohomiyyatli  dorocado  tosir  gosterirlor.  Onlarin  patogenezi
coxfaktorludur vo MSS-nin organik zadslonmasi ilo psixogen
mexanizmlarin garsiligh tasiri naticasinds formalasr.

On ¢ox rast galinan formalar:

Depressiya, hayacan pozuntulart va kognitiv pozgunluglar;
Hoyacan-depressiv spektr pozuntulari;

Diistimiya va rekurrent depressiv pozuntulari;

Hoyacan pozuntulari;

Agir psixoz vo maniya — nadir hallarda, bazon QK terapiyasi
ilo olagali olur;

Bipolyar affektiv pozgunluglar vo sizofreniya — ¢ox nadir
tosadiiflordir.

Kognitiv pozuntular BX-li xastalords tez-tez miisahido olunur vo
yaddasin, diggetin vo montiqi diisiinmonin azalmasi ilo tozahiir edir.
Adoton yiingiil vo ya orta daracali olur, tez-tez MSS-nin parenximatoz
zodolonmosi vo depressiya ilo birlikdo miisahido edilir.

Psixi pozuntularin risk amillori:

v" Xronik stress;

v" Usaqliqda psixotravmatik hadisalor (58% pasiyentdo);

v’ Tohsilin agsag1 soviyyasi, alkoqoldan sui-istifado, travma riski

yiiksok olan idman novlori.

AN NN
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* Narahat ayaqlar sindromu BX-nin toxminon 30%-do (imumi
populyasiyada ~5%) rast golinir vo xostaliyin miiddati ilo miisbat
korrelyasiya gostorir;

¢ Seksual pozgunluglar (xilisusilo qadinlarda) daha c¢ox
depressiya ilo olagolidir, lakin xora toromolori ilo olagesi siibut
edilmomisdir.
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Oynag zadoalonmalari

v

BX-da an ¢ox rast golinan dayaq-harokat tozahirlori artrit vo
artralgiyadir ki, bu hallar xostolorin toxminan 60%-do
miisahido olunur. Xastalorin  toxminon 10%-do oynaq
sindromu erkan morhalalords Xxastaliyin yegans tozahiirii ola
bilor;

BX-do artrit adoaton geyri-eroziv vo iltihabi xarakter dasiyir.
Cox vaxt artrit simmetrik vo ya asimmetrik, oligoartrikulyar va
ya monoartrikulyar, nadir hallarda iss poliartrikulyar formada
miisahido edilir. Zodslonmis oynaglarin sayr vo xarakteri
pasiyentlorin etnik xiisusiyyatlorindon asili olaraq dayiss bilar;
patoloji prosesa bazan 6 vo daha ¢ox oynaq daxil ola bilar;

on c¢ox diz, topug, bilok va dirsok oynaglari, daha nadir
hallarda iss alin xirda oynaglar zadslonir. Bazu vo bud-ganaq
oynaglarinin zadalonmasi ¢ox nadir hallarda miisahids olunur;
Aurtrit adoton oynaqgda daimi deformasiyalara gatirib ¢ixarmur,
lakin boazon xroniki poliartritik formas: revmatoid artriti
xatirlada bilor. Papulopustulyoz dori tozahiirlorin olmasi
oynaqlarin zodoalonmo tezliyini artirir;

Oynag sindromunun davametms muiddsti adoaton 2 aydan ¢ox
olmur; bazi hallarda proses 3—4 ayadok uzana va xronik gedis
ala bilar. Bazi xastalarda sshar buxovlanmasi miisahids olunur,
lakin bu halin miiddati adston 30 dagigodon davam etmir. BX-
do oynaq sothlorinin eroziyasi vo daimi deformasiyalarin
yaranmasi oldugca nadir hallarda rast goalinir;

Sinovial mayenin muayinasi musinoz laxtalari va qeyri-
spesifik iltihab sinovitinin slamatlarini askar edir. Sinovial
mayeda leykositlorin say1 adoton iltihabi xarakter dastyir vo
gox vaxt 5 000-50 000/mm? arasinda doyisir, neyrofillorin
ustunluk taskil etmasi vo komplement saviyyasinin yiksalmasi
miisahids olunur.

Urak zodalonmalori

v

v

BX-do kardioloji tozahlrlor butlin damar zadalonmalarin
arasinda ¢ox nadir hallarda (<5%) miisahids olunur;

Oon tipik formasi, asasan Kisilords rast golinon va adaton Grayin
sag kameralarinda lokalizasiya olunan trakdaxili trombozdur;
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v' Osas klinik olamatloro qizdirma (toxminon 80%), tonoffiis
darhigi, dos gofasinds agri vo ganhayxirma (toxminan har (¢
Xastadan birinds) daxildir;

v' Urok zodoalonmonin nadir formalarina koronar arterit, gapaq
zodalonmasi (xUsusilo aortal gapaq), perikardit, miokardit,
endokardit, endomiokardial fibroz vo Valsalva sinusunun
anevrizmasi aiddir;

v" Koronar arteriyalarin zadalonmosi toxminan 0,5% Xastodo
miisahido olunur vo miokard infarkti vo ya anevrizmanin
cirilmast ila Klinik olaraq tozahur eds bilar.

Laborator diagnostika

BX-nin diagnostikasi ii¢lin xiisusi laborator markerlor mévcud
deyil.

e HLA-BS1 (B5) allelinin yoxlanmasi BX-yo siibhasi olan biitiin
xastolors bir dofa tovsiys olunur.

HLA-B51 (BS5) pozitivliyi xastalorin 40-80%-da, daha ¢ox Simali
Qafqaz va Araliq donizi 6lkalarinin etnik niimayandalarinda miisahida
olunur. HLA-B51 (B5) alleli BX-nin an miihiim genetik riski olaraq
qabul edilir. Xastalorin ¢coxunda askarlansa da, diagnostik meyar kimi
istifado edilmir va miistaqil gostorici kimi xastaliyi tasdiglomir.
Bununla yanasi, HLA-B51 pozitiv xastalorda xiisusila kisilorda, goz,
damar va erkon baglayan agwr xastolik formalarimin daha ¢ox
goriildiiyii  bildirilir. Bu sababdon HLA-B51 klinik  siibhoni
giiclondiran, lakin diagnozu tayin etmayan komoakgi genetik marker
kimi hesab olunur.

e Bozi xostolordo orta dorocoli anemiya vo neytrofil leykositoz
miisahidos olunur.

e Xostoliyin aktiv fazasinda eritrositlorin ¢okmo siirati (ECS),
revmatoid faktor vo kaskin faza gostaricilorinin (CRZ, fibrinogen
Vo S.) Saviyyasi arta bilar.

e BX va nevroloji pozulmalar1 olan xastalordo MSS-nin yoluxucu
zadolonmasindan siibho oldugu halda SSM-in miiayinasi tovsiya
olunur.

BX-d> parenximatoz nevroloji zadalonma SSM-in pleositozu
(neytrofil va ya limfositar, nadir hallarda bakterial meningit
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tazahiirlorini xatirladir) va/vo ya SSM-da protein va/va ya IL-6
saviyyasinin artmast ila assosiasiya olunur.

Qeyri-parenximatoz zadalonma yalniz SSM-in tazyiqinin artmasi
ilo.  xarakteriza  olunur.  BX-do  nevroloji = pozuntularin
prognozlasdirilmast va monitoringi tigiin SSM-da olan dayisikliklarin
ahamiyyatinin qiymatlandirilmasi alave miiayinanin aparilmasini talob
edir.

Terapiyanin tayinindan avval va miialico fonunda tohliikasizliyi
dayarlondirmok iiciin laborator miiayina

BX olan biitiin xostolors iltihab sleyhino vo immunosupressiv
terapiyan1 toyin etmozdon ovvol terapiyaya baslamaq iiglin oks
gostariglori aydinlagsdirmaq, arzuolunmaz reaksiyalarmin (AOR)
inkisafina sobob olacaq potensial risk faktorlarini miioyyon etmok
Ucun laborator miiayinonin aparilmasi tovsiya olunur:

e Qanin Umumi analizi, sidiyin imumi analizi;

Qanin biokimyovi analizi (alaninaminotransferaza (ALT),
aspartataminotransferaza (AST), gammaglutamiltransferaza (QQT),
bilirubin, imumi ziilal, kreatinin, sidik covhari, sidik tursusu, kalium,
xolesterin, gliikoza) — imumi vaziyyati qiymatlondirmak vo aparilan
terapiyanin tohliikosizliyina nozarat etmok ii¢iin toyin olunmalidir;

e CRZ (yliksok hossas metod) — prosesin aktivliyini
qiymatlondirmak {i¢iin aparilir;

e Serum Kkalsiumu, fosfor, D vitamini, qolovi fosfataza
gostariciloring asason, osteoporozu askar etmok {igiin yoxlanilir;

e Hepatit B, C viruslarmin vo HIV-in markerlori; BX askarlanmus
fertil yasda olan qadin xostolordo - hamilalik testi;

e Vorom infeksiyasini istisna etmok iigiin bDMARD-Ia terapiyasini
tayin etmozdon ovval diaskin testi.

e Immunosupressiv preparatlar vo bDMARD-lar ilo miialico
prosesinda terapiyanin kegirilmosinin monitoringi Uciin BX olan
biitiin xastalora asagidaki laborator miiayinslori aparmaq tovsiya
olunur:

e 3 ayda on azi1 bir dofo qanin iimumi analizi, sidiyin timumi analizi,
qanin biokimyovi analizi (qlikkoza, AST, ALT, QQT, kreatinin,
sidik covhari, sidik tursusu, kalium, xolesterin) vo medikamentoz
remissiyada — on az1 6 aydan bir;
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e latent vorom infeksiyasinin tokrar skrininqgi yalniz risk faktorlari
vo ya klinik siibho oldugda aparilmalidir.

Daha c¢ox artrit, diiyiinlii eritema, tromboflebitdo kaskin faza
gostoricilori (CRZ, ECS) va leykositlorin sayi xastaliyin aktiv
moarhalasinds arta bilor. BX olan xastalorin 50%-do> ECS vo CRZ
xostolivin  klinik — aktivliyina uySun  golmir. Immunosupressiv
preparatlart gabul edan BX xastalorinda bu gostoricilarin ahamiyyatli
doracada artmast zamani yoluxucu agwrlagmalar: istisna etmak
lazimdr.

Instrumental diagnostika

e Arxa, panuveit vo retinal patologiya ilo slagali agirlasmalarin
diagnostikasinda, klassik  oftalmoskopiyaya (g6z dibinin
miayinasi) olave olaraq, hazirda retinada va xoroidds bas veran
dayisikliklorin suratli vo dogig askarlanmasina imkan veran
fliioressent angiografiya (FA), optik koherent tomografiya (OKT)
vo OKT angiografiyas: boyik shamiyyat kasb edir.

e BX-do FA g0zin arxa qutbunds iltihabi vo okklyuziv damar
proseslarini miiayyan etmok, hamginin terapiyaya cavabi izlomoak
Ucln istifads olunur.

e FA siisovari cismin bulaniglasmasinin mévcud oldugu vea
biomikroskopiyanin aktiv retinal iltihab1 askar edo bilmadiyi
hallarda retinal vaskuliti aydinlasdirmaga imkan verir.

e GOrmo siniri diskinin 6demi zaman: misayiot olunan vaskuliti
differensial diagnoz etmokda kdmak edir

> Aktiv vaskulit zamani FA alamoatlori:

e Damarlarin ylksok dolanmasi, divarlarinin galinlasmas: vo
boyanmasi;
e Kapillyarlardan, arteriollardan vo venalardan fliioresseinin
S1Zmasi;
e Bu doyisikliklor diizglin secilmis miialico totbiq edildikdo
gerilomolidir.
» Subklinik marhalasinda FA:
FA-da davamli difuz boyaq sizmasi, klinik olaraq sakitlosmis
xastalords vo oftalmoskopiyada askar edilmayan hallarda, subklinik
iltihab prosesinin davam etdiyini gostarir.
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» Remissiya marhalasinda FA:
Kapillyar perfuziya pozuntulari, vaskulyar dayisikliklor va

retinada neovaskulyarizasiya vizualiza olunur.

Pulmonar (agciyar) arteriyasi anevrizmast (PAA) /

hemoptiziya ilo miraciot edon vo PAA siibhasi olan hallarda ilkin
goruntuloms tsulu KT pulmonar angiografiya olmahdir;

Kateter angiografiya ise adoaton endovaskulyar midaxilo (masalon,
embolizasiya) planlasdirildiqda istifads edilir vo eyni seansda
mualicanin aparilmasina imkan verir.

MSS zadalonmasinin diagnostikasi

BX vo MSS-nin zadalonmasi olamotlori olan Xastolor gun
kontrasthh magnit rezonans tomografiya (MRT) vo maqgnit
rezonans venografiyas: (MRV) tovsiys olunur.

Kaskin / yarum kaskin parenximatoz zodalonmonin tipik MRT

alamatlori:

— T1 ¢okilmis sakillorda (T1VI) hipo- va ya izointensiv signal
alinmig ocaqli MRT dayisikliklori;

— qadalinium kontrast agentlorinin venadaxili tatbiqi ila
zadalonmalarin giiclondirilmoasi,

— T2 ¢okilmis sokillorda (T2VI), hamg¢inin FLAIR sakillarinda
hiperintensiv ~ signal  ocaglart  diffuzion  goriintiilorda
zadalonmis ocaqlarda diffuziya amsalimin azalmast miisahida
olunur

Xronik parenximatoz zadalonmanin tipik MRT alamatlori:

— oawallor miiayyan edilmis ocaqli MRT dayisikliklor tam
sorulana qadar qisman reqressiya olunur va kontrast madda
yigmir,

— zadalanmoalarin yerinda atrofiva (qlioz) sahalori formalasa
bilor

MSS-nin parenximatoz zadalonmalorinds ocaqli dayisikliklorin

tipik lokalizasiyasi:

— beyin kotiiyii (korpii, orta beyin, bazal niivalor va diensefalik
strukturlar);

— asasan beyin yarimkiiralorinds zadalonmalorin subkortikal
lokalizasiyas1 (daginig sklerozdan forqli olaraq monbalor
asasan periventrikulyar nahiyalarda yerlagsir).
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Qeyri-parenximatoz zadalonmonin tipik MRT alamatlori:
— beynin venoz sinuslarinda gan axininin olmamasi (tromboz),;
— kalladaxili hipertenziya (beynin yan madaciklorinin hacminin
artmasi,

BX olan xostalora periferik sinirlorin vo ya optik sinirin
zadalonmasindan stibhalondikda neyrofizioloji testlar
(elektroneyromiografiya, vizual oyanma potensialinin
Oyranilmasi) aparmag tovsiya olunur.

BX olan xastalorda nevroloji pozguluglarin diagnozundan yalniz

asimptomatik neyrofizioloji testlordon aldo edilon malumatlar
asasinda ¢okinmak lazimdir.

BX-do nevroloji pozuntular1 olan xostolordo sinir toxumasinin
biopsiyasi yalniz digor diaqnostik imkanlar tiikondikds, xiisuson
do sigobonzor tozahiirlordo tovsiyo olunur. Prosedurun
invazivliyino gora diaqnostik prosesin bir hissasi kimi sinir
toxumasinin biopsiyasi tovsiyo edilmir.

Kaskin/yarim kaskin parenximatoz nevroloji zadalonmanin tipik

histoloji tozahiirlori limfositlor, neytrofillor vo daha az nekroz
alamatlori olan va olmayan eozinofillorla perivaskulyar infiltrasiya ila
xarakterizo olunan perivaskulitdir. Sonraki marhalalards iltihab
infiltrasiyasi daha az nazara ¢arpir, aksonal degenerasiya va qlioz
tistiinliik toskil edir.

BX xostolordo periferik damar trombozundan siibho olduqda
kompression ultrases dupleks angioskan tovsiya olunur;

BX xastolords agciyar vo ya qarin damarlarinin trombozu vo ya
anevrizmasindan siibho oldugda multispiral KT vo ya kontrasth
MRT aparmagq tovsiya olunur;

BX vo MBT-nin zodolonmo slamatlori olan xastolordo bagirsaq
kontrasti ilo ezofaqo-gastro-duodenoskopiya/kolonoskopiya vo/va
ya kontrast giiclondirilmoesi ilo qarmm boslugunun KT/MRT
muayinasini aparmaq tovsiyo olunur;

BX-do iltihabi bagirsaq xostoliyinin (IBX) aktivliyinin vo
yayilmasinin giymatlondirilmasinds kdmakgi tsul kimi istifado oluna
bilor. Bu moagsadi ilo transabdominal ultrasos (dori {izorinda) vo
ultrasas irriqoskopiyasinin istifadasi tovsiya olunur.
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BX-do IBX-nin tesdiglonmosi ii¢iin endoskopiya + biopsiya
(ileocekal  fokuslu), KT/MR enterografiya muayinasinin
apartlmasi tovsiya olunur. BX ucun vulkan banzari, dorin
yuvarlag, tok va ya azsayli xoralar xarakterikdir.

Enerji rejimindo dopplerqrafiyadan istifado olunan USM hom
yogun, hom do nazik bagirsaqda iltihabi prosesin lokalizasiyasini
dagiglesdirmok, eloco do yalmz IBX-do deyil, hom do BH-do
iltihabin aktivliyini qiymotlondirmok ii¢lin totbiq olunur. Bu
zaman yalniz patoloji vaskulyarizasiyanin vo bagirsaq divarinin
galinliginin mévcudlugunu deyil, hom do onun strukturunu nazors
almaq vacibdir.

Infeksiya miitloq istisna edilmolidir: Salmonella, Sitomegalovirus
infeksiyasi, Clostridioides difficile, geyri-steroid -enteropatiya,
varam (iliosekal varam), Kron xastaliyi, iskemik kolit.
Qeyri-steroid iltihab aleyhina preparatlar (QSIOP) gobulu fonunda
omolo golon xoralar, IBX (xorali kolit vo Kron xastoliyi) vo
infeksiyalar, o climlodon vorom, istisna edilmalidir;

BX olan xastalora ilk miiraciotdo vorom monsali zodolonmani va
digor yoluxucu proseslori istisna etmok iiclin dds gofosinin
rentgenoqrafiyasini  nozordon kegirmok vo sonra hor il
immunosupressiv preparatlar vo/vo ya bDMARD ilo terapiya
zamani tovsiys olunur (daha tez-tez hoyata kegirilmosi klinik
voziyyatlo vo/vo ya bDMARD-Iarin tohliikoesizliyinin monitoringi
sxemi ilo asaslandirilmalidir);

3 aydan cox sistem QK qgobul edon BX xostolorine osteoporozun
diagnostikas1 {i¢lin rentgen densitometriyasi aparmaq tovsiyo
olunur.

Digar diagnostika

BX xostolorindo g6z zodolonmosindon siibho  olduqda,
biomikroskopiya (yariq lampadan istifado etmoklo) vo
oftalmoskopiya (géz dibinin miiayinasi) ilo oftalmoloqun
maslohati tdvsiys olunur;

BX xostolorinde MSS-nin  zadslonmaosindon  siibholondikdo
nevroloqun maslohati tovsiya olunur.

BX xostolorindo MBT-nin zodolonmosindon siibho olduqda
qastroenteroloqun maslohati tovsiys olunur.
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e BX xostolorindo anevrizmatik arterial zodolonmadon siibho
oldugda angiocarrahin maslohati tovsiys olunur.

e BX xostolorino DMARD-lar1 toyin edilorkon vo latent vo ya aktiv
vorom infeksiyasina slibho oldugda ftiziatorun moslohati tovsiyo
olunur.
2014-cii ildon BX-nin diagnostikasi ii¢iin 1990-c1 il meyarlarinin

yeni versiyasi vo daha ¢ox hossaslifa vo daha az spesifikliyo malik

beynolxalg BX meyarlar1 da (International Criteria for Behget’s

Disease (ICBD)) istifads olunur (Cadval 1):

Cadval 1. BX-nin beynalxalq meyarlar

Simptomlar Ballar
Aftoz stomatit 2
Cinsiyyat organlarinin xoralar
Gozlorin zodslonmasi

Darinin zaodolonmasi
Nevroloji tozahiirlor

Damar tozahiirlari

Miisbat patergiya testi 10

Qeydlar: a) ballarin comi >4 BX diagnozunu qoymaga imkan verir; b)
patergiya testi miitloq deyil v ballarin ilkin hesablanmasinda nozars alinmur.
Bununla bels, test endemik regionda aparilirsa misbat natics tigiin bir bal da
alave edils bilar.

LN

BX xostolorindo tosnifat meyarlarinda sadalanmayan, lakin
prognoza tasir edoan xastaliyin “Kigik™” meyarlari kimi adlanan digar
organ zadalonmoaloari do miisahids olunur:

=  MBT zodolonmasi: bagirsagin ileosekal hissasinds xoralar;

= Damar zodolonmolori — arterial vo/vo ya venoz trombozlar,

arterial anevrizmalar;

=  MSS-nin zadslonmasi — parenximatoz va qeyri-parenximatoz

formalar (beyin venoz sinuslarinin trombozu);

= Epididimit;

= Deformasiya vo ankilozlar olmadan artrit.

Bu olamotlor BX-nin prognozuna vo gedisatina tosir gostora bilor.

Bir sira 6lkolarda BX-nin asagidaki klinik variantlan farglondirilir:
I. Tam tip: xastads 4 boyiik olamat (1990-c1 il meyarlart) varsa
I1. Natamam tip:
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< 3 boyiik slamat;

< 2 bdyiik va 2 kigik slamat;

< 1 boyilk va ya 2 kicik alamatls birlikds tipik g6z simptomlari;

I11. Ehtimal olunan tip:

< yalniz 2 boyiik slamat;

< 1 boyiik va 2 kigik slamat.

BX tosnifattna bu yanasma magsadouygun goérindr, cinki
xastaliyin daha erkan diagnostikasina komak edir.

BX-ds nevroloji pozulmalarin klinik vo prognostik shamiyyatini
nozars alarag, mitaxassislor gundalik klinik praktikada istifads etmoyi
moaslohat gorurlar.

BX-nin aktivliyini obyektiv giymatlondirmok mogsadilo BDCAF
(Behget’s Disease Current Activity Form) indeksi toklif edilmisdir.
BDCAF son 4 hafto orzinda xastaliyin gedisini asagidaki meyarlar
Uzra giymatlondirir:

v

Xastonin  0zlnld neco hiss etmasi vo Umumi xastalik
aktivliyinin hokim tarofindon 7 balliq vizual-analog skalasi
(VAS) Uzra giymatlondirilmasi;

osas simptomlarin (bas agrisi, agiz xoralari, cinsiyyat
organlarinin  xoralari, eritema duaydnlori, dori pustullari,
artralgiya, artrit, tUrokbulanma/qusma/qarin agrisi; ishal va
nacisda gan), goz zadalonmasinin (qizarti, agri, "duman va ya
gorma itiliyinin azalmasi — hor g6z Ugln ayrica) olmasi va ya
olmamasi;

sinir sistemin zodolonmasi (husunu itirma; nitq, esitmo vo
gbrmo  pozgunlugu; Uzin, qolun Vvo ya ayagin
keylosmasi/zaifliyi; yaddas itkisi, koordinasiyanin pozulmast;
tozo amoaloa galon simptomlar);

iri damarlarin zodolonmasi (Sinado agri, tongnofaslik,
ganhayxirma; Uzin, golun vo ya ayagin agrisi/sismoasi/rang
dayismasi; yeni amoala golon simptomlar).

Hor bir tagdim olunan simptom uizra cavab variantlari 2—4 banddon
ibaratdir — “bali” vo “xeyr”. Butlin cavablar toplanir. Aktivlik indeksi
0-dan 12-ya qodoar giymatlondirilir. Hor ndvbati indeks naticasi
avvalki gostarici ilo migayiss edilir.
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Diferensial diagnostika

BX-nin ilkin diagnostikasini bu xostoliklor vo voziyyatlorlo
differensiasiya etmok tovsiyo olunur: herpetik vo HIV infeksiyalar,
begoxor, Keratodermiya, Sweet-sindromu, reaktiv artrit, Kron
xostoliyi, xorali kolit, sarkoidoz, diiyiinlii eritema, hematoloji
xastaliklor, daginiq skleroz, infeksion meninqoensefalomielit.

MUALICO

BX olan xastalorin hayati boyu revmatoloq torafindon miialico
edilmasi tovsiya olunur, miialiconin osasini iltihab sleyhina vo
immunosupressiv preparatlar toskil edir.

Miialiconin  moagsadi geridonmayan orgqan zadalonmalarinin

qarsisint alan, xastonin funksionalliq imkanlarini sabitlagdiran, hayat
keyfiyyatini va is qabiliyyatini qoruyan davaml klinik remissiyaya va
va (alternativ maqsad) an azi xastaliyin davaml asagi aktivliyina nail
olmagdir.

A

Terapiyanin iimumi prinsiplori:

BX koskinlosma vo remissiya dovrlarinin névbalosmasi ilo
xarakterizo olunan xroniki residivloson Xastolikdir; bu xastalik
organ vo hoyat Ugun tohliks yaradan agirlasmalarla miisayiot
oluna bilar, lakin zaman kecdikca klinik tozahurlorinin ifadssi
azala bilar.

Mialicanin asas moqgsadlori organ vo toxumalarin geri donmoaz
zodolonmasinin qarsisini almaq, xastaliyin aktivliyino noazarat
etmok vo pasiyentlorin hoyat keyfiyyatini maksimal darocada
yaxsilagsdirmaqdir.

Xastoliyin biitiin gedisi arzinds organ va sistemlorin zodslonma
daracasi mitoamadi olaraq qiymotlondirilmali, eyni zamanda oxsar
klinik tozahirlorlo gedoan xostoliklorlo differensial diagnostika
muvafiq miayina tsullar ilo aparilmalidir.

. Miialico xostonin raziligi, yasi vo cinsi, orqan zadolonmasinin

xarakteri vo agirliq doracasi, xastaliyin davametmo miiddoti vo

yanast xostoliklorin movcudlugunu Nnozora almagqla

fordilogdirilmalidir;

Optimal naticalora nail olmaq ti¢tin muxtalif ixtisaslardan olan

mutoxassislorin istiraki ilo multidissiplinar yanasma, Xastolorin

maariflondirilmoasi, mualico ilo bagli qorarlarin birgo Qgoabulu,
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mualicoys riaystkarligin tomin edilmasi vo hoyat torzinin
korreksiyasini tolob edir.

BX-do mialico strategiyas1 '"treat-to-target” prinsipi osasinda
qurulmalidir. Mualiconin asas hodofi davamli klinik remissiya,
remissiya miimkiin olmadiqda iso minimal xastalik aktivliyino nail
olmaqdir. Xastoliyin aktivliyi vo organ zodslonmoasi miintazom
intervallarla yenidon giymatlondirilmali vo mualico buna uygun
korreksiya edilmalidir.

Movcud klinik sindromlardan asih olaraq
BX-nin miialicasi ii¢iin tovsiyalor

Dari - selikli qusa tozahiirlari

Tokrarlayan selikli qisa vo dori zodolonmaolori zamani kolxisin -
birinci sira miialica preparati kimi toyin edilmolidir. (A)
Kolxisino garsi rezistentlik vo ya preparatin doziimsiizliiyii olan
xostolorda apremilastin vo ya TNF-a inhibitorlarinin istifadosi
nazaordan kegirilmoalidir.

Ag1z boslugu va cinsiyyat orqanlarinda xoralarin miialicasi Ugln

BX xostalorine QK-nin yerli istifadosi tovsiya olunur. Sistem

soklindo QK-lorin uzunmiiddatli istifadosindon iso ¢okinmok

tovsiya olunur. (B)

Aktiv genital xoralarin ikincili bakterial infeksiyalarla agirlasma

potensiali nazoro alinaraq, onlarin mialicasinds yerli QK-larin

antibakterial vasitalorlo kombins edilmis sokildo istifadasi

mogsadouygun hesab edilir. (C)

Kolxisin 0,5-1 mq/giin dozada residivloson aftoz stomatit, xiisuson

do diiylinlii eritema va/va ya cinsiyyat orqanlarinda xoralarla birgo

olan xastolordos tovsiya olunur. (A)

Oral xoralarin tez-tez residivlosdiyi vo hoyat keyfiyyatini

ohomiyyatli doracads pozdugu hallarda oral fosfodiesteraza-4

(FDE4) inhibitoru - apremilast kolxisindan sonra tstunlik verilan

ikinci sira preparatlardan biri hesab olunur. (A)

Rezistent hallarda (miialico fonunda simptomlarin saxlanilmasi,

tez-tez residivlor) tovsiys olunur:

- Azatioprin (AZA) - 1-2,5 mqg/kqg/giin vo ya (B)

- TNF-a: infliksimab (INF), adalimumab (ADA), uygun
hallarda etanersept (ETN) AZA-nin effekti olmayan
vaziyyatlorda tévsiya olunur. (A)
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Sorhlor: ADA va INF hom oral-genital xoralarin, hom doa
papulopustulyoz dari zadalonmalarin sayini va residiv tezliyini
azaltmaqda yiiksak effektivliyi gostorilmisdir.

- Zorurat oldugda, APR sDMARD-larla kombinasiyada tatbiq
oluna bilor. Alternativ. mualico varianti kimi TNF-a
inhibitorlarindan da istifads edils bilor.

- APR-30mq giinds 2 dofa (titralomos sxemi ilo), oral aftlar olan
xoastolords tovsiyo olunur (Cadval 2).

Cadval 2. BX-do APR-nin dozalanma sxemi

lgln| 2-cigin | 3-ciigin | 4-cugin 5-cigun | 6-cigun va
sonra
sohor | sohor | axsam | sohor |axsam | sohar | axsam | sohor | axsam | sohor | axsam

10 mqg {10 mg| 10 mq | 10 mq |20 mq |20 mq| 20 mq |20 mqg| 30 mq {30 mq| 30 mq

Sorhlor: BX-nin miialicasinds APR — ki¢cik molekullarin (signal
yollarimin blokatorlari) yeni sinfina aid olan oral fosfodiesteraza-4
(FDE4) inhibitorudur. APR hiiceyradaxili spesifik FDE4 fermentini
inhiba etmaklo TNF-o, IL-12, IL-23, IL-17, IL-22 va digor proiltihabi
sitokinlorin ifrazimi  azaldir, bununla da iltihab reaksiyasinin
zaiflomasina sabab olur. Eyni zamanda, IL-6 va IL-10 kimi bazi
iltihabaleyhina sitokinlarin saviyyasinda da dayisikliklor yaradir.
Adaton APR, hor hansi sababdon (masalon, infeksiyalar va ya
bDMARD terapiyasinin xiisusiyyatlori sababilo) bDMARD terapiyasi
tayin oluna bilmayan xastalorda istifads olunur. Bundan alava, APR
komorbid vaziyyatlori olan xastalora (masalon, BX fonunda
hepatotoksiklik riski yiiksok olanlara) erkon moarhalads tayin edilo
bilar.

e Interferon-a (IFN-a) - 3-6 mIn BV — hoftads 3 dofs segilmis

hallarda alternativdir. (B)

» Dapson (uygun pasiyentlords) totbiq oluna bilar. (C)

» Talidomid teratogenlik va periferik neyropatiya riski sababi ilo
tovsiyo edilmir; yalniz digor biitlin variantlar ugursuz olduqda
vo ciddi risklorin izahi/monitoringi ilo nadir istisna kimi
nazardon kegirila bilar. (C)

Acne conglobata/acne cystica kimi davamli agir formalarda
retinoidlarin sistemli istifadasi gostorilir. (C)
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Interleykin-1 (IL-1) inhibitorlar qismon tasir gostorir vo IL-6
inhibitorlart dori — selikli qisa tozahiirlorini pislosdira bilar. (C)

* acne vulgaris miialicosindo istifado olunan yerli vo/vo ya
sistem kosmetik vasitalor olava olaraq papulopustulyoz va/va
ya sizanaq xarakterli sopgilor ii¢iin tovsiyo olunur.

* xronik venoz g¢atismazliq vo/voe ya asagi otraflarin
arteriyalarinin okklyuziv zadolonmosi ilo olagoli olan baldir
dorisinin xoralarinin miialicesinin dermatoloq vo damar
corrahi ilo birgs aparilmasi tovsiyo olunur.

Goz zadalonmoalori

e BX-li hor bir uveit xostosinin miialicosi oftalmoloq vo
revmatoloqun birgo amokdaslig: ils aparilmalidir.

e Arxa uveit vo panuveitds uzunmiiddstli steroid monoterapiyasi -
miialico strategiyasi kimi tovsiya edilmir. (A)

* Miialico baglangicindan etibaron steroid dozasinin azaldilmasina
vo ya tam kosilmesine imkan veron olave terapiyalar
planlasdirilmalidir.

» Koskin 6n uveit (anterior uveit)

0 Yerli QK damcilar1 (mos., prednizolon asetat 1%) vo
sikloplegiklor (mos., atropin, siklopentolat, tropikamid)
tovsiyo olunur.

0 Tez-tez koskinlogmalor, ikitorofli agir gedis vo ya arxa
seqmentin istiraki siibhasi oldugda qisa miiddatli sistem QK
kursu slava oluna bilar.

0 AZA sistem immunosupressiv terapiya kimi erkon marhalada
nozardan kegirilmalidir

» Arxa uveit / panuveit vo ya gormo itkisi riski olan kaskin uveit
o Illkin intensiv miialico;

0 QIliikokortikoidlor (induksiya):

- Prednizolon  0.5-1 mg/kq/giin  vo ya ekvivalent
metilprednizolon.

- Gormo itkisi riski yiiksok oldugda 3 giin miiddotinds 500-1000
mq i.v. metilprednizolon (“pulse”) tatbiq oluna bilar.
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Cadval 3. Tovsiyd edilon QK-lorin azaldilma (tapering) sxemi

Dovr Doza va azaldilma prinsipi
Pulse sonras1 baglangic Prednizolon 0.5-1 mq/kg/giin (mas., 40-60
mq)
2-4-Ci hofto Klinik cavab olanda — har hofto 5 mq
azaltmaq— 20 mgq/giin saviyyasina godar
20-10 mgq/giin aralig1 Hor 1-2 haftods 2.5-5 mq azaldilma
10 mg/giin alt1 Hor 2-4 hoftods 1 mq azaldilma (adrenal
supressiya riskina gora daha yavas)
Hadof saxlayic1 doza mg/gilin va ya tam kasilmoa (klinik stabillik vo
immunosupresiv terapiya ilo birlikda)

Steroid dozanin tadricon azaldilmasi

BX-do universal miialico prinsipi olub, xiisusilo uveit, vaskulyar,

neyroloji vo intestinal tutulumda remissiyaya nail olunduqdan

sonra totbiq olunur (EULAR).

Steroid dozanin azaldilmasmin siiroti vo miiddoti xostonin

asagidaki voziyyotlordon asilidir:

- mialicays klinik cavab;

- residiv riski (relaps risk);

- iltihab markerlorinin (CRZ, ECS) dinamikast;

- instrumental goriintiilomo noticolori (FA, MRT, KT-
angiografiya);

- yanasi infeksiya vo komorbid voziyyatlori.

QK-lorin dozasmin azaldilmasi biitiin xastolor iiglin standart

templo aparilmamalidir. Doza azaldilmasinin tempi vo ardicilligi

fordi sokildo miioyyan edilmali, proses davamli klinik v laborator

monitoring altinda hoyata kecirilmolidir.

QK-lorin dozasmin azaldilmasi yalniz iltihabi prosesin nozarat

altina alindigi, OKT vo ya FA miiayinolorindo gerilomo miisahido

olundugu, hamg¢inin AZA, ScA va ya anti-TNF-a kimi xastaliyi

modifikasiya edon terapiyalarin klinik tosiri formalasdigdan sonra

aparilmalidir.

v" QK-lorin dozasi 10 mgq/giin soviyyasindon asagi endirildikds,

azaldilma prosesi xlisusilo ehtiyatla vo todricon hoyata

kecirilmolidir, ¢linki bu morholodo adrenal supressiya vo residiv

riski shamiyyatli doracads artir.
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Klinik yanasma: Klinik cavab oldo edildikdon sonra QK-lorin
dozas1 todricon azaldilir, immunosupressiv terapiya iso davam
etdirilir. Miialiconin osas mogsadi iltihabi prosesin tam nozarot altina
alinmas1 vo gérma funksiyasinin qorunmasidir.

Steroid-qonastli immunosupressiv terapiya (paralel olaraq
baslanmalidir). Steroidlorin uzunmiiddatli istifadasinin qarsisini
almaq vo remissiyani saxlamaq moaqsadilo immunosupressiv miialico
steroid terapiyasi ilo eyni vaxtda baslanmalidir.

0 AZA -1-2,5 mg/kq/giin va ya (A)

0 ScA -5 mg/kg/giin (2 boliinmiis doza) (A) vo ya

0 IFN-a - 3-6 mIn BV - hoftado 3 dofs toyin edilir. Mialica

gozlords iltihab azalana vo gormae itiliyi yaxsilasana qodor
davam etdirilir, daha sonra dostok dozasina kegilorok miialico
davam olunur.

0 TNF-a inhibitoru: (INF, ADA) (B)

- INF - 5maq/kq (0, 2, 6-c1 hofto — sonra 68 hafto) (A)
- ADA - 40 mq s.c. 2 hofto (refrakter hallarda hoftolik
istifado oluna. (A)

Qeyd: Gorma iigiin yiiksok riskli Behget uveitindo bDMARD-larin,
xtisusilo INF va ya ADA-nmn erkan baslanmasi gecikdirilmiy istifadadon daha
yvaxst funksional naticalor verir va geri dommoaz retinal zodalonma riskini
azaldir.

Klinik cavab aldo edildikdon sonra steroid dozasi todricon azaldilir,
immunosupressiv terapiya iso saxlamilwr. Miialicanin moagsadi iltihaba
nazaratin tamin edilmasi va gorma funksiyasimin qorunmasidur.

Lokal/periokulyar yanasmalar

Intravitreal steroidlor (triamsinolon vo/vo ya implant) birtorofli
kaskinlogsma alovlanma vo ya makula 6demi olan xastolords sistemli
miialicoya olava olaraq nozordon kegirilo bilor (infeksiya riski digqgotlo
izlonmalidir). (B)

Xiisusi geydloar:

= Neyro-BX siibhosi vo ya movcudlugu olan xostolordo ScA
istifadasindon ¢okinmak tévsiya olunur. (B)

* ScA vo AZA-nn eyni vaxtda toyin edilmesi qanda ScA
konsentrasiyasinin va effektivliyinin azalmasina sabaob ola bilar.

32



=  BX vo 0n tocrid olunmus uveiti vo geyri-qonastboxs prognozu
olan (gonc kisilor, BX-nin erkon baslanmasi) biitlin xostolors sistem
soklindo immunosupressiv terapiyanin toyini tovsiys olunur.

Amerika Uveit Comiyyatinin tovsiyalorina asason BX xastalorinda
uveitin kaskinlagsmasi zamani TNF-o inhibitorlart (INF va ADA)
birinci va ikinci sira preparatlar kimi istifadasi QK-nin daha asagi
effektiv dozalarinin tayinina imkan verir.

Iz1ams vo monitoring

Behget uveitindo osas mogsad tez vo adekvat immunosupressiv
mialico ilo gérma itkisinin qarsisint almaqdir.

e On uveitd> lokal QK va sikloplegik preparatlar kifayoat edo
bilor.

e Arxa va ya panuveit hallarinda i1sa sistemli QK-lo miialico ilo
birlikda steroid qonaotli immunosupressiv terapiya (AZA, ScA, anti-
TNF-0. vo ya IFN-a) baslanmalidir.

Monitoring:

e Gormo itiliyi, 6n kameradak: hiiceyra vo isiqlanma doracesi,
vitrit soviyyasi OKT, FA va/va ya indosianin-yasil angioqrafiya
vasitasi ilo obyektiv gqiymatlondirilmalidir. (B)

e Behget uveitindo diagnoz qoyma morhalasinde FA-da genis
damar s1izmasi, makula 6demi vo digor aktiv retinal vaskulit olamotlori
izlonila bilor.

e Miialicoyo cavab morholosindo iso sizmalarin azalmast vo
retinal perfuziyanin stabillosmosi miisahido olunur. Bu sobobdon,
xtisusilo agir xostolordo miialiconin monitorinqi moqsadilo FA-nin
istifadosi tovsiyo olunur.

Refrakter vo ya doziimsiizliik hallarda

= Birinci vo ya ikinci doracali geyri-effektivlik vo ya AOR-da
INF <> ADA sinfi daxilinds ke¢id miimkiindiir;

=  Miialicoyo rezistent olan xostolordo anti-TNF—-a ilo birlikdo
asag1 dozada QK vo tam dozada AZA miialicosine davam edilmolidir.

= |L-6 inhibitoru - Tosilizumab (se¢ilmis hallar): TNF-a. qeyri
effektiv vo ya oks-gosterisi olduqda, tosilizumab 8 mq/kq i.v. her 4
hoftodon bir vo ya 162 mq dorialti hoftolik rejimdo refrakter arxa
uveit/panuveit ti¢iin nazardon kegirila bilar. (C)
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Qeyd: bozi todqgiqatlarda dori vo selikli gisanin zodslonmasinin
artmasi vo bagirsaq biopsiyasinda iltihabi aktivliyin ytiksalmaesi qeyd
olunmusdur.

= JAK inhibitorlar: (secilmis hallar): TNF-a, IFN-a, AZA va
ya ScA miialicolorin ugursuzlugundan sonra asagidaki preparatlar
tatbiq oluna bilor:

- Tofasitinib (TOFA): 5 mq giindo 2 dofo vo ya 11 mq/giin;

- Upadacitinib (UPA): 15-30 mg/giin;

- Baricitinib (BARI): 2—4 mag/gin.

Toahliikasizlik: Yiiksok tromboz vo ya menfi kardiovaskulyar
hadiso riski olan xostolords bu preparatlarla miialico tovsiyo olunmur.

€ Damar zadalonmoalari (Vasculo — Behget)

> Kaskin venoz tromboz

Behcet xastalorinds tromboz tez-tez iltihab aktivliyino bagl olaraq
bas verdiyi Ucln, effektiv immunosupressiv terapiya totbig
olunmalidir.

e QK (prednizalon (PRED)- 0,5-1 mgqg/kg/giin vo ya
metilprednizalon (metilPRED). Klinik, laborator vo goriintiiloma
ilo cavab oalds edildikds 2-3 haftodon sonra doza todricon azaldilir;
3 ayda 5-10 mq/giin dastoklayici dozasina qadar azaldilmasi. (B)

+ Immunosupressantlar: AZA vo ya siklofosfamid (SF) ustiinliik
verilon preparatlardir. ScA yalniz segilmis hallarda istifads edilo
bilor.

* AZA-2-2,5mqg/kg/gin), SF- (ayliq “pulse-terapiya” 500-1000 mq
6-12 ay orzindo) va ya ScA** (2 dozada 3-5 mq/kq/giin) toyini
tovsiya olunur. (B)

SF-nin dozalari, tatbig rejimi va miialico miiddati klinik tasirdon
vo doziimliiliikdon asilidir. Iri venalarin trombozu (asagi bos vena)
olan xastalorda potensial olaraq SF daha agir AOR-a goéra ehtiyat
preparati (se¢im) kimi saxlanilmalidir.

* Antikoaqulyantlarin slavo totbiqi miialiconin naticolorine vo
residivlorin tezliyino ohomiyyatli dorocodo tosir gdstormir, lakin
posttromboflebit sindromunun inkisaf riskini azalda bilor.
Antikoaqulyant yalniz se¢ilmis hallarda tatbiq oluna bilar: uzanan

tromb, ylksok post-trombotik sindrom riski vo ya hayati organ

tutulumu  zamani. Bunun {giin - ovvalco  ganaxma  riski
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giymatlondirilmali vo PAA vo ya digor arterial anevrizmalar istisna

edl|m9|ldlr ©)
Elastik kompressiya va erkon mobilizasiya posttrombotik sindrom
riskini azaltmag mogsadilo tovsiya olunur, lakin siibutlarin tam
gati olmadigi geyd olunur. (C)

* Maualico fardilasdirilmalidir: trombun yeri, ganaxma riski vo
organ zadalonmasi nozoars alinaraq multidissiplinar formada gorar
verilmoalidir.

> Refrakter venoz trombozlar

* Boyik venalarin tokrarlayan trombozlarinda anti-TNF-a
preparatlar1 (INF, ADA) hazirda an yaxs1 siibut bazasina malik
bioloji mualico variantlar1 hesab olunur. ETN yalniz se¢ilmis
hallarda istifads edils bilar. (B)

* TNF-a inhibitorlar antikoaqulyantlar olmadan vo ya onlarla
birlikdo tovsiya olunur (xastonin ganaxma riski azdirsa vo
miisayiot olunan arterial anevrizmalar istisna edilirss). (B)

* Refrakter venoz trombozu olan xastalarinda INF (5 mg/kq — ilkin
doza 0, 2 va 6-c1 hoftolordo, daha sonra hor 68 hofto) vo ya ADA
(standart doza 40 mq har 2 hoaftodon bir d/s yolla, lakin yiksak
aktivlik zamani hoftalik rejim nozordan kegirilo bilor.) effektiv
hesab olunur vo trombozun tokrarlanmasinin  qarsisinin
alimmasinda miisbot tosir gostorir.

> Xiisusi venoz zadalonma formalari

(Badd —Kiari sindromu, vena kava trombozu, sinus ven
trombozu)

e Bu lokalizasiyalar nadir, lakin yiiksok letalliq riski dasiyan
venoz manifestasiyalar hesab olunur;

e Miialico prinsipi kaskin dorin venoz trombozlarin miialicasi ilo
eynidir: yiiksok dozali QK vo sDMARD-lar ilo terapiya
(AZA/SF + anti-TNF-a) totbiq olunur;

e Antikoaqulyasiya yalniz arterial anevrizma istisna edildikds va
aktiv ganaxma riski olmadiqda, fordi qorarla slava edils bilor;

e Badd-Kiari sindromu zamani hepato-venoz gatismazliq, assit
Vo qaraciyor disfunksiyasi miigahido olunarsa,
immunosupressiv miialico gecikmodon baslanmali vo xasto
qastroenterologla birgs idars edilmalidir;
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Sinus venoz trombozu zamani QK + AZA/SF asas miialicadir;
beyin qanamast olmadiqda, antikoaqulyasiya ehtiyatla
nazaordan kegirilo bilor.

Vena kava trombozu hallarinda, kollateral venlorin
formalagmasi vo asagi otraflarda 6dem miisahido olunursa,
stentlosdirmo yalniz iltithab nozarot altina alindigdan sonra
aparilmalidir.

» Arteriyalarin zodslonmasi

% PAA / hemoptiziya

Hemoptiziya ilo miraciot edon vo PAA siibhasi olan hallarda ilkin
goruntiloms tsulu KT pulmonar angiografiya olmalidir.

Kateter angiografiya ise adaton endovaskulyar midaxila (masalon,
coil embolizasiya) planlasdirildiqda istifado edilir vo eyni seansda
mualicanin aparilmasina imkan verir.

Tlkin immunosupressiv miialica:

PAA-lar1 va periferik arteriyalarin anevrizma zamani yiiksok
dozali QK ilo birlikdo TNF-a inhibitorlar1, xiisusilo INF-nin
istifadasi tovsiys olunur. Alternativ olaraq SF totbiq edilo bilar.
(B)

Yiiksok dozali QK : metilprednizolon 500-1000 mq i.v. “pulse”
3 giin arzinda, sonra isa prednizolon va ya metilprednizolon 1
mq/kq/giin dozada baslanaraq va xastaliyin aktivliyindon asili
olaraq tadricon azaldilmasi tovsiya olunur. (B)

Agir arterial zodalonma hallarinda SF ayda bir dofs 0,75-1 g
dozada v/d olaraq 6-12 ay miiddastinds tayin edils bilar. (B)
Klinik va laborator stabillogsmo alds edildikdon sonra saxlayict
immunosupressiv. miualicays kecid tovsiya olunur. Bu
magsadlo immunosupressiv preparatlar, Gstiinliik olarag TNF-
a-ya davam etdirilmali, alternativ olaraq iss AZA 2-2,5
mq/kqg/glin dozada tayin oluna bilor

Lakin bu muaalicaya baxmayaraq asagidaki hallar miisahida
olunarsa:

*
*

Hemoptiziya davam edir va ya proqressivlogir;
Anevrizmanin 6l¢iisii boyiimoyo davam edir;
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¢ CRZ soviyyoesi yiiksok qalir vo ya yeni damar zodolonmaolori
omolo golirsa, belo hallar “refrakter arterial BX” kimi
qiymotlondirilir.

Refrakter arterial Behget (agir va ya rezistent hallarda) ikinci
swra/bioloji terapiya — standart immunosupressiv miialicoya cavab
vermoyaon vo ya hoyat ligiin tohliikoli damar zodolonmasi (xiisusilo
PAA vo ya boyiik damar vaskuliti) ilo miisayiot olunan hallarda totbiq
olunur.

e Anti-TNF-a (xtisusilo INF) hoyat iiciin tohliikoli vo ya
SF/QK-ya (sistemik va ya konvensional terapiyaya) qeyri-kafi cavab
olan PAA-do siiratli va giiclii effekt gdstors bilar.

e Anti-TNF-a (xiisusilo INF) vaskulit aktivliyini azaldir, CRZ
soviyyesini normallasdirir, anevrizma divarindaki iltihabi gerilodorak
onun bdyilimosini dayandirir vo ya Sl¢iisiinii kigildir.

Dozalanma
- INF: 5 mg/kq (0, 2, 6-c1 haftolor — daha sonra har 6—8 haftodon bir)
- ADA: alternativ olaraq 40 mq — har 2 haftadan bir;

Sorh: Ogar TNF-o inhibitorlarina qarst aks gostoris vo ya
doziimsiizliik movcuddursa, IFN-a va ya IL-6 inhibitoru tosilizumabin

tayin olunmasi tévsiya olunur.
Antikoaqulantlar

* PAA-da antikoaqulyasiya, adaton, tovsiys edilmir, ¢unki bu,
6lumcul hemoptiziya va ya anevrizma cirilmasi riskini artira
bilar. Qarar yalmz multidissiplinar mizakirs vo ganaxma riskinin
hartarafli giymotlondirilmasindan sonra verilmalidir. (C)

* Venoz trombozla miisayist olunan BX-ds yanasma fargli olsa
da, arterial anevrizma modvcud oldugu hallarda
antikoaqulyasiyadan ¢okinmok vacibdir.

s Arterial anevrizmalarin (aorta, agciyar arteriyalari, periferik

arteriyalar) miialicasi:

- 3 giin orzindo yiiksok dozada QK (Pulse - terapiya
metilPRED- 1000 mq);

- sonra 2 ay arzindo PRED/metilPRED - 1 mg/kq dozada;

- sonra tadricon, 5-6 ay arzindo, dostok dozasina kimi PRED 5-
10 mq/giin azaltmaq vo SF 1 il arzinds har ay v/d olaraq 1000
mgq, sonra ikinci il arzinds har 2 aydan 1 dofs. (B)
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- bundan sonra AZA 2,5 mg/kg/giin ke¢id mumkindur (dozalar,
totbiq rejimi vo mialico miiddati SF-in klinik tosir veo
doziimliiliikdon asilidir);

-  TNF- o inhibitorlar1 (INF, ADA, ETN) refrakter hallarda
(terapiya zamani simptomlarin saxlanilmasi, tez-tez residivlor)
toyin edilmalidir. (B)

- IL-6 inhibitorlar (tosilizumab): vaskulyar zodslonmadas yalniz
secilmis refrakter hallarda (anti-TNF-o  ugursuz/oks-
gostorigdir) nazardon kegirila bilar. (C)

Vaskulyar BX-d> asas miialica strategiyasi trombun oziinii deyil,
damar divarindaki iltihabi prosesi hadafloyan immunosupressiyadir.
OK va AZA/SF birinci sira, refrakter hallarda isa anti-TNF—a terapiya
tovsiya olunur. Trombusun rezorbsiyasi CRZ saviyyasinin azalmasi ila
vanagi gedir va CRZ aktiv vaskulit ti¢iin an giivanilon biomarker hesab
olunur.

* Qanaxma riski yiiksok olan xostolora zodolonmis arteriyanin
embolizasiyas1 gostorilir (anevrizmanin corrahi kasilmasine
ustanluk verilir);

* Hoyat iiclin tohliikko yarandigda corrahi miialico va/ve ya
damarlarin stentlonmasi tévsiyo olunur;

* Carrahi va ya endovaskulyar miidaxils (stent-qraft, bypass vo
s.) yalniz iltihabi proses tam nozarot altina alindigdan sonra
apartlmalidir, c¢linki aktiv vaskulit zamani edilon belo
midaxilolor anevrizmanin cirilmasi vo damarlarin yenidon
daralmasi (restenoz) riskini artirir. (C)

e Aorta disseksiyast vo ya siirotlo bOyiiyon anevrizmalar
hallarinda immunosupressiv mialico ilo yanasi, tocili damar-
carrahi konsultasiya vacibdir;

* Omoliyyatdan sonraki agirlasmalarin vo sonraki residivlorin
tezliyini azaltmag Gglin corrahi mialico va damarlarin
stentlonmaosi immunosupressiv terapiya ilo birga tovsiys olunur.

€ MBT-nin zodalonmasi

» Perforasiya, bagirsag ke¢momoazliyi vo modo-bagirsaq
ganaxmasi siibhasi oldugda tocili corrahin konsultasiyasi
vacibdir.
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°e

Immunosupressiv mualica kasilmamali, lakin corrahi komanda
ilo koordinasiyada davam etdirilmolidir.

MBT yiingiill daracods zadalmosi zamam (lokal, sathi
iliosekal xoralar, perforasiya riski yoxdur)

5-aminosalisil  tursusunun téromoasi (ASA) preparatlari:
Mesalazin 2-4 g/gln va/vs ya sulfasalazin (SSZ) - 2-3 g/gin
toyin edils bilar. (B)

Kolxisin agiz-genital xoralarin idarasinds tosirli olsa da,
intestinal Behcget zodalonmosinda klinik fayda gostormir.
MBT-nin orta/yiiksok daracods zadalmasi zamani

QK (PRED/metil PRED - 0,5-1 mgq/kg/giin) ilo birlikdo
immunosupressiv  preparatlar (AZA - 2-2,5 mg/kg/sut),
mesalazin (2-4 g/sut.) vo SSZ (2-3 g/sut.)) toyin edilmoasi
tovsiyo olunur.

5-ASA tursusunun téramalari /SSZ MBT-nin yiingiil va orta
doracada, AZA — isa agwr doraco zadalonmasinda gostorilir. Bu
preparatlart  refrakter hallarda eyni vaxtda tayin edilmasi
miimkiindiir.

Anti-TNFa agentlari — birinci se¢im bioloji preparatlardir:
INF: 5 mg/kq (0, 2, 6-c1 hafto — sonra har 6—8 hofts). (A)
ADA: 160 mq — 80 mq (2-ci hafta) — 40 mq hor 2 hafta. (A)
Antikoaqulyantlar yalniz mezenterik/vaskulyar zodslonmo
varsa tovsiya oluna bilar.

Mezenterial arteriya/anevrizma riski oldugda antikoaqulyasiya
oks gostorisdir.

Cadval 4. Xilasetma (salvage) terapiyasi — yalmiz secilmis hallarda

Terapiya Qeyd

BARI)

JAK inhibitorlar1 (TOFA, |Kigik tadgigatlar / xasto raporlar saviyyasindo

subut;
yalmz anti-TNF-a effektsiz oldugda, ciddi
nazaratlo istifada oluna bilar.

Anti-IL-6 (Tosilizumab) | BX-nin digar organ zodslonmasindas istifads

olunur, lakin intestinal forma Ugiin kifayat
gadar slibut yoxdur.

Anti-IL-17 / anti-integrin | IBX-nin koskinlogmasi vo ya perforasiya
[ anti-1L-12/23 riskini artira bildiyina gors intestinal BX-do

tovsiya edilmir.
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MBT-nin kaskin zaodalonmasi hallarinda

Carrahi miialico zoruri olarsa, amoliyyatdan sonraki agirlasmalar
vo residiv riskinin azaldilmasina miisbat tosirini nozoro alaraq,
immunosupressiv terapiyanin kosilmasi tovsiys edilmir.

MBT-nin refrakter/agir zodolonmasi hallarinda TNF-o (INF,
ADA) vo/va ya talidomid tovsiys olunur.

Intestinal Behgetds asas prinsip remissiyamin qliikokortikoidls
induksiyasi, AZA-l> saxlanmasi, refrakter hallarda isa anti-TNF—a
baslanmasidir. Carrahiyya yalmiz perforasiya/obstruksiya/masif
qanaxma  hallarinda va  immunosupressiyanin  davami  ila
aparimalidir.

€ Nevroloji zodalonmalar (Neuro-Behget)

* Nevroloji slamatlori olan biitiin Behget xastalori revmatoloq vo
nevroloqun birgo omokdasligi ilo idars edilmalidir.
» Kaskin va ya yarumkaskin parenximatoz N-BX

» Koskin vo ya yarimkaskin parenximatoz N-BX siibhasi olduqda
tocili klinik doyarlondirmo, kontrastlhh MRT + MRV miiayinasi vo
infeksion sabablorin istisnasi vacibdir.

» Koskin/yarimkaskin parenximatoz N-BX (beyin kétly(, talamus,
bazal nuvealor, onurga beyni) zodolonmalorde QK-nin yiksok
dozalar1 tovsiya olunur, asasan metilPRED 500-1000 mg/giin i.v.
(3-10 giin arzindo), ardinca 1 ay arzinds ylksak peroral dozalara
(1 mag/kg/sut) kecid, tadrican (5 mg/2 hofto olmagla) dostoklayici
dozalara kimi (5-10 mqg/sut.) azaltmag. (B)

e MSS-nin  ohomiyyatli parenximatoz zodolonmolori zamani
xastaliyin agirligindan, QK-lora cavabindan, ovvoalki nevroloji
simptomlardan, BX-nin gedisatindan vo digor sistem
tozahurlarindan asili olaraq immunosupressiv preparatlarin tayin
edilmasi tévsiys olunur;

* Prognoza tosiri baximnan bir vo ya bir ne¢a olverissiz amillor
(beyin kotuyunun zodslonmasi vo ya mielopatiya, tez-tez
koskinlogmolor, erkon progressivlosmo vo SSM-do pleositoz) agkar
edildikdo immunosupressiv preparatrin erkon toyin edilmosi
tovsiyo olunur;

e AZA (2-2,5 mg/kg/giin) birinci sira immunosupressiv preparat
kimi tovsiya olunur. (B)

40



» Alternativ olarag mikofenolat mofetil (1000 mq — giinds 2 dof5),
metotreksat (5-15 mg/d.) (C), xlorambusil (0,1 mg/kg/gun), SF
(hor 600 mq/m? badon sothino — v/d dame1 1-ci, 2-ci, 4-cii, 6-c1, 8-
ci giindo, sonra har 2 aydan bir, on az1 12 ay) (SF-nin dozasi, totbiq
rejimi vo miialico miiddoti voziyyastin agirlasmasi, klinik tosir vo
doziimliiliikden asilidir). (C)

* Birinci sira preparatlar effektsiz vo ya doziimstizliik hallarinda vo
ya xastaliyin tez-tez agirlagmasi vo ya aqressiv nevroloji vo digor
sistemli tozahiirlorlo olmasi TNF-o (INF, ADA), (B), IL-6
(tosilizumab) vo ya IFN-o daxil olmagla bDMARD-larin toyin
edilmasi tovsiys olunur.

bDMARD/IFN—-a -nin tatbiqi
— INF - 5 mq/kq (0, 2, 6 hafto — 6-8 hafto) vo ya ADA - 40
mq 2 hofto — refrakter vo ya agir hallarda asas se¢imloar; (B)

Soarhlar: INF vo ADA agir va ya residivlasan parenximatoz Neuro-
Behgetda erkan istifada olundugda alillik riskini azalda vo MRT
aktivliyinin daha siiratli gerilomasina sabab ola bilor.

— IFN-a (3-6 mIn. BV, hoftado 3 dofs) — segilmis hallarda
alternativ kimi.

— Tosilizumab (8 mq/kq 1.v. har 4 hoftodon bir vo ya 162 mq
dorialt1) — TNF-a inhibitorlarina cavabsizliq hallarinda
istifado oluna bilor; lakin dori-selikli qisa vo bagirsaq
simptomlarinin kaskinlogsma riski nazars alinmalidir. (C)

Anamnezindo nevroloji pozulmalar olan xastoloro CsA toyin

edilmasi tovsiya olunur. BX olan xostolordo MSS-nin

parenximatoz zodolonmosi ilo olagoli gliman edilon nevroloji

simptomlar agkar edildikdo CsA kasilmalidir. (C)

Sarhlor: Parenximatoz Neuro-Behgetda CsA-nmin istifadasi tévsiya
edilmir vo miimkiin olduqda alternativ immunosupressiv preparatlara
ustiinliik verilmoalidir.

Bas beyin venoz sinuslarnmin ilk dofs omolo golon
kaskin/yarimkaskin trombozunda yiiksok dozada QK-dan, o
cimlodon 1iv. damci ilo, istifado etmok, ardinca iso
immunosupressantlar toyin edilmodon peroral dozani todricon
azaltmaq (parenximatoz nevroloji zodslonmods aparilan
miialicoys analoji olaraq) tovsiys olunur. (B)
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Venoz sinuslarin residivlogon kaskin/yarimkoskin
trombozunda, QK terapiyasinin qeyri effektivliyinds,
homg¢inin parenximatoz nevroloji zadolonmodo, koskin/
yarimkaskin parenximatoz nevroloji zadslonmods istifado
olunan rejimlora uygun olaraq immunosupressiv preparatlarin
tayin edilmasi tdvsiys olunur.

Xronik/progressiv parenximatoz N-BX

Xroniki vo ya proqgressiv parenximatoz Neyro-Behgetdo
residivlorin  profilaktikas1 moqsadilo AZA birinci sira
preparati hesab olunur. Metotreksat iss siibut bazas1 daha zaif
olsa da, alternativ saxlayici miialice variant1 kimi istifads oluna
bilar.

Ogor residivler davam edarso vo ya MRT-do xostolik aktivliyi
qalarsa — anti-TNF-a terapiyasina kegid (eskalasiya)
nazordon kegirilir.

Qeyri-parenximatoz N-BX (venoz sinus trombozu, venoz
kavernoz sinus trombozu)

Ilkin miialiconin osas prinsipi trombozu deyil, damar
divarindaki iltihab1 suppressiya etmokdir. Bu moagsadlo 3-5 glin
miiddotindos yiiksok dozali i.v. metilPRED “pulse terapiyast”
totbiq olunur, ardinca iss PRED 0.5-1 mg/kg/gin
baslanmalidir.

AZA residivlorin gargisini almaq va steroid asililigini azaltmaq
magsadila saxlayict mialica kimi alava edils bilar.
Antikoaqulyasiya — venoz sinus trombozunun reqressiyasini
stiratlondirmok ti¢lin, Xtsusan do protrombotik dayisikliklori
olan xastolords qisamiiddatli (3—6 ay) totbiq oluna bilar.

Antikoaqulyantlar: tayin edarkon arteriya anevrizmalarinin

ehtimalint nazara almaq lazimdir.

€ Oynaglarin zadalonmasi

BX artriti adoton qeyri-eroziv, mono- va ya oliqoartrit
formasinda, residivlorlo miisayist olunur.

Agn vo siskinlik ii¢iin qusa kurs QSIOP istifado oluna biler,
lakin aktiv vaskulyar vo ya qastrointestinal zodslonmolordo
ehtiyatla yanasilmali vo modo-bagirsaq qoruyucu todbirlor
goriilmalidir.
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BX-db sakroiliit nadir hallarda miisahido olunur va, adaton, axial
spondiloartritda rast golinan eroziv va ya kalsifik dayisikliklorlo
xarakterizo olunmur. Ogor bel agrisi va sakroiliak oynaqlarin
tutulmasina banzor klinik alamoatlor moveuddursa, differensial diagnoz
zamamni ankilozlagdirict spondilit, reaktiv artrit va psoriatik spondiloartrit
istisna edilmalidir. Belo hallarda MRT-d> aktiv iltihab tasdiglonarsa,
OSIOP, fizioterapiya va periferik artrit iigiin istifads olunan sDMARD va
anti-TNF-a miialica prinsiplari tatbiq oluna bilor.

Miialico prinsiplari:

Kolxisinin - 0,5-1 mgq/giin birinci sira preparatt kimi kaskin
artritli xastolords tovsiya olunur. (A)

Kolxisin xususilo asagi otraflarin oliqoartriti vo duylnlu
eritema ilo assosiasiya olunmus oynaq tutulumunda daha
effektiv hesab olunur.

Kaskin mono/oligoartrit QK-nin intraartikulyar yeridilmosi ilo
aradan galdirila bilar. (B)

Rekurrent vo ya xronik artriti olan xastolordo asagi dozada QK
(PRED/metilPRED - 10-15 mg/sut.), AZA - 1-2,5 mg/kg/sut.,
SSZ -2-3 g/sut. (C) (xiisusils periferik artritds effektivdir).
APR - 30 mq giinds 2 dofo, sohor vo axsam, toxminan 12 saat
intervalla istifado etmok tovsiyo olunur. BX-do APR osason
oral aftalarin miialicasindo effektivdir, lakin artrit iizorindo
tosiri zoifdir. Buna goro do, o, yalmz dori-selikli qisalari
dominant formalar iigiin slavo miialico se¢imi kimi nozordon
kecirilir.

Refrakter va ya steroid-asili olan hallarda:

» BX-do bDMAR-lar asagidaki rejimlords istifadasi tovsiya olunur:

— INF - 5 mg/kq v/d damci ils (0—2—6 haftods, sonra hor 6—8 hoftodon
bir; 6 hofto arzindo heg bir effekt olmasa miialiconi davam etmok
maslohat goriilmiir);

— ADA - 40 mq 2 hoftado 1 dofs dorialt1 (lazim goldikdo 1 hofto);

— ETN - 50 mg/hoftado 1 dofs dorialti: oynaq/dori-selikli qisa
zadoalonmasinds tasirli, lakin uveitda zaif siibutludur;

— IFN-a - 3-6 mln BV hoftads 3 dofs;

— IL-1 inhibitorlar1 (ylksok refrakter artrit vo ya ¢oxsayli sistem
zodalanmasi olan se¢ilmis hallarda) (C)

[e]

Anakinra - 100 mq s.c./gun;
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° Kanakinumab - 150 mq 4-8 hoftos;

= JAK inhibitorlar1 vo anti-IL-17 rutin istifadosi tovsiyo
olunmur; onlar yalniz yiiksok refrakter hallarda vo
ixtisaslagmig tibb miiassisolorinds totbiq oluna bilar.

» DDMARD-la terapiyasinin effektivliyini onun basladig
miiddotdon 12 hoftodon gec olmayaraq vo sonra hor 3 aydan bir
qiymatlondirmak tovsiya olunur.

* BX vo dekompensasiya olunmus iirok ¢atismazligi (NYHA-ya
goro III vo IV siniflor) olan xostolors bDMARD-rin toyin
edilmasi tovsiyad edilmir.

bDMARD-lar BX olanlarda xastaliyin istonilon miiddatinda tayin

edila bilar; har hanst bir bDMARD tayin edilorkon yalniz iqtisadi
maqsadauygunluq deyil, hom do miialiconin effektivliyi va
tahliikasizliyi do miiayyanlagdirici prinsiplara aid olmalidir.

Bioloji preparatlarin toyinindon avval pasiyentin idarsetma
taktikasi

Ekspertin miisbot royi bDMARD-nin toyin edilmosi iiglin olavo
osasdir. Xostaliyin yliksok aktivliyini miioyyon etmoklo yanasi,
revmatolog bDMARD-Ila miialicasina baglamazdan avval istonilon
xostodo fayda/risk nisbotinin olverisliyino omin olmalidir.
Revmatolog bDMARD-nin toyin edilmasi {igiin nisbi vo miitloq
oks gostarislori nozors almalidir.

Davamli derman remissiyasina nail olduqdan sonra bDMARD-la
terapiyast preparatin dozasinin birmomentli azalmasi ilo yox,
preparatin yeridilmo intervalin1 artirmaqla modifikasiya oluna
bilor. Xasto 3 ayliq standart rejimo uygun eyni dozada TNF-a
inhibitorlar1 almahidir vo yalniz bundan sonra klinik voziyyotdon
asil1 olaraq preparatin totbiq intervallar1 tadricon uzatmaq miimkiin
ola bilar.

Istonilon xostodo bDMARD-larin secimi onun tohliikoesizlik
profili, osas vo yanast xostoliklorin  gedisatinin  klinik
xiisusiyyotlori, hom¢inin bundan oavvolki miialiconin effektivliyi
ilo miiayyan edilir.

BX olan xastado verom infeksiyasinin yenidon aktivlogmasi riski
yuksokdirso, xiisusi ilo (ADA vo INF), ETN iigiin hollolunan
reseptorlarla miialicoya tistiinliik verilmalidir.
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e TNF-o  makrofaglarin  aktivlosmesi  vo  qranulomlarin
formalagmasinda osas rol oynadigina gora, onun blokadas1 latent
voromin aktivlosmo riskini 2—-8 dofo artirir.

e Bioloji terapiyaya baslamazdan ovval biitiin xastalordo DiaSkin-
test / QuantiFERON-TB Gold testi, eloco do agciyor
rentgenoqrafiyasi (vo ya KT) aparilmaqla vorom skriningi hoyata
kegirilmalidir. (A)

e Latent vorom infeksiyasinin skriningi b(DMARD vo ya SDMARD-
la terapiyaya baslamazdan ovval aparilmalidir. Tokrar skrining
yalniz yiiksak riskli hallarda tovsiys olunur. (A)

e Latent varam hallarda Izoniazid - 300 mg/giin vo vitamin B6
profilaktik mogsodlo 6—9 ay miiddotinds toyin olunur.

o Aktiv vorom askarlanmis Behget xastolorindo bDMARD-lar (anti-
TNF-a, JAK inhibitoru va s.) gati sokildo baglanmamalidir. (A)

e Bioloji terapiya yalniz aktiv vorom tam miialico edildikdon veo
infeksiya prosesi tam nozarot altina alindigdan sonra nozordon
kegirila bilar. (B)

Bioloji miialicaya yalmiz  profilaktikamin an azi 1 ay
tamamlandigdan sonra baslanmasi maslohatdir. Lakin agor BX-do
hayati orqan zodalonmasi (masalon, goz, MSS, damarlar va ya
bagirsaq) ilo agir kegirilirsa, aktiv varom miialicasi darhal
baslanmalidir. Bu zaman pulmonolog—infeksionist-revmatoloq
konsiliumu torafindan vaziyyat yenidon qiymoatlondirilmali va bioloji
miialicanin daha erkan — varam miialicasinin ilk hafta va ya aylarinda
alava olunmasi barads fordi qarar qabul edils bilor.

e TNF-a inhibitorlar: hepatit B virusunun (HBV) reaktivasiya riskini
5-20% artirir, xiisusilo HBsAg(+) xostolordo bu risk daha
yliksokdir.

e bDMARD miialiconi planlagdiran hepatit B virusunun (HBsAg)
sothi antigeninin dasiyicilarinda hepatit B virusunun DNT
soviyyasi miloyyan edilmoalidir. (A) Hepatit B virusunun DNT
soviyyosindon asili olmayaraq, bDMARD-larla miialicosindo
HBsAg dasiyicilarina 12 ay orzindo nukleotid analoglarinin
profilaktik totbiqi gostorilir.

e Hepatit B virusunun HBsAg vo DNT-si askar edilmadiyi toqdirdo
virus hepatit B-nin niivo antigenino (anti-HBs) qars1 anticisimlor
agkar edilorso, dinamikada garaciyor funksiyasinin miitloq sokildo
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doyorlondirilmasini vo virus yiikiinii ehtiva edon miisahido ilo
kifayatlonmak olar;

Hepatit B virusuna qars1 (HBsAg) sathi antigen olmadiqda bels,
hepatit B virusunun DNT-si askar edilorso, bDMARD-lar ila
tohliikkasiz  miialicasi  yalmiz  antivirus terapiya fonunda
mumkdndur.

TNF-a inhibitorlar1 virus hepatitin orta dorocods reaktivasiyasi
riski olan preparatlardir (infeksiyanin aktivlosmosi hallarinin 1-
10%-1). ETN hepatit B virusuna yoluxmus xostolordo se¢im
preparat1 kimi hesab olunur. Virus hepatit B-do INF-nin istifadosi
tovsiys olunmur.

Adekvat vo effektiv antivirus terapiyanin tam kursunu almis virus
hepatit C olan xostolorin bDMARD-Iar ilo miialicasi virus hepatiti
olmayan xostolorin miialico alqoritmine uygun olaraq hayata
kecirilir.

Adekvat vo effektiv antivirus terapiya almamis virus hepatit C olan
xostolorin miialicasi virus hepatinin miialicesi basa c¢atdiqdan
sonra vo ya virus ylkiiniin vo qaraciyor funksiyasmnin dinamik
nazarati altinda antivirus terapiya zamani hoyata kegcirilir. Miialico
infeksionistlo birlikdo aparilir.

Virus hepatit C olan xostolordo remissiya (12 hoftolik stabil
viroloji cavab) oldo edildikdon sonra bDMARD/IS terapiyasina
davam {Umumiyyotlo tohliikosiz hesab olunur. Qaraciyor
toksikliyinin monitoringi magsadilo ALT va AST soviyyalori 4-8
hoftolik intervallarla sistemli sokildo gqiymotlondirilmalidir.

HIV dasiyicilarinda bDMARD-larn tatbiqi

TNF-o inhibitorlart HIV dastyicilarinda virusun reaktivlosma riski
ilo olagolondirilir, lakin infeksiyanin aktivlogsmosi nadir hallarda
(1-10%) miisahido olunur. HIV olan xostolords ETN secim
preparatt hesab olunur, lakin IFN-a-nin istifadosi tovsiyo
olunmur;

HIV dastyicist olan vo adekvat antiretrovirus terapiyanin tam
kursunu tamamlamis xostolordo bDMARD-larin totbiqi virusu
olmayan xastolor ii¢lin qobul edilmis miialico alqoritmino uygun
aparilir;

Antiretrovirus terapiyani almamis vo ya virus yiikii/qaraciyor
funksiyast dinamik nozarstdo olmayan xastolordo bDMARD-la
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miialicosi yalniz bu terapiyani baglanildigdan sonra vo infeksionist
nazarati altinda hoyata kegirilmalidir;

e Virus yiikii <200 niisxo/ml vo CD4 >200 hiic./ul olan, stabil
antiretrovirus terapiyani alan xostolordo bDMARD-la terapiyasina
davam adston tohliikasiz hesab olunur. Qaraciyor toksikliyinin
monitoringi mogqsadilo ALT vo AST soviyyalori 4-8 hoftolik
intervallarla qiymotlondirilmalidir.

bDMARD-larin kardiotoksiklik profili va klinik se¢imi

e Kompensasiya olunmus tirok ¢atismazligi (NYHA-ya goro [ vo Il
siniflor) vo sol madociyin normal atim fraksiyasi (=55%) olan
xostolor xronik iirok ¢atismazligiin (XUC) klinik tozahiirlorinin
monitoringi ilo bDMARD-lar qabul eds bilarlor;

e Hor bir xostonin miialicasi ii¢iin orijinal preparatin vo ya onun
biosimilarinin seg¢ilmosi yalniz yiiksok ixtisasli revmatoloqun
royindon asili olmalidir; orijinal bDMARD avtomatik olaraq onun
bioanaloqu ilo ovoz edilo bilmoaz. Preparatlarin doyisdirilmasi
yalniz hokim va xasto konsensusu asasinda hoyata kegirilo bilar;

e Bioanaloqun se¢ilmoasinin asas prinsiplori stibut edilmis effektivlik
vo tohliikosizliyin olmasidir, ¢linki miixtolif xostoliklor tigiin
biosimilarlarin effektivliyi vo tohliikosizliyi orijinal bDMARD-
larin miivafiq gostaricilorinden farqli ola bilar.

bDMARD preparatlari ild miialico ii¢iin oks-gostarislor

v Urak catismazhgi: NYHA (111-1V FS) — TNF-a inhibitorlart
(INF, ADA) tatbiqi tohliikali olduguna gors qadagandir;

v' Aktiv/residivlasan infeksiyalar: Sepsis, aktiv vorom, HBV
reaktiv hepatiti, agir bakterial vo ya opportunistik infeksiya hanari;

v" Onkoloji xastaliklor: badxassali toromalor: yalniz in situ dori
xor¢onginin  mohdud formalar1 vo qeyri-invaziv usaqliq boynu
xor¢ongi istisna edilir. Onkoloqun maslohati ilo bDMARD-larla
terapiyasi badxassali sisin adekvat vo effektiv miialicosindon 3 il sonra
baslana/ yenilona bilor, bir sortlo ki, sisin residivi vo/vo ya metastazi
olmasin.

BX va hamilalik

e BX hamilolik dovriindo ciddi bir problem hesab olunur.
Xostoliyin gedisi hom xastolor arasinda, hom do eyni qadinda miixtolif
hamilsliklor zamani doyiso bilor.
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e BB hamilolik dovriinds aktivliyin azalmasmma vo ya
sabitlosmosino meyllidir, bu, ehtimal ki, estrogen vo progesteron
hormonlarinin saviyyalarinin artmasinin immunomodulyator tosirlori
ilo olagodardir.

e Xostoliyin aktiv gedisi mamaliq fosadlari riskini artira bilor.

e Hom ana, hom do dol {giin risklori minimuma endirmok
mogsadils hamilaliyin gedisino diggotli vo davamli nozarat vacibdir.

Hamilsliyin planlasdirilmasina yanasma (ana vo ata
aspektlori)

= BX-li qadinlarda hamilalik planlasdirilmasi xastoliyin stabil
remissiya dovriindo aparilmalidir. On optimal vaxt — son 6-12 ay
orzindo klinik remissiyanin vo ya minimal aktivliyin miisahido
olundugu dovrdiir.

» Planlagdirilmig hamilolik halinda, teratogen tosiro malik
dormanlar on az1 3 ay ovvoal dayandirilmali vo tohliikosiz alternativlorlo
ovoz olunmalidir.

= Planlasdirilmamis hamilolik halinda, teratogen dormanlari
qabul edoarken, onlarin istifadesi dorhal dayandirilmali vo xasto
miitoxassis hakimin nazarati ilo miialico olunmalidir.

= BX-nin damar formalari olan qadinlara estrogen torkibli
kontraseptivlorin istifadasi maslohat goriilmiir, yalniz progestin vo ya
mexaniki kontrasepsiya lisullarina tistlinliik vermalidirlor.

= Hamiloslik planlagdirmayan vo ya teratogen preparatlar qobul
edon pasiyentlora etibarli kontrasepsiya tlisullarinin istifadesi tovsiya
olunur.

Hamilslik dovriinds medikamentoz miialico

Hamilalik vo laktasiya dovriindo istifado ti¢iin tovsiya olunan
birinci qrup dormanlara (EULAR, 2016) QK, SSZ, AZA, kolxisin,
ScA vo takrolimus daxildir. Bu preparatlar BX-li xastolorindo
remissiyanin  qorunmasi vo ya kaskinlogmolorin  nozarotdo
saxlamanmas1 moaqgsadile hamilslik dovriinde davam etdirilmalidir.

» ACR (2020) vo EULAR tovsiyalaring asason kolxisin BX-nin
mialicosinda birinci sira iltihaboleyhina preparatlardandir, hamilolik
vo laktasiya dovriindo istifadosi tohliikosiz sayilir. EULAR
molumatlarina gora, 1 m/giin dozada biitiin hamilslik boyu vo
laktasiya dovriinds istifads oluna bilar.
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» QK-lor BX-do asas miialico preparatlardir. Hamilolik dovriindo
xostoliyin aktivliyino nozarat {iciin QK-lorin totbiqi tovsiys olunur.

» QK-larin yiiksok dozalar1 doliin inkisafinda gecikmo riski ilo
olagolondirilir. Buna gérs hamilslikds yalniz minimal effektiv dozalar
vo qisa kurslar tovsiya olunur.

»On lstlin se¢im — qisa yarimparg¢alanma dovriino malik geyri-
ftorlu PRED-dur, ¢iinki o, plasentada effektiv sokildo metabolizo
olunur. Uzunmiiddatli vo ya yliksokdozali terapiya vaxtindan avval
dogus vo asag1 bodon ¢okili usaqlara sabob ola bilor.

» QK-lari qabul olunan zamani osteoporozun qgarsisini almaq tiglin
kalsium vo D vitaminin qobulu moslohot goriiliir.

Qusamiiddatli tasira malik olan QK-lor (PRED, MetilPRED va s.)
asagr va orta dozada (prednizolonun 5-20 mgq/giin) nisbaton
tohliikasizdir, asason plasentada metabolizo olunur, doliin qan
dovramina ¢ox az miqgdarda daxil olur va doldo anadangalma
anomaliyalarin yaranmasina sabab olmur.

»AZA vo SSZ-nin hamilalik dovriinds istifadosi ACR (2020)
tovsiyolorine asasan tohliikasiz sayilir vo remissiyanin qorunmasi ligiin
tovsiya olunur. (A)

°AZA - giindo 2 mqg/kq dozaya godor tohliikosiz hesab olunur

vo kegici limfopeniya vo immun c¢atismazligi ehtimalim

azaltmaga imkan verir;

°SSZ - MBT tozahiirlorin miialicosindo asas preparatlardan

biridir va biitiin hamilalik boyu istifade oluna bilor. Hamilalik

zaman folat ¢atigsmazliginin garsisini almaq mogsadilo giindo 2

g-a gqodor SSZ-nin gobulu tovsiys olunur.

» Kalsinevrin inhibitorlar1 (Takrolimus, ScA) EULAR
(2024) vo ACR (2020) bu preparatlarin hamiloalik zamani minimal
effektiv dozada istifadasini tohliikasiz hesab edir (B).

» Teratogen va embriotoksik preparatlar (Metotreksat, SF,
Mikofenolat mofetil vo Talidomid). Bu dormanlar hamilslikdo qoti
sokildo oks gostarigdir. (A) Qabulu an az1 3 ay (Metotreksat tiguin 1-3
ay, Mikofenolat ti¢lin 6 hofto, SF t¢lin — 3 ay) ovval dayandirilmalidir.

» Bioloji preparatlar (bDMARD)

©9n ¢ox dyronilmis dormanlar — TNF-a inhibitorlaridir;
°Sertolizumab - Fc fragmentinin olmamasi sababindon
transplasentar kecidi minimaldir vo homilelik ddvriinds on
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tohliikasiz preparatlardan biri hesab olunur. Biitiin hamilslik boyu
davam etdirils bilar;

°Digor TNF-o inhibitorlar1 (INF, ETN, ADA vo s.) — 2-Ci
trimestrdon sonra dayandirilmasi tévsiyo olunur;

°Digor bioloji vo hodof preparatlarin (TOFA, BARI vo s.)
tohliikosizliyi siibuta yetirilmoyib.

» RTX - hamilolikds istifadesi tovsiys olunmur — dolun B-
hiiceyro catismazligina sobab ola bilor. Hoyati tohliikoli hallarda
istisna olaraq istifads oluna bilor. Hamilolik RTX infuziyasindan
12 ay sonra planlasdirilmalidir.

» APR selikli gisa — dori formalar ii¢lin effektiv olsa da,

hamilalik vao laktasiya dovriinds istifadasi tovsiye olunmur. Dorman
dollonmoadon 2 giin avval dayandirilmalidir.

REABILITASIiYA

Hazirda BX iiglin standartlagdirilmis reabilitasiya programi
movcud deyil. Bununla bels, asagidaki hallarda reabilitasiya tadbirlori
faydal1 sayilir vo tovsiyo olunur:

* Oynagqlarin zadalonmasi va ya harakat mahdudiyyati zaman1 —
fizioterapiya, ozololori giiclondiron mosqlor vo su terapiyasi;

* Nevroloji zadalonmalordan sonra qalan nevroloji tozahiirlor
(parez, gedis pozgunlugu vo s.) — kompleks reabilitasiya todbirlori vo
reabilitasiya miitoxassisinin nozarati;

* Gormo itkisi kegirmis xostolordo — optik reabilitasiya vo asagi
gérmo markozlori ilo omokdasliq;

* Psixoloji reabilitasiya va stressin idara olunmast — ¢UNKI
psixoloji stress BX-nin kaskinlogsmasini olunmus sokilda artirir.

PROFILAKTIKA VO DISPANSER MUSAHIDO

BX-do  birincili  profilaktika mdveud  deyil, lakin
koskinlogmolorin garsisini almaq mogsadilo ikincili profilaktik
tadbirlor miihiim ohomiyyaet dasiyir:

» Provokasiyaedici amillordon uzaq durmaq: interkurrent
infeksiyalar, stress, sigaret ¢okmo, travma, hozm sistemi
pozuntulart,

= Agiz vo genital gigiyenaya riayot etmok — bu, stomatit
residivlorinin tezliyini azalda bilor;

= Periodik tibbi miiayinalor:
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- Stabil xastolor {igiin — har 6-12 aydan bir;

- Aktiv xostoalik va ya yeni miialico baslandiqda — har 1-3 aydan
bir.

» Birinci doracali qohumlarda risk moévcuddursa, erkon aftoz
stomatit vo uveit ti¢lin skrininq aparilmasi tovsiya olunur;

= BX olan xastolorin dispanser miisahidosi tdvsiya olunur.

PROQNOZ

Osas olillik sobablori oftalmoloji vo nevroloji tozahiirlordir,
xiisusilo uveit, retinit vo neyro-Behgetin parenximatoz formalari;
Kisilords xastaliyin gedisi, adoton, daha aqressiv olur vo 6liim riski
daha yiiksokdir;

Osas Olim sobaobloring iri damarlarin zodolonmaosi (arterial vo
venoz anevrizmalar — o ciimlodon agciyor, aorta, serebral
anevrizmalar vo Badd-Kiari sindromu), badxassali sislor (bark
toxuma vo hematoloji mongali), MSS-nin zodolonmosi va septik
agirlagsmalar daxildir;

Son 10 illorde muasir vo daha aqressiv terapevtik yanasmalarin
totbiqi sayasindo xastoliyin iimumi prognozu shomiyyatli doracods
yaxsilagsmigdir.

Tibbi yardimin toskili

Xostoxanaya yerlosdirmok tigiin gostorigloro asagidakilar aiddir:
BX-nin yiiksok aktivliyi, poliorgan zodslonmolori vo/yaxud
aparilan miialicays rezistentlik;

BX-nin atipik gedisati;

Agir komorbid xastaliklar;

QK vo immunosupressantlarin dozasinin se¢ilmoasi vo/vo ya
korreksiyasina ehtiyac;

Yiiksok dozada QK (Pulse-terapiya) vo immunosupressantlarla
terapiyaya ehtiyac;

Bioloji aktiv preparatin toyin edilmosi/doyisdirilmasi;

Gormo itiliyin azalmasi vo/vo ya horokot mohdudlagmasi olan
xostolordo  kompleks miialico kursunun vo reabilitasiya
tadbirlorinin aparilmasi zorurati;

BX vo/va ya dorman miialicosinin agirlasmalarinin inkisafi.
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