olgu sunumu
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OZET

Behget Hastaligi (BH), deri, géz, eklem, sinir sistemi gibi bir ¢cok sistemi tutabilen, kronik, inflamatuar, jeneralize
bir vaskdlit tipidir. Klinik tani, Uluslararasi Behget Hastaligi Calisma Grubu’nun belirledigi kriterlere dayanilarak
konulabilmektedir.

12 yasinda erkek olgu, 1 aydir sol ayak bileginde kizariklik, sislik, bu sisligin zaman zaman sol diz bélgesine kadar
ilerlemesi ve oral aftéz lezyonlar yakinmalart ile basvurdu. Fizik bakida ¢ok sayida oral aftéz lezyonlar,
perianal bélgede gecirilmis genital tilsere baglt skar, sol ayak bileginde sislik, bilateral alt ekstremitelerde
eritema nodozum benzeri dékiintiiler saptandi. Sol alt ekstremite venéz doppler USG incelemesinde, sol
popliteal derin ven trombozu izlendi. Olgu, cocukluk caginda nadir gériilen Behcet Hastaligi’'nin, cok nadir
olarak tromboz komplikasyonu ile birlikte seyretmesi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Behcet hastaligi, ven6z tromboz, cocukluk cag

SUMMARY

Behcet’s disease is a chronic, inflammatory, generalized vasculitis that involves many organs such as skin,
eves and nervous system. Clinical diagnosis could be made on the basis of the criteria established by the
International Behcet’s Disease Study Group.

Twelve-years-old male patient was admitted to our hospital with the complaints of swelling and erythema of
left ankle extending towards the left knee joint and oral aphthous lesions. Physical examination revealed
multiple oral aphthous lesions, genital scar due to prior ulceration, swelling of left ankle and bilateral erythema
nodosum like lesions on lower extremities. Venous doppler study of the left lower extremity showed left
popliteal deep vein thrombosis. The case is presented because of the rarity of Behcet’s disease and also its
very rare complication, venous thrombosis, in childhood.
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Behcet Hastaligi (BH), deri, gbz, eklem, sinir Grubu'nun belirledigi  kriterlere  dayamlarak
sistemi gibi bir ¢ok sistemi tutabilen, kronik, konulabilmektedir (1) (Tablo 1). BHnin cocuk-
inflamatuar, jeneralize bir vaskiilit tipidir. Klinik luk caginda nadir goriildigtinii diistinmekte olan
tam, Uluslararasi Behcet Hastaigi Calisma  bircok pediatrist, kriterleri karsilayacak sayiya
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Tablo 1. Uluslararast Behcet Hastaligi Calisma Grubu
tani kriterleri.

Tekrarlayan oral aftéz lezyonlar
{Agnili oral tlserler, Herpes testleri negatif, en az yilda
3 kez hasta ya da doktor tarafindan gézlenen)

ve dort bulgudan ikisi;
1) Tekrarlayan genital tilserasyonlar

2) Goz inflamasyonu: uveitis (anterior ya da posterior),
vitrézde hiicreler ya da retinal vaskdlit

3) Cilt lezyonlar: Eritema nodozum, psddo-follikilitis,
papiillopiistiiler lezyonlar ya da akneiform nodtiller

4) Pozitif paterji testi

hentiz ulasmarmus hastalik bulgular ile farkl
tanilar akla getirebilmektedir. Ancak, BH, 6zel-
likle eski Ipek Yolu'nun gectigi tilkelerde ve bu
ilkke kokenli kisilerde sik goriilmektedir (2,3).
BH'de perivaskiiler CD4* lenfosit ve diger mono-
niikleer hiicre infiltrasyonu ile karakterize non-
spesifik vaskulit eriskin olgulann %10-25’inde,
cocuk olgularin ise %8-15’inde vendz tromboz
ile sonuclanabilmektedir (4,5). Yakin zamanda BH
ile venéz tromboz arasinda Faktor V Leiden
acgisindan bir iliski bulunmustur (6,7). Cocukluk
caginda BH tanusi, hastahgin belirtilerinin bas-
langici ile kriterler tamamlanana kadar gecen
stirenin uzun olmasi nedeni ile zordur (8). Bu
yiizden nedeni bilinmeyen ates, karin agrist ve
oral aftéz lezyon oykiisti olan tim ¢ocuklar dik-
katli bir sekilde incelenmeli ve BH yoniinden
yakin izleme alinmaldir. Olgu, cocukluk ¢agin-
da nadir gorilen BH’nin, cok nadir olarak trom-
boz komplikasyonu ile birlikte seyretmesi nedeni
ile sunulmustur.

OLGU

12 vasinda erkek olgu, 25 glindiir sol ayak
bileginde kizariklik, sislik, bu sisligin zaman
zaman sol diz bolgesine kadar ilerlemesi ve
oral aftéz lezyonlar yakinmasi ile basvurdu.
Ovykiistinde 8 ay 6nce her iki ayak bileginde 1-
2 hafta stiren agri, kizariklik, ayrica son 3 yildir
yilda 3 kezden fazla tekrarlayan oral aftlarinin
oldugu, 6zgecmisinde 2 yil 6nce perianal bol-
gede Ulser gelistigi belirlendi, gecirilmis peptik
ulkus tansi aldigi ve 7 aylik iken sol inguinal
herni opereasyonu gecirdigi 6grenildi. Soygec-

misinde amcada tekrarlayan oral aftéz lezyon-
lar oldugu; ancak, nedeninin arastirilmadigi bil-
dirildi.

Fizik bakida agirlik 25 p, boy 50 p, dilde, bukkal
mukozada 0.5x0.5 cm. boyutlarinda ¢ok sayi-
da aftoz lezyon, perianal bolgede gecirilmis geni-
tal tlsere bagh 1x1 cm. boyutunda skar, sol
ayak bileginde sislik, bilateral alt ekstremitede
4-5 adet 0.5 cm. caplt deriden kabarik, agrili,
basmakla solmayan, hiperemik eritema nodo-
zum benzeri lezyonlar (ENBL) saptandi.

Tam kan sayimi parametreleri normal sinirlar
icinde olan olgunun eritrosit sedimentasyon hizt
42 mm/sa. ve CRP 1.64 mg/L (referans ara-
lig1: 0-0.8) saptand:.

Sol ayak bileginde sislik sebebi ile ¢ekilen sol
ayak bilegi MRI'de sol ayak bilegi eklemine ait
inflamasyon lehine bulgular goriildii. Izlemin
16. guiniinde sol alt ekstremitedeki sislikte artis
sebebi ile yapilan vendéz doppler USG incele-
mesinde, sol popliteal derin ven trombozu sap-
tandi. Goéz bakisinda patolojik bulgu saptanma-
van olgunun, Paterji testi pozitifti. Peptik ulkus
oykiisii nedeniyle istenen baryumlu osefagus
mide duodenum grafisinde jejunum proksima-
linde mukoza kalinlasmas: disinda patoloji sap-
tanmadi.

Saptanan trombozun ayirici tansi amaciyla
yapilan tetkiklerinde D-Dimer: normal, protein
C aktivitesi: %68 (N: 70-125), protein S akti-
vitesi: %115 (N: 55-160), anti-trombin III akti-
vitesi: %112 (N: 75-125), faktor V Leiden mole-
kiiler calisma: Normal, homosistein: 7.7 umol/L
(N:5-15), antikardiolipin IgG: 5 IU/ml (N:<11),
antikardiolipin IgM: 4 IU/ml (N:<10) saptand.

[zleminin 20. giiniinde glans peniste yeni geni-
tal {ilseri gozlenen olgu, bu bulgularla Behcet
Hastahgi olarak degerlendirildi (Tablo 2).

Olguya agiz yoluyla 5 mg/m?/hafta metotrek-
sat, 1 mg/kg/glin metil prednizolon ve 40 mg/
kg/glin ibuprofen baglandi; 5 giinliikk diisiik
molekiiler agirhkh heparin tedavisi sonrasinda
antikoagiilan tedaviye devam edildi. Kontrol
Doppler USG’sinde trombozun kanalize oldu-
gu gozlendi.
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Tablo 2. OQlgumuzdaki pozitif patolojik bulgular.

Ailede siipheli Behcet hastaligi dykiisit
Tekrarlayan oral aftéz lezyonlar
Tekrarlayan genital tilserasyonlar
Pozitif pateriji testi

ENBL*

T eritrosit sedimentasyon hizi

T CRP

Artrit

* Eritema nodozum benzeri lezyon

Olgu, cocuk romatoloji poliklinigimizde akut
faz reaktanlarn normal olarak izlem altindadir.

TARTISMA

Cocukluk cagi BH, eriskin dénem BH’den daha
nadir gorilir ve tim BH olgularmin %5’ini
olusturmaktadir (3). Bu cagda baslangi¢ semp-
tomu genellikle oral aftéz lezyonlar olup, tanya
2-6 yil dncesinden eslik etmektedir (8). Olgu-
muzdaki ilk semptom da oral aftéz lezyonlardir
ve tanidan 3 yil 6nce ilk kez gozlenmistir.

Aile 6ykiisii, cocukluk cagi BH'de daha belir-
gindir (5). Olgumuzun amcasinda tekrarlayan
oral aftéz lezyonlar oldugu; ancak, arastirilma-
dig1 anlasilmisgtir.

Ozellikle Tiirk asilh cocukluk cag BH olan
bireylerde, hastamizda oldugu gibi ENBL ve
Paterji testi gibi hipersensitivite reaksiyonlari-
nin daha sik gorildugt bildirilmistir (9). Olgu-
muzda, literatiir bilgisine paralel olarak, hem
ENBL gézlenmis, hem de Paterji testi pozitif
saptanmustir. Ayrica, gecirilmis genital Ulser
skar1 olan olgumuzda izlem sirasinda glans
peniste yeni iilser gelistigi gozlenmistir. Eriskin
dénem BH've oranla, cocukluk cagi BH'de
genital Ulserler daha nadir goriilmektedir (9).

Vendz tromboz eriskin dénem BH'na oranla
cocukluk cagi BH'nda daha nadir gériilen bir
bulgudur (4,9,10). Sikhig %5-15 arasinda degis-
mekte ve cogunlukla alt ekstremite venlerinde
izlenmektedir (11). BH'de koagulasyon sistemin-
de spesifik anormallikler saptanmamakla birlikte
son yillarda tromboz gelisiminde faktér V Leiden
mutasyonu ile birliktelik gosterilmistir (4,5).
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Behget hastaligi ve venéz tromboemboli

Ozellikle Tiirk Behcet hastalarinda bu birliktelik
%23-33 gibi daha yiiksek oranlardadir (12,13).
Olgumuzda da Faktér V Leiden mutasyon aras-
tirllmus; ancak, normal bulunmustur. Santral
sinir sistemi arter, ven ve sintislerinde, pulmo-
ner arterlerde de tromboz bildirilmistir (10,14).
Olgumuzda ¢ocukluk cagi BH'de nadir goriilen
vendz tromboz literatiir bilgisi ile uyumlu bir
sekilde alt ekstremitede, popliteal vende derin
ven trombozu olarak izlenmistir.

BH'nin santral sinir sistemi tutulumu erigkin-
lerde daha fazla gériilmektedir (14). Olgumuz-
da, alt ekstremitede vendz tromboz saptanma-
sina karsin, hem klinik, hem de laboratuvar
olarak santral vaskuler bir tromboz ya da noro-
Behcet diistindiirecek bir bulgu saptanmamustir.

Olgumuzun baslica semptomlarindan olan artrit,
cocukluk cagi BH'de %50 siklikta goriilmekte-
dir (8).

Gastrointestinal tutulum Japon kokenli hasta-
larda daha stk bulunmaktadir (15). Olgumuzda
gecirilmis peptik ulkus 6ykisii bulunmasina kar-
sin, osefagus-mide-duodenum grafisinde jejenum
proksimalinde mukoza kalinlasmasi disinda pato-
loji saptanmamustir.

Cocukluk caginda BH tanisi koymak eriskinde
oldugundan daha zordur. Bu vyiizden, ates, karin
agrisi ve ozellikle ilk semptom olan oral aftéz
lezyon oGykisii olan tiim c¢ocuklar dikkatli bir
sekilde incelenmeli, yakin izleme alinmali ve
olast vendz tromboemboli agisindan gerekli kli-
nik gézlem yapilarak uygun tetkikler planlanma-
hdir.
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