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OZET

Behget hastaligi tekrarlayan oral iilserler, cilt ve mukoza bulgular ile
seyreden multisistemik bir vaskiilittir. Tiirkiye hastaligin en sik oldugu bélgelerden
biridir. Cocukluk ¢aginda daha nadir goriilen bu hastalikla ilgili yeterli sayida
demografik bilimsel c¢alisma olmadigindan iilkemizdeki c¢ocukluk ¢ag1 Behget
hastaligt olgularinin  degerlendirilmesi  O6nemlidir. Calismamizda Hacettepe
Universitesi Ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji
Bilim Dallari’nda 01.01.1980 ile 01.01.2013 tarihleri arasinda Behget hastalig
tanistyla takip edilen hastalarin dosyalari geriye doniik olarak incelenerek veri
toplanmistir. Calismaya dahil edilen 34 hastanin 18’1 erkek ve 16’s1 kizdi. Tam
koyarken Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu’nun tani kriterleri
kullanilmisti. Buna gore tekrarlayan oral {ilserlerine ek olarak 2 diger kriteri (genital
tilserler, diger cilt lezyonlari, iiveit, paterji) bulunan hastalar ¢aligmaya dahil edildi.
[k basvuru sirasindaki ortalama yas 11,18+3,34°tii. Ik basvuruda en sik sikayet %97
siklikla oral aftti. Hastalarin %15’inde ailede Behget hastaligi hikayesi vardi.
Vaskiiler tutulum veya ciddi organ tutulumu olan hastalar yiiksek doz intravenoz
steroid ve immunsupresif ile birlikte gerektiginde antikoagiilan tedavi ile
izlenmislerdi. Sonuglarimiz Behget hastaliginin ¢ocuklarda daha nadir goriilmesine
ragmen bulgularinin erigkinlerle benzerlik gosterdigini ancak aile hikayesinin

sikliginin genetik faktorlerin varligina isaret ettigini gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Behget hastaligi



ABSTRACT

Behget disease is a multisystemic vasculitis characterized by oral ulcers
accompanied with skin and mucosa manifestations. Turkey is one of the regions
where disease is more common. There is not enough demographic data in literature
about Behget disease so in our country there is need for pediatric Behget case
reports. In this study data of patients, who were diagnosed as Behcet disease and
treated in Hacettepe University lhsan Dogramaci Pediatric Hospital Pediatric
Nephrology and Rheumatology Departments between 01th January 1980 and 01th
January 2013, collected by retrospective search. Thirty four patients (18 male, 16
female) were included in the study. We used criteria of the International Study Group
for the diagnosis of Behcet disease. Any patient with recurrent oral ulcers and 2 of
other criterion (genital ulcers, other skin lesions, uveitis, pathergy) was included the
study. Medial age at first admission was 11,18+3,34 and most frequent first
complaint was oral apthae (97%). In 15% of patients there was family history. Those
patients with vasculitis or any important organ involvement were treated with pulse
steroid and immunosuppressive drugs and sometimes when it is required with
anticoagulants. Our results show that although Behget disease is rare in childhood
than adulthood clinical signs are similar and there is correlation between family
history and frequency of disease which may sign that there are some genetic factors

in disease development.

Key words: Pediatry, Behget disease.
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GIRIS VE AMAC

Tiirk dermatolojist Hulusi Behget 1937 yilinda, aftdz stomatit, genital {ilser ve
tiveit triadimi bir vaskiilitik sendrom olarak tanimlamis ve bu sendroma kendi adini
vermistir (1). 1946 yilinda bu triada ylizeyel tromboflebit eklenmistir (2). Behget
hastalign (BH) eski “Ipek Yolu” yani Japonya’dan iilkemize uzanan cografyada siktir
ve Tiirkiye en yliksek sikligin oldugu bolgelerdendir (3). Daha ¢ok geng ergenlerin
hastalig1 olan BH, eriskin Romatolojinin en sik hastaligi olmasina karsin ¢ocuklarda
goriilme sikligr daha azdir. Ancak BH’nin bu denli sik goriildigi bir iilkede
cocuklarda hastaligin ozelligi ile ilgili bilgi ve yayinlar sasirtict sekilde azdir.
Ornegin ¢ocuklarda genetik faktorlerin énemli oldugu diisiiniilse de bu konuda somut
veriye gereksinim vardir. 1. Kone-Paut ve arkadaslarinin 1999 yilinda Behget
hastaligindaki ailesel yatkinlig1 arastirdiklar1 c¢alismada, BH olan ¢ocuklarin
%15’inin  ebeveynlerinde ya da kuzenlerinde de Behget hastaligi oldugu
gosterilmistir (4). Behcget hastaligiyla ilgili oldugu gosterilen en onemli genetik
marker insan l6kosit antijeni (HLA) B51°dir. K. Sano ve arkadaslarinin 2001 yilinda
yaptiklar1 arastirmaya gore Behget hastaliginin sik goriildiigii toplumlardaki saglikli
bireylerin %20 sinde, hasta bireylerin ise %50-80’inde HLA BS51 pozitiftir (5).
Cocuklardaki siklik ile ilgili veri kisithdir.

Bu ¢aligmada Behget hastaligi tanist almis hastalar retrospektif olarak tekrar
degerlendirilerek Tiirkiye’deki BH olan c¢ocuk hastalarin demografik, klinik ve
laboratuar sonucglar1 ile tedavi sonrasinda izlem sonuglarinin belirlenmesi
amaglanmistir. Ayrica;

1. Hastalarimizin tan1 aninda klinik ve laboratuar 6zelliklerini belirlemek ve bu
sayede hasta profilimizi ¢ikarmak,

2. Baglanan tedavilerin etkinligi ve etki siirelerinin yaninda izlemde karsilagilan
yan etkileri belirlemek,

3. Uzun siireli izlem sonuglarina dayanarak Behget hastalarimizin izlemine

yonelik yaklasim protokollerine 151k tutmak amaclanmastir.



GENEL BIiLGILER

2.1. Hastaligin Tanim

Tiirk dermatolojist Hulusi Behget 1937 yilinda, aftz stomatit, genital iilser ve
tiveit triadimi bir vaskiilitik sendrom olarak tanimlamis ve bu sendroma kendi adini
vermistir (1). 1946 yilinda bu triada yiizeyel tromboflebit eklenmistir (2). Behget
hastaligima Japonya’dan dogu karadenize kadar olan tarihi ipek yolu iizerinde sik
rastlanmasina karsin goglere bagli olarak hastaliga farkli cografyalarda rastlamak
miimkiindiir (3). Behget hastaligimin siklig1 farkli cografyalarda ve farkli etnik
gruplarda degiskenlik gosterir. Hastaliga sik rastlanan bolgeler Japonya, Tiirkiye ve
diger Ortadogu iilkeleridir. Ozen ve arkadaslarmin (6) 1998’de yaptiklari bir
caligmaya gore hastaligin prevelans: Tiirkiye’de 100000’de 10’dan daha azdir. Oysa
hastaligin prevelansi Fransa’da 600000’de 1 dir (7). Yapilan c¢alismalarin
cogunlugunda kiz ve erkek cocuklarda esit siklikta goriildiigli raporlanmakla birlikte,
Japonya’da kadinlarda Orta dogu’da ise erkeklerde sik oldugu bildirilmektedir (8).
Hastaligin baz1 cografyalarda ve etnik gruplarda sik goriilmesi genetik aktarimi akla
getirmektedir. Behget hastast olan Avrupali ¢cocuklar iizerine yapilan bir ¢alisma bu
cocuklarin %15’inin ebeveynlerinde ya da kuzenlerinde de Behget hastalig1 oldugunu
gostermistir (4). Behget hastaligiyla ilgili oldugu gosterilen en 6nemli genetik marker
insan lokosit antijeni (HLA) B51’dir (5). Behget hastaligimin sik goriildigi
toplumlardaki saglikl bireylerin %20 sinde, hasta bireylerin ise %50-80’inde HLA
B51 pozitiftir (5).

Behcget hastaliginin etiyolojisi net olarak bilinmemekle birlikte Verity ve
arkadaslar1 (9) hastaligin genetik olarak hassas bireylerde bir mikrobik ajan (Herpes
simpleks virlis 1, Parvoviriis B19 ve streptokok) tarafindan tetiklenen asir1 immiin
yanit sonucunda ortaya ¢iktigini 6ne siirmiislerdir. Behget hastalig1 olan bireylerin T
hiicrelerinin 60-kD insan 1s1 sok proteinlerine asir1 reaksiyon verdigini gosteren
caligmalar mevcuttur (10). Behget hastalarinda ve HLA B51 genini tasiyan farelerde
karakteristik hiperreaktif notrofillere rastlanmaktadir (11).

Hastalikta temel patolojik lezyon hiperaktif notrofil infiltrasyona sekonder
kiiciik ve orta boy damar liimenlerinde hiicresel infiltrasyon ve fibrinoid nekroz

sonrasinda damar liimeninde daralma ve tikaniklik olusumudur. Aorta ve pulmoner



arter gibi biliyik damarlarin da nekrotizan ve graniilomatéz inflamasyonla
etkilenmesi miimkiindiir.

Hastaliga belli cografi bolgelerde ve etnik gruplarda daha ¢ok rastlanmasi
genetik faktorleri akla getirmektedir. HLA B51 pozitifligi de genetik aktarim oldugu
konusundaki fikirleri desteklemektedir. Wallace ve Karasneh’in arkadaslariyla 1999
ve 2001 yillarunda yaptiklar1 genetik aragtirmalar major histocompatilite kompleksi
A (MHC-A) ve DF6S285 pozitifliginin HLA B51 negatif bireylerdeki Behget
hastaliginin belirteci olabilecegini gostermistir.

Hastaligin klinik bulgulart ¢esitlilik gosterir ve farkli zamanlarda ortaya
cikabilir. Kore’de 40 ¢ocuk Behget hastasi iizerinde yapilan bir ¢alisma ilk klinik
bulgu ile ikinci klinik bulgu arasindaki zamanin 7 yil oldugunu gostermistir (12).
Uluslar aras1 Behget Hastaligi tan1 koyma calisma grubuna gore tekrar eden oral
tilserlere (1 yilda en az 3 kez) ek olarak genital {ilser, géz bulgulari, cilt bulgulari,
paterji testi pozitifligi kriterlerinden herhangi 2’sinin hastada bulunmasi ile hastaligin

tanis1 konulabilir.
2.2. Klinik Bulgular

2.2.1 Mukokiitanoz Lezyonlar

Behget hastasi ¢ocuklarin biiyiik ¢ogunlugunda (%87) oral iilserler hastaligin
baslangicinda vardir ve hastalik siirecinde tekrar eder (13). Agrili oral ilserler
genelde 3 ila 10 giin siirer, iz birakmadan iyilesir ve cesitli zaman araliklariyla tekrar
eder. Neonatal Behget’te ise bu iilserler skar birakabilir (14). En sik kii¢iik boyutlu
tilserler (mindr ilserler) goriiliir bunlarin boyutlart 10 mm’yi gegmez. Nadir goriilen
bliyiik boyutlu tilserler (major lilserler) ise 1 ila 3 cm boyutlarinda olabilir ve genelde
skarlasarak iyilesir. Herpetiform iilserler ise nadiren goriiliir ve yaygim, kiiciik
iilserler seklindedir.

Ergenlikten sonra genital iilserlere daha sik rastlanmakla birlikte genital
tilserlerin siklig1 her zaman oral iilserlerden daha diisiiktiir. Genital {ilserlerin oral
tilserlerden bir diger farki ise genelde skar birakarak iyilesmeleridir.

Behget hastasi gocuklarin %90’dan fazlasinda cilt bulgular1 goriiliir (7,15) ve
eritema nodosum, papulopiistiiler (akneiform) lezyonlar, folikiilit, purpura, ya da

ilser seklinde gortlebilir (15,16).



Paterji testi 20 gauge igne ucunun dermise batirilmasindan sonraki 24 ila 48
saat arasinda ciltte kiitandz piistiiler reaksiyon goriilmesiyle pozitif kabul edilir.
Paterji testi Behget hastaligi i¢in karakteristik olmasina ragmen patognomonik bir
test degildir (17). Paterji testi pozitifligi en sik Orta Dogu tilkelerindedir (%50-70)
(6).

2.2.2. Okiiler Bulgular

Behget hastaligi olan ¢ocuklarda goz bulgular1 %30 ila %61 arasinda goriiliir
(7,15,18). En sik goriilen okiiler komplikasyon iiveittir. Uveitlerin ¢esitlerine gore
dagilim siklig1 sdyledir; paniiveit %54, arka iiveit %29, izole 6n iiveit %15 ve ara
tiveit %2 (7,19,20,21). Uveit olgular1 erkeklerde kizlara gore 3 kat daha fazladir ve
%75 bilateraldir (7,19,20,21). Uveitte gozler genelde agrili ve kirmizidir. Hipopyon
gelisimi  ve ciddi {iveit vakalar1 korlige yol acabilmekle birlikte tedavi
yaklasimlarindaki ilerlemelerle ciddi komplikasyonlar ve komorbidite azalmistir

(20,22).

2.2.3 Santral Sinir Sistemi Bulgulari

Cocuklardaki Behget hastaliginin santral sinir sistemi tutulumu %5 ila %15
arasinda degismektedir (7,13,15,23). Santral sinir sistemi tutulumu parankimal ya da
nonparankimal (vaskiiler) olabilir (24). Meningomyelite eslik eden bas agrisi, ense
sertligi, fokal norolojik bozukluklar, serebrospinal sivida pileositoz sik rastlanan
belirtilerdir. Bununla birlikte Behget hastaliginda ii¢ 6nemli ndrolojik sendrom da
goriilebilmektedir: Ensefalomyelit (piramidal, ekstrapiramidal, serebellar, omurilik
anomalileri ve nobetler gibi), selim intrakranial hipertansiyon (psddotiimor serebri,
papilodem, dural siniis trombozu gibi), ve organik psikiyatrik rahatsizliklar (psikoz,
depresyon, demans gibi) (25).

2.2.4 Kas Iskelet Sistemi Bulgular1

Artrit Behget hastaligi olan c¢ocuklarda %50 (7) ila %75 (15) siklikla
goriilmektedir. Siklikla, dizler, ayak bilekleri, el bilekleri ve dirsekler etkilenmekle
birlikte herhangi eklemde de goriilebilir (7,15). Genelde oligoartrikiiler olmakla
birlikte hastalarin tigte birinde poliartrikiiler artrit de izlenebilir (7). Artrit genelde
eklemde erozyon ya da eklem yikimina yol agmaz. Cocukluk c¢aginda Behget

hastaliginin sakroiliak eklemde artrit yaptig1 gosterilmemistir (7,26).



Akut lokalize miyozit nadir goriiliir ve ¢cocukluk ¢aginda sadece birkag vaka
bildirilmistir (15,27). Ozellikle gastroknemius kasmin etkilendigi durumlarda
vaskiilit yada vendz trombozla karigtirilabilmektedir (27,28). Jeneralize myozit
olgularia da literatiirde rastlanmaktadir, Sarui ve arkadaslar lokalize ve jeneralize
myozit olgularini derledikleri ¢alismalarini diinya bilimine sunmuslardir (29).

2.2.5. Vaskiiler Bulgular

Adamantiades (2) hem arter hem de venleri tutan tek vaskiilitin Behget
hastaliginda oldugunu bildirmektedir. Vaskiilit hem arter hem de venlerde tromboz
yada anevrizmalara yol agabilmekte ve her boyuttaki arterde okliizyona neden
olabilmektedir. Eriskinlerde sik goriilen yiizeyel ve derin ven trombozlarina
cocukluk caginda sadece %S5 ila 15 oraninda rastlanmaktadir (7). Trombozlar daha
cok alt ekstremite toplar damarlarinda olusur. Arterit ve arteryal anevrizmalara da
rastlanabilmektedir (30,31,32) ve literatiirde pulmoner arter ve santral retinal arter
tutulumunu gosteren vakalar mevcuttur (7,31,32). Nadir goriilmesine karsgin
pulmoner arter trombozu Behget hastali§inda yiiksek morbidite ve mortaliteye neden
olmaktadir (33,34). Yiizeyel tromboflebit gelisen olgularda ilerleyen zamanlarda
ciddi damar okliizyonlar1 gelisebildiginden hastalarin yakin takip edilmesi gerekir.
Cocukluk caginda nadir goriilmelerine karsin vaskiilit olgular yiiksek morbidite ve
mortaliteye yol agmaktadir (35).

2.2.6 Diger Bulgular

Gastrointestinal sistemle ilgili ishal, karin agris1 gibi belirtiler zaman zaman
alevlenme ve remisyon seklinde ortaya cikabilir. Ileum, ¢cekum ve kolonda iilserler
izlenir (7,15,23). Gastrointestinal sistemdeki lezyonlar1 crohn hastalig1 ve tlseratif
kolitteki lezyonlardan ayirmak giigtiir. Hepatik ven okliizyonu Budd-Chiari
sendromuna yol acabilir (36,37).

Behget hastalifinda bobrek tutulumu da izlenebilmektedir. En sik amiloidoz
izlenmektedir. 253 renal Behget hastali§i olan erigkinin irdelendigi bir calismada;
%43 amiloidoz, %35 glomeriilonefrit, %13 renal arter anevrizmasi ya da stenozu,
%12 mikrovaskiiler ya da interstisyel hastalilk ve %35 renal ven trombozu
bildirilmistir (38).

Eriskinlerde bazi1 kardiak sorunlar (endokardit, myokardit, perikardit, disritmi

vb.) bildirilmekle birlikte cocukluk ¢aginda kardiak problemler ¢ok nadirdir.



Proksimal aort dilatasyonu, interatrial septal anevrizma, mitral kapak prolapsusu ve
mitral kapak yetmezligi sik rastlanan kardiak sorunlardir (39). Erkan ve arkadaslari
en sik karsilagilan pulmoner sorunun trombiis gelisimi oldugunu bildirmektedirler
(40).
2.3. Hastaligin Patogenezi

Hastaligin patolojisini inceleyecek olursak atar ve toplar damarlarda okliisiv
vaskilit dikkati ¢ekmektedir.  Ciltte nekrotik lezyonlar izlenebilmekte ancak
fibrinoid dejenerasyon izlenmemektedir (41). Sinovyumdaki inflamasyon 6zellikle
notrofilik infiltrasyon igerir. Kas biyopsi materyallerinin patolojik degerlendirmesi
perivaskiiler infiltrasyon ve fibrozisten kas nekrozuna kadar degisik kas
problemlerini gosterebilir (27).
2.4. Laboratuar Tetkikleri

Behget hastaligi tanisin1 koymak i¢in spesifik bir laboratuar testi yoktur. Aktif
hastalik doneminde akut faz reaktanlarinda yiikseklik izlenebilir. Anti-niikleer
antikor (ANA), anti-kardiolipin antikor, romatoid faktor (RF) ve notrofil sitoplazmik
antijen antikor (ANCA) titrelerinde anlaml1 bir ylikseklik olmamakla birlikte okiiler
antijenlere (42) ve Saccharomyces cerevisiae’ye (43) karst olusmus antikorlar tespit
edilebilmektedir. Behget hastaliginda koagiilasyona yatkinlik s6z konusudur. Kiraz
ve arkadaslar1 bunun nedeninin koagiilayon faktor diizeylerindeki ve fibrinolizdeki
bozukluga eslik eden endotel hasar1 oldugunu ileri siirmektedirler (44). von
Willebrand faktor diizeyinde yilikselme ve trombomodulin seviyesindeki diisme
vaskiilit ve aktif hastalikla iliskilidir. Aktif hastaligin bir diger gdstergesi serum
tiimor nekrotize edici faktor alfa (TNF) (45) ve soliibl TNF alfa reseptor (46)
diizeylerindeki artigtir. Behget hastaliginda ciltte, sinovyumda ve goz lezyonlarinda
artmis noétrofil infiltrasyonu s6z konusudur. Carletto ve arkadaglar1 notrofil
fonksiyonlarint inceledikleri bir ¢alismada aktif donemdeki Behget hastaliginda
noétrofillerin siiperoksit olusturma ve adezyon fonksiyonlarinin normal oldugunu
ancak migrasyonlarinin asir1 derecede arttigini gostermislerdir (47). Bu durum
Behget hastaliginda goriilen 16kositoklastik vaskiilit yada nétrofilik vaskiilitten ve
paterji testi pozitifliginden sorumludur. Takeno ve arkadaslari reaktif oksijen radikali

seviyelerinin de yiiksek oldugunu gostermislerdir (48).



2.5. Goriintiileme Yontemleri

SSS lezyonlarmi tespit etmekte anjiyografi ve magnetik rezonans
goriintileme (MRI) kullanilabilmektedir. Ancak kiigiik arteryal lezyonlar
gostermede MRI anjiyografi kadar iyi degildir (49). MRI ayrica myozit olgularinin
gosterilmesinde de kullanilabilmektedir (28,29).

Behget hastaligi siklikla aftéz stomatit ile kendini belli eder, diger belirtilerin ve
bulgularin ortaya ¢ikmasi yillar alabilir. Tan1 genel olarak klinik bulgularla konulur
ve laboratuar testleriyle desteklenir. Ayirici tanida akla gelmesi gereken hastaliklar;
inflamatuar bagirsak hastaliklari, aft6z stomatit ve eritema nodosumdur. Arka iiveit
Behget hastaliginda inflamatuar bagirsak hastaliklarindakine nazaran daha sik
goriiliir.

2.6. Tedavi Yontemleri

Behget hastalig1 tedavisi zordur, tutulan yere ve tutulumun ciddiyetine gore
tedavi protokolii belirlenir. Cocuk Behget hastalarinda tedavi yaklasimlarinin
karsilastirmasiyla ilgili literatiirde yapilmis bir ¢aligma olmadigindan genelde eriskin
Behget tedavisindeki geribildirimlerden ve tecriibelerden esinlenilerek tedavi
planlanir. Yazict ve arkadaslarina gore hastaligin prognozunun en kéti oldugu
hastalar gen¢ erkeklerdir ve bu hastalarin daha agresif bir tedavi protokoliiyle tedavi
edilmesinde fayda vardir (24). Artrit olgular1 genelde kolsisin ya da diisik doz
prednizon ile tedavi edilir. Avrupa Romatizmayla Savas Dernegi’nin (EULAR)
talimatnamesi Onceki tecriibelere ve geribildirimlere dayanmakta ve tedavi
yaklagimlart konusunda doktorlara yol gostermektedir (50). Ancak bilinmelidir ki bu
talimatname ¢ocuk Behget hastalarin1 kapsamamaktadir.

Oral ve genital {ilserlerin tedavisinde ilk tercih edilmesi gereken topikal
siikralfat yada kortikosteroidler olmalidir (51). Ulserasyonun akut déneminde kisa
siireli oral prednizon tedavi siiresini kisaltmaktadir (50). Cift kor bir calisma
gostremistirki; kolsisin kullanim1 kadin hastalarda genital iilser, eritema nodozum ve
artrit gelisimi, erkek hastalarda ise artrit gelisimi sikligin1 O6nemli derecede
azaltmistir (52). Bagirsak {lserleri gibi ciddi olgularin tedavisinde talidomid
kullanimi1 ¢ok etkilidir (53,54). Adolesan hastalarda baslangicta 50 mg/giin dozunda
baslanan talidomid tedavisi tedaviye yanit alinirsa haftada iki giin giinde 50 mg

olacak sekilde azaltilir. Buna alternatif olarak 1 mg/kg/giin olacak sekilde baslanan



tedaviye yanit alinmasi halinde talidomid dozu haftada iki ya da {i¢ glin 1 mg/kg/giin
olacak sekilde azaltilir. Periferik noropati ve talidomid kullanan kadimnlarin
bebeklerinde goriilen fokomeli ilacin en &nemli yan etkileridir. Ozellikle iireme
cagindaki kadinlarin dogum kontrol yontemlerini kullanmadan ilact almalar1 halinde
teratojen etkiler ortaya ¢ikmaktadir. Mukokiitandz lezyonlarin tedavisinde kullanilan
bir bagka farmakolojik ajan ise dapsondur (100 mg/giin) (55).

Biitiin Behget hastalarinin tecriibeli bir géz doktoru tarafindan takip
edilmeleri gerekir. EULAR topikal kortikosteroidlerin goz lezyonlarinda siklikla
kullanilmalarina ragmen etkinliklerinin tartismali oldugunu bildirmektedir (50).
Cochrane veri tabanindaki derlemeler Behget hastaliginda ilk tercih ilacin azatiopiirin
(2 mg/kg/giin) olmasin1 Onermektedir (56). EULAR arka segmenti etkileyen
inflamatuar g6z lezyonlarinda azatioplirinin sistemik kortikosteroidlerle kombine
edilmesini onermektedir (50). Ciddi goérme kaybi, retinal vaskiilit ya da makiiler
tutulumlarda tedaviye siklosporin ya da infliximab eklenmesi Onerilmektedir (50).
Tek basina siklosporinle tedavi edilen (3-5 mg/kg/giin iki y1l) 16 hastanin 14’{inde
altt ayda yiiz giildiiriicii tam remisyon sonucuna ulasilmistir (57). Infliximab ile
tedavi edilen (3 mg/kg) tiveiti olan yedi eriskin Behget hastalsina yapilan 3 infiizyon
sonrasinda tiim hastalarda 7. giin ile 3. hafta arasinda tam remisyon elde edilmistir
(58). Ciddi tveit olgularinda azatiopiirin ile interferon alfa ya da metotreksat
kombinasyonu ile kiir saglanmaktadir (50,59).

Santral sinir sistemi (SSS) parankimal tutulumu olan olgular intravendz
metilprednizolon tedavisini takip eden oral prednizon tedavisiyle (sistemik
kortikosteroidlerle) tedavi edilir (60). Tedaviye yanitsiz olan ya da relaps olan SSS
parankimal tutulumu olgularinda farkli immiinsupresif ilaglar ve infliximab tedavide
tercih edilebilir (50). Vendz sinlis ve vaskiller trombiislerde antikoagiilan
kullanimina yonelik bir konsensus olmamakla birlikte diisiik doz metotreksat faydal
olabilir (50,61).

2.7. Hastaligin Prognozu

Behget hastaligi uzun siiren ve tekrarlayan ataklarla seyreden bir hastaliktir.
Hastaligin erken ortaya c¢ikmasi ve erkek cinsiyet uzun hastalik siirecine isaret eder.
Okiiler ve SSS tutulumu hastalar1 bakima muhta¢ hale getirebilir (15). Cocuklukta

oral iilserle baglayan hastalik adolesan donemde genital iilserler ve gastrointestinal



sistem belirtileriyle seyredebilir. SSS ve kalbi besleyen damarlarda okliizyon ya da
anevrizma gelisimi, pulmoner kanama ve bagirsak perforasyonu fatal seyreden ciddi
durumlardir (62). Cocuk ve adolesan Behget hastasinin oldugu bir calismaya gore
hastaligin mortalitesi %3’tiir (7).

Behget hastaligi tedavi edilebilen, aksi takdirde mukokiitandz, nérolojik, renal
ya da hematolojik komplikasyonlarla fatal seyreden genetik bir hastaliktir (62).
Hastaligin morbiditesi ve mortalitesi yiiksektir. Tedaviye bagli olarak {iveit, gérme
kaybi, artrit, ensefalit, amiloidoz dahil olmak iizere lezyonlarda hizli ve tam diizelme,
erken tedavi ile birlikte nérolojik semptomlarda diizelme olacaktir. Tan1 konduktan
sonra hastalarin yakin izlemi, gelisebilecek komplikasyonlar ve hatta oliimiin

engellenmesi agisindan 6nemlidir.
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3. HASTALAR VE YONTEM

3.1. Hastalar

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Bilim Dallari’nda 1980-2013 yillar1 arasinda
Behget hastaligt  (BH) tanisiyla izlenen hastalarin dosyalari retrospektif olarak
incelendi. Hastalarin tanisinda Uluslar aras1 Behget Hastaligi Tan1 Koyma Calisma
Grubu kriterleri olan tekrarlayan oral {ilserlere eslik eden tekrarlayan genital iilserler,
diger cilt lezyonlari, iiveit ve paterji dortliisiinden ikisinin hastada bulunmasi sarti
arand1i. Dosyada kayith bilgiler veritabanina kaydedildi. Takipten ¢ikarilan veya
takibe gelmeyen hastalarin son klinik durumlari, antropometrik dlgiimleri,
laboratuvar degerleri hastalara telefon numaralarindan ulasilarak elde edildi.
Calismada en az 50 hasta olmas1 hedeflendi ancak bu sayiya ulasilamadi. Hastalarin
cinsiyetleri, yaslari, ilk tani anindaki yaslari, ilk tam1 anindaki sikayetleri, fizik
muayene bulgular1 (oral aft, genital iilser, cilt dokiintiisii, artrit, iiveit gibi) paterji
testi ve Insan 16kosit antijeni (HLA) B5 ve B51 pozitifligi, ebeveynlerdeki akrabalik
durumu, ailede Behget hastalig1 varligi, tercih edilen tedavi yontemi, ilaglara bagl
yan etkiler, ila¢ dis1 komplikasyonlar, gibi parametreler degerlendirildi. Hastalarda
tiveit varlig1 géz doktoru tarafindan tespit edilmis ve iiveitlerin tip (6n iiveit, arka
iiveit, paniiveit gibi) ayrimlar1 yapilmistir. Ayrica vaskiilit, trombiis, okliizyon varligi
doppler ultrasonografi (US), MR, MR venografi, anjiyografi gibi tetkiklerle tespit
edilmis olup vaskiilitler vendz ve arteryal oluslarina gore ayrilmistir. Klinigimizde
BH tanisiyla takip edilen hastalarin retrospektif degerlendirmesi hasta dosyalarindan,
hastane bilgi sisteminde kayitli verilerden tespit edilmis olup dosyasina ulagilamayan
ya da mevcut verileri bilinmeyen hastalara telefonla ulasilarak eksik veriler
tamamlanmistir. Hastalarin cinsiyetleri, yaslari, ebeveynler arasinda akrabalik, tani
anindaki yas, ilk bagvuruda oral aft varlhigi, ilk bagvuruda genital iilser varligi, ilk
basvuruda diger cilt lezyonlar (eritema nodosum, papiilopiistiiler lezyonlar, folikiilit,
purpura, iilser) varligi, ilk basvuruda goz bulgularinin (iiveit) varligi, ilk bagvuruda
eklem sikayet ve bulgularinin varhig, ilk basvuruda gastrointestinal sisteme (GIS) ait
sikayet ve bulgularin varlhigi, ilk basvuruda santral sinir sistemine ait sikayet ve

bulgularin (ensefalomyelit, nobet, papilodem, psodotiimor serebri, dural siniis
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trombozu, psikoz, demans, depresyon vb.) varligi, varsa iiveitin tipi (6n iiveit, arka
iveit, paniiveit), varsa vaskiilitin tipi (vendz yada arteryal), paterji testi pozitifligi,
HLA BS5 ve B51 pozitifligi, ailede Behget hastalig1 hikayesi, tan1 aldiktan sonra ilk
tercih edilen tedavi, hangi durumda hangi tedavinin tercih edildigi, vaskiilit
olgularinda tercih edilen tan1 koyma yontemleri ve antikoagiilan kullanilip
kullanilmadigi, kullanildiysa hangi antikoagiilanin kullanildigi, ilaglara bagh
komplikasyonlar, ila¢ dis1 komplikasyonlar, hastalik sonrasi mortalite oranlari

degerlendirildi.

3.2. istatistiksel Analizler

Verilerin analiz edilmesinde SPSS (Statistical Package for Social Sciens) 18.0
versiyonu kullanildi. Hastalarin demografik o6zellikleri i¢in Ki-kare uygulandi.
Aragstirilan parametreler arasindaki farkliliklara goére hastalarin klinik ve laboratuvar
bulgularinin ortalama degerleri ve standart sapmalar1 hesaplanip, degiskenler igin
frekans ve ylizde degerleri verildi. Degiskenler incelenirken gruplar arasindaki
farklarin analizlerinde Ki-kare, Fisher’in kesin testi ve gereken durumlarda Yate
Correction uygulandi. Siirekli degiskenlerin gruplar aras1 analizinde Kruskal Wallis,
Post Hoc analizlerinde ise Mann-Whitney U, bagimli degiskenlerin analizinde
Wilcoxon Signed Rank testleri kullanildi. P<0,05 degeri anlamli olarak kabul edildi.

3.3. Etik Kurul Onay1

Calisma igin etik kurul onayr Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’nun 08.01.2014 tarihli toplantisinda LUT GO 14/12

proje numarasi ile alinmaistir.
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4. BULGULAR

4.1. Hastalarin Genel Ozellikleri

Calismaya Hacettepe Universitesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Bilim
Dallari’nda 1980-2013 yillar1 arasinda BH tanisiyla izlenen 34 hasta dahil edilmistir.
Hastalarin 18’1 erkek ve 16°s1 kizdi. E/K oran1 1,12/1’idi. (Tablo 1)

Tablo 1. Hastalarin Cinsiyet Dagilimi

18
16

14 -

12 -

10 -

i CINSIYET DAGILIMI

ERKEK KIZ

Behget hastalarinin yas ortalamasi 16,55+4,11°di, kiz ve erkek hastalarin yas
dagiliminda anlamli fark yoktu. Kiz ve erkek hastalarin klinigimize basvuru yaslar
arasinda fark saptanmadi. Hastalarin %71,4’t 11 yas civarinda hastaneye
bagsvurmustu. Behget hastalarimin ilk hastaneye basvuruda yas ortalamasi
11,1843,34°tii, en kiiciik hasta 2 en biiyilk hasta 20 yasinda idi. Kizlarin ilk
basvuruda yas ortalamasi 11,06+£3,88 erkeklerin 11,50+£2,43°tii. Kiz ve erkek
hastalarin yas dagiliminda anlamhi fark yoktu. Halen takip edilen hastalarin suan en
kiiciigli 9 ve en biiyligii 30 yasindadir. Kiz ve erkek hastalarin yas ortalamasi
sirastyla 16,50+3,60 ve 16,61+4,52 y1l olarak saptandi. (Tablo 2)
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Tablo 2. Cinsiyetlere Gore Ortalama Yas Dagilimi

18
16
14

12
10

o N b~ O

Erkek Kiz
H Su anki yas ortalamasi 16,61 16,5

M ilk basvurudaki yas ortalamasi 11,5 11,06

Hastalardan sadece %3’linin (n=1) anne babasi arasinda birinci derece
akrabalik vardi, diger hastalarin ebeveynleri arasinda akrabalik yoktu. Hastalarin
%15’inin (n=5) ailesinde BH hikayesi vardi. (Tablo 3)

Hastalarin %18’inin (n=6) akrabalarinda BH disinda romatizmal hastalik
mevcuttu.

Hastalarin  bilyiik c¢ogunlugu I¢ Anadolu Bélgesi ve Ankara’ya yakin
illerdendi.

Tablo 3. Ailede Behget Hastaligi Hikayesi

H Ailesinde Behget hikayesi olanlar (n=5) ki Ailesinde Behget hikayesi olmayanlar (n=29)
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4.2. Hastalarin i1k Bagvurudaki Sikayet ve Bulgular

Hastalarin %97’sinde (n=33) ilk basvuruda tekrarlayan oral aftlar mevcuttu.
Oral aftlar genelde ayda 3 ila 5 kez arasinda tekrar eden agrili ve hastaya rahatsizlik
veren ve hayat kalitesinin diigmesine sebep olan lezyonlard: ve hastalarin hastaneye
basvurmasina neden olan en sik sebepti. Hastalarin %62’sinde (n=21) ilk basvuruda
veya oncesinde en az bir kez genital iilser sikayeti olmustu. Genital bolgedeki iilser
ayda bir tekrar eden agrli {lilser seklinde olmaktaydi ve genelde iz birakarak
iyilesmekteydi. Hastalarin %82’sinde (n=28) oral ve genital aft disinda o6zellikle
ekstremitelerde, sirtta ve gogsiin 6n kisminda folikiilit ve papiilopiistiiler lezyonlar

oluyordu ve bu sikayetler 6zellikle stresle ortaya ¢ikmaktaydi. (Tablo 4)

Tablo 4. Tan1 Anindaki Kriterlerin Dagilim1

Tam anindaki bulgular n % Kiz Erkek
Oral aft 33 97 16 17
Genital iilser 21 62 10 11
Diger cilt bulgulari 28 82 15 13
Uveit 5 15 2 3
Paterji 17 50 8 9

Hastalarin ilk bagvuruda yalnizca %15’inde (n=5) {iveit vardi ancak takipte
%35’inde (n=12) iiveit gelismisti. Uveit olgularinin %8’i (n=1) 6n iiveit, %25’
posterior iiveit (n=3) ve %67’s1 (n=8) paniiveitti. (Tablo 5)

Tablo 5. Uveit Tiplerinin Dagilimi

10

2

o L eed

Anterior Uveit Posterior lveit Panuveit

|i Uveit 1 3 8
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Hastalarin %34 tinde (n=17) paterji testi pozitifti.

HLA BS51 diizeyi bakilan 10 hastadan bes tanesinde HLA B51 pozitif bulundu
(%50). Diger 24 hastada ise HLA B51 diizeyine bakilmada.

Hastalarin tan1 anindaki diger sikayetleri soyleydi: Hastalarin %20’sinde
(n=7), tekrarlayan sefalji, %38’inde (n=13) tekrarlayan myalji ve artralji, %11’inde
(n=4) tekrarlayan karin agris1 sikayetleri mevcuttu. (Tablo 6)

Tablo 6. ilk Basvuruda Diger Sikayetlerin Dagilim1

ilk basvuruda diger sikayetler n % Kiz Erkek
Tekrarlayan sefalji 7 20 4 3
Tekrarlayan myalji ve artralji 13 38 7 6
Tekrarlayan karin agrisi 4 11 2 2

Hastalarin %38’inde (n=13) kas ve iskelet sistemiyle ilgili sikayetler olup en
sik sikayet eklem yerlerinde agri, sislik, kizariklik ve yiliriiyememeydi. Ayrica 2
hastada derin ven trombozu mevcuttu. Hastalarin higbirisine kas biyopsisi ve EMG

yapilmamis olup tan1 amagli ekstremite MR’1 ve doppler US kullanildi.

4.3. Hastalikta Vaskiiler Tutulum ve Diger Organ Tutulumlar:

Hastalarin %32’sinde (n=11) vaskiiler tutulum tespit edilmisti. Bu hastalarin
tanist arterial ve vendz doppler US, kranial MR, MR venografi ve anjiyografi ile
konmus ve hastanede yatarak verilen heparin infiizyonu ya da subkiitan enoxaparin

sodyum tedavisini miiteakip warfarin tedavisi verilmisti.

Bu hastalarin;
e 2 tanesinde siniis ven trombozu,
e | tanesinde pulmoner arter anevrizmast,
e | tanesinde pulmoner arter anevrizmasiyla birlikte inferior vena cava da
trombiis,

e | tanesinde sol sefalik ven trombozu ve yiizeyel tromboflebit,
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1 tanesinde bilateral juguler ven okliizyonu ile bilateral popliteal ven
trombozu,

e | tanesinde intrakardiak trombiis,

o 1 tanesinde alt ekstremite tromboflebiti,

e 1 tanesinde pulmoner tromboemboli ve derin ven trombozu,

e 1 tanesinde derin ven trombozu,

¢ | tanesinde dural siniis trombozu tespit edilmisti.

Vaskiiler tutulumu olan 11 hastanin 1 tanesinde arteryal, 9 tanesinde venoz ve
bir tanesinde hem arteryal hem vendz tutulum mevcuttu (Tablo 7).

Hastalarimizin alt1 tanesinde SSS tutulumu tespit edilmisti ve bunlardan ikisi
parankimal tutulum ikisi vaskiiler tutulumdu.

Ayrica iki hastamizda pulmoner arter anevrizmasi tespit edilmisti. Pulmoner
arter anevrizmasi olan hastalarimizdan birinde es zamanli [IVC’da trombiis de tespit

edilmisti.

Tablo 7. Vaskiilit Tiplerinin Dagilimi

10

I I
0

Arteryal Venoz Arteryal ve venoz
(mn 1 9 1
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Hematemez ve hemoptizi sikayeti olan 2 hastada etyolojiye yonelik yapilan
kolonoskopide hastalardan birinde terminal ileumda Behget hastaliginin GIS

tutulumunu gosteren iilsere lezyonlar tespit edilmisti.

4.4. Tercih Edilen Tedavi Yaklasimlari

Hastalarin %88’ine (n=30) kolsisin tedavisi verilmisti.

Hastalara verilen diger tedaviler sunlardi; yiiksek doz intravendz (IV) steroid,
oral steroid, azatiopurin, metotreksat, siklosporin, siklofosfamid, infliksimab,
interferon alfa 2a, talidomid, anti TNF, nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar (NSAII),

antikoagiilanlar. (Tablo 8)

Tablo 8. Tedavide Tercih Edilen ilaglar

Ilag n %
Kolsisin 30 88
Yiiksek doz IV steroid 8 24
Oral steroid 24 71
Azatiopurin 11 32
Metotreksat 4 12
Siklosporin 4 12
Siklofosfamid 6 18
Infliksimab 1 3
Interferon alfa 2a 5 15
Talidomid 1 3
Anti TNF 2 6
NSAIi 7 21
Antikoagiilan 10 29

Tekrarlayan oral aft ile birlikte geniatal iilser ve cilt lezyonu olan olgularda en
cok tercih edilen tedavi kombinasyonu kolsisin ve steroid kombinasyonuydu.
Kolsisine bagli en sik izlenen yan etki ishaldi. Hastalarin %71°1 (n=24) oral steroid

kullanmis olup ortalama kullanim stiresi 3 aydir. Steroide bagli en sik ilag reaksiyonu
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GIS sikayeti ve kilo alim1 olmakla birlikte bazi hastalarda akne ve ajitasyon gibi
sikayetler de ortaya ¢ikmisti. Uveiti olan 12 hastanin 10 tanesinin tedavisinde bu
kombinasyona ek olarak azatiopurin verilmisti. Azatiopurin verilmeyen 2 hastadan
birisine talidomid verilmisti, diger hastaya kolsisin ve steroid tedavisi disinda ek
tedavi verilmesine gerek goriilmemisti. Hastalarin tamaminin iveitleri basarili
sekilde tedavi edilmisti ve halen gbéz bolimiince rutin takiplerine devam
edilmektedir.

11 vaskiiler tutulumu olan hastadan 10’una immunsupresif tedavilere ek
olarak antikoagiilan tedavi verilmisti.

Siniis ven trombozu tanisi alan 2 hastadan bir tanesi kiz ve bir tanesi erkekti.
Kiz hasta 12 yasinda, erkek hasta ise 10 yasinda tani almisti. Bu iki hastanin ortak
ozellikleri mevcuttu. Her ikisinin de ilk bagvuru sikayeti bas agris1 ve bulantiydi. Her
ikisinde de kafa ici basing artis1 sendromu (KIBAS) tespit edilmisti. Kiz hastada
psodotiimor serebri ve erkek hastada papilddem tespit edilmisti. Kiz hastaya
lumboperitoneal shunt operasyonu yapilmisti. Her iki hastada da posterior iiveit
tespit edilmisti. Bu hastalarin ikisi de takipte nobet gecirmislerdi. Kiz hastanin
tedaviye direnci s6z konusu oldugundan sirasiyla kolsisin, yiiksek doz IV steroid,
oral steroid ve azatiopurine ek olarak siklofosfamid, siklosporin ve interferon alfa 2a
tedavileri verilmisti. Diger hastada ise kolsisin, yliksek doz IV steroid, oral steroid
ve azatiopurin tedavisi yeterli olmustu.

Pulmoner arter anevrizmasi tespit edilen 2 hastamizda yiiksek doz IV steroid
ve oral steroide ek olarak siklofosfamid tercih edilmisti. Bu iki hastadan birinde
inferior vena cavada (IVC) trombiis ve Budd chiari tespit edilmisti ve tedavisine anti
TNF eklenmisti.

Dural siniis trombozu olan bir hastamizin tedavisinde yiiksek doz IV steroid,
oral steroid ve antikoagiilan yeterli olmustu.

SSS parankimal tutulumu, {iveiti ve artralji yakinmasi olan 1 hastamiza,
kolsisin, yiiksek doz IV steroid, oral steroid, azatiopurin kombinasyonuna ek olarak,
metotreksat ve siklosporin tedavileri denenmis sikayetleri devam eden hastanin
tedavisi daha sonra infliksimab ile degistirilmisti, sikayetleri diizelmeyince interferon

alfa 2a’ya ge¢ilmisti.
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Uveit olgularinda azatiopurin tercih edildigi gibi myalji ve artralji sikayetleri
olan hastalarda daha ¢ok metotreksat tercih edilmekteydi.

SSS tutulumu olgularinda yiliksek doz IV steroidle birlikte en c¢ok tercih
edilen tedavi siklofosfamidti. Ancak direncli olgularda diger immunsupresiflerle
tedavi glincellenmisti. Vaskiilit olgularinin hemem hemen tamaminda enoksaparin
sodyum, heparin, warfarin gibi antikoagiilan tedavileri verilmisti. Ayrica 2 okliizyon
olgusunda tPA uygulanmisti. Okliizyon olgularindan sadece 1 tanesindeki okliizyon
halen devam etmektedir.

Hematemez ve hemoptizi sikayeti olan 2 hastada etyolojiye yonelik yapilan
kolonoskopide hastalardan birinde terminal ileumda Behget hastaliginin GIS
tutulumunu gosteren tilsere lezyonlar tespit edilerek siilfasalazin ile tedavi edilmisti.

Hastalarda ozellikle steroid ve kolsisine bagli karin agris1 ve ishal,
metotreksata bagli bulanti, interferona bagli depresyon ve ajitasyon sikayetleri ortaya
cikmisti.

Calismaya dahil edilen tim hastalarin takip ve tedavileri halen devam
etmekte olup mortalite s6z konusu degildir. Hastalarimizin tamaminin atak sikligi ve
sikayetlerinde gerileme olmakla birlikte bir hastamizin vaskiiler okliizyonu devam

etmektedir ve antikoagiilan tedavisine devam edilmektedir.
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5. TARTISMA

Behget hastaliginin en sik goriildiigi iilkelerden birisi Tiirkiye’dir. Erigkin
romatoloji kliniklerindeki en sik hastaliktir. Hastalikla ilgili literatiirde bir¢ok yayimn
bulunmasina ragmen hastaligin pediatrik yas grubunda eriskinlere gore nadir
goriilmesi nedeniyle pediatrik Behget hastalarinin derlendigi sinirli sayida bilimsel
yayin bulunmaktadir. Tiirk dermatolog Hulusi Behget tarafindan tanimlanmis olmasi
ve hastaliga bir Tiirk hekiminin isminin verilmis olmasi bizler i¢in gurur kaynagidir.

Behget hastaliginin  kesin tanisin1 koyduracak patognomonik bir test
olmamakla birlikte tam1 daha cok klinik bulgularla konulmaktadir. Hastaligin
tanisinin  konmasinda Behget Hastaligi ISG (International Study Group) tani
kriterleri ya da Mason ve Barnes tani1 kriterleri kullanilabilmektedir. Behget hastaligi
multisistemik bir vaskiilit oldugu icin erken tani ve tedavi hastaligin uzun dénem
komplikasyonlarindan hastayr korumak babinda ¢ok onemlidir. Hastalarimizin 32
tanesi Behget Hastaligi ISG (International Study Group) tani kriterlerini, 2 tanesi
Mason and Barnes kriterlerini kargilamaktaydi.

Hastalarin ilk bagvuru anindaki ortalama yaslar1 literatiirde 7 ile 15 arasinda
farkli degerlerde bildirilmektedir. Karincaoglu ve arkadaslarinin yaptig1 cok merkezli
demografik arastirmada 83 pediatrik Behget hastasinin ilk bagvuru yasi ortalamasi
12,3 olarak bildirilmistir (13). Bizim ¢alismamizda Behget hastalarinin ilk hastaneye
basvuruda yas ortalamast 11,1843,34°tii, en kiiciik hasta 4, en biiyiikk hasta 20
yasinda idi. Kizlarim ilk basvuruda yas ortalamasi 11,06+3,88, erkeklerin
11,50+£2,43°tii. Kiz ve erkek hastalarin yas dagiliminda anlamli fark yoktu.
Hastalarin cinsiyet dagilimi Kone-Paut ve arkadaglarinin yaptigi 86 hastanin
degerlendirildigi uluslararasi ¢ok merkezli demografik arastirmada E/K:33/32 olarak
bildirilmektedir (7). Literatiirdeki diger ¢aligmalarda da erkek kiz orani arasinda
belirgin fark izlenmemektedir. Bizim ¢alismamiza dahil edilen 34 hastanin 16’s1 kiz
ve 18’1 erkek olup yine anlamli bir fark bulunmamaktadir (1,12/1). Sonu¢ olarak
bizim calismamizdaki yas ve cinsiyet dagilimi literatiirdeki diger caligmalarla
benzerlik gostermektedir.

BH ile ilgili yapilan son ¢aligmalar bu hastaligin poligenik bir hastalik
oldugunu, HLA BS5 ve IL17 yolagi ile ilgili oldugunu net olarak ortaya koymaktadir

(63). Gergekten gerek Tiirk gerekse Japon hastalar iizerinde yapilan genis “genom-
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boyunca iligski ¢aligmalar1” hastaligin patogenezine ve belki tedavisine 151k tutacak
molekiiler bilgileri icermektedir. Bizim ¢alismamizda da genetik yiik hastalarin aile
oykileri ve HLA BS5 varligi ile klinik olarak analiz edilmistir. BH’da 6zellikle
cocuklarda genetik yiik belirgin olarak kendini gostermektedir. Hastalarin %15’ inin
(n=5) ailesinde BH hikayesi vardi. Hastalarin %18’inin (n=6) akrabalarinda BH
disinda romatizmal hastalik mevcuttu. Hastalarm biiyiik ¢ogunlugu Ii¢ Anadolu
Bolgesi ve Ankara’ya yakin illerdendi. Ancak merkezimize yakin bolgelerden ulagim
daha kolay oldugu i¢in hastaligin bolgelere gore dagilimini belirlemek agisindan
calismamiz yeterli degildir. Hastalarin sadece %3’linlin (n=1) anne ve babasi
arasinda akrabalik vardi (hala day1 ¢cocuklari) ki bu hastaligin otozomal resesif gegisi
olmadigini desteklemektedir.

Hastalarda Behget Hastaligt ISG (International Study Group) tam
kriterlerinin varligina baktigimizda hastalarin biiylik kisminda bu kriterler
kargilanmaktaydi. Ancak bazi hastalarimiz kriterleri tam olarak karsilamasa da kesin
Behget hastas1 olarak kabul edilmislerdi ve bir kisminin Kriterleri tamamlamasi
takiplerinde gerceklesmisti. Bu hastalara bir 6rnek olarak sadece genital aft1 olan bir
erkek addlesan , karakteristik pulmoner arter anevrizma ve trombiisleriyle gelmis ve
diger hastaliklarin dislanmasiyla BH diisiiniilerek basariyla tedavi edilmistir.

Behget Hastaligi ISG (International Study Group) tani kriterlerini tek tek
analiz edersek bizim hastalarimizin %97’ sinde (n=33) ilk bagvuruda tekrarlayan oral
aftlar mevcuttu. Oral aftlar genelde ayda 3 ila 5 kez arasinda tekrar eden agrili ve
hastaya rahatsizlik veren ve hastalarin hastaneye basvurmasina neden olan en sik
sebepti. Hastalardaki tan1 anindaki bulgularin degerlendirildigi Lang ve
arkadaglarinin 1990 yilinda yaptiklar1 ¢aligmada oral aft olgularin %75’inde ve
genital {ilser %84’ iinde bildirilmistir (27). Bizim hastalarimizin %62’sinde (n=21) ilk
basvuruda veya Oncesinde en az bir kez genital iilser sikayeti olmustu. Genital
bolgedeki iilser ayda bir tekrar eden agrili lilser seklinde olmaktaydi ve genelde iz
birakarak iyilesmekteydi. Oral ve genital {ilserler hastalarimizin yasam kalitesini
olumsuz etkilediklerinden tedavileri ihmal edilmemelidir.

Hastaliga eslik eden diger cilt bulgulariin (eritema nodosum, papiilopiistiiler
lezyonlar, folikiilit, purpura, iilser) degerlendirildigi Kim ve arkadaslarinin 1994

yilinda yaptiklar ¢alismaya gore oral aft ve genital {ilser disindaki cilt lezyonlarinin
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goriilme siklig1 %27°dir (12). Bizim ¢alismamizda diger cilt lezyonlarina hastalarin
%82’sinde (n=28) rastlanmistir. Bu cilt bulgular 6zellikle ekstremitelerde, sirtta ve
gogsiin 6n kisminda folikiilit, paptilopiistiiler lezyonlar seklindeydi 6zellikle stresle
ortaya ¢cikmaktaydi.

Hastalarimizin %34’tinde (n=17) paterji testi pozitifti. Paterji testi hastaligin
tanisinin konmasi i¢in ¢ok dnemlidir. Yapilmis calismalarda paterji testi pozitifligi
%40-70 arasinda degigsmektedir (8), calismamiza gore ise %34 tiir (n=17). Hastaligin
genetik aktarimiyla ilgili yapilan calismalar en kuvvetli belirtecin HLA BS5I1
oldugunu gosterdiginden c¢aligmamizda hastalardaki HLA BS51 pozitifligini de
degerlendirdik. Sano ve arkadaslar1 2001 yilinda yayinladiklar1 makalelerinde
saglikli bireylerde HLA B51 pozitifliginin %20 oldugunu ancak Behget hastalarinda
bu oranin %50-80’e kadar c¢ikabildigini bildirmislerdir (7). Bizim ¢alismamiz da
onlarin bildirdigine benzer bir sonu¢ vermistir. Caligmamizda HLA BS51 diizeyi
bakilan 10 hastadan bes tanesinde HLA B51 pozitif bulunmustur (%50). Diger 24
hastada ise HLA B51 diizeyine bakilmamastir.

Uziel ve arkadaslarmin Israil’de 1998 yilinda yaptiklar1 calismaya gore
hastalarin %40’1nda takipte tiveit izlenmistir. Behget hastaligina eslik eden en sik goz
komplikasyonu tiveit olup %75 bilateraldir (7). Hastalarimizin ilk bagvuruda yalnizca
%]15’inde (n=5) goz ve gorme ile ilgili problemler vardi ancak takipte %35’inde
(n=12) {iveit gelismisti. Uveit sikhigi Tiirkiye ile Israil arasinda benzerlik
gostermektedir. Literatiirde iiveit olgular1 kategorize edildiginde %354 paniiveit, %29
arka tiveit ve %15 on tiveit bildirilmistir (19,20,22). Bizim hastalarimizin %8’inde
(n=1) 6n iiveit, %25’inde (n=3) arka iiveit ve %67’sinde (n=8) paniiveit vardi. Uveit
olgularinda en ¢ok tercih edilen tedavi steroid ve azatiopurindi. Caligmamiza gore ilk
basvuru aninda hastalarda en sik bulgu oral afttir. Ulser dist cilt bulgular ise sik
rastlanan ikinci bulgudur.

Ik basvuruda hastalarm 7°sinde zaman zaman sefalji yakinmasi olmakla
birlikte ilerleyen donemde hastalarimizin %18’inde (n=6) SSS tutulumu tespit
edilmisti. Bu hastalarin ikisinde parankimal dordiinde ise vaskiiler tutulum izlendi.
Ciddi bas agris1 olan hastalarda, ozellikle herhangi bir nérolojik bulgu var ise,
arterial ve ven6z doppler US, kranial MR, MR venografi ve anjiyografi ile tetkikler

yapilmalidir. Bu hastalara antikoagiilan ve immunsupresif tedavi verilmelidir. Bizim
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hastalarimizda da SSS tromboz bulgulart saptanan hastalar bu sekilde
degerlendirilmis ve izlemlerinde basarili olunmustur.

Hastalarin %38’inde (n=13) kas ve iskelet sistemiyle ilgili sikayetler olup en
sik sikayet eklem yerlerinde agr, sislik, kizariklik sikayeti, yliriiyememeydi bu
hastalardan 2 tanesinde derin ven trombozu gelismisti. Hastalarin higbirisine kas
biyopsisi ve EMG yapilmamis olup tani amagli ekstremite MR’1 ve doppler US
kullanilmustir.

[k basvuruda hastalarimizin %12’sinde (n=4) GIS bulgular1 mevcuttu. Bu
hastalar daha once tekrarlayan karin agrilar1 olmasi nedeniyle birgok kez hastaneye
basvurmuslardi ancak karin agrilarim1 agiklayacak herhangi neden bulunamamisti.
Hastalardan 2 tanesine hemoptizi ve hematemez yakinmalar1 olmasi nedeniyle
kolonoskopi yapilmistt ve bir tanesinin biyopsi sonucu terminal ileumda iilser ile
uyumlu bulunmustu. Bu da BH’ta GIS yakinmalar1 oldugunda endoskopik tetkiklerin
tanisal oldugunu desteklemektedir.

Yazict ve arkadaglar1 2001 yilinda Behget hastaliginin geng erkeklerde daha
agresif seyrettigini dolayisiyla bu hastalarin ivedi sekilde tedavilerinin diizenlenmesi
gerektigini bildirmislerdir (24). Cocuklarda bu denli bir ayirim bildirilmemis olmakla
birlikte, BH’da en agir tulum olarak kabul edilen ve morbidite-mortalitesi en yiliksek
olan pulmoner anevrizma tablosunun 2 erkek ¢ocukta saptanmasi anlamlidir.

BH tedavisinde cocuk hastalar i¢in kesin Oneriler yoktur ve temel olarak
eriskin hastalarin “guideline” yani yol haritas1 uygulanmaktadir. Topikal sukralfat
ya da kortikosteroidin oral ya da genital iilserlerin tedavisinde ilk tercih edilmesi
gereken ilaglar olmasi gerektigi bildirilmektedir (51). Kolsisinin iilserlerin sikligin
azalttig1 rapor edilmistir (50).

Bizim hastalarimizdan oral ve genital iilserle bagvuran hastalarda da en ¢ok
tercih edilen ilaglar kolsisin ve topikal steroidler ve bazen kisa sureli oral steroid
olmustur ve tedaviye ¢ok iyi yanit alinmistir. Tedaviye cevap siiresi her hastada
degisiklik gostermekle birlikte genelde kolsisin kullanmaya bagladiktan sonra oral ve
genital aft siklig1 ortalama ii¢ ay sonunda azalmakta, direncli vakalarda ya da ciddi
atak durumlarinda verilen steroid tedavisine ortalama bir hafta sonra dramatik yanit
alinmaktadir. Hastalar tan1 aldiktan sonra en c¢ok tercih edilen medikal tedavi kolsisin

olup hastalarin %94’tine (n=32) kolsisin tedavisi 6nerilmis ancak hastalarin %82’si
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(n=30) kolsisin tedavisi kullanmistir. Kolsisin kullanmayan iki hastaya neden
kullanmadiklar1  soruldugunda yan etkileri oldugundan kullanmadiklarin
belirtmislerdir. Ilaca bagli olabilecek yan etkiler anlatilirken ailenin kaygilar1 da goz
Oniine alinmal1 ve ilag kullaniminin bir takim yan etkilere neden olabilecegi ancak
kar zarar dengesinin iyi ayarlanmasi gerektigi mutlaka vurgulanmalidir. Kolsisin
kullanan hastalarda ilaca bagh en sik sikayet karin agrist ve ishal olup kolsisin
kullanan hastalarin %17’si (n=5) kolsisin kullandiklar1 siire¢te en az bir kez ilaca
bagl ishal olduklarin1 belirtmistir. Steroid sonrasi iilserlerde bir hafta igerisinde
dramatik diizelme goriilmektedir. Hastalarin %71°1 (n=24) oral steroid kullanmis
olup ortalama kullanim siiresi 3 aydir. Steroide bagli en sik ila¢ reaksiyonu GIS
sikayeti ve kilo alimi olmakla birlikte bazi hastalarda akne ve ajitasyon gibi
sikayetler de ortaya ¢ikmustir. Ozellikle steroide bagli yan etkilerden korunmak igin
steroidle birlikte mide koruyucu antiasit ve antireflii tedavilerini onermekteyiz.

Uveit olgularinda en sik tercih edilen tedaviler steroid ve azatiopurindir.
Uveiti olan 12 hastanmn 10 tanesinin tedavisinde bu kombinasyon tercih edilmistir.
Azatioprin yaninda 6zellikle erken donemde steroidler verilmistir. Bunun yaninda
bazi hastalar onerildigi iizere diger immiinsupresiflerle desteklenmistir; 4 hastanin
tedavisi siklosporin A, 2 hastaninki anti-TNF ve 5 hastaninki interferon ile
desteklenmistir. Hastalarin tamaminin iiveitleri basarili sekilde tedavi edilmistir ve
halen g6z boliimiince rutin takiplerine devam edilmektedir.

Kas ve iskelet sistemi sikayetleri olan hastalarda siklikla metotreksat tedavisi
tercth edilmis olmakla birlikte hastalarin sadece 9%12°si (n=4) metotreksat
kullanmustir.

Literatiirde Behget hastaliinda SSS tutulumu %S5 ila 15 arasinda
bildirilmektedir. Ilk basvuruda hastalarimizin 7’sinde zaman zaman olan sefalji
yakinmasi olmakla birlikte takipte dort hastamizda vaskiiler ve 2 hastamizda
parankimal serebral tutulum izlenmistir. Ilk basvuruda sefaljisi olan yedi
hastamizdan dordiinde takipte SSS tutulumu gelismis olup 2 hastamizda ise ilk
bagvuruda sefalji sikayeti olmayip takipte SSS tutulumu gelismistir. Hastalarimizin
%18’inde (n=6) SSS tutulumu olup bunlarin birinde parankimal tutulum, dérdiinde
vaskiiler tutulum ve birinde hem parankimal hem de vaskiiler tutulum s6z

konusuydu.
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SSS tutulumu olan olgularda yiiksek doz IV steroidle birlikte en ¢ok tercih
edilen tedavi siklofosfamidti. Ancak direngli olgularda diger immunsupresiflerle
tedavi giincellenmisti. Ayrica iiveit olgularinda steroide ek olarak siklosporin veya
azatiopurin tercih edilmisti. Ciddi vaskiiler tutulumu olan hastalarda infliksimab, anti
TNF, interferon alfa 2a gibi daha yeni tedavi yontemleri denenmisti. Artrit
olgularinda metotreksat tercih edilmisti. Trombozla seyreden vaskiilit olgularinin
neredeyse tamaminda enoksaparin sodyum ve warfarin tedavileri tercih edilmisti.

Vaskiiler tutulumun literatiirden daha yiiksek olmasi dikkat c¢ekicidir.
Vakalarin %32’sinde (n=11) vaskiiler tutulum gelismistir. Bu hastalarin tanisi
arteryal ve vendz doppler US, kranial MR, MR venografi ve anjiyografi ile
konmustur.

Takipte iki hastamizda bacak agris1 ve sisligi olmasi iizerine yapilan
dopplerde alt ekstremitede derin ven trombozu tespit edilmistir, bu da hastalarda
derin ven trombozunun siklikla digiiniiliip tetkik edilmesi gerektigini
desteklemektedir. Vaskiiler tutulumu olan 11 hastanin 1 tanesinde arteryal, 9
tanesinde vendz ve bir tanesinde hem arteryal hem vendz tutulum saptanmis ve
hastalar steroid ve siklikla da eklenen immunsupresiflerle tedavi edilmislerdir.
Hatemi ve arkadaslarinin 2008 yilinda yaymlanan Behget tedavisinde EULAR
Onerileri adli makalelerinde antikoagiilan kullanimiyla ilgili kesin bir konsensus
olmadig1 bildirilmesine ragmen bizim hastalarimiza pulmoner tutulum yok ise,
heparin inflizyonu ya da subkiitan enoksaparin sodyum tedavisini miiteakip warfarin
tedavisi verilmistir.

Pulmoner arter anevrizmasi tespit edilen 2 hastamizda yiiksek doz IV steroid
ve oral steroide ek olarak siklofosfamid tercih edilmistir. Bu iki hastadan birinde
IVC’da trombiis ve Budd chiari tespit edilmistir ve tedavisine anti TNF eklenmistir.
SSS tutulumu olgularinda yiiksek doz IV steroidle birlikte en ¢ok tercih edilen tedavi
siklofosfamidti. Ancak direngli olgularda diger immunsupresiflerle tedavi
giincellenmekteydi. Vaskiilit olgularinin hemen hemen tamaminda enoksaparin
sodyum, heparin, warfarin gibi antikoagiilan tedavileri verilmistir. Ayrica 2 okliizyon
olgusunda tPA uygulanmistir. Okliizyon olgularindan sadece 1 tanesindeki okliizyon

halen devam etmektedir.
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4 hastada steroid ve kolsisine bagli karin agrist1 ve ishal, bir hastada
metotreksata bagli bulanti, bir hastada interferona bagli depresyon ve ajitasyon
sikayetleri ortaya ¢cikmistir. Kolsisine bagli en sik izlenen yan etki ishal olmustur.

Bu c¢alisma ile Tirkiye’deki c¢ocukluk ¢ag1 Behget hastalarinin genel
ozellikleri gozden gecirilmistir. Sunulan seride mortalite olmamistir ve morbidite
kabul edilebilir diizeydedir. Bu sonucun hastalarin bulgularina erken yaklasim ve
dikkatli tedavi planlamasina bagl oldugunu diisiinmekteyiz. Cocuklarda gerek tani
kriterleri gerek izlem ve tedavide yol haritalar1 i¢in ¢ok merkezli ortak ¢alismalara

gereksinim vardir.
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6. SONUCLAR ve ONERILER

. Behget hastaligi multisistemik bir vaskiilit oldugu i¢in erken tani ve tedavi
hastaligin uzun donem komplikasyonlarindan hastayr korumak babinda ¢ok
onemlidir. Bu c¢alisma ile Tirkiye’deki ¢ocukluk ¢agi Behget hastalarinin genel
ozellikleri gdzden gegirildi.

34 pediatrik Behget hastasinin 16’s1 kiz ve 18’1 erkekti. E/K oranm1 1,12/1’idi. Bu
oran literatiirdeki diger ¢alismalarla uyumludur. Kiz erkek oranlarinda anlamli
bir fark yoktur.

. Behget hastalarinin ilk hastaneye bagvuruda yas ortalamasi 11,18+3,34’tii, en
kiigiik hasta 2, en biiylik hasta 20 yasinda idi. Kizlarin ilk basvuruda yas
ortalamast 11,06+£3,88 erkeklerin 11,504+2,43°tli. Kiz ve erkek hastalarin yas
dagiliminda anlaml fark yoktu.

. Hastalarin %15’sinin (n=5) ailesinde BH hikayesi vardi. BH ile yapilan son
caligmalar bu hastaligin poligenik bir hastalik oldugunu, HLA BS ile, IL17 yolag1
ile ilgisini net olarak ortaya koymaktadir. Gergekten gerek Tiirk gerekse Japon
hastalar iizerinde yapilan genis “genom-boyunca iliski calismalar1” hastali§in
patogenezine ve belki tedavisine 1s1k tutacak molekiiler bilgileri igermektedir.
BH’da o6zellikle ¢ocuklarda genetik yiik belirgin olarak kendini gostermektedir.
Bizim ¢aligmamizda da genetik yiik hastalarin aile oykiileri ve HLA BS varligi
ile klinik olarak analiz edilmistir. BH’da herediter faktorlerin rolii ¢ok iyi
bilinmemekle birlikte ailevi vakalarda altta yatan genetik anormalliklerin
arastirilmas1 BH nin genetik aktarimini daha 1yi anlamamiza yardimci olabilir.

. Hastalarin %97’sinde (n=33) ilk basvuruda tekrarlayan oral aftlar mevcuttu. Oral
aftlar genelde ayda 3 ila 5 kez arasinda tekrar eden agrili ve hastaya rahatsizlik
veren ve hayat kalitesinin dligmesine sebep olan lezyonlardi ve hastalarin
hastaneye basvurmasina neden olan en sik sebepti.

. Hastalarin %62’sinde (n=21) ilk bagvuruda veya dncesinde en az bir kez genital
tilser sikayeti olmustu. Genital bolgedeki iilser ayda bir tekrar eden agrili iilser
seklinde olmaktayd: ve genelde iz birakarak iyilesmekteydi. Genital iilser siklig

diger toplumlara gore lilkemizde daha az goriilmektedir.
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Hastalarin %82’sinde (n=28) oral ve genital aft disinda 6zellikle ekstremitelerde,
sirtta ve gogslin 6n kisminda folikiilit, papiilopiistiiler lezyonlar 6zellikle stresle
ortaya ¢cikmaktaydi.

Tiirk hastalarda cilt tutulumu diger toplumlara gore daha sik bulundu.

Hastalarin ilk bagvuruda yalnizca %15’inde (n=5) goz ve gorme ile ilgili
problemler vardi ancak takipte %35’inde (n=12) iiveit gelismisti. Uveit
olgularinin %8’1 (n=1) 6n iiveit, %25’1 (n=3) arka lveit ve %67’si (n=8)
paniiveitti. Uveit olgularinda en ¢ok tercih edilen tedavi steroid ve azatiopurindi.
Hastalarin %34 tinde (n=17) paterji testi pozitifti.

Hastalara Behget Hastalig1 ISG (International Study Group) tani kriterlerine gore
bakildiginda iki hasta kriterleri karsilamamasina ragmen karakteristik bulgularla
tan1 aldi (Mason and Barnes’a gore). Cocuklarda tanmi kriterlerinin revizyonu
geregini diisiinmekteyiz.

HLA B51 diizeyi bakilan 10 hastadan bes tanesinde HLA BS51 pozitif bulundu
(%50). Diger 24 hastada ise HLA B51 diizeyine bakilmadi.

Hastalarin biiyiik cogunlugu I¢ Anadolu Bolgesi ve Ankara’ya yakin illerdendi.
Ancak merkezimize yakin bolgelerden ulasim daha kolay oldugu i¢in hastaligin
bolgelere gore dagilimini belirlemek agisindan ¢alismamiz yeterli degildir.
Takipte 34 hastanin 11’inde (%32) vaskiiler tutulum gelismisti. Bu hastalarin
tanis1 arterial ve vendz doppler US, kranial MR, MR venografi ve anjiyografi ile
konmustu ve hastanede yatarak verilen heparin inflizyonu ya da subkiitan
enoxaparin sodyum tedavisini miiteakip warfarin tedavisi verilmisti. Vaskiiler
tutulumu olan 11 hastanin 1 tanesinde arteryal, 9 tanesinde vendz ve bir tanesinde
hem arteryal hem vendz tutulum mevcuttu. Vaskiiler tutulumun diger galigmalara
oranla daha yiliksek ¢ikmasi dikkat cekicidir. En agir vaskiiler tutulum olan
pulmoner arter tutulumu yiiksek doz IV steroid, oral steroid, siklosporin,
sklofosfamid, anti TNF, interferon alfa 2a gibi immiinsupresiflerle kombine
edilerek basarili sekilde tedavi edilmisti.

[k bagvuruda 7 hastada tekrarlayan sefalji sikayeti vardi. SSS tutulumu temel
olarak sinus trombiisii seklindeydi. Literatiirde bu konuda tartismalar stirmekle
birlikte bu hastalara antikoagiilan tedavi uygulanmisti, juguler vende trombiisii

olan bir hasta diginda iyi sonuglar alinmisti. Vaskiiler okliizyon olgularindan bir
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tanesinin okliizyonu tim antikoagiilan ve fibrinolitik tedavilere ragmen halen
devam etmektedir.

Hastalarin %38’inde (n=13) kas ve iskelet sistemiyle ilgili sikayetler olup en sik
sikayet eklem yerlerinde agri, sislik, kizariklik sikayeti, yiiriyememeydi ve 2
hastada derin ven trombozu mevcuttu. Hastalarin higbirisine kas biyopsisi ve
elektromiyografi (EMG) yapilmamis olup tant amagli ekstremite MR’1 ve
doppler US kullanilmisti.

Ik basvuruda hastalarin %12’sinde (n=4) GIS bulgular1 mevcuttu. Bu hastalar
daha Once tekrarlayan karin agrilari olmasi nedeniyle bircok kez hastaneye
bagvurmuglardi  ancak karin  agrilarii  aciklayacak  herhangi neden
bulunamamigsti. Hastalardan 2 tanesine hemoptizi ve hematemez yakinmalar
olmas1 nedeniyle kolonoskopi yapilmis ve bir tanesinin biyopsi sonucu terminal
ileumda iilser ile uyumlu bulunmustu. Bu hasta siilfasalazinle tedavi edilmisti.
GIS tutulumu diger toplumlara gore Tiirk toplumunda daha nadir gériilmektedir.
Hastalar tan1 aldiktan sonra en ¢ok tercih edilen medikal tedavi kolsisin olup
hastalarin %94’{ine (n=32) kolsisin tedavisi Onerilmis ancak hastalarin %82’si
(n=30) kolsisin tedavisi kullanmisti. Kolsisin kullanan hastalarda ilaca bagli en
sik sikayet karin agrisi ve ishal olup kolsisin kullanan hastalarin %17’si (n=5)
kolsisin kullandiklar1 siiregte en az bir kez ilaca bagli ishal olduklarin
belirtmistir.

Uveit olgularinda en sik tercih edilen tedaviler steroid ve azatiopurindir. Uveiti
olan 12 hastanin 10 tanesinin tedavisinde bu kombinasyon kulanilmisti.
Azatiopurin verilmeyen 2 hastadan birisine talidomid verilmisti, diger hastaya
kolsisin ve steroid tedavisi disinda ek tedavi verilmesine gerek goriilmemisti.
Hastalarin tamaminin {iveitleri basarili sekilde tedavi edilmisti ve halen goz
boliimiince rutin takiplerine devam edilmektedir.

Kas ve iskelet sistemi sikayetleri olan hastalarda siklikla metotreksat tedavisi
tercih edilmis olmakla birlikte hastalarin sadece %12’si (n=4) metotreksat
kullanmusti.

Hastalarda ayrica ozellikle steroid ve kolsisine bagli karin agrist ve ishal,
metotreksata bagli bulanti, interferona bagli depresyon ve ajitasyon sikayetleri

ortaya ¢ikmisti. Kolsisine bagli en sik izlenen yan etki ishaldi.
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Tedaviye cevap siiresi her hastada degisiklik gostermekle birlikte genelde
kolsisin kullanmaya bagladiktan sonra oral ve genital aft siklig1 ortalama ii¢ ay
sonunda azalmakta, diren¢li vakalarda ya da ciddi atak durumlarinda verilen
steroid tedavisine ortalama bir hafta sonra dramatik yanit alinmaktadir.

Behget hastaliginin kesin tanisint koyduracak patognomonik bir test olmamakla
birlikte tan1 daha ¢ok klinik bulgularla konulmaktadir. Hastaligin tanisini
koymaya yonelik ileri tetkiklerin gelistirilmesi gerekmektedir. BH tanimlandigi
giinden beri hastaligin tedavisine yonelik bir¢ok tedavi protokolii benimsenmis
olmakla birlikte immiinsupresif ilaglarda gelinen nokta hastaligin tedavisinde
bliylik katki saglamistir. Ancak halen hastaligin tedavisine ve vaskiilit ve tiveit
gibi komplikasyonlardan korunmaya yonelik yeni tedavilerin ve tedavi
protokollerinin gelistirilmesi gerekmektedir.

Sunulan seride mortalite olmamistir ve morbidite kabul edilebilir diizeydedir. Bu
sonucun hastalarin bulgularina erken yaklasim ve dikkatli tedavi planlamasina
bagli oldugunu diisiinmekteyiz.

Cocuklarda gerek tani kriterleri gerek izlem ve tedavide yol haritasi i¢in ¢ok

merkezli ortak ¢aligmalara gereksinim vardir.
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