
سندرم بهجت

Behçet's syndrome

معصومه قهرمـانی ،)دانشجوي کارشناسی ارشد ژنتیک(صافی یممر،)دانشجوي ژنتیک مولکولی(شاهین اسعدي 
دکتـر علـی   ،)دانشـجوي کارشناسـی ارشـد ژنتیـک    (سحر رضوي سیده،)دانشجوي کارشناسی ارشد ژنتیک(

)دانشجوي کارشناسی ارشد ژنتیک(آرا دانشزینب،)دکتراي تخصصی ژنتیک(نظیرزاده 

)Molecular Geneticist(شاهین اسعدي : نگارنده مسئول

ضـایعات مختلـف   ،بر دهان و اندام تناسلیمؤثرالتهابی چند دستگاهی در بدن است که با زخم سندرم بهجت یک اختلال نادر
و انـدام  )زخـم خـوره  (علائم این بیماري شامل ضایعات مخـاطی غشـاء از دهـان    . بر چشم همراه استمؤثرپوستی و اختلالات 

افـراد مبـتلا بـه سـندرم بهجـت بـا التهـاب چشـم         . دارندرا که تمایل به ناپدید شدن و دوباره ظاهر شدن است )زخم(تناسلی 
،عـروق خـونی  ،مفاصـل جملـه مندیگري از بـدن  ايهسیستم. مواجه هستند)panuveitisیا یووئیت خلفی،یووئیت قدامی(

.علت دقیق سندرم بهجت ناشناخته است. گیرندمیسندرم بهجت قرار تأثیرسیستم عصبی مرکزي و یا دستگاه گوارش تحت 
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سندرم بهجتهاينشانهعلائم و 

پوست و مخاط

اطـراف لـب و دهـان    هـاي زخـم مخاط دهانی دردناك در قالب آفت یا هايزخماز ،تمام بیماران مبتلا به سندرم بهجتتقریباً
.برندمیرنج ،تبخال سفتصورتبه

%75در. داشته باشـد عودکنندگیحالت تواندمیست که التهاب روده دارند و شبیه به کسانی ا،ضایعات دهانی در این بیماران
.شودمیکیسه بیضه ایجاد واژن یا اطراف ،اطراف مقعد،دردناك در آلت تناسلیهايزخممعمولاًاین بیماران از



سیستم چشمی

التهـاب  . شودمیاز مبتلایان سندرم بهجت در اوایل دوران بیماري منجر به افت دائمی دید %20التهاب چشمی در هايبیماري
یووئیت . استالتهاب مشیمیه قدامی یا واسکولیت شبکیه ،یا التهاب اتاق قدامیماران همراه با یووئیت قدامییچشمی در این ب

همـراه بـا   و فـرو رفتـه اسـت    چشمبطوریکه انگار جرمی در داخل شود میقدامی باعث دردناك شدن چشم در حین پلک زدن 
باعـث کـاهش حـدت بینـایی بـدون      یا التهاب پشت چشم یووئیت خلفی کهدرحالی،استقرمزي چشم و کاهش حدت بینایی 

آمـاس  التهاب عنبیه همراه با حس درد و تجمع چـرك در عنبیـه یـا   . شودمیوجود اجرام شناور در میدان بینایی درد و حس 
بـه نـور یـا    غیرطبیعـی منجر به تاري دید و حساسـیت  تواند میبعلاوه التهاب در شبکیه چشم ،عنبیه نیز ممکن است رخ دهد

.شود)کوریورتینیت(خونی در پشت شبکیه يهارگترس از نور و همچنین التهاب لایه غشایی نازك 

تظاهرات بالینی در روده

از بسـیاري . تهوع و اسهال خـونی یـا بـدون خـون همـراه هسـتند      ،افراد مبتلا به سندرم بهجت با تظاهرات بالینی درد شکمی
نفـخ و نـاراحتی عمـومی شـکم کـه شـبیه بـه سـندرم روده         ،حساسیت به لمس شـکم اغلب ازبیماران مبتلا به سندرم بهجت

.شکایت دارند،استپذیرتحریک



هاششتظاهرات بالینی در 

،)سرفه خونی(هموپتیزیس در قالبمعمولاًدچار اختلال عملکرد باشد که هایشانریهافراد مبتلا به سندرم بهجت ممکن است 
توانـد میو شده باعث خونریزي ریوي ،عروقی شودپارگیو در موارد شدید اگر شریان ریوي منجر به است تب وسرفه،پلوریت

.حیات باشد و همچنین ترومبوز شریان ریوي ممکن است رخ دهدتهدیدکننده

سیستم عضلانی اسکلتی

اخـتلال  عنـوان بـه کـه  شودمیمفاصل بزرگ اندام تحتانی دیده ویژهبهدرد مفاصل ،از بیماران مبتلا به سندرم بهجت%50در 
.شودمیآرتروز چندگانه در نظر گرفته 

سیستم عصبی در سندرم بهجت

یا چند سال هاماهپس از این اختلال معمولاً. افراد مبتلا به سندرم بهجت اختلال سیستم عصبی مرکزي دارند% 10-20حدود 
هـاي آسـیب کـه باعـث   اسـت  التهاب مغز شامل حملات مکرر در پارانشیم مغز . شودمیبعد از علائم اولیه سندرم بهجت آشکار 

نـاتوانی در همـاهنگی حرکـات ارادي    ،سـردرد علائـم ممکـن اسـت شـامل     . شودمیوسفالیتیسعصبی مانند مننژیت یا منینگ
.باشدتشنج و گاهی هم سکته مغزي ،ت و اختلال در گلو جهت بلع مواداختلال در حرکات صور،)آتاکسی مخچه(

تظاهرات بالینی قلبی در سندرم بهجت

.نارسایی مزمن آئورت ناشی از بیماري ریشه آئورت نیز ممکن است دیده شودوپریکاردیت مکرر قلبی



تظاهرات بالینی شریان خونی در سندرم بهجت

در در مبتلایانی کـه ویژهبهبزرگ هايرگدر برخی موارد التهاب . شودمی)واسکولیت(سندرم بهجت باعث التهاب عروق خونی 
.دهدمیرخ شده،تشکیل )ترومبوفلیبتیس(خونی هايلخته،پاهایشان

حملات قفسـه سـینه همـراه بـا     درنتیجهباعث آمبولی ریوي شده و هاریهدر موارد بسیار نادر ممکن است لخته شدن خون در 
.اتفاق بیافتد)هموپتیزیس(تنگی نفس و سرفه خونی ،هاي شدیدهسرف،درد

شناسی سندرم بهجتعلت

که برخـی از مـردم اسـتعداد ژنتیکـی بـه شـرایط ایجـاد        دهدمیمطالعات نشان . شده نیستعلت دقیق سندرم بهجت شناخته
یک فرد ممکن است یـک ژن را بـراي ایجـاد یـک بیمـاري خـاص       کهاستعداد ژنتیکی بدان معنا است . سندرم بهجت را دارند

ن ژن مگر اینکه یک چیزي در محیط وجود داشته باشد که باعث بیان ای ـ،شودنمیبیان هایشسلولداشته باشد اما این ژن در 
و تبـار آسـیایی بـا مطالعـه خـون مردمـان     شناسیخونمحققان . شودمیژنتیک گفته فاکتور اپی،به آندرواقعخاص گردد که 

هـاي ژنآنتـی یـک فرکـانس افزایشـی در برخـی از     ،خاورمیانه دریافتند که برخی از افراد مبتلا به سندرم بهجت از این نژادهـا 



امـا نقـش   را دارنـد HLA-B51ژنآنتـی فرکـانس افزایشـی در   ،مبتلایان سندرم بهجت. را دارا هستندHLAلکوسیت انسانی 
.و ارتباط کلی آن با اختلال مذکور هنوز ناشناخته استافراد به سندرم بهجتدر مستعد کردنHLA-B51ژنآنتیاحتمالی 

و برخی محققان معتقدند که عفونت ویروسـی و  اندشدهدر توسعه بیماري بهجت مطالعه هاآندیگر نشانگرهاي ژنتیکی و نقش 
که سندرم بهجت یک بسیاري از دانشمندان معتقدندحالبااین. در القاء سندرم بهجت نقش داشته باشدتواندمیباکتریایی نیز 

. دهـد مـی توانایی تنظـیم مناسـب و کنتـرل التهـاب را از دسـت      ،اختلال التهابی خودکار است که در آن بدن و سیستم ایمنی
به منجر )باديآنتیمثال عنوانبه(که دفاع طبیعی بدن در برابر حملات موجودات خارجی شوندمیایمنی باعث اختلالات خود

ی اتـوآنت هـیچ ،در سندرم بهجتشدهانجامکه تحقیقات استحالیاین در . شوددلایل نامعلوم به بدنسالم هايبافتحمله به 
در TH17بنـام  Tهـاي سـلول از زیرمجموعـه دخالـت یـک   رسدمیبنظر . بادي را براي القاء این بیماري شناسایی نکرده است

GTPaseکـه نقـش   هسـت  GIMAPهمچنین یک پروتئین سیستم ایمنـی بنـام   . مکانیسم عملکرد سندرم بهجت مهم باشد

از میـان  . باشـد مـی GIMAP1،GIMAP2،GIMAP4هـاي ژنفسفات است و شامل تريیعنی هیدرولیزکننده گوانوزین؛دارد
.سندرم بهجت را ایجاد کندتواندمیهاآندر سه ژن از جهش،GIMAPخانواده هايژن



A( جهش در ژنGIMAP1 4صورتبه4که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq24مستقر است.

B (در ژن جهشGIMAP2 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.

C (در ژن جهشGIMAP4 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.

A( جهش در ژنGIMAP1 4صورتبه4که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq24مستقر است.

B (در ژن جهشGIMAP2 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.

C (در ژن جهشGIMAP4 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.

A( جهش در ژنGIMAP1 4صورتبه4که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq24مستقر است.

B (در ژن جهشGIMAP2 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.

C (در ژن جهشGIMAP4 7صورتبه7که در بازوي بلند کروموزوم شمارهq36.1مستقر است.





فرکانس سندرم بهجت

ولـی اغلـب در شـرق    شودمینادر در غرب اروپا و ایالات متحده آمریکا دیده طوربهکه استسندرم بهجت یک اختلال ژنتیکی 
کشـور ترکیـه   . دهـد مـی در امتداد مسیرهاي تجاري باستانی بین حوزه مدیترانه و شرق آسیا در جاده ابریشم رخ ،میانه و آسیا

در هـر  1،در انگلسـتان فرکـانس ایـن سـندرم    ،اسـت تولـد  در هـر 80-370داراي بیشترین میزان سندرم بهجت با فرکـانس  
ایـن  . ایران و عربستان سعودي نیز فرکانس بالایی نسبت به این بیمـاري دارنـد  ،چین،کره،چنین ژاپنهم. استتولد 100000

از مبتلایـان  %56در حـدود  .سـال اسـت  40و 30بین اختلال یکی از عوامل اصلی نابینایی در ژاپن است و سن شروع معمولاً
درگیـري  % 6/8ولین تظاهر بالینی سندرم بهجت به میـزان  ا. دهندمیسالگی بروز 30سندرم بهجت اختلال چشمی را در سن 

و %9/17آتروفی عصب بینـایی بـا فرکـانس    ،در میان بیماران مبتلا به درگیري چشمی سندرم بهجت. کندمیچشمی را ایجاد 
خـونریزي  ،)%7/23(شامل پوشش عروقی fundoscopicهايیافتهسایر . گزارش گردیده است% 4/7با فرکانس پریدگیرنگ

،اسـت %)6/6(و ادم یـا گرفتگـی شـبکیه    )%8/5(انسداد شـاخه وریـد شـبکیه    ،)%3/11(ادم یا گرفتگی ماکولار ،)%9(شبکیه 
یـک مطالعـه   .اسـت از بیماران مبتلا به سندرم بهجت %54دلیل اختلالات بینایی در ترینمهمآتروفی عصب بینایی حالبااین
تري نسـبت بـه   آلرژي به محصولات لبنی پتانسیل بیشخاطربهکه مردمان آمریکا دهدمیسندرم بهجت نشان گیرشناسیهمه

در ایـالات متحـده   .انـد شدهآمریکایی با این بیماري شناسایی 20000و حداکثر 15000دارند و حداقل ابتلاي سندرم بهجت
در کشـورهاي خاورمیانـه  معمـولاً بـه سـندرم بهجـت   ان مبتلا دمر. از مردان استترشایعآمریکا و استرالیا این سندرم در زنان 

بـومی شـمال اروپـا و    هـاي جمعیـت اختلال سیستم اعصاب مرکزي در سندرم بهجت در میـان  . شدید درگیر هستندصورتبه
.استترشایعایالات متحده آمریکا 

پاتوفیزیولوژي سندرم بهجت

-HLAژنآنتـی که دهدمیو مطالعات سرولوژیکی نشان که ذکر شده علت دقیق سندرم بهجت هنوز ناشناخته استطورهمان

B51ژنآنتیچراکه میزان ،با سندرم بهجت داردارتباط بیشتريB51سه برابر افراد نرمال اسـت ،در مبتلایان سندرم بهجت .
. خفیف در سندرم بهجت دخیل هسـتند طوربهنیز HLA-B27و SUMO4هايژنکه جهش در دهدمیمطالعات اخیر نشان 

میکروبی نیز در القاء سندرم بهجت نقـش دارنـد و در ایـن میـان عفونـت باکتریـایی اسـترپتوکوکوس سـانژیونیس         هايعفونت
6q25.1صـورت بـه 6شـماره  که در بازوي بلند کرومـوزوم HLA-B51همولوگ با ژنآنتیپتانسیل بیشتري را براي تحریک 

.درا دارستمستقر ا





تشخیص سندرم بهجت

براسـاس شناسـایی   شـده پذیرفتـه معیارهاي . گیردمیتشخیص سندرم بهجت براساس قضاوت بالینی پزشک متخصص صورت 
تناسـلی راجعـه و آزمـون    هـاي زخـم ،ضـایعات پوسـتی  ،همراه با ضـایعات چشـم  است کهآفت دهانصورتبهدهان هايزخم

pathergyشودمیتشخیص داده ،مثبت.



خراش خیلی ریـزي  آزمونی است که در طی آن پزشک با سوزن استریل بر روي پوست دست یا پاي بیمار،pathergyآزمون 
در ناحیـه  قرمزرنـگ هـاي جـوش هـا یـا   ندول،ساعت پس از برخورد سوزن با پوست بیمار48که اگر در مدت کندمیرا ایجاد 

بیماران مبـتلا بـه سـندرم    %95-100ن آزمون در یبا اینکه ا.شودمیمعیار تشخیصی سندرم بهجت فراهم ،هدف تشکیل شود
بنـابراین بـراي هـر منطقـه     ،کنـد نمـی اما این نوع تست کردن اغلب در بیماران اروپایی و آمریکایی صـدق  ،بهجت صادق است

.اکولوژیکی یک معیار تشخیصی خاص براي سندرم بهجت وجود دارد

:علائم مشترکی که در همه بیماران مبتلا به سندرم بهجت وجود دارد شامل

A (آفت دهانیصورتبهدهان هايزخم

B (یا درد مفاصلآرتریت

C (در کنترل حرکات اراديویژهبهسیستم عصبی اختلال

D (روده یا معدهالتهاب

E (ورید عمقیترومبوز

F (سطحیترومبوفلبیت

G (دیدیمیتاپی



H (التهابیمنشأقلبی و عروقی با مشکلات

I (التهابی در قفسه سینه و ریهمشکلات

J (بینایی و در برخی موارد نادر شنواییمدر بینایی یا کمشکلات

K (موردبیو خستگی ضعف

L (شخصیتی و در مواردي جنون شخصیتیتغییرات

بارداري در سندرم بهجت

اما مردان مبتلا ،شوندمیاین زنان داراي فرزندان سالم و طبیعی د و معمولاًاثر سوئی ندارمبتلا در بارداري زنان سندرم بهجت 
تخفیف رنـج سـندرم   بخاطرچراکه ،خواهند بودعقیم،به سندرم بهجت به دلیل اختلال دستگاه تناسلی همراه با هیپوگنادیسم

.باشدمیکه عارضه این دارو کاهش تعداد اسپرم کنندمیسین استفاده مردان از داروي کلشی،بهجت

مسیرهاي درمانی سندرم بهجت

دهـانی مـرتبط بـا    هايزخمکیفیت مسیرهاي درمانی براي . کاهش التهاب و کنترل سیستم ایمنی بدن استبراي درمان فعلی 
براي تخفیف . شودتروئید با دوزاژ بالا استفاده میبراي تظاهرات شدید بیماري از داروي کورتیکواس. ضعیف است،سندرم بهجت

هایی مثل اتانرسپت TNFپوستی از آنتی هايزخمها مانند اینفلیکسیماب و براي تخفیف TNFاختلالات یوویتی چشم از آنتی 
دهانی و همچنین ضـایعات  تناسلی و هايزخمممکن است جایگزین مناسبی براي بهبود ،2A-ینترفرون آلفاا. گرددمیاستفاده 

. اشـد بـراي ضـایعات چشـمی مفیـد ب    توانـد مینیز ،2B-بعلاوه استفاده از آزاتیوپرین در ترکیب با اینترفرون آلفاچشمی باشد،
.واقع شودتم ندوزوم و آرتریت مفید اری،تناسلیهايزخمبراي بهبود تواندمیسین نیز کلشی

تاریخچه سندرم بهجت

.گزارش شد1924بنام هلوسی بهجت در سال ،سندرم بهجت اولین بار توسط پزشک متخصص پوست در ترکیه
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