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oz

Multisistemik inflamatuar bir vaskiilit olan Behget hastalig1 genelde geng eriskin erkeklerde goriilmektedir. Ancak hem
klinik bulgular1, hem ortaya ¢ikma yagi oldukga degiskendir. Ozellikle “pediyatrik cag Behget hastaligi” olarak siniflandirilan
16 yas alt1 hastalar ve 50 yas sonrasi ortaya ¢ikan “ge¢ baslangicli Behcet hastaligr” klinik goriiniim ve prognoz agisindan
en fazla farklilik gosteren, bu nedenle tanida ve uygun tedavide en fazla gecikme gosteren hasta grubunu olusturmaktadir.
Pediyatrik ¢ag Behget hastalig1 genellikle 7-13 yas arasinda goriilmekte ve Behget olgularinin %7-26’s1n1 olusturdugu
bildirilmektedir. Aile 6ykisiiniin siklikla pozitif olmasi, baz1 bolgelerde kiz ¢ocuklarinda daha sik goriilmesi, okiiler
tutulumun genellikle daha diisiik oranda goriilmesi farklilik gosteren 6zelliklerdendir. Bu nedenle bu hasta grubu i¢in
uluslararasi bir uzlagma grubu yeni tani kriterleri gelistirmistir. Okiiler tutulum en sik klasik formdaki gibi bilateral ve
paniiveit formundadir. Katarakt, makiilopati ve optik atrofi en sik komplikasyonlardandir.

Geg baslangicli Behget hastalig1 47-54 yas arasi erkeklerde daha sik ortaya ¢ikmaktadir. Tani kriterleri geng erigkin grupla
ayn1 olmakla birlikte okiiler tutulum daha diisiik oranda ve siklikla anterior veya paniiveit seklinde bildirilmektedir.
Katarakt ve optik atrofi gormeyi azaltan en sik komplikasyonlar arasinda bildirilmektedir.

Bu derlemede mevcut sinirli bilgiler 15181nda geng eriskinlerde goriilen klasik form ile pediyatrik ve ge¢ baslangicli Behget
olgularinin benzer ve farkli yonleri irdelenerek tani ve tedavilerindeki eksikliklerin azaltilmasi hedeflenmistir.

Anahtar Kelimeler: Geg baslangicli Behget, klinik 6zellikler, pediyatrik Behget hastaligs, tani, tedavi.

ABSTRACT

Behget disease as a multisystemic inflammatory vasculitis is frequently observed in young males. Its clinical findings and
also presenting age is quite heterogenous. Patients under the age of 16 years classified as “pediatric Behget’s disease” and
those over the age of 50 classified as “late onset Behgets disease” demonstrate the most discrepancy regarding clinical
presentation and prognosis and thus compose the patient group with delayed diagnosis and improper treatment. Pediatric
Behget disease is usually seen between the age of 7-13 and reported to be 7-26% of Behget’s cases. More frequent family
history, female predominance in some regions, low ocular involvement are among the distinctive features. Regarding this
fact an international consensus group developed new diagnosis criteria. Ocular involvement is bilateral and in the form of
panuveitis as in classical form. Cataract, maculopathy and optic atrophy are among the most frequent complications. Late
onset Behget disease presents usually between the ages of 47-54 and in males. Diagnosis criteria is the same as the young
adult group however ocular involvement is lower and frequently in the form of anterior and panuveitis. Cataract and optic
atrophy are among the most frequent complications leading to low vision.

In this review similar and distinctive features of the classical form observed in young adults and pediatric or late onset
Behget’s cases are scrutinized in the context of existing literature aiming to decrease the defects in diagnosis and treatment.
Keywords: Late onset Behget’s disease, clinical features, Pediatric Behget’s disease, diagnosis, treatment.

GiRi S eritema nodozum, akneiform ertipsiyonlar triadi ile karakteri-

zedir."! Tek bir klinik antite olsa da klinik prezentasyonu son
derece heterojendir; eklemler, vaskiiler sistem, santral sinir sis-
temi, gastrointestinal sistem vs etkilenebilmektedir. Genelikle
hastalig1 rekiirren oral ve genital aftlar, okiiler inflamasyon ve  venoz sistemde tutulum gosteren hastalik her buyiikliikteki da-

Kronik, rekiirren, multisistemik bir vaskiilit olan Behget
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Tablo 1. Pediyatrik Behget hastalig1 baslama yasi , cinsiyet ve aile 0ykiisii

Olgu sayis1 Baslama Yag1 Kadin/erkek orani Aile 6ykiisii (%)
PEDBD consensus group'*”! 156 7,83 1:1 242
Lang ,Kanada" 37 8,7 1:1 -
Davatchi, iran”** 1973 - 1:1 -
Mosawi, Bahreyn!*®! 9 7 1:2 55
Laghamri, Fas'*’ 13 13,9 3:10 7,6
Bahabri, Arabistan'®” 12 11,5 1:1,4 0
Galizzi, Italya 1*° 110 8,3 1:1,3 12
Hamzoui, Tunus** 81 16,12 1:2,1 -
Fujikawa, Japonya'* 31 - 1,2:1 -
Kitaichi , Japonya* 135 11,7 2:1 -
Kim, Kore!® 40 10,6 1,5:1 22,5
Nanthapisal,Ingiltere'”” 46 4,87 L,1:1 17
Atmaca, Tirkiye™’! 110 11,6 1,7:1 12,3
Karincaoglu, Tirkiye!'® 83 12,3 1,2:1 19
Saricaoglu, Tiirkiye*”' 30 12.9 1,3:1 -
Sungur, Tirkiye'* 62 - 1:1,1 41,9
Borlu, Tiirkiye ! 17 - 5:12 12
Crtirik, Tiirkiye!""! 34 - 1:2,4 -
Tugal-Tutkun, Turkiye*’ 36 - 2,2:1

marlar etkileyebilmektedir. Bu nedenle vaskiiliti “degisken tip”
olarak siniflandirilmigtir.”’ Obliteratif ve nekrotizan tipte go-
riilen vaskiilit hem arterleri hem venleri etkileyebilmektedir."’

Patogenezi halen tam olarak anlagilamayan hastalikta im-
mun regiilasyonu etkileyen genetik faktorler ile bilinmeyen
cevresel tetikleyici faktorlerin kombinasyonu s6z konusudur.
Buna bagl olarak hastaligin ekspresyonu cinsiyete, yasa, yasa-
nilan bolgeye gore oldukea degiskenlik gostermektedir.” “Ipek
yolu” tizerindeki toplumlarda daha sik gorilldigi bilinen has-
talik Japonyada en yiiksek prevalansa sahiptir. Onu Ortadogu
ve Akdeniz iilkeleri izlemektedir.””) Tiirkiyedeki prevalansi
100.000'de 80-300dr."”’

Erkeklerde ve 20-30 yas arasinda en sik olarak bildirilmekle
birlikte hayatin ilk aylarindan 72 yasa kadar goriilebilmekte-
dir."” Geng eriskin grupta etkilenenlerde 50’li yaslarda hastalik
aktivitesi genellikle azalmaktadir. Diger yas gruplarinda klinik
ozellikler ve seyir cinsiyet ve yasa gore degiskenlik gostermek-
tedir.”'"’ Bu nedenle kesin bir ayrim olmamakla birlikte 50’1i
yasglardan sonra goriilen hastalik “ge¢ baslangiglt”, 16 yasindan
once baglayanlar ise “pediyatrik Behget hastaligr” olarak tanim-
lanmaktadir."""”!

Behget hastaliginin klinik bulgular1 oldukea iyi bilinmekte-
dir ancak halen kesin tani koyduran bir laboratuar testi yok-
tur. Taninin klinik bulgulara dayanmasi bulgularin farkli za-
manlarda, farkli yaslarda ortaya ¢ikmasi 6zellikle tanida ve
dolayisiyla tedavide gecikme ve hatalara neden olabilmektedir.
Behget hastaliginin pediyatrik ve ge¢ baslangicli bu formlarinin
analiz edildigi sinirh sayidaki caligmalar prezentasyon, klinik
bulgular, okiiler tutulum ve tedavi yaklasimi vb. agilardan fark-
liliklar gosterdigini ortaya koymaktadir. Bu derlemede mevcut
sinirl bilgiler 15181nda geng erigkinlerde goriilen klasik form ile
pediyatrik ve ge¢ baglangicli Behget olgularinin benzer ve farkli
yonleri ele alinacaktir.

PEDIYATRIK BEHCET HASTALIGI

Genellikle ailesel yatkinligin yiiksek oldugu yani genetik
komponentin daha 6n planda oldugu pediyatrik Behget has-
talig1 icin yas sinir1 16 kabul edilmektedir.!""'*'°! Bu grupta ilk
olgu 1978'de Mundy ve Miller tarafindan bildirilmistir."” Insi-
dansi 1/20.000 olarak bildirilmektedir. Fransada yapilan ulusal
bir taramada ise 1/600.000 olarak bulunmugtur."”’ Behget has-
talar1 arasinda 16 yas oncesinde goriilme orani ise gesitli ¢a-
ligmalarda %3 ile %26 arasinda bildirilmektedir."*'*"”! Avrupa,
Ortadogu, dogu ve giiney Asya tilkelerinden Behget olgularin:
analiz eden bir ¢alismada juvenile baslangi¢ 1227'de 135 (%11)
olarak bildirilirken, olgularin %20’sini olusturan dogu ve giiney
Asya orjinli Behget olgularin yalnizca %2,4’tiniin pediyatrik
¢agda olmasi pediyatrik ¢agda goriilme siklig1 agisindan etnik
farkliliklar oldugunu gostermektedir.

Japonyadan bir ¢alismada pediyatrik Behget hastalig1 orani
%7,6 bildirilmistir.””"! Behget hastaliginin sik gortilmedigi tilke-
lerdeki pediyatrik ¢ag Behcet hastalig1 insidanst %0,5-2,2 ola-
rak bildirilmektedir.***

Tirkiyede yapilan calismalardaki pediyatrik ¢ag Behget has-
talig1 gériilme orani ise sdyledir: En genis seri olan Atmaca ve
ark.nin.”* 3382 olguluk ¢alismasinda %3,3; Citirik ve ark.nin.
1111452 olgunun analiz edildigi ¢alismasinda %7,5; Saricaoglu
ve ark.nin.” caligmasinda %6,17, Soylu ve ark.nin.”*’ ¢caligma-
sinda ise pediyatrik iiveitlerin % 11dir.

- Baslama ve Tani Yas1

Pediyatrik Behget hastalig iki yagindan itibaren bildirilmek-
le birlikte Tablo 1de goriildigi gibi goriilme yas1 4,87 -13 yas
arasinda degismekte ancak iilkelere gore degiskenlik goster-
mektedir."”’ Ornegin Ingilterede ortalama goriilme yag1 4,87
yas olarak bildirilirken, Tunus’ta 16,1 yas olarak bildirilmistir.
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(2728 Tiirkiyeden yayinlanan serilerde en genis seri olan Atmaca
ve ark.nin”! 110 pediyatrik Behget olgusunun analiz edildigi
caligmasinda ilk bulgunun ortaya ¢ikma yasi ortalama 11,63+
3,46 yas (1-16), tan1 alma yas1 ise ortalama 14,15+ 2,13 yagtir
(6-16). Yani ilk bulgu ve tan1 arasinda yaklagik 3 y1l gecmekte-
dir. Saricaoglu ve ark’nin”*"' Bursa bélgesindeki olgular: analiz
ettigi calismasinda da benzer sekilde belirtilerin basglama yas1
12,942,99, tan1 anindaki yag ortalamalari ise yine yaklagik 3 yil
sonra yani 15,9+2,32 yas olarak bulunmustur. Atmaca ve ark.
nin”" caligmasinda ilk bulgu ortalama 11,6+3,4 yasinda ortaya
¢ikarken, tani ortalama 14,1+2,1 yasinda konulabilmektedir.
[k bulgunun ortaya ¢ikmasi ile tan1 arasindaki siire diger iil-
kelerde de benzerlik gostermektedir. Kone-Paut ve ark.nin'*
galismasinda ilk bulgu ortalama 8,4 yasinda goriiliirken, tam
ortalama 13 yasinda konmaktadir. Benzer sekilde Krause ve
ark.nin'®’ caligmasinda ilk bulgunun ortalama 6,9+3,9 yagin-
dayken ortaya ¢iktig1, taninin ise ortalama 3,9+3,5 yilda konu-
labildigi bildirilmistir. italyadan bir seride de bulgularin bas-
lama yas1 8,34+4,11y1l, tan1 alma yag1 11,29+3,95, ilk bulgu ve
tani aras1 gegen siire 2,9+3,6 y1l olarak bulunmustur.”” Ingilte-
reden Nanthapisal ve ark.”" nin ¢aligmasinda ilk bulgu ile tam
arasl siirenin ortalama 3,74 yil oldugu, ancak 13,5 yila kadar
cikabildigi belirtilmektedir. Kesen ve ark.”!! ise Amerikada bir
referans merkezi icin 1 y1l olarak bildirmistir. Bu verilerden de
gorildigii gibi pediyatrik Behget hastaligrnda ilk bulgu ve tani
alma aralig1 erigkinlere gére daha uzun olmaktadir. Bu durum
hastaligin tanisinda halen bir laboratuar testi olmamasi ve tani-
nin klinik bulgulara dayanmasina baglanmaktadir. Hastaligin
remisyon ve ekzeserbasyonlarla gitmesi nedeniyle tani icin ge-
rekli klinik bulgular ayn1 anda goriillememektedir. Bu nedenle
16 yas altindaki iiveit olgularinda iiveit konusunda tecriibeli
merkezler disinda tan1 daha geg¢ konulmaktadir.”*"

- Cinsiyet

Behget hastalig1 genellikle erkeklerde daha sik goriilen bir
hastaliktir ancak Avrupa iilkelerinde ve Amerikada kadinlarda
daha sik gorildigini bildiren ¢alismalar mevcuttur.”** Pedi-
yatrik cagda ise pediyatrik Behget hastalig1 uzlagma grubu veri-
lerine gore kiz ve erkek gocuklarda esit siklikta goriilmektedir.
14l Tablo 1de gorildugi gibi farkls tilkelerden ¢aligmalarin bir
kism1 benzer sekilde kadin/erkek goriilme oranini 1:1 olarak
verirken, erkek cinsiyette veya kadin cinsiyette daha yiiksek
goriilme oran bildiren ¢aligmalar mevcuttur,024303438:4%.51.00-08]
[talyadan 110 olguluk bir seride erkek/kadin oran1 1,3 olarak
bildirilirken, Fujikawa ve Suemitsu.”" aksine ¢ocukluk ¢agi
Behget hastalarinda kiz ¢ocuklarinin daha fazla etkilendigini
bildirmistir.”"’ Turkiye verilerine baktigimizda ¢aligmalarin ¢o-
gunlugunda tutulumun kadinlarda daha yiiksek oranda oldugu
rapor edilmigtir. Atmaca ve ark.nin** Tiirkiyeden bildirilen en
genis pediyatrik Behcet hastalif1 serisi olan ¢aligmalarinda ol-
gularin %62,7’sinin kiz, %37,3’liniin erkek oldugu saptanmustir.
Karincaoglu ve ark.,"' Saricaoglu ve ark.,”””’ Tugal-Tutkun ve
ark.”” benzer sekilde kadinlarda daha yiiksek tutulum orani
saptamustir. Sungur ve ark.”” 62 olguluk ¢aligmalarinda ka-
din:erkek oranini yaklagik esit bulurken; Citirik ve ark."! 34
olguluk serilerinde hastaligin pediyatrik ¢agda da erkeklerde
daha sik gortildiigtint bildirmiglerdir (Tablo 1).

-Aile Oykiisii

Pediyatrik hasta grubunda erigkinlere gore dikkat ¢ekici bir
diger 6zellik de aile 6ykiisiiniin daha yiiksek oranda olmasidur.

Kone-Paut ve ark.'" uluslararasi ¢aligmalarinda aile oykiisii-
nii erigkin olgularda %2,2, pediyatrik ¢agda %12,3 bulmustur.
Pediyatrik Behget hastalig1 uzlasma grubu ise uluslararas: ¢a-
lismalarinda konfirme olgularda aile oykiisii oranini %24,4
olarak bildirmistir.”*’ Cesitli tilkelerdeki aile 6ykisii yiizdesi
Tablo 1'de sunulmustur. Nanthapisal ve ark.nin”” ¢alismasin-
da Ingilterede %17, Italyadan hastalar1 igeren Galizzi ve ark.
nin"’ serisinde ise %12 olarak saptanmustir. Tiirkiye verilerine
bakildiginda Atmaca ve ark."”" %12,3 olarak bulmustur. Sungur
ve ark.nin"’ olgu serilerinde 6zellikle 10 yas alt1 hasta grubun-
da aile oykiisiiniin daha yiiksek oldugu saptanmigtir. Behget
hastalig1 i¢in genetik bir risk faktorii olarak bilinen HLA-B51
doku antijeni pozitifligi az sayida calismada analiz edilmis-
tir. Kone-Paut ve ark.” 11 iilkeden 171 olgunun %22’sinde
pozitif olarak bildirmistir. Sungur ve ark. nin"’ ¢alismasinda
ise %25,8 pozitiftir. Saricaoglu ve ark.”””) %53,3 ile en yiiksek
HLA-B51 pozitifligi bildirilmistir.

- Klinik Bulgular

Hastaligin en 6nemli bulgularindan olan oral aft Tablo 2de
goriildiigii gibi pediyatrik Behget hastaliginda da eriskinlerdeki
gibi hastalarin ¢ogunlugunda mevcut ve genellikle ilk bulgu-
dur. Uluslararasi en genis seri olan pediyatrik Behget hastali-
g1 uzlagma grubu verilerine gére 16 yas altinda da olgularin
%81’inde oral aft ilk bulgudur, bunu genital aft, cilt lezyonla-
r1 ve ates takip eder. Bu analizde oral aft goriilme yast 8,74 +
4,21 ve ikinci semptom ortaya ¢ikma siiresi ortalama 2 yildir.
1) Atmaca ve ark.nin”** calismasinda da olgularin %98,2’sinde
ilk bulgu oral aft olarak bildirilmistir. %1,8’inde ise genital aft-
tir. Sungur ve ark.”” benzer sekilde olgularin %82,2’sinde oral
aft1 %14,5’inde {veiti, %1,6’sinda genital aft1 ilk bulgu olarak
bildirmiglerdir. Kone-Paut ve ark.nin! calismasinda %96,
Tugal-Tutkun ve ark.nin”” caligmasinda %63,8, Citirik ve ark.
nin'"" caligmasinda ise %61,7 ilk bulgu oral aft olarak bildiril-
mistir.

Hastaligin ikinci en sik bulgusu pediyatrik ¢agda da genital
aft olarak goriinmektedir (Tablo 2). Atmaca ve ark.nin* ¢alig-
masinda oral aft olgularin %100’iinde genital aft %82,7’sinde
mevcuttur. Genital aft erkek gocuklarinin %61’inde goriiliirken
kiz ¢ocuklarinin %95,7’sinde gortlmiistiir. Saricaoglu ve ark.
nin serisinde de oral aft %100, genital aft %76,6 oraninda ve
kizlarda daha yiiksek bulunmugtur. Kitaichi ve ark.”” ile Krau-
se ve ark.”” ise cocukluk ¢aginda genital aft oraninin daha dii-
stk oldugunu bildirmistir. Galizzi ve ark.”"’ da benzer sekilde
[talyadaki olgularda %94,5 oraninda oral aft, %33,6 oraninda
genital aft bildirmistir. Nanthapisal ve ark."”” ise Ingiltereden
serilerinde oral aft goriilme oraint % 97,8 , genital aft1 %73,9
olarak bildirmislerdir. On iki iilkeden 156 olgunun degerlen-
dirildigi uluslararasi bir uzlasma grubunun verilerine gore
ozellikle kizlarda genital aft daha sik goriilmektedir. Ortalama
yillik oral aft atag: erkeklerde 13,16, kiz ¢ocuklarinda 11,32dir.
Genital aft siklig1 ise yilda ortalama erkeklerde 3,85 kiz ¢ocuk-
larinda 3,42dir, yani kizlarda anlamli olarak daha fazla goriil-
mektedir."”

Cilt lezyonlar: Citirik ve ark.nin"" serisinde olgularin %11,7
oraninda ik bulgu olarak bildirilmistir. Atmaca ve ark.”"! papii-
lopiistiiler erupsiyonlarin tiim olgularin %39’unda goériildigii-
ni bildirmistir. Bu oranin erkek ¢ocuklarinda %41,5’inde, kiz
¢ocuklarinin %37,7’sinde goriilirrken; eritema nodozum tiim
olgularin %37,3’iinde, erkek ¢ocuklarin %39’unda, kiz ¢ocuk-
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Tablo 2 . Pediyatrik ¢ag Behget hastaliginda klinik bulgularin goriilme oranlar

Oral aft (%) | Genital aft Okiiler Cilt tutulum | Eklem Vaskiiler Norolojik Paterji (%)
(%) tutulum (%) | (%) Tutulumu (%) | tutulum (%) | tutulum (%)

PEDBD consensus | 100 55 45 65,7 41 15,4 36,9
group*’!
Davatchi® 97,8 64,7 56,1 65,3 37,1 6,5 10,3 49,4
Galizzi"®” 94,5 33,6 43,6 39,6 22,7 1,8 30,9 14,5
Hamzoui**! 100 76,5 44,4 88,9 40,7 32,1 22,2 55,7
Kim'*®/ 100 82,5 27,5 72,5 27,5 2,5 17,5
Kitaichi 94,8 38,5 29 67,4 - - -
Nanthapisal 97,8 73,9 8,7 32,6 8,7 6,5 32,6 60
Krause” 100 31,6 47,4 89,5 78,9 10,5 63,2 41,2
Atmaca™ 100 82,7 30,9 76 22,7 3,6 3,6 45,5
Tugal-Tutkun”” 100 61,1 100 69,4 19,4 8,3 53,8
Sungur! 100 55 - - 42 5 13 47
Karincaoglu'"*! 100 82 35 40 9,6 7,2 37
Saricaoglu™ 100 76,6 60 96 50 10 13 36,6

larin %36.2’sinde saptanmugtir. Galizzi ve ark.”” ise cilt bulgu-
su goriilme oranlarini eritema nodozum %13,6, psodofolikiilit
%14,5, papiilopiistiiler lezyonlar %11,8, akneik lezyonlar %10,9
olarak bildirmistir.

Pediyatrik ¢ag Behget hastalarinda diger bulgularin gériilme
siklig1 Tablo 2'de sunulmustur. Galizzi ve ark.nin’ ¢alisma-
sinda eklem tutulumu olgularin sadece %22,7’sinde mevcuttur.
Erkek cocuklarin %26,8’inde, kiz ¢ocuklarin %20,3’iinde go-
rilmistiir. Nérolojik tutulum Galizzi ve ark. da™” %30,9 , Ko-
ne-Paut ve ark.”” ile Nanthapisal ve ark. da” benzer oranlarda
bildirilmekte ancak izole bagagrisi yakinmasi bazi analizlerde
dahil edilmediginden bazi serilerde nérolojik tutulum orani
daha distik bildirilmektedir. Vaskiiler tutulumun ise Tunusda
daha yiiksek oldugu bildirilmektedir.** Literatiirde %5-10 ara-
sinda bildirilmistir (Tablo 2). Uluslararasi uzlasma grubunun
verilerine gore de olgularin yarisini olugturan Avrupadaki ol-
gularda eklem, gastrointestinal ve nérolojik semptomlar sik
goriiliirken, Avrupa disinda yasayanlarda nekrotik folikiilit,
psodofolikiilit ve akneiform lezyonlar gibi cilt bulgular1 daha
siktir. Ancak okiiler bulgularda farklilik goérilmemistir.*

Paterji tesiti pozitifligi Tablo 2'de goriildiigii gibi %14,5 ile
%60 arasinda degisim gostermektedir. Tiirkiyeden, Tunus ve
[randan galigmalarda genellikle en yiiksek oran bildirilmekte-
dir (%41-80)."*** Tugal-Tutkun ve ark.nin“’' ¢aligmasinda
%53,8, Atmaca ve ark.nin”"' caligmasinda %45,5, Saricaoglu ve
ark.ninkinde™' %36,6 pozitif bulunmugtur. Atmaca ve ark.*!
erkek cocuklarin %43,9’unda, kiz ¢ocuklarin %46,4’tiinde pozi-
tiflik bildirilmektedir.

- Okiiler Tutulum

Behget hastalarinda okiiler tutulum yaklagik %70 oraninda-
dir ve tipik form relaps ve remisyonlarla giden tiveit seklinde-
dir. Daha nadir olarak konjonktivit, konjonktival tilser, keratit,
episklerit, sklerit ve norolojik tutuluma bagli ekstraokiiler kas
tutulumu goriilebilmektedir."**! Intraokiiler inflamasyon an-
terior veya posterior segmenti veya daha siklikla her iki seg-
menti etkileyebilir. Genellikle arka segment etkilenmeleri daha
persistan ve daha fazla gorsel kayp ile iligkilidir."*

Cocukluk ¢aginda okiiler tutulumun konusundaki veriler
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Tablo 2de gortldugi gibi ¢ok celiskilidir. Okiiler tutulumun
9%8,7-80 arasinda goriildiigii ve HLA-B5 ile iligkili ve erkek ¢o-
cuklarda sik oldugu bildirilmektedir. Genel olarak eriskinlere
gore pediyatrik cagda okiiler tutulum daha az oranda goriil-
mektedir."*>***" Tablo 2'deki ¢aligmalar incelendiginde Tugal
Tutkun ve ark.nin g¢aligmasinda okiiler tutulum orani %100
olarak belirtilmekle birlikte bu ¢calismada pediyatrik cag Behget
tiveitlerini analiz edildigi i¢cin oran bu sekilde belirtilmistir. Pe-
diyatrik Behcet hasta gruplarinin degerlendirildigi ¢aligmalar
igerisinde en yiiksek oranin %60 ile Saricaoglu ve ark.nin*! ¢a-
lismasinda bildirildigi gérilmektedir. Saricaoglu ve ark.”” %60
olarak en yiiksek orani bildirmektedir. Diger iilkelerden Ital-
yada Galizzi ve ark."" %43,6 ile en yiiksek orani bildirmektedir.
Sungur ve ark.nin" olgu serisinde pediyatrik Behget olgula-
rinin %14,5’unda iveit ilk bulgu olarak bildirilmistir. Atmaca
ve ark.nin”! caligmasinda okiiler tutulum orani %30,9dur. Kiz
¢ocuklarin %20,3’tiinde, erkek cocuklarin %48,7’sinde goz tu-
tulumu bildirilmektedir. Pediyatrik Behget ¢alisma grubu veri-
lerine gore de okiiler tutulum erkeklerde daha sik bildirilmek-
tedir*’

Uveit baglama yag1 bu ¢alismada 14,6+ 1,54 yas (aralik 9-16),
ilk bulgu ile okiiler bulgular arasi siire ise 2,7+ 2,6 yil (aralik
0-10) olarak bildirilmistir.** Ortalama tveit gériilme yas: Sun-
gur ve ark.nin"*! ¢alismasinda 13,8 (aralik 3-20 yil ) yas, Citirik
ve ark.nin"" olgu serisinde 14,58+1,9 yas , Eldem ve ark. nin'**/
serisinde 13,3 (5-15) yas olarak bulunmustur.

Pediyatrik ¢agda okiiler tutulumda tveit tipi konusunda da
farkli veriler mevcuttur (Tablo 3). Eriskin baslangichi Behget
hastaliginda paniiveit orant %60,2 olarak bildirilmektedir.""”
Cocukluk ¢ag1 Behget hastalarinda da okiiler tutulum siklikla
paniiveit tipinde bildirilmektedir. Amerikada yapilan bir ana-
lizde de paniiveit ve vaskiilit en sik iiveit tipi olarak bildirilmek-
tedir.”" Galizzi ve ark.” ise okiiler tutulumun %24,5 anterior
uveit, %12,7 posterior iiveit ve %6,4 retinal vaskiilit seklinde
dagilim gosterdigini olarak bildirmektedir.

Tugal-Tutkun ve ark.nin” serisinde okiiler tutulum %86,2
paniiveit seklinde bildirilmektedir. Citirik ve ark.nin! ¢alig-
masinda da paniiveit %52,9 ile en sik tutulum tipi olarak bil-
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Tablo 3 . Pediyatrik ¢ag Behget hastalarinda okiiler tutulum ve
iiveit tipi dagilim

Okiiler Anterior | Posterior | Paniiveit

tutulum (%) | Uveit (%) | Uveit (%) | (%)
Kone-Paut'"* 61 8 9 28
Krause!” 47,4 89,5 78,9 63,2
Atmaca™ 30,9 32,8 43,6 23,6
Tugal-Tutkun""" | 100 13,9 0 86,2
Citirik!' 14,7 32,3 52,9

dirilmekte bunu %32.3 ile posterior iiveit, %14,7 ile anterior
iveit izlemektedir (Tablo 3). Paniiveit bu ¢alismada daha sik-
likla erkeklerde bildirilmektedir. Eldem ve ark."”’ da benzer ge-
kilde pediyatrik Behget olgularinda posterior iiveitin olgularin
%75’inde goriilebildigini bildirmistir. Ulkemizden Ayyildiz ve
ark.”" ile Yiice ve ark.nin"*” pediyatrik uveitli olgu serilerinde
ozellikle paniiveitli olgularda Behget hastaliginin en sik neden-
ler arasinda oldugu bildirlmistir.

Tirkiyedeki en genis seri olan Atmaca ve ark.nin! 110 ol-
guluk ¢alismasinda dagilim biraz daha farklihik gostermekte-
dir. Olgularin %32,8’inde anterior iiveit, %43,6’s1nda posterior
iveit ve %23,6’sinda paniiveit goriilmiistiir. Bu ¢alismada hipo-
piyonun %9 oraninda gériildiigii bildirilmistir. Sungur ve ark.
nin"' serisinde hipopiyon goriilme orani benzer sekilde %10,6
oraninda bildirilmistir ancak Tiirkiyeden diger olgu serilerinde
hipopiyon ile ilgili bir bilgi bulunmamaktadir. Sungur ve ark.
nin"” ¢aligmasinda farkli olarak 10 yas alt1 13 olguda anterior
tiveit en sik okiiler tutulum tipi olarak saptanirken, 10 yas tize-
rinde paniiveit yine en sik tiveit tipidir.

Tim Behget olgularinda oldugu gibi ¢ocukluk ve ge¢ yastaki
Behget olgularinin da gogunda bilateral tutulum bildirilmekte-
dir. Tirkiyeden ¢aligmalara bakildiginda Tugal-Tutkun ve ark.
171 olgularin %83,3’tinde, Atmaca ve ark.”* %61,8inde, Citirik
ve ark.!"! %44,1’inde ve Sungur ve ark."””' %88’inde bilateral tu-
tulum saptamustir. Bu farklilik Citirik ve ark.nin'! ¢alismasin-
daki diistik oranin takip stiresinin daha kisa olmasindan kay-
naklanmus olabilecegi ileri stiriilmiistiir.

Pediyatrik ¢ag Behcet hastaliginin okiiler tutulum orani gibi
prognozu konusunda da ¢eligkili raporlar mevcuttur. Uziel ve
ark."" cocukluk ¢aginda tutulumun daha stk ama daha ha-
fif oldugunu belirtmigler, buna karsilik Kone-Paut ve ark.'*
4 farkli tilkenin verilerini iceren 86 olguluk serisinde tiveitin
eriskinlerden daha az siklikta (%25) ama daha ciddi seyir ve
daha siklikla erkek ¢ocuklarda daha siddetli tutulum seklinde
kendini gosterdigini bildirmistir. Krause ve ark.”””) ise cocuklar-
da okiiler tutulumun erigkine benzer siklik ve morbidite tasidi-
gint ileri siirmiistiir. Kesen ve ark."”" ise tiveit klinik tablosunun
¢ocuklarda eriskine benzer oldugunu ancak gorsel prognozun
daha iyi oldugunu ileri stirmiigtiir. Tugal-Tutkun ve ark.”” ol-
gularin %22.7’sinde 0,1’in altinda oldugunu bildirmistir. Citirik
ve ark.nin"" {iveit tipine gore yaptiklar1 analizde ise paniiveit,
posterior iiveit ve anterior {iveitte ortalama baglangi¢ gérme s1-
rastyla 20/110, 20/60 ve 20/38 iken, son gorme sirastyla 20/74,
20/36, 20/21 bulunmus ve paniiveit ve posterior iiveit gorme
prognozu en kot gruplar olarak belirtilmistir.

Gormeyi etkileyen en sik okiiler komplikasyonlar Citirik ve
ark.nin'"' caligmasinda 6n segmentte katarakt (%58,8), takiben
posterior sinesi (%23,5) ve arka kapsiil opasifikasyonu(%23,5),

glokom (%20,5); arka segmentte vitreus kondansasyonu (%50),
optik atrofi (%29,4), kistoid makiiler 6dem (%14,7) olarak bil-
dirilmistir. Sungur ve ark.” makula 6demini oranini %30,9
olarak bildirmekte ve katarakt, glokom ve makiilopati gérmeyi
azaltan en sik komplikasyonlar arasinda siralamaktadir. Perif-
lebite bagli daralmis yada okliide retinal damarlar, retinal ven
dal tikanikligi, disk neovaskiilarizasyonu, fitizis bulbi diger
retinal komplikasyonlar olarak bildirilmektedir. Tugal-Tut-
kun'un”” serisinde de katarakt (%46), makiilopati (%45,4) ve
optik atrofi (%29,4) pediyatrik ¢agdaki en sik komplikasyonlar
olarak bildirilmektedir. Atmaca ve ark.nin”* olgu serisinde de
benzer sekilde optik atrofi %10,9, hayalet damarlar ve kiliflan-
ma %9 gorilmektedir.

Uveite ikincil glokom Tiirkiyeden yapilan retrospektif analiz-
lerden yalniz Citirik ve ark.nin' caligmasinda degerlendiril-
mistir. Gozi¢i basinc: 22mmHg {izerinde olan olgularin orani
920,5dur. Bunlarin sadece %11,7’sinde trabekiilektomi ihtiyaci
olmustur. Bu olgularda sistemik steroid kullanim oran1 %85,2
olarak bildirilmistir.

- Tan1 Kriterleri

Behcet hastalig1 tanisi bilindigi gibi klinik bulgulara dayan-
maktadir.””) Kesin tan1 koyduran herhangi bir laboratuar testi
bulunmamaktadir. Bu nedenle tani kriterleri en fazla degisen
hastalik olarak bilinmektedir. En son kabul edilen tan1 kriterle-
ri 27 lilkeden 2556 Behget tanili hasta ve 1163 kontroliin bulgu-
larina dayanan Uluslararasi Behget hastalig1 kriterleri Revizyon
Grubu tarafindan belirlenmistir (Tablo 4).

Tablo 4. Behget hastalig uluslararas: tani kriterleri -2014°"

Klinik Bulgular Tanim Deger

Oral aft 2

Genital aft 2

Okiiler bulgular Anterior tiveit, posterior {iveit, retinal | 2
vaskiilit

Cilt bulgular Psodofollikiilit, cilt aftlari, eritema 1
nodozum

Norolojik bulgular 1

Vaskiiler bulgular | Arteryel tromboz, biiyiik venlerin 1
trombozu, flebit siiperfisyal flebit

Pozitif paterji testi 1

Daha 6nce Uluslararast Behget Caligma Grubunun 1990da
belirledigi uzun siire yaygin olarak kullanilan tani kriterlerin-
den farkli olarak oral aft ve paterji testi tan1 i¢in kesin sart ol-
maktan ¢ikarilmistir. Ayrica vaskiiler ve norolojik semptomlar
listelenmigtir. Bu giincel kriterlere gore Behget hastalig1 tanisi
ici 4 veya daha fazla puan gerekmektedir."***) Bu kriterlerde
tan1 i¢in herhangi bir yas sinirlamasi bulunmamaktadir ancak
erken veya ge¢ yasta ortaya ¢ikan Behget olgularinda yukarida
da belirtildigi gibi klinik bulgular degiskenlik gosterebilmekte-
dir. Pediyatrik ¢agda olgularin %1’inde oral aft goriilmezken,
bir kismui tiim kriterleri saglayamamaktadir. Klasik bulgulari-
nin kismen ortaya ¢ikmasi ve kalitimin 6n plana ¢ikmasi pe-
diyatrik Behget olgularinda yeni tani kriterlerine ihtiyag oldu-
gunu diisiindiirmektedir. Ozellikle ilk bulgu ve tan1 arasindaki
uzun siire tan1 koymadaki giicliigiin ne kadar ciddi bir problem
oldugunu daha agik ortaya koymaktadir.

Bu soruna bir ¢6ziim getirmek amaciyla biraraya gelen pedi-
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Tablo 5. Behget hastaligt uluslararasi tam kriterleri — Pediyatrik
Kriterler 2015/

Klinik Bulgular Tanim Deger
Rekiirren oral aft Yilda 3'den fazla atak 1
Genital aft Tipik olarak skar birakan 1
Cilt tutulumu Nekrotik folikiilit, akneiform 1

lezyonlar, eritema nodozum

Okdler tutulum Anterior ve posterior tiveit, retinal | 1

vaskiilit
Nbérolojik bulgular | Izole basagrisi hari¢ 1
Vaskiiler bulgular | Vendz tromboz, arteryel tromboz, |1

arteryel anevrizma

yatrik Behget hastalig1 calisma grubu oldukga genis bir serinin
analizine dayanan provizyonel siniflama kriterleri bildirmisler-
dir. Tablo 5de sunulan bu siniflamada tiim klinik bulgular esit
agirlikta olup paterji testi dahil edilmemistir. Clinkii pediyatrik
grupta semptomlar oldukea azdir ve birgok olguda tan1 dokto-
run tecritbesine gore tahmini olarak konulmaktadir. Pediyatrik
¢agda vaskdilit ve SSS tutulumunun genellikle eslik ettigi bildi-
rilmektedir. Bu da tani kriterleri icinde olmasi gerektigini dii-
stindiirmektedir.”

-Tedavi

Pediyatrik Behget olgularinin tedavi yaklasgimlari deger-
lendirildiginde immiinsupresif tedaviden kiiciik yas ve ola-
s1 komplikasyonlar1 nedeniyle ka¢inildigi, topikal tedavinin
daha yogun kullanildig: dikkati ¢ekmektedir.”" Citirik ve ark.
nin'"' tedavi yaklagimi analizinde topikal steroid %67,6 ile en
sik tedavi, oral steroid 2. sirada, posterior subtenon steroid
enjeksiyonu 3. sirada yer almaktadir. Oral steroid ile birlikte
azatiyoprin ve siklosporin %14,7 olguda kullanilmigtir. Atmaca
ve ark.nin'*! serilerinde tiim olgularda kolsisin kullanilirken,
21 olgunun oral steroid, 4 olgunun ek olarak immiinsupresif
kullandig1 bildirilmigtir. Sungur ve ark.nin*”’ ¢alismasinda ise
olgularin %36,2’sinda immiinsupresif tedavi bildirilmektedir.
Literatiirdeki ¢aligmalarda ¢ocukluk ¢ag: hastalarinda bu oran
daha yiiksek %56,3 ile %75 arasinda bildirilmektedir. Sistemik
immiinsupresif tedavi erigkin hastalarin ise %54,7’sinde kulla-
nilmaktadur.*77>>¢!

Kaneko ve ark."” ile Cantarini ve ark.”* refrakter tutulum-
larda anti-TNF-alpha tedavinin pediyatrikBehget olgularinda
da eriskinlerdeki gibi iyi bir segenek oldugunu bildirmistir. Ga-
lizzi ve ark.nin""’ 110 olguluk serilerinde immiinsupresif teda-
vi %11,8 oraninda kullanilmus, sadece 4 olguda biyolojik ajan
(Anti-TNF ve anti IL-1) ihtiyac1 olmustur. Ancak bu ¢alismada
tedavi sonuglart ile ilgili bilgi verilmemistir. Pediyatrik Behget
hastaliginda IFN-alfa ile ilgili 7 olguluk bir seride 14,6 aya ka-
dar remisyon bildirilirken 2 olguda ciddi yan etkiler nedeniyle
ilag birakilmak zorunda kalmugtur.**

Pediyatrik ¢ag Behcet hastaliginda cerrahi tedavi yalniz Ci-
tirtk ve ark.nin™!! caligmasinda analiz edilmistir. PPV en sik,
katarakt ekstraksiyonu ve trabekiilektomi ikinci siklikta uygu-
lanan cerrahiler olarak saptanmustir.

GEC BASLANGICLI BEHCET HASTALIGI

Ileri yagta goriilen Behget hastalig ile ilgili bilgiler oldukca
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sinirli olmakla birlikte az sayidaki ¢alismada erigkin gruba gore
daha iyi bir prognozu oldugu bildirilmektedir."” Bu grupta
tani yagi Saricaoglu ve ark.nin'®’ ¢alismasinda 54,4 yas iken,
Citirik ve ark.nin"?! caligmasinda 53,8+2,9 yas, Sungur ve ark.
nin'*" caligmasinda 47,0+5,4 yas olarak bildirilmistir. Kirk yas
tizerini ge¢ baglangich Behget hastalig: kabul eden Sungur ve
ark.nin'® caligmasinda takip edilen 1130 olgunun %3,7’sinin
semptomlarinin 40 yag sonrasi bagladig: bildirilmis ve her iki
cins arasinda {iveiti olan veya olmayan grupta herhangi bir fark
saptanmamustir. Citirik ve ark.nin''? ¢alismasinda da benzer
sekilde Behcet olgularinin %3,5'inde ge¢ baslangich (50 yas
sonrast) Behget hastalig1 saptanmugtir.

Erkek/kadin orani ise etnik orjine gore degiskenlik gostere-
bilmektedir. Tiirkiyeden bildirilen ge¢ Behget olgu serilerinde
erkek-kadin orani 2,1:1, Citirik ve ark.nin!? caligmasinda 3:1
olarak bildirilmektedir.*”’ Saricaoglu ve ark.nin’ 9 olguluk
serisinde 3,5:1 olarak bulunmustur. Literatiirde sadece Tsai ve
ark.nin'*' 7 olguluk serilerinde tiveit kadinlarda daha sik bildi-
rilmistir (erkek/kadin orani : 0,8).

Gerek Citirik ve ark.,!” gerekse Sungur ve ark.nin'! retros-
pektif analizinde en sik ilk bulgu klasik yas grubundaki gibi
oral aft olarak bildirilmektedir. Ge¢ baslangicli Beh¢et olgula-
rinda genel Behget popiilasyonuna gore iiveit goriilme orani
daha dustk saptanmaktadir.'**" Saricaoglu ve ark.” %33,3,
Tsai ve ark.” %42,9 olarak bildirmektedir. Sungur ve ark.
nin'*" retrospektif analizinde ise olgularin %61,9’unda sapta-
mustir. Tsai ve ark.nin'*? 7 olguluk serilerinde tipik ve ge¢ bag-
langicl Behget hastalariin klinik profilleri arasinda arasinda
anlaml farklilik bulamamig ancak tiveit insidansi daha yiiksek
bulunmugtur.

En sik tiveit tipi Sungur ve ark. nin®" caligmasinda anterior
tiveittir (%73,1) Ozellikle 50 yas iizerinde 40-50 yas araligina
gore daha sik olarak bildirilmektedir. Ikinci en sik iiveit tipi ise
paniiveit (%19,2) olarak saptanmustir. Paniiveitin erkeklerde ve
40-50 yas arasinda daha sik gorildiigii bildirilmektedir. Citirik
ve ark.nin'"? caligmasinda ise tiveit yine erkeklerde daha sik ve
ama siklikla paniiveit seklinde bildirilmektedir. Pantiveit %68,7
orant ile en sik tiveit tipi olarak belirlenmis ve arka segment tu-
tulumunun %93,7 yani klasik Behget olgularindan daha yiiksek
oranda gosterdigi bildirilmektedir."”

Tim Behget olgularinda oldugu gibi ¢ocukluk ve ge¢ yastaki
Behget olgularmin da ¢ogunda bilateral tutulum bildirilmek-
tedir. Tugal-Tutkun ve ark.”® olgularin %83,3’tinde bilateral
tutulum bildirirken, Citirik ve ark.nin"” olgu serisinde geg
baslangi¢c Behget hastaliginda %68,7 bilateral tutulum rapor
edilmistir. Sungur ve ark.nin'"’ caligmasinda da %80,8 bilateral
tutulum bildirilmektedir.

Gorme keskinligi Citirik ve ark.nin'? galismasinda
anterior uveitlerde 20/50, posterior tiveitlerde 20/70, panii-
veitlerde 20/125 olarak saptanmigtir. Nihai gérme keskinli-
gi ise anterior iiveitlerde 20/20, posterior iiveitlerde 20/33 ve
paniiveitlerde 20/105 olarak saptanmigstir. Hem Citirik ve ark.
nin'"? caligmasinda hem de Sungur ve ark.nin'*’’ caligmasinda
olgularin baslangi¢ gorme keskinligi ve nihai gérme keskinli-
¢i arasinda anlamli fark saptanmamustir. Citirik ve ark nin!"?
caligmasinda gorme keskinligi olgularin %50’sinde baslangica
gore daha iyi, %25’inde daha kétii ve %25’inde ayn1 saptanmis-
tir. Arka segment inflamasyonu en sik gorme kaybi nedeni ola-
rak bildirilmektedir ¢iinkii bu ¢alismada olgularin %93,7’sinde
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posterior segment tutulumu bildirilmistir. En sik 6n segment
komplikasyonlari katarakt takiben posterior sinesi, arka kapsiil
opasifikasyonu, glokom olarak siralanabilir. Posterior segment
komplikasyonlari ise en sik optik atrofi, 2. sirada kistoid ma-
kuler 6dem, glokom, vitreus kondansasyonu, retinal ven dal
tikanikligi, periflebite bagli okliide veya daralmis damarlar,
traksiyonel retina dekolmani olarak bildirilmistir."”

En sik gorme kaybi nedeni katarakt (%73,3) takiben optik
atrofi (%56,2), kistoid makiiler 6dem, arka kapsil opasifi-
kasyonu ve traksiyonel retina dekolmanidir.">*" Erigkinlerde
Behget hastaliginda %82,9 oraninda posterior segment tutu-
lumu; %44,5 oraninda makiiler 6dem ve %38,5 katarakt bildi-
rilmektedir.”**") Geg baslangicl Behcet hastalarinda kataraktin
yas faktorti nedeniyle daha yiiksek oranda gorme kaybina yol
actigi ileri siirilmiistiir. Optik atrofininin ise yiiksek orandaki
paniiveit ve ge¢ donemdeki okiiler inflamasyonun ciddiyeti ne-
deniyle yiiksek olabilecegi belirtilmektedir.!"”

Eriskin hastalarda Behget hastaliginin yeni tedavi segenekleri
sayesinde ozellikle daha agresif steroid ve immiinsupresif teda-
vi uygulanan hastalarda oldukga iyi bir gorsel prognoz goster-
digi bildirilmektedir.'***"!

Topikal tedavi Citirik ve ark. nin''? ¢aligmasinda %31,2 ge-
rekli olurken, sistemik tedavi %93,7’sinde baglanmistir. Akut
inflamasyonun tedavisinde sistemik steroidler tercih edilir-
ken, rekiirrensleri 6nlemede yetersiz kaldiklarindan hastala-
rin ¢ogunlugunda immiinsupresif tedavilerin de baglanmasi
gerekmektedir.”*) Azatiyoprin ve/veya siklosporin Citirik ve
ark.nin'? calismasinda ge¢ yas grubu Behget hastalarinda en
stk kullanilan ilaglardir. Interferon-a veya anti-TNF-alpha gibi
biyolojik ajanlarin bu hasta grubunda kullanildig1 hasta grubu
literatiir taramamizda saptanamamugtir. Katarakt, vitreus kon-
dansasyonu ve glokom i¢in nadiren de olsa cerrahi miidahale
gerekebilmektedir.

Sonug olarak ge¢ baglangighi Behget hastaliginin genel ola-
rak her iki cinsiyette esit siklikta goriildigi, genellikle oral aft
ile bagladii, yasla birlikte paniiveitin azaldigi, anterior iiveitin
arttig1, genellikle bilateral tutulum gériildigli anlasilmaktadur.
Pediyatrik Behget olgularindaki gibi en sik anterior segment
komplikasyonu katarakt, arka segment komplikasyonu optik
atrofi olarak saptanmistir. Okiiler bulgular daha hafiflemesine
ragmen kardiyovaskiiler ve nérolojik bulgularin 6liimcil ola-
bilecegi bildirilmektedir. Bu nedenle ge¢ ortaya ¢ikan Behget
hastalig1 da pediyatrik ¢agda oldugu gibi etkin ve erken tani ve
tedavi gerektirmektedir.
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