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GİRİŞ

Kronik, rekürren, multisistemik bir vaskülit olan Behçet 
hastalığı rekürren oral ve genital aftlar, oküler inflamasyon ve 

eritema nodozum, akneiform erüpsiyonlar triadı ile karakteri-
zedir.[1] Tek bir klinik antite olsa da klinik prezentasyonu son 
derece heterojendir; eklemler, vasküler sistem, santral sinir sis-
temi, gastrointestinal sistem vs etkilenebilmektedir. Genelikle 
venöz sistemde tutulum gösteren hastalık her büyüklükteki da-

ÖZ
Multisistemik inflamatuar bir vaskülit olan Behçet hastalığı genelde genç erişkin erkeklerde görülmektedir. Ancak hem 
klinik bulguları, hem ortaya çıkma yaşı oldukça değişkendir. Özellikle “pediyatrik çağ Behçet hastalığı” olarak sınıflandırılan 
16 yaş altı hastalar ve 50 yaş sonrası ortaya çıkan “geç başlangıçlı Behçet hastalığı” klinik görünüm ve prognoz açısından 
en fazla farklılık gösteren, bu nedenle tanıda ve uygun tedavide en fazla gecikme gösteren hasta grubunu oluşturmaktadır. 
Pediyatrik çağ Behçet hastalığı genellikle 7-13 yaş arasında görülmekte ve Behçet olgularının %7-26’sını oluşturduğu 
bildirilmektedir. Aile öyküsünün sıklıkla pozitif olması, bazı bölgelerde kız çocuklarında daha sık görülmesi, oküler 
tutulumun genellikle daha düşük oranda görülmesi farklılık gösteren özelliklerdendir. Bu nedenle bu hasta grubu için 
uluslararası bir uzlaşma grubu yeni tanı kriterleri geliştirmiştir. Oküler tutulum en sık klasik formdaki gibi bilateral ve 
panüveit formundadır. Katarakt, makülopati ve optik atrofi en sık komplikasyonlardandır. 
Geç başlangıçlı Behçet hastalığı 47-54 yaş arası erkeklerde daha sık ortaya çıkmaktadır. Tanı kriterleri genç erişkin grupla 
aynı olmakla birlikte oküler tutulum daha düşük oranda ve sıklıkla anterior veya panüveit şeklinde bildirilmektedir. 
Katarakt ve optik atrofi görmeyi azaltan en sık komplikasyonlar arasında bildirilmektedir. 
Bu derlemede mevcut sınırlı bilgiler ışığında genç erişkinlerde görülen klasik form ile pediyatrik ve geç başlangıçlı Behçet 
olgularının benzer ve farklı yönleri irdelenerek tanı ve tedavilerindeki eksikliklerin azaltılması hedeflenmiştir.  
Anahtar Kelimeler: Geç başlangıçlı Behçet, klinik özellikler, pediyatrik Behçet hastalığı, tanı, tedavi.

ABSTRACT
Behçet 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 Behçet’s disease” and 
those over the age of 50 classified as “late onset Behçet’s disease” demonstrate the most discrepancy regarding clinical 
presentation and prognosis and thus compose the patient group with delayed diagnosis and improper treatment. Pediatric 
Behçet disease is usually seen between the age of 7-13 and reported to be 7-26% of Behçet’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 Behçet 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 
Behçet’s cases are scrutinized in the context of existing literature aiming to decrease the defects in diagnosis and treatment. 
Keywords: Late onset Behçet’s disease, clinical features, Pediatric Behçet’s disease, diagnosis, treatment.
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marları etkileyebilmektedir. Bu nedenle vasküliti “değişken tip” 
olarak sınıflandırılmıştır.[2] Obliteratif ve nekrotizan tipte gö-
rülen vaskülit hem arterleri hem venleri etkileyebilmektedir.[3]

Patogenezi halen tam olarak anlaşılamayan hastalıkta im-
mun regülasyonu etkileyen genetik faktörler ile bilinmeyen 
çevresel tetikleyici faktörlerin kombinasyonu söz konusudur. 
Buna bağlı olarak hastalığın ekspresyonu cinsiyete, yaşa, yaşa-
nılan bölgeye göre oldukça değişkenlik göstermektedir.[4] “İpek 
yolu” üzerindeki toplumlarda daha sık görüldüğü bilinen has-
talık Japonya’da en yüksek prevalansa sahiptir. Onu Ortadoğu 
ve Akdeniz ülkeleri izlemektedir.[5-7] Türkiye’deki prevalansı 
100.000’de 80-300’dür.[3] 

Erkeklerde ve 20-30 yaş arasında en sık olarak bildirilmekle 
birlikte hayatın ilk aylarından 72 yaşa kadar görülebilmekte-
dir.[8] Genç erişkin grupta etkilenenlerde 50’li yaşlarda hastalık 
aktivitesi genellikle azalmaktadır. Diğer yaş gruplarında klinik 
özellikler ve seyir cinsiyet ve yaşa göre değişkenlik göstermek-
tedir.[9,10] Bu nedenle kesin bir ayrım olmamakla birlikte 50’li 
yaşlardan sonra görülen hastalık “geç başlangıçlı”, 16 yaşından 
önce başlayanlar ise “pediyatrik Behçet hastalığı” olarak tanım-
lanmaktadır.[11,12] 

Behçet hastalığının klinik bulguları oldukça iyi bilinmekte-
dir ancak halen kesin tanı koyduran bir laboratuar testi yok-
tur. Tanının klinik bulgulara dayanması bulguların farklı za-
manlarda, farklı yaşlarda ortaya çıkması özellikle tanıda ve 
dolayısıyla tedavide gecikme ve hatalara neden olabilmektedir. 
Behçet hastalığının pediyatrik ve geç başlangıçlı bu formlarının 
analiz edildiği sınırlı sayıdaki çalışmalar prezentasyon, klinik 
bulgular, oküler tutulum ve tedavi yaklaşımı vb. açılardan fark-
lılıklar gösterdiğini ortaya koymaktadır. Bu derlemede mevcut 
sınırlı bilgiler ışığında genç erişkinlerde görülen klasik form ile 
pediyatrik ve geç başlangıçlı Behçet olgularının benzer ve farklı 
yönleri ele alınacaktır. 

PEDİYATRİK BEHÇET HASTALIĞI

Genellikle ailesel yatkınlığın yüksek olduğu yani genetik 
komponentin daha ön planda olduğu pediyatrik Behçet has-
talığı için yaş sınırı 16 kabul edilmektedir.[11,13-16] Bu grupta ilk 
olgu 1978’de Mundy ve Miller tarafından bildirilmiştir.[17] İnsi-
dansı 1/20.000 olarak bildirilmektedir. Fransa’da yapılan ulusal 
bir taramada ise 1/600.000 olarak bulunmuştur.[17] Behçet has-
taları arasında 16 yaş öncesinde görülme oranı ise çeşitli ça-
lışmalarda %3 ile %26 arasında bildirilmektedir.[16,18,19] Avrupa, 
Ortadoğu, doğu ve güney Asya ülkelerinden Behçet olgularını 
analiz eden bir çalışmada juvenile başlangıç 1227’de 135 (%11) 
olarak bildirilirken, olguların %20’sini oluşturan doğu ve güney 
Asya orjinli Behçet olguların yalnızca %2,4’ünün pediyatrik 
çağda olması pediyatrik çağda görülme sıklığı açısından etnik 
farklılıklar olduğunu göstermektedir.[20]

Japonya’dan bir çalışmada pediyatrik Behçet hastalığı oranı 
%7,6 bildirilmiştir.[21] Behçet hastalığının sık görülmediği ülke-
lerdeki pediyatrik çağ Behçet hastalığı insidansı %0,5-2,2 ola-
rak bildirilmektedir.[22-23] 

Türkiye’de yapılan çalışmalardaki pediyatrik çağ Behçet has-
talığı görülme oranı ise şöyledir: En geniş seri olan Atmaca ve 
ark.nın.[24] 3382 olguluk çalışmasında %3,3; Çıtırık ve ark.nın.
[11] 452 olgunun analiz edildiği çalışmasında %7,5; Sarıcaoğlu 
ve ark.nın.[25] çalışmasında %6,17, Soylu ve ark.nın.[26] çalışma-
sında ise pediyatrik üveitlerin % 11’dir. 

- Başlama ve Tanı Yaşı
Pediyatrik Behçet hastalığı iki yaşından itibaren bildirilmek-

le birlikte Tablo 1’de görüldüğü gibi görülme yaşı 4,87 -13 yaş 
arasında değişmekte ancak ülkelere göre değişkenlik göster-
mektedir.[14] Örneğin İngiltere’de ortalama görülme yaşı 4,87 
yaş olarak bildirilirken, Tunus’ta 16,1 yaş olarak bildirilmiştir.

Tablo 1.  Pediyatrik Behçet hastalığı başlama yaşı , cinsiyet ve aile öyküsü           

Olgu sayısı Başlama Yaşı Kadın/erkek  oranı Aile öyküsü (%) 
PEDBD consensus group[33] 156 7,83 1:1 24,2
Lang ,Kanada[51] 37 8,7 1:1 -
Davatchi, İran[38] 1973 - 1:1 -
Mosawi, Bahreyn[66] 9 7 1:2 55
Laghamri, Fas[49] 13 13,9 3:10 7,6
Bahabri, Arabistan[67] 12 11,5 1:1,4 0
Galizzi, İtalya [30] 110 8,3 1:1,3 12
Hamzoui, Tunus[28] 81 16,12 1:2,1 -
Fujikawa, Japonya[34] 31 - 1,2:1 -
Kitaichi , Japonya[20] 135 11,7 2:1 -
Kim, Kore[68] 40 10,6 1,5:1 22,5
Nanthapisal,İngiltere[27] 46 4,87 1,1:1 17
Atmaca, Türkiye[24] 110 11,6 1,7:1 12,3
Karıncaoglu, Türkiye[16] 83 12,3 1,2:1 19
Sarıcaoğlu, Türkiye[25] 30 12.9 1,3:1 -
Sungur, Türkiye[35] 62 - 1:1,1 41,9
Borlu, Türkiye [69] 17 - 5:12 12
Çıtırık, Türkiye[11] 34 - 1:2,4 -
Tugal-Tutkun, Türkiye[37] 36 - 2,2:1
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[27,28] Türkiye’den yayınlanan serilerde en geniş seri olan Atmaca 
ve ark.nın[24] 110 pediyatrik Behçet olgusunun analiz edildiği 
çalışmasında ilk bulgunun ortaya çıkma yaşı ortalama 11,63± 
3,46 yaş (1-16), tanı alma yaşı ise ortalama 14,15± 2,13 yaştır 
(6-16). Yani ilk bulgu ve tanı arasında yaklaşık 3 yıl geçmekte-
dir. Sarıcaoğlu ve ark.’nın[25] Bursa bölgesindeki olguları analiz 
ettiği çalışmasında da benzer şekilde belirtilerin başlama yaşı 
12,9±2,99, tanı anındaki yaş ortalamaları ise yine yaklaşık 3 yıl 
sonra yani 15,9±2,32 yaş olarak bulunmuştur. Atmaca ve ark.
nın[24] çalışmasında ilk bulgu ortalama 11,6±3,4 yaşında ortaya 
çıkarken, tanı ortalama 14,1±2,1 yaşında konulabilmektedir. 
İlk bulgunun ortaya çıkması ile tanı arasındaki süre diğer ül-
kelerde de benzerlik göstermektedir. Kone-Paut ve ark.nın[14] 

çalışmasında ilk bulgu ortalama 8,4 yaşında görülürken, tanı 
ortalama 13 yaşında konmaktadır. Benzer şekilde Krause ve 
ark.nın[29] çalışmasında ilk bulgunun ortalama 6,9±3,9 yaşın-
dayken ortaya çıktığı, tanının ise ortalama 3,9±3,5 yılda konu-
labildiği bildirilmiştir. İtalya’dan bir seride de bulguların baş-
lama yaşı 8,34±4,11yıl, tanı alma yaşı 11,29±3,95, ilk bulgu ve 
tanı arası geçen süre 2,9±3,6 yıl olarak bulunmuştur.[30] İngilte-
re’den Nanthapisal ve ark.[30] nın çalışmasında ilk bulgu ile tanı 
arası sürenin ortalama 3,74 yıl olduğu, ancak 13,5 yıla kadar 
çıkabildiği belirtilmektedir. Kesen ve ark.[31] ise Amerika’da bir 
referans merkezi için 1 yıl olarak bildirmiştir. Bu verilerden de 
görüldüğü gibi pediyatrik Behçet hastalığı’nda ilk bulgu ve tanı 
alma aralığı erişkinlere göre daha uzun olmaktadır. Bu durum 
hastalığın tanısında halen bir laboratuar testi olmaması ve tanı-
nın klinik bulgulara dayanmasına bağlanmaktadır. Hastalığın 
remisyon ve ekzeserbasyonlarla gitmesi nedeniyle tanı için ge-
rekli klinik bulgular aynı anda görülememektedir. Bu nedenle 
16 yaş altındaki üveit olgularında üveit konusunda tecrübeli 
merkezler dışında tanı daha geç konulmaktadır.[31]

- Cinsiyet 
Behçet hastalığı genellikle erkeklerde daha sık görülen bir 

hastalıktır ancak Avrupa ülkelerinde ve Amerika’da kadınlarda 
daha sık görüldüğünü bildiren çalışmalar mevcuttur.[23,32] Pedi-
yatrik çağda ise pediyatrik Behçet hastalığı uzlaşma grubu veri-
lerine göre kız ve erkek çocuklarda eşit sıklıkta görülmektedir.
[33] Tablo 1’de görüldüğü gibi farklı ülkelerden çalışmaların bir 
kısmı benzer şekilde kadın/erkek görülme oranını 1:1 olarak 
verirken, erkek cinsiyette veya kadın cinsiyette daha yüksek 
görülme oranı bildiren çalışmalar mevcuttur.[20,28,30,34,38,49,51,66-68] 
İtalya’dan 110 olguluk bir seride erkek/kadın oranı 1,3 olarak 
bildirilirken, Fujikawa ve Suemitsu.[34] aksine çocukluk çağı 
Behçet hastalarında kız çocuklarının daha fazla etkilendiğini 
bildirmiştir.[30] Türkiye verilerine baktığımızda çalışmaların ço-
ğunluğunda tutulumun kadınlarda daha yüksek oranda olduğu 
rapor edilmiştir. Atmaca ve ark.nın[24] Türkiye’den bildirilen en 
geniş pediyatrik Behçet hastalığı serisi olan çalışmalarında ol-
guların %62,7’sinin kız, %37,3’ünün erkek olduğu saptanmıştır. 
Karıncaoğlu ve ark.,[16] Sarıcaoğlu ve ark.,[25] Tugal-Tutkun ve 
ark.[37] benzer şekilde kadınlarda daha yüksek tutulum oranı 
saptamıştır. Sungur ve ark.[35] 62 olguluk çalışmalarında ka-
dın:erkek oranını yaklaşık eşit bulurken; Çıtırık ve ark.[11] 34 
olguluk serilerinde hastalığın pediyatrik çağda da erkeklerde 
daha sık görüldüğünü bildirmişlerdir (Tablo 1). 

-Aile Öyküsü
Pediyatrik hasta grubunda erişkinlere göre dikkat çekici bir 

diğer özellik de aile öyküsünün daha yüksek oranda olmasıdır. 

Kone-Paut ve ark.[14] uluslararası çalışmalarında aile öyküsü-
nü erişkin olgularda %2,2, pediyatrik çağda %12,3 bulmuştur. 
Pediyatrik Behçet hastalığı uzlaşma grubu ise uluslararası ça-
lışmalarında konfirme olgularda aile öyküsü oranını %24,4 
olarak bildirmiştir.[33] Çeşitli ülkelerdeki aile öyküsü yüzdesi 
Tablo 1’de sunulmuştur. Nanthapisal ve ark.nın[27] çalışmasın-
da İngiltere’de %17, İtalya’dan hastaları içeren Galizzi ve ark.
nın[30] serisinde ise %12 olarak saptanmıştır. Türkiye verilerine 
bakıldığında Atmaca ve ark.[24] %12,3 olarak bulmuştur. Sungur 
ve ark.nın[35] olgu serilerinde özellikle 10 yaş altı hasta grubun-
da aile öyküsünün daha yüksek olduğu saptanmıştır. Behçet 
hastalığı için genetik bir risk faktörü olarak bilinen HLA-B51 
doku antijeni pozitifliği az sayıda çalışmada analiz edilmiş-
tir. Kone-Paut ve ark.[36] 11 ülkeden 171 olgunun %22’sinde 
pozitif olarak bildirmiştir. Sungur ve ark. nın[35] çalışmasında 
ise %25,8 pozitiftir. Sarıcaoğlu ve ark.[25] %53,3 ile en yüksek 
HLA-B51 pozitifliği bildirilmiştir.

- Klinik Bulgular
Hastalığın en önemli bulgularından olan oral aft Tablo 2’de 

görüldüğü gibi pediyatrik Behçet hastalığında da erişkinlerdeki 
gibi hastaların çoğunluğunda mevcut ve genellikle ilk bulgu-
dur. Uluslararası en geniş seri olan pediyatrik Behçet hastalı-
ğı uzlaşma grubu verilerine göre 16 yaş altında da olguların 
%81’inde oral aft ilk bulgudur, bunu genital aft, cilt lezyonla-
rı ve ateş takip eder. Bu analizde oral aft görülme yaşı 8,74 ± 
4,21 ve ikinci semptom ortaya çıkma süresi ortalama 2 yıldır.
[33] Atmaca ve ark.nın[24] çalışmasında da olguların %98,2’sinde 
ilk bulgu oral aft olarak bildirilmiştir. %1,8’inde ise genital aft-
tır. Sungur ve ark.[35] benzer şekilde olguların %82,2’sinde oral 
aftı %14,5’inde üveiti, %1,6’sında genital aftı ilk bulgu olarak 
bildirmişlerdir. Kone-Paut ve ark.nın[14] çalışmasında %96, 
Tugal-Tutkun ve ark.nın[37] çalışmasında %63,8, Çıtırık ve ark.
nın[11] çalışmasında ise %61,7 ilk bulgu oral aft olarak bildiril-
miştir. 

Hastalığın ikinci en sık bulgusu pediyatrik çağda da genital 
aft olarak görünmektedir (Tablo 2). Atmaca ve ark.nın[24] çalış-
masında oral aft olguların %100’ünde genital aft %82,7’sinde 
mevcuttur. Genital aft erkek çocuklarının %61’inde görülürken 
kız çocuklarının %95,7’sinde görülmüştür. Sarıcaoğlu ve ark.
nın[25] serisinde de oral aft %100, genital aft %76,6 oranında ve 
kızlarda daha yüksek bulunmuştur. Kitaichi ve ark.[20] ile Krau-
se ve ark.[29] ise çocukluk çağında genital aft oranının daha dü-
şük olduğunu bildirmiştir. Galizzi ve ark.[30] da benzer şekilde 
İtalya’daki olgularda %94,5 oranında oral aft, %33,6 oranında 
genital aft bildirmiştir. Nanthapisal ve ark.[27] ise İngiltere’den 
serilerinde oral aft görülme oraını % 97,8 , genital aftı %73,9 
olarak bildirmişlerdir. On iki ülkeden 156 olgunun değerlen-
dirildiği uluslararası bir uzlaşma grubunun verilerine göre 
özellikle kızlarda genital aft daha sık görülmektedir. Ortalama 
yıllık oral aft atağı erkeklerde 13,16, kız çocuklarında 11,32’dir. 
Genital aft sıklığı ise yılda ortalama erkeklerde 3,85 kız çocuk-
larında 3,42’dir, yani kızlarda anlamlı olarak daha fazla görül-
mektedir.[33] 

Cilt lezyonları Çıtırık ve ark.nın[11] serisinde olguların %11,7 
oranında ik bulgu olarak bildirilmiştir. Atmaca ve ark.[24] papü-
lopüstüler erupsiyonların tüm olguların %39’unda görüldüğü-
nü bildirmiştir. Bu oranın erkek çocuklarında %41,5’inde, kız 
çocuklarının %37,7’sinde görülürken; eritema nodozum tüm 
olguların %37,3’ünde, erkek çocukların %39’unda, kız çocuk-
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ların %36.2’sinde saptanmıştır. Galizzi ve ark.[30] ise cilt bulgu-
su görülme oranlarını eritema nodozum %13,6, psödofolikülit 
%14,5, papülopüstüler lezyonlar %11,8, akneik lezyonlar %10,9 
olarak bildirmiştir. 

Pediyatrik çağ Behçet hastalarında diğer bulguların görülme 
sıklığı Tablo 2’de sunulmuştur. Galizzi ve ark.nın[30] çalışma-
sında eklem tutulumu olguların sadece %22,7’sinde mevcuttur. 
Erkek çocukların %26,8’inde, kız çocukların %20,3’ünde gö-
rülmüştür. Nörolojik tutulum Galizzi ve ark. da[30] %30,9 , Ko-
ne-Paut ve ark.[33] ile Nanthapisal ve ark. da[27] benzer oranlarda 
bildirilmekte ancak izole başağrısı yakınması bazı analizlerde 
dahil edilmediğinden bazı serilerde nörolojik tutulum oranı 
daha düşük bildirilmektedir. Vasküler tutulumun ise Tunus’da 
daha yüksek olduğu bildirilmektedir.[28] Literatürde %5-10 ara-
sında bildirilmiştir (Tablo 2). Uluslararası uzlaşma grubunun 
verilerine göre de olguların yarısını oluşturan Avrupa’daki ol-
gularda eklem, gastrointestinal ve nörolojik semptomlar sık 
görülürken, Avrupa dışında yaşayanlarda nekrotik folikülit, 
psödofolikülit ve akneiform lezyonlar gibi cilt bulguları daha 
sıktır. Ancak oküler bulgularda farklılık görülmemiştir.[33] 

Paterji tesiti pozitifliği Tablo 2’de görüldüğü gibi %14,5 ile 
%60 arasında değişim göstermektedir. Türkiye’den, Tunus ve 
İran’dan çalışmalarda genellikle en yüksek oran bildirilmekte-
dir (%41-80).[14,29,38] Tugal-Tutkun ve ark.nın[37] çalışmasında 
%53,8, Atmaca ve ark.nın[24] çalışmasında %45,5, Sarıcaoğlu ve 
ark.nınkinde[25] %36,6 pozitif bulunmuştur. Atmaca ve ark.[24] 

erkek çocukların %43,9’unda, kız çocukların %46,4’ünde pozi-
tiflik bildirilmektedir. 

- Oküler Tutulum 
Behçet hastalarında oküler tutulum yaklaşık %70 oranında-

dır ve tipik form relaps ve remisyonlarla giden üveit şeklinde-
dir. Daha nadir olarak konjonktivit, konjonktival ülser, keratit, 
episklerit, sklerit ve nörolojik tutuluma bağlı ekstraoküler kas 
tutulumu görülebilmektedir.[1,39-41] İntraoküler inflamasyon an-
terior veya posterior segmenti veya daha sıklıkla her iki seg-
menti etkileyebilir. Genellikle arka segment etkilenmeleri daha 
persistan ve daha fazla görsel kayıp ile ilişkilidir.[42] 

Çocukluk çağında oküler tutulumun konusundaki veriler 

Tablo 2’de görüldüğü gibi çok çelişkilidir. Oküler tutulumun 
%8,7-80 arasında görüldüğü ve HLA-B5 ile ilişkili ve erkek ço-
cuklarda sık olduğu bildirilmektedir. Genel olarak erişkinlere 
göre pediyatrik çağda oküler tutulum daha az oranda görül-
mektedir.[23,29,43-50] Tablo 2’deki çalışmalar incelendiğinde Tugal 
Tutkun ve ark.nın çalışmasında oküler tutulum oranı %100 
olarak belirtilmekle birlikte bu çalışmada pediyatrik çağ Behçet 
üveitlerini analiz edildiği için oran bu şekilde belirtilmiştir. Pe-
diyatrik Behçet hasta gruplarının değerlendirildiği çalışmalar 
içerisinde en yüksek oranın %60 ile Sarıcaoğlu ve ark.nın[25] ça-
lışmasında bildirildiği görülmektedir. Sarıcaoğlu ve ark.[25] %60 
olarak en yüksek oranı bildirmektedir. Diğer ülkelerden İtal-
ya’da Galizzi ve ark.[30] %43,6 ile en yüksek oranı bildirmektedir. 
Sungur ve ark.nın[35] olgu serisinde pediyatrik Behçet olgula-
rının %14,5’unda üveit ilk bulgu olarak bildirilmiştir. Atmaca 
ve ark.nın[24] çalışmasında oküler tutulum oranı %30,9’dur. Kız 
çocukların %20,3’ünde, erkek çocukların %48,7’sinde göz tu-
tulumu bildirilmektedir. Pediyatrik Behçet çalışma grubu veri-
lerine göre de oküler tutulum erkeklerde daha sık bildirilmek-
tedir.[33] 

Üveit başlama yaşı bu çalışmada 14,6± 1,54 yaş (aralık 9-16), 
ilk bulgu ile oküler bulgular arası süre ise 2,7± 2,6 yıl (aralık 
0-10) olarak bildirilmiştir.[24] Ortalama üveit görülme yaşı Sun-
gur ve ark.nın[35] çalışmasında 13,8 (aralık 3-20 yıl ) yaş, Çıtırık 
ve ark.nın[11] olgu serisinde 14,58±1,9 yaş , Eldem ve ark. nın[46] 
serisinde 13,3 (5-15) yaş olarak bulunmuştur. 

Pediyatrik çağda oküler tutulumda üveit tipi konusunda da 
farklı veriler mevcuttur (Tablo 3). Erişkin başlangıçlı Behçet 
hastalığında panüveit oranı %60,2 olarak bildirilmektedir.[12] 

Çocukluk çağı Behçet hastalarında da oküler tutulum sıklıkla 
panüveit tipinde bildirilmektedir. Amerika’da yapılan bir ana-
lizde de panüveit ve vaskülit en sık üveit tipi olarak bildirilmek-
tedir.[31] Galizzi ve ark.[30] ise oküler tutulumun %24,5 anterior 
üveit, %12,7 posterior üveit ve %6,4 retinal vaskülit şeklinde 
dağılım gösterdiğini olarak bildirmektedir. 

Tugal-Tutkun ve ark.nın[37] serisinde oküler tutulum %86,2 
panüveit şeklinde bildirilmektedir. Çıtırık ve ark.nın[11] çalış-
masında da panüveit %52,9 ile en sık tutulum tipi olarak bil-

Tablo 2 . Pediyatrik çağ Behçet hastalığında klinik bulguların görülme oranları 

Oral aft (%) Genital aft 
(%)

Oküler 
tutulum (%)

Cilt tutulum 
(%)

Eklem 
Tutulumu (%)

Vasküler 
tutulum (%)

Nörolojik 
tutulum (%)

Paterji (%)

PEDBD consensus 
group[33]

100 55 45 65,7 41 15,4 36,9 -

Davatchi[38] 97,8 64,7 56,1 65,3 37,1 6,5 10,3 49,4
Galizzi[30] 94,5 33,6 43,6 39,6 22,7 1,8 30,9 14,5
Hamzoui[28] 100 76,5 44,4 88,9 40,7 32,1 22,2 55,7
Kim[68] 100 82,5 27,5 72,5 27,5 - 2,5 17,5
Kitaichi[20] 94,8 38,5 29 67,4 - - - -
Nanthapisal[27]  97,8 73,9 8,7 32,6 8,7 6,5 32,6 60
Krause[29] 100 31,6 47,4 89,5 78,9 10,5 63,2 41,2
Atmaca[24] 100 82,7 30,9 76 22,7 3,6 3,6 45,5
Tugal-Tutkun[37] 100 61,1 100 69,4 19,4 - 8,3 53,8
Sungur[35] 100 55 - - 42 5 13 47
Karıncaoğlu[16] 100 82 35 - 40 9,6 7,2 37
Sarıcaoğlu[25] 100 76,6 60 96 50 10 13 36,6
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dirilmekte bunu %32.3 ile posterior üveit, %14,7 ile anterior 
üveit izlemektedir (Tablo 3). Panüveit bu çalışmada daha sık-
lıkla erkeklerde bildirilmektedir. Eldem ve ark.[46] da benzer şe-
kilde pediyatrik Behçet olgularında posterior üveitin olguların 
%75’inde görülebildiğini bildirmiştir. Ülkemizden Ayyıldız ve 
ark.[51] ile Yüce ve ark.nın[52] pediyatrik üveitli olgu serilerinde 
özellikle panüveitli olgularda Behçet hastalığının en sık neden-
ler arasında olduğu bildirlmiştir. 

Türkiyedeki en geniş seri olan Atmaca ve ark.nın[24] 110 ol-
guluk çalışmasında dağılım biraz daha farklılık göstermekte-
dir. Olguların %32,8’inde anterior üveit, %43,6’sında posterior 
üveit ve %23,6’sında panüveit görülmüştür. Bu çalışmada hipo-
piyonun %9 oranında görüldüğü bildirilmiştir. Sungur ve ark.
nın[35] serisinde hipopiyon görülme oranı benzer şekilde %10,6 
oranında bildirilmiştir ancak Türkiye’den diğer olgu serilerinde 
hipopiyon ile ilgili bir bilgi bulunmamaktadır. Sungur ve ark.
nın[35] çalışmasında farklı olarak 10 yaş altı 13 olguda anterior 
üveit en sık oküler tutulum tipi olarak saptanırken, 10 yaş üze-
rinde panüveit yine en sık üveit tipidir. 

Tüm Behçet olgularında olduğu gibi çocukluk ve geç yaştaki 
Behçet olgularının da çoğunda bilateral tutulum bildirilmekte-
dir. Türkiye’den çalışmalara bakıldığında Tugal-Tutkun ve ark.
[37] olguların %83,3’ünde, Atmaca ve ark.[24] %61,8’inde, Çıtırık 
ve ark.[11] %44,1’inde ve Sungur ve ark.[35] %88’inde bilateral tu-
tulum saptamıştır. Bu farklılık Çıtırık ve ark.nın[11] çalışmasın-
daki düşük oranın takip süresinin daha kısa olmasından kay-
naklanmış olabileceği ileri sürülmüştür. 

Pediyatrik çağ Behçet hastalığının oküler tutulum oranı gibi 
prognozu konusunda da çelişkili raporlar mevcuttur. Uziel ve 
ark.[44] çocukluk çağında tutulumun daha sık ama daha ha-
fif olduğunu belirtmişler, buna karşılık Kone-Paut ve ark.[14] 
4 farklı ülkenin verilerini içeren 86 olguluk serisinde üveitin 
erişkinlerden daha az sıklıkta (%25) ama daha ciddi seyir ve 
daha sıklıkla erkek çocuklarda daha şiddetli tutulum şeklinde 
kendini gösterdiğini bildirmiştir. Krause ve ark.[29] ise çocuklar-
da oküler tutulumun erişkine benzer sıklık ve morbidite taşıdı-
ğını ileri sürmüştür. Kesen ve ark.[31] ise üveit klinik tablosunun 
çocuklarda erişkine benzer olduğunu ancak görsel prognozun 
daha iyi olduğunu ileri sürmüştür. Tugal-Tutkun ve ark.[37] ol-
guların %22.7’sinde 0,1’in altında olduğunu bildirmiştir. Çıtırık 
ve ark.nın[11] üveit tipine göre yaptıkları analizde ise panüveit, 
posterior üveit ve anterior üveitte ortalama başlangıç görme sı-
rasıyla 20/110, 20/60 ve 20/38 iken, son görme sırasıyla 20/74, 
20/36, 20/21 bulunmuş ve panüveit ve posterior üveit görme 
prognozu en kötü gruplar olarak belirtilmiştir. 

Görmeyi etkileyen en sık oküler komplikasyonlar Çıtırık ve 
ark.nın[11] çalışmasında ön segmentte katarakt (%58,8), takiben 
posterior sineşi (%23,5) ve arka kapsül opasifikasyonu(%23,5), 

glokom (%20,5); arka segmentte vitreus kondansasyonu (%50), 
optik atrofi (%29,4), kistoid maküler ödem (%14,7) olarak bil-
dirilmiştir. Sungur ve ark.[35] makula ödemini oranını %30,9 
olarak bildirmekte ve katarakt, glokom ve makülopati görmeyi 
azaltan en sık komplikasyonlar arasında sıralamaktadır. Perif-
lebite bağlı daralmış yada oklüde retinal damarlar, retinal ven 
dal tıkanıklığı, disk neovaskülarizasyonu, fitizis bulbi diğer 
retinal komplikasyonlar olarak bildirilmektedir. Tugal-Tut-
kun’un[37] serisinde de katarakt (%46), makülopati (%45,4) ve 
optik atrofi (%29,4) pediyatrik çağdaki en sık komplikasyonlar 
olarak bildirilmektedir. Atmaca ve ark.nın[24] olgu serisinde de 
benzer şekilde optik atrofi %10,9, hayalet damarlar ve kılıflan-
ma %9 görülmektedir. 

Üveite ikincil glokom Türkiye’den yapılan retrospektif analiz-
lerden yalnız Çıtırık ve ark.nın[11] çalışmasında değerlendiril-
miştir. Göziçi basıncı 22mmHg üzerinde olan olguların oranı 
%20,5’dur. Bunların sadece %11,7’sinde trabekülektomi ihtiyacı 
olmuştur. Bu olgularda sistemik steroid kullanım oranı %85,2 
olarak bildirilmiştir. 

- Tanı Kriterleri 	
Behçet hastalığı tanısı bilindiği gibi klinik bulgulara dayan-

maktadır.[52] Kesin tanı koyduran herhangi bir laboratuar testi 
bulunmamaktadır. Bu nedenle tanı kriterleri en fazla değişen 
hastalık olarak bilinmektedir. En son kabul edilen tanı kriterle-
ri 27 ülkeden 2556 Behçet tanılı hasta ve 1163 kontrolün bulgu-
larına dayanan Uluslararası Behçet hastalığı kriterleri Revizyon 
Grubu tarafından belirlenmiştir (Tablo 4). 

Daha önce Uluslararası Behçet Çalışma Grubu’nun 1990’da 
belirlediği uzun süre yaygın olarak kullanılan tanı kriterlerin-
den farklı olarak oral aft ve paterji testi tanı için kesin şart ol-
maktan çıkarılmıştır. Ayrıca vasküler ve nörolojik semptomlar 
listelenmiştir. Bu güncel kriterlere göre Behçet hastalığı tanısı 
içi 4 veya daha fazla puan gerekmektedir.[53,54] Bu kriterlerde 
tanı için herhangi bir yaş sınırlaması bulunmamaktadır ancak 
erken veya geç yaşta ortaya çıkan Behçet olgularında yukarıda 
da belirtildiği gibi klinik bulgular değişkenlik gösterebilmekte-
dir. Pediyatrik çağda olguların %1’inde oral aft görülmezken, 
bir kısmı tüm kriterleri sağlayamamaktadır. Klasik bulguları-
nın kısmen ortaya çıkması ve kalıtımın ön plana çıkması pe-
diyatrik Behçet olgularında yeni tanı kriterlerine ihtiyaç oldu-
ğunu düşündürmektedir. Özellikle ilk bulgu ve tanı arasındaki 
uzun süre tanı koymadaki güçlüğün ne kadar ciddi bir problem 
olduğunu daha açık ortaya koymaktadır. 

Bu soruna bir çözüm getirmek amacıyla biraraya gelen pedi-

Tablo 3 . Pediyatrik çağ Behçet hastalarında oküler tutulum ve 
üveit tipi dağılımı

Tablo 4. Behçet hastalığı uluslararası tanı kriterleri -2014[54]

Oküler 
tutulum (%)

Anterior 
Üveit (%)

Posterior 
Üveit (%)

Panüveit 
(%)

Kone-Paut[14] 61 8 9 28
Krause[29] 47,4 89,5 78,9 63,2
Atmaca[24] 30,9 32,8 43,6 23,6
Tugal-Tutkun[37] 100 13,9  0 86,2
Çıtırık[11] 14,7 32,3 52,9

Klinik Bulgular Tanım Değer
Oral aft 2
Genital aft 2
Oküler bulgular Anterior üveit, posterior üveit, retinal 

vaskülit
2

Cilt bulguları Psödofollikülit, cilt aftları, eritema 
nodozum

1

Nörolojik bulgular 1
Vasküler bulgular Arteryel tromboz, büyük venlerin 

trombozu, flebit süperfisyal flebit
1

Pozitif paterji testi 1
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yatrik Behçet hastalığı çalışma grubu oldukça geniş bir serinin 
analizine dayanan provizyonel sınıflama kriterleri bildirmişler-
dir. Tablo 5’de sunulan bu sınıflamada tüm klinik bulgular eşit 
ağırlıkta olup paterji testi dahil edilmemiştir. Çünkü pediyatrik 
grupta semptomlar oldukça azdır ve birçok olguda tanı dokto-
run tecrübesine göre tahmini olarak konulmaktadır. Pediyatrik 
çağda vaskülit ve SSS tutulumunun genellikle eşlik ettiği bildi-
rilmektedir. Bu da tanı kriterleri içinde olması gerektiğini dü-
şündürmektedir.[33] 

-Tedavi 
Pediyatrik Behçet olgularının tedavi yaklaşımları değer-

lendirildiğinde immünsupresif tedaviden küçük yaş ve ola-
sı komplikasyonları nedeniyle kaçınıldığı, topikal tedavinin 
daha yoğun kullanıldığı dikkati çekmektedir.[31] Çıtırık ve ark.
nın[11] tedavi yaklaşımı analizinde topikal steroid %67,6 ile en 
sık tedavi, oral steroid 2. sırada, posterior subtenon steroid 
enjeksiyonu 3. sırada yer almaktadır. Oral steroid ile birlikte 
azatiyoprin ve siklosporin %14,7 olguda kullanılmıştır. Atmaca 
ve ark.nın[24] serilerinde tüm olgularda kolşisin kullanılırken, 
21 olgunun oral steroid, 4 olgunun ek olarak immünsupresif 
kullandığı bildirilmiştir. Sungur ve ark.nın[35] çalışmasında ise 
olguların %36,2’sında immünsupresif tedavi bildirilmektedir. 
Literatürdeki çalışmalarda çocukluk çağı hastalarında bu oran 
daha yüksek %56,3 ile %75 arasında bildirilmektedir. Sistemik 
immünsupresif tedavi erişkin hastaların ise %54,7’sinde kulla-
nılmaktadır.[23,37,55,56] 

Kaneko ve ark.[57] ile Cantarini ve ark.[58] refrakter tutulum-
larda anti-TNF-alpha tedavinin pediyatrikBehçet olgularında 
da erişkinlerdeki gibi iyi bir seçenek olduğunu bildirmiştir. Ga-
lizzi ve ark.nın[30] 110 olguluk serilerinde immünsupresif teda-
vi %11,8 oranında kullanılmış, sadece 4 olguda biyolojik ajan 
(Anti-TNF ve anti IL-1) ihtiyacı olmuştur. Ancak bu çalışmada 
tedavi sonuçları ile ilgili bilgi verilmemiştir. Pediyatrik Behçet 
hastalığında IFN–alfa ile ilgili 7 olguluk bir seride 14,6 aya ka-
dar remisyon bildirilirken 2 olguda ciddi yan etkiler nedeniyle 
ilaç bırakılmak zorunda kalmıştır.[58]

Pediyatrik çağ Behçet hastalığında cerrahi tedavi yalnız Çı-
tırık ve ark.nın[11] çalışmasında analiz edilmiştir. PPV en sık, 
katarakt ekstraksiyonu ve trabekülektomi ikinci sıklıkta uygu-
lanan cerrahiler olarak saptanmıştır. 

GEÇ BAŞLANGIÇLI BEHÇET HASTALIĞI

İleri yaşta görülen Behçet hastalığı ile ilgili bilgiler oldukça 

sınırlı olmakla birlikte az sayıdaki çalışmada erişkin gruba göre 
daha iyi bir prognozu olduğu bildirilmektedir.[12] Bu grupta 
tanı yaşı Sarıcaoğlu ve ark.nın[60] çalışmasında 54,4 yaş iken, 
Çıtırık ve ark.nın[12] çalışmasında 53,8±2,9 yaş, Sungur ve ark. 
nın[61] çalışmasında 47,0±5,4 yaş olarak bildirilmiştir. Kırk yaş 
üzerini geç başlangıçlı Behçet hastalığı kabul eden Sungur ve 
ark.nın[61] çalışmasında takip edilen 1130 olgunun %3,7’sinin 
semptomlarının 40 yaş sonrası başladığı bildirilmiş ve her iki 
cins arasında üveiti olan veya olmayan grupta herhangi bir fark 
saptanmamıştır. Cıtırık ve ark.nın[12] çalışmasında da benzer 
şekilde Behçet olgularının %3,5’inde geç başlangıçlı (50 yaş 
sonrası) Behçet hastalığı saptanmıştır. 

Erkek/kadın oranı ise etnik orjine göre değişkenlik göstere-
bilmektedir. Türkiye’den bildirilen geç Behçet olgu serilerinde 
erkek-kadın oranı 2,1:1, Çıtırık ve ark.nın[12] çalışmasında 3:1 
olarak bildirilmektedir.[62] Sarıcaoğlu ve ark.nın[60] 9 olguluk 
serisinde 3,5:1 olarak bulunmuştur. Literatürde sadece Tsai ve 
ark.nın[63] 7 olguluk serilerinde üveit kadınlarda daha sık bildi-
rilmiştir (erkek/kadın oranı : 0,8). 

Gerek Çıtırık ve ark.,[12] gerekse Sungur ve ark.nın[61] retros-
pektif analizinde en sık ilk bulgu klasik yaş grubundaki gibi 
oral aft olarak bildirilmektedir. Geç başlangıçlı Behçet olgula-
rında genel Behçet popülasyonuna göre üveit görülme oranı 
daha düşük saptanmaktadır.[12,61] Sarıcaoğlu ve ark.[60] %33,3, 
Tsai ve ark.[62] %42,9 olarak bildirmektedir. Sungur ve ark.
nın[61] retrospektif analizinde ise olguların %61,9’unda sapta-
mıştır. Tsai ve ark.nın[62] 7 olguluk serilerinde tipik ve geç baş-
langıçlı Behçet hastalarının klinik profilleri arasında arasında 
anlamlı farklılık bulamamış ancak üveit insidansı daha yüksek 
bulunmuştur. 

 En sık üveit tipi Sungur ve ark. nın[61] çalışmasında anterior 
üveittir (%73,1) Özellikle 50 yaş üzerinde 40-50 yaş aralığına 
göre daha sık olarak bildirilmektedir. İkinci en sık üveit tipi ise 
panüveit (%19,2) olarak saptanmıştır. Panüveitin erkeklerde ve 
40-50 yaş arasında daha sık görüldüğü bildirilmektedir. Çıtırık 
ve ark.nın[12] çalışmasında ise üveit yine erkeklerde daha sık ve 
ama sıklıkla panüveit şeklinde bildirilmektedir. Panüveit %68,7 
oranı ile en sık üveit tipi olarak belirlenmiş ve arka segment tu-
tulumunun %93,7 yani klasik Behçet olgularından daha yüksek 
oranda gösterdiği bildirilmektedir.[12]

Tüm Behçet olgularında olduğu gibi çocukluk ve geç yaştaki 
Behçet olgularının da çoğunda bilateral tutulum bildirilmek-
tedir. Tugal-Tutkun ve ark.[56] olguların %83,3’ünde bilateral 
tutulum bildirirken, Citirik ve ark.nın[12] olgu serisinde geç 
başlangıç Behçet hastalığında %68,7 bilateral tutulum rapor 
edilmiştir. Sungur ve ark.nın[61] çalışmasında da %80,8 bilateral 
tutulum bildirilmektedir. 

	 Görme keskinliği Çıtırık ve ark.nın[12] çalışmasında 
anterior üveitlerde 20/50, posterior üveitlerde 20/70, panü-
veitlerde 20/125 olarak saptanmıştır. Nihai görme keskinli-
ği ise anterior üveitlerde 20/20, posterior üveitlerde 20/33 ve 
panüveitlerde 20/105 olarak saptanmıştır. Hem Çıtırık ve ark.
nın[12] çalışmasında hem de Sungur ve ark.nın[61] çalışmasında 
olguların başlangıç görme keskinliği ve nihai görme keskinli-
ği arasında anlamlı fark saptanmamıştır. Çıtırık ve ark nın[12] 

çalışmasında görme keskinliği olguların %50’sinde başlangıca 
göre daha iyi, %25’inde daha kötü ve %25’inde aynı saptanmış-
tır. Arka segment inflamasyonu en sık görme kaybı nedeni ola-
rak bildirilmektedir çünkü bu çalışmada olguların %93,7’sinde 

Tablo 5. Behçet hastalığı uluslararası tanı kriterleri – Pediyatrik 
Kriterler 2015[33]

Klinik Bulgular Tanım Değer
Rekürren oral aft Yılda 3’den fazla atak 1
Genital aft Tipik olarak skar bırakan 1
Cilt tutulumu Nekrotik folikülit, akneiform 

lezyonlar, eritema nodozum
1

Oküler tutulum Anterior ve posterior üveit, retinal 
vaskülit

1

Nörolojik bulgular İzole başağrısı hariç 1
Vasküler bulgular Venöz tromboz, arteryel tromboz,  

arteryel anevrizma
1
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posterior segment tutulumu bildirilmiştir. En sık ön segment 
komplikasyonları katarakt takiben posterior sineşi, arka kapsül 
opasifikasyonu, glokom olarak sıralanabilir. Posterior segment 
komplikasyonları ise en sık optik atrofi, 2. sırada kistoid ma-
kuler ödem, glokom, vitreus kondansasyonu, retinal ven dal 
tıkanıklığı, periflebite bağlı oklüde veya daralmış damarlar, 
traksiyonel retina dekolmanı olarak bildirilmiştir.[12] 

En sık görme kaybı nedeni katarakt (%73,3) takiben optik 
atrofi (%56,2), kistoid maküler ödem, arka kapsül opasifi-
kasyonu ve traksiyonel retina dekolmanıdır.[12,61] Erişkinlerde 
Behçet hastalığında %82,9 oranında posterior segment tutu-
lumu; %44,5 oranında maküler ödem ve %38,5 katarakt bildi-
rilmektedir.[56,63] Geç başlangıçlı Behçet hastalarında kataraktın 
yaş faktörü nedeniyle daha yüksek oranda görme kaybına yol 
açtığı ileri sürülmüştür. Optik atrofininin ise yüksek orandaki 
panüveit ve geç dönemdeki oküler inflamasyonun ciddiyeti ne-
deniyle yüksek olabileceği belirtilmektedir.[12]

Erişkin hastalarda Behçet hastalığının yeni tedavi seçenekleri 
sayesinde özellikle daha agresif steroid ve immünsupresif teda-
vi uygulanan hastalarda oldukça iyi bir görsel prognoz göster-
diği bildirilmektedir.[64,65]

Topikal tedavi Çıtırık ve ark. nın[12] çalışmasında %31,2 ge-
rekli olurken, sistemik tedavi %93,7’sinde başlanmıştır. Akut 
inflamasyonun tedavisinde sistemik steroidler tercih edilir-
ken, rekürrensleri önlemede yetersiz kaldıklarından hastala-
rın çoğunluğunda immünsupresif tedavilerin de başlanması 
gerekmektedir.[58] Azatiyoprin ve/veya siklosporin Çıtırık ve 
ark.nın[12] çalışmasında geç yaş grubu Behçet hastalarında en 
sık kullanılan ilaçlardır. İnterferon-α veya anti-TNF-alpha gibi 
biyolojik ajanların bu hasta grubunda kullanıldığı hasta grubu 
literatür taramamızda saptanamamıştır. Katarakt, vitreus kon-
dansasyonu ve glokom için nadiren de olsa cerrahi müdahale 
gerekebilmektedir.

Sonuç olarak geç başlangıçlı Behçet hastalığının genel ola-
rak her iki cinsiyette eşit sıklıkta görüldüğü, genellikle oral aft 
ile başladığı, yaşla birlikte panüveitin azaldığı, anterior üveitin 
arttığı, genellikle bilateral tutulum görüldüğü anlaşılmaktadır. 
Pediyatrik Behçet olgularındaki gibi en sık anterior segment 
komplikasyonu katarakt, arka segment komplikasyonu optik 
atrofi olarak saptanmıştır. Oküler bulgular daha hafiflemesine 
rağmen kardiyovasküler ve nörolojik bulguların ölümcül ola-
bileceği bildirilmektedir. Bu nedenle geç ortaya çıkan Behçet 
hastalığı da pediyatrik çağda olduğu gibi etkin ve erken tanı ve 
tedavi gerektirmektedir. 
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