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Cocukluk Cagi Behcet Hastaligi

Behcet’s Disease in Childhood

Yelda Karincaoglu

inéni Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Malatya, Tirkiye

Ozet

Behcet hastaligi en sik 20-40 yaslar arasinda gorulmekte olup cocukluk caginda olduk¢a nadirdir. Cocukluk cagr Behget
hastaligiyla ilgili demografik veriler de oldukca azdir. Bu derlemede ¢ocukluk ¢agi Behcet hastaliginin sikligi, baslangic bulgu-
lari, en sik rastlanan klinik &zellikleri ve seyri literatir esliginde gézden gecirilmistir. (Tirkderm 2009; 43 Ozel Sayi 2: 69-70)
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Summary

Behcet's disease is most commonly seen between 20-40 years of age, and is rare among children. There is limited data on
demographics of childhood Behcet’s disease in the literature. In this paper, the recent literature on incidence, symptoms and signs,
common clinical presentation and course of childhood Behcet's disease has been reviewed. (Turkderm 2009; 43 Suppl 2: 69-70)
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Giris

Behcet hastaligi en sik 20-40 yaslarinda gorilmekle bir-
likte herhangi bir yasta da ortaya cikabilir. Ancak hasta-
llgin cocukluk déneminde gorilmesi oldukca nadirdir.
Dogal bir stire¢ olarak literatirde hastaligin sik goralda-
gu yaslarla ilgili epidemiyolojik ve demografik ¢alismalar
daha fazla yer almakta ve bunun sonucu olarak da disin-
da kalan yas gruplariyla ilgili olduk¢a az veri bulunmak-
tadir'2. Cocukluk ¢agi Behcet hastaligiyla ilgili olarak lite-
ratirde sinirh sayida yayin vardir. Mundy ve Miller
1978'deki ilk pediatrik Behget hastaligi olgularini tanim-
ladiktan sonra bircok ¢ocukluk ve juvenil Behcet hastali-
g1 olgu sunumlari ve olgu serileri bildirilmistir. Ayrica he-
kimlerin ¢ocukluk ¢agi Behget hastaligina farkindalikla-
rinin artmasinin sonucu olarak da puberte 6ncesi tani gi-
derek artmis ve artmaktadir®’.

Cocukluk cagi Behget hastaligi sikligi ile ilgili veriler ol-
dukca azdir. Bazi yayinlarda hastalarinin %1-2'ni ¢cocuk-
larin olusturdugu bildirilmekle birlikte, Turkiye ve italya
gibi Behcet hastaligi prevalansinin ytksek oldugu Ulke-
lerde bu oran %5,3 ile %7,6'ya kadar ¢clkmaktadir®®®. Co-

cukluk cagi Behcet hastaliginda cinsiyetle ile ilgili dagi-
hm literatirde ¢ogunlukla benzer sonuglarda olup er-
kek:kiz (E:K) dagihmi hemen hemen birbirine yakin
orandadir. Yakin zamanda yaptigimiz ¢cok merkezli, ju-
venil baslangi¢h Behcet Hastaligi olan 83 olguluk calis-
mamizda E:K orani 1:1,2 olarak saptamistik’. Sarica ve
ark®. juvenil baslangicli 95 olguluk calismalarinda E:K
oranini 1,2:1 bulmuslardir. Yine tlkemizden Borlu ve
ark™ ise ¢ocukluk cagr grupta bu orani 2,4:1 olarak er-
kekler lehine artmis bir siklik bildirmislerdir. Literattrde
bir ¢ok calismada da sonuglar birbirine benzerdir. Ba-
habri ve ark". 1,4:1, Treudler ve ark®. 1,2:1, Pivetti-Pezzi
ve ark®. 1,29:1 oraninda E:K sonuclari bildirmislerdir.

Cocukluk cagr Behget hastaligi baslangici ortalama 7
yas civari olup tani kriterlerini tamamlama yasi ise orta-
lama 11-13 yaslar arasinda bildirilmistirs”'*"". Bazi ya-
yinlarda ¢ocukluklarda hastaligin eriskinlere goére daha
gec tani aldigi, bunun da daha k&t prognoza yol acti-
g1 vurgulanmistir>*4, Literatlrde Behget hastaligi semp-
tomlarinin baslangicindan tani kriterleri tamamlanana
kadar gegen stre ve tani kriterlerinin tamamlandigi an-
dan tani konulana kadar gecen suirenin eriskinlerle kar-
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silastinldigi sadece iki calisma vardir. Bunlardan ilki Treudler ve
ark®. calismalarinda her iki strenin juvenil olgularda erigkinle-
re gore sirasiyla 35 ay ve 105 ay daha uzun oldugunu bulmus-
lar. Karincaoglu ve ark’. calismalarinda ise juvenil ve erigkin ol-
gular arasinda tanimlanan her iki stre igin farkhhk bulunama-
mistir. Bu calismada ilk semptom baslangicindan itibaren Beh-
cet hastaligi tani kriterleri tamamlanana kadar gecen sure ju-
venil olgularda 3,1+3,5 yil, eriskin olgularda 3,5+4,6 yil, Behcet
hastaligi tani kriterleri tamamlandiktan sonra tani konulana
kadar gecen sure juvenil olgularda 1,0+3,3 yil, eriskin olgular-
da 0,97+1,96 yil olarak saptanmistir. Yazarlar juvenil Behcet
hastalig olgulari ile eriskin Behget hastaligi olgulari arasinda
tanida herhangi bir gecikme olmamasini tlke capinda hem he-
kimler hem de hasta ve yakinlari arasinda Behcet hastaligi ile
ilgili farkindaligin artmasina baglamislardir.

Cocukluk cagi Behcet hastaliginda aile hikayesi bir ¢cok yayinda
belirgin olarak ytksek bildirilmistir. Literattrde aile hikayesini
%?7,6-47 oraninda bildiren calismalar vardir¥#¢*'**2, Ayrica Treud-
ler ve ark®. ile Karincaoglu ve ark’. juvenil Behcet hastalarini eris-
kin Behcet hastalariyla karsilastirdiklari ¢alismalarda aile hikaye-
sinin juvenil olgularda daha yuksek oldugunu (sirasiyla %25 kar-
sl, %8 ve %19 karsi %10,3) bildirmislerdir.

Alpsoy ve ark®. 661 olguluk Behcet hastaliginin dogal seyrinin
degerlendirildigi cok merkezli calismalarinda; Behget hastaligi-
nin en sik rastlanan baslangi¢ bulgularinin siklik sirasiyla oral Gl-
ser (%88,7), genital Ulser (%14,2), eritema nodozum (%5,7) ve
g6z tutulumu (%4,2) oldugunu ve %12 hastada da hastaligin
birden fazla bulguyla basladigini saptamislardir. Karincaoglu ve
ark’. calismalarinda eriskinlerde daha sik bulunan genital Glser
disinda baslangi¢ bulgularinin juvenil olgularda da benzer oldu-
gunu saptamiglardir (sirasiyla oral Ulser %86, genital Ulser %6,
eritema nodozum %3,6, g6z tutulumu %8,4 ve gastrointestinal
tutulum %0,86). Yazarlar bu durumu tam olarak agiklayama-
makla birlikte, eriskin baslangi¢h Behget hastalarinda ilk bulgu
olarak genital Ulserin juvenil olgulara gére daha sik olarak orta-
ya ¢ikmasinda mikro travma, lokal infeksiyon, hormonal faktor-
lerin biri veya kombinasyonlarinin eriskinler icin risk faktéra ola-
bilecegini ileri sirmusglerdir.

Bazi yayinlarda hastalik seyrinin cocuklarda daha siddetli oldu-
Ju, az sayida yayinda da siddet parametreleri agisindan fark ol-
madigi bildirilmistir. Seksen Ug¢ olguluk calismamizda juvenil
Behcet hastalarinda en sik rastlanan bulgularin sirasiyla oral al-
ser (%100), genital Ulser (%81,9), eritema nodozum (%51,8), pa-
pulopustaler lezyonlar (%50,6), artiktler semptomlar (%39,8),
paterji testi pozitifligi (%37,,3), g6z tutulumu (%34,9), trombof-
lebit (%9,6), norolojik tutulum (%7,2), vaskuler tutulum (%7,2)
ve gastrointestinal tutulum (%4,8) olarak saptamistik’. Morbidi-
te ve mortalite orani yUksek olan nérolojik ve gastrointestinal
tutulum disinda kalan tim tutulumlarin sikligini eriskin baslan-
gi¢l Behget hastalarina benzer oranda bulduk.

Cocukluk cagi Behcet hastaliginin sistem tutulumlarinin siddeti
ile ilgili en cok g6z tutulumu ile ilgili arastirma yapilmistir. Co-
cukluk cagi Behcet hastaliginda uveitin eriskin gruba gére daha
az sikhkta ancak ¢ok daha ciddi seyirde ve 6zellikle erkeklerde
daha belirgin oldugu vurgulanmistir. Bununla birlikte gz tutu-
lumunun baslangic yasi olarak cocukluk caginda daha gec orta-
ya ciktigr da bildirilmistir. Erkek cinsiyetin uveit igin ¢ocukluk ca-
ginda belirgin risk faktori oldugu distintimektedir®s'+,
Cocukluk cagi Behcet hastaligi tedavisi hemen hemen eriskinler-
deki gibidir. Tedaviyi belirleyen en énemli etmenler hastaligin
siddeti ve organ/sistem tutulumunun yayginligidir. Mukokuta-
ndz bulgularda ¢esitli topikaller, oral kolsisin, dapson, talidomid,
interferon veya siddetli ataklarda sistemik steroid kullanilabilir.

Eklem, noérolojik, okuler, gastrointestinal, vaskuler gibi siddetli
veya hayati dneme sahip sistemik tutulumlarda sistemik steroid,
sulfasalazin, azatiopurin, siklosporin, interferon, siklofosfamid
gibi biyolojik ve bir cok immunsupresif ajan kullaniimaktadir.
Son donemlerde anti-TNF alfa biyolojik ajanlarin 6zellikle de inf-
liximab'in basta g6z olmak Uzere sistemik bulgularin hizla bas-
kilanmasini sagladigr gosterilmistir® e,

Sonuc olarak ¢ocukluk ¢agi Behget hastaliginda tani acisindan
degerlendirildiginde eriskinlere gére daha geg tani almadig, te-
mel klinik 6zellikleri ve tedavi acisindan degerlendirildiginde
eriskinlere benzer 6zellikler gosterdigi séylenebilir. Ancak, néro-
lojik ve gastrointestinal sistem gibi siddetli organ tutulumlarinin
eriskinlerden daha sik oldugu bu nedenle bu yas gurubu Behcet
hastaliginin daha siddetli seyredebilecegi géz énlne alinarak
daha yakindan takip edilmesi gerektigi 6nerilelir. Bu hastalarda
saptanan yUksek orandaki aile hikayesi varligi nedeniyle genetik
faktorlerin hastaligin erken yasta ve siddetli organ tutulumu ile
ortaya ¢tkmasindan sorumlu olabilecegi disintlmektedir.
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