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SUMMARY
Juvenil Behcet’s Disease

Behget disease is a vasculitis in which multiple organ involve-
ment occurs. Remisions and exacerbations are seen in its
course and it is a chronic relapsing disease. Diagnosis is very
difficult. There are no patognomonic symptoms or laboratory
signs. Recurent oral and genital ulserations, ocular and derma-
tological signs are diagnostic. The disease is rarely seen in
childhood and sometimes presantation may be papilledema.

A ten year old were taken to our clinic because of headache,
fatigue, cranial sinus thrombosis. No cause was found while
searching all cranial occlusive causes of venous thrombosis
emesis, myalgia sixteen months ago. When the etiology of
headache searched papilledema was found as a result of. Dia-
zoxide, low dose asetylsalisylate, warfarin were administered
to the patient for cranial sagittal sinus right transverse sinus
thrombosis. MRI-MRI venograpy were used fo controlling
sinus thrombosis.

Long term observation of the patient in the policlinic and in
the hospital it is found that except the complaints of severe
headache, relapsing fever, there are recurent oral ulcerations,
non-erovise artritis of knee and lower extremities, erithema
nodosume like dermal lesions in lower extremities, thrombo-
phylebitis and iridocyclitis as the other signes. In addition to
this, acute phase reactants were high during these periods.
HLA B51 was found in his tissue group analyse. After labaro-
tory data and clinical findings the patients diagnosis is juvenil
Behget’s disease. In our clinic his theraphy and visits are regu-
larly controlled.
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Behget Hastalig1, bir ¢ok sistemi tutan kronik bir hasta-
liktir. Remisyon ve alevlenmelerle seyreden tekrarlayici
nitelikte vaskiilittir. ilk defa 1937 yilinda Tiirk dermato-
loji profesorti Hulusi Behget tarafindan tanimlanmustir.

Daha sonra 1990 yilinda “International Study Group for
Behget’s Disease” tarafindan hastalik i¢in tani kriterleri
belirlenmistir. Hastalifin baslangic1 genellikle 15-30
yas arasidir. Nadiren ¢ocukluk c¢aginda (olgularin % 1-
2’si) goriiliir. Hastalik erkeklerde, genglerde, doku gru-
bu HLA-B51 olanlarda daha agir seyreder. Ulkemizdeki
prevelansi 37/10.000 olarak belirlenmistir. Hastaligin
patogenezi tam olarak aydinlatilamamistir. Tekrarlayan
oral iilserler, genital iilserler, goz tutulumu, trombofle-
bit, norolojik ve gastrointestinal sistem tutulumu ile
seyredebilen, tanis1 gii¢, patognomonik semptom ve
bulgular1 bulunmayan bu hastalik, klinikte bazen papil
odemi ile ortaya c¢ikabilir. Cocukluk caginda nadir go-
riilmesi, ilk ortaya ¢ikiginin papil 6demi olmast nede-
niyle klinigimizde izledigimiz jiivenil Behget tanis1 alan
olguyu sunmay1 amagcladik.

OLGU

10 yasinda erkek hasta. Klinigimize 16 ay once bas agrisi,
kusma, halsizlik, kas agris1 yakinmalariyla getirildi. Oykii-
stinden daha 6nce 6nemli bir hastalik gecirmedigi, son zaman-
larda halsizlestigi, kas agrilar1 oldugu sonra sikayetlerine sid-
bir ozellik yoktu. Bas agrisi etyolojisine yonelik yapilan goz
dibi incelemesinde papil 6dem tespit edildi. Istenen gériintii-
leme yontemleri ile papil ddemin kraniyal superior sagital si-
niis, sag transvers siniis trombozuna bagli oldugu saptandi.
Venoz tromboza neden olabilecek tiim kraniyal oklusif neden-
ler arastirildi. Herhangi bir neden bulunamadi. Hastaya tedavi
amaciyla diazoksit, diisilk doz asetilsalisilik asit, warfarin
uygulandi. Kraniyal MRG-MRG venografi ile izlenen hastada
bir yilin sonunda tamamen rekanalizasyon tespit edildi.

Hastanin aralikli hastaneye yatirilarak yapilan uzun siireli izle-
minde tekrarlayan ates, bas agrisi, halsizlik gibi sistemik bul-
gularinin yaninda oral aftoz iilserler, 6zellikle diz ve ayak
bilegi eklemlerini tutan non-erozif artritler, alt ekstremitelerde
tekrarlayan eritema nodozum benzeri lezyonlar, 6zellikle kan
alman yerlerde farkedilen tromboflebitler ve g6z muayene-
sinde iridosiklit saptandi.
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Laboratuvar bulgularin da orta derecede anemi, akut faz reak-
tanlarinda atak sirasinda veya ataklarla iliskisiz devam eden
yiikselmeler disinda onemli bir bulgu yoktu. RF, ANA,
ANCA, antikardiyolipin antikorlar negatifti. Protein C, protein
S, AT3 normaldi. Hastada yapilan doku grubu incelenmesinde
HLA-B51 saptandi1.

Klinik ve laboratuar bulgulart sonucu Jiivenil Behcet tanisi
alan hasta klinigimizde hala takip ve tedavi edilmektedir.

TARTISMA

Behget hastaligi, genellikle 15-30 yas arasi goriilse de
nadir olarak ¢ocukluk ¢aginda bulgu verir. Olgumuz 10
yasinda bir erkekti. Hastalik genclerde ve erkeklerde
daha agir seyreder. Patogenezi tam olarak aydinlatila-
mamustir. Genetik predispozisyonu olan kisilerde hiicre-
sel ve humoral immiinitede bozukluk ve ortaya ¢ikan
inflamasyon sonucu oldugu diisiiniilmektedir. Hastanin
ailesinde Behcet hastalig1 dykiisii yoktu.

Tanis1 oldukca zor bu hastalikta 1990 yilinda “Internati-
onal Study Group for Behget’s Disease” tarafindan tani
kriterleri belirlendi;

1. Tekrarlayan aftlar ve agagidakilerden en az iki bulgu
2. Genital iilser

3. Goz lezyonlari

4. Deri lezyonlar1 (eritema nodosum, papiillo-piistiiller
veya psodofolikiilit, eriskinlerde akneiform nodiiller)

5. Pozitif paterji testi

Rekiirran oral iilserler mutlaka olmalidir. Hastamizda
aralikli tekrarlayan iz birakmayan oral aftéz lezyonlar
16 ay siiresince bes defa izlendi. Genital iilserler erkekte
genellikle skrotumda, kadinlarda labiumlarda bulunur.
Skatris birakarak iyilesir. Bu skatris, tan1 koymada
patagnomonik olabilir. Papiillo piistiil halinde baslar,
zimba ile delinmig iilser goriiniimii izler. Olgumuzda
izlemimiz siiresince genital iilser gozlenmedi.

Goz lezyonlari; sikligr ve korliige gotiirmesi nedeniyle
g6z tutulumu ayr1 bir 6neme sahiptir. Akut baslangich
on ve/veya arka segmenti tutan tekrarlayict uveit atak-
lar1 ve retinal vaskiilit hastanin karakteristik klinigini
olusturur. Gérme azalmasi, goz gevresinde agr1 ve kan-
lanma, 1g1tktan rahatsizlik goriilebilir. On kamarada yo-
gun iltihabi infiltrasyon ¢okmesi sonucu olusan hipo-
piyon % 20 oraninda goriiliir. Kotii prognoza isaret
eder. Goz tutulumu % 10-20 oraninda korliikle sonug-
lanir. Olgumuzda bilateral iridosiklit ve papil 6demi
tespit edildi.
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Deri lezyonlari; eritema nodozum benzeri lezyonlar, pa-
piillopiistiiler lezyonlar, psodofollikiilit, gecici yiizeyel
tromboflebittir. Eritema nodosum benzeri lezyonlar,
akut gelisen yuvarlak veya oval findik biiyiikliigiinde,
duyarli, basmakla agrili lezyonlar. Hastamizda eritema
nodozum benzeri lezyonlar daha ¢ok alt ekstremite-
lerde, 6zellikle kan alinan yerlerde izlenen gezici trom-
boflebitler gozlendi. Paterji testi; derinin nonspesifik
hiperaktivitesi: On kol derisine steril igne batirildiktan
48 saat sonra papiil ve piistiil olusmasi. Akdeniz iil-
kelerinde pozitiflik % 50-80 oranindadir. Behget has-
taliginda merkezi sinir sistemi tutulumu % 5-10 gibi dii-
siik oranda olmasina kargin mortalite ve morbiditesi
yiiksektir.

Hastalikta spesifik bir laboratuvar bulgusu yoktur. Kro-
nik hastalik anemisi, CRP, ESR yiiksekligi gibi bulgular
saptanabilir. Behcet hastalig1 6zellikle HLA-B51 ve
HLA-BS ile birliktelik gosterir.

Tedavi semptoma yoneliktir. Siniis trombozuna yonelik
hastaya diazoksit, aspirin, warfarin verildi. Rekanali-
zasyon tespit edildi. Oral aftlar topikal steroit ile, erite-
ma nodosum benzeri lezyonlar kolsisin ile, tromboflebit
aspirin ile, artralji ve artrit analjezik-antiinflamatuarlar-
la tedavi edildi. Alevlenmelerde pulse doz steroid kul-
lanilmaktadir.

Prognoz genelde iyidir. Genglerde erkeklerde ve doku
grubu HLA-B51 olanlarda hastalik daha siddetli seyre-
der. Olgumuzda bu ii¢ risk faktorii de vardi.

Sonugta, genig semptomatolojisi olan spesifik semptom
ve laboratuvar bulgular1 olmayan bu hastalarin uzun sii-
reli izlemleri, ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen, tanisi
giic konan bu hastaligin gézden kagmasini 6nleyecektir.
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