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BEHCET HASTALIGI

Nedir?

Behget sendromu ya da Behget hastalig1 (BS), tekrarlayan oral (agiz) ve genital (cinsel
organlar) iilserlerle, goz, deri, eklem, damar ve sinir sistemi tutulumuyla giden, nedeni
bilinmeyen bir vaskiilittir (damar iltihab1). BS, 1937 yilinda bir Tiirk doktoru olan Prof.
Dr. Hulusi Behget tarafindan tanimlanmustir.

Ne kadar siktir?

BS diinyanin bazi yerlerinde daha siktir. BS’nin cografik dagilimi tarihi ipek yolu ile
ortiisiir. Japonya, Kore, Cin, iran, Tiirkiye, Tunus ve Fas gibi Uzak Dogu, Orta Dogu ve
Akdeniz bolgesinde bulunan iilkelerde daha ¢ok goriiliir. Yetiskin popiilasyonda goriilme
siklig1 Japonya’da 1/10.000 ve Tiirkiye’de 1-3/1000’dir. Kuzey Avrupa’da ise bu say1
1/300.000 civarmdadir.

ABD ve Avustralya’dan az sayida vaka rapor edilmistir. Cocuklarda BS, yiiksek riskli
poplilasyonlarda bile nadirdir. Tani kriterleri, BS hastalarinin yaklasik %3’iinde 16
yagindan once tamamlanmis olur. Hastalifin ortalama baslangi¢ yasi 20-35°tir. iki
cinsiyet arasinda esit dagilmistir fakat erkeklerde daha agir seyreder.

Hastahigin nedenleri nelerdir?

Hastaligin nedenleri bilinmemektedir (idiopatik). BS nin gelisiminde genetik yatkinlik rol
oynayabilir. Herhangi bir tetikleyici neden yoktur.

Hastaligin nedenleri ve tedavisi lizerine aragtirmalar ¢esitli merkezlerde yiiriitiilmektedir.

Kahtimsal midir?

Kesin bir kalitim bi¢imi yoktur ancak, genetik yatkinhik s6z konusudur. Ozellikle
Uzakdogu ve Akdeniz kokenli hastalarda, hastalik bir genetik belirleyici (HLA-BS) ile
iligkilidir. Literatiirde tanimlanmig baz1 ailesel olgular mevcuttur.

Neden benim ¢ocugum hasta oldu? Onlenebilir mi?
Hastaligin nedeni bilinmemektedir ve engellenmesi miimkiin degildir.

Bulasict midir?
Bulasici degildir.

Esas belirtiler nelerdir?

1) Agiz yaralan (aftlar): Bu lezyonlar hemen her hastada vardir. Agiz yaralari,
hastalarin ticte ikisinde ilk bulgudur. Cocuklarin ¢ogunda, ¢ocuklukta sik goriilen
tekrarlayan agiz yaralarindan ayirt edilemeyen cok sayida kiigiik yara gelisir.
Biiytik yaralar daha nadir goriiliir fakat tedavisi ¢ok zordur.

2) Genital yaralar: FErkek ¢ocuklarda yaralar esas olarak skrotumda, daha nadir
olarak da peniste yerlesmistir. Yetiskin erkek hastalarda bunlar hemen her zaman
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3)

4)

S)

6)

7

8)

1z birakarak iyilesir. Kiz ¢ocuklarda esas olarak dis genital organlar etkilenmistir.
Bu yaralar oral aftlara benzerler. Ergenlik oncesi cocuklarda daha az genital yara
goriliir. Erkek ¢ocuklarda tekrarlayan orsitler (yumurtalik iltihabi) goriilebilir.
Deri tutulumu: Degisik deri lezyonlar1 vardir. Akne (sivilce) benzeri lezyonlar
ancak ergenlikten sonra goriiliir. Eritema nodozum, genelde bacaklarin alt
kisminda yerlesen, kirmizi, agrili, ciltten kabarik sertge lezyonlardir. Bu lezyonlar
ergenlik dncesi gocuklarda daha siktir. ““ Paterji reaksiyonu” , BS hastalarinda bir
igne ucu batirilmasina derinin verdigi yanittir. Bu, BS’de tanisal bir test olarak
kullanilabilir. On kolun derisine steril bir igne batirilmasindan sonra, 24-48 saat
icinde bir papiil ya da piistiil olusur.

Goz tutulumu :Bu, hastaligin en ciddi tablolarindan biridir. Toplumda goriilme
siklig1 %50 oldugu halde , erkek ¢ocuklarda %70’e kadar ¢ikar. Kizlar daha az
etkilenir. Hastalik, hastalarin ¢ogunda iki taraflidir. Genellikle, gdzler sendromun
baslangicindan sonraki ilk 3 yil i¢inde tutulur. G6z hastaligi, alevlenmelerle giden
kronik bir seyir gosterir. Goziin hem 6n hem arka kamaralar1 tutulur (anterior ve
posterior iiveit) Her alevlenmede sonra, giderek gérme kaybina neden olacak bazi
yapisal hasarlar olusur.

Eklem tutulumu : BS’li ¢ocuklarin yaklasik %30-50 sinde eklem tutulumu
goriiliir. Genellikle, ayak bilegi, diz, el bilegi ve dirsek eklemleri etkilenir.
Monoartikiiler (tek eklem tutulumu ) ya da oligoartikiiler (4 ya da daha az eklem
tutulumu) tutulum gozlenir. Bu iltihap genellikle birkag hafta silirer ve araz
birakmadan diizelir. BS artritinin eklem hasariyla sonuglanmasi ¢ok nadirdir.
Norolojik tutulum: BS’li ¢ocuklarda nadir de olsa norolojik tutulum goériilebilir.
Sara nobetleri, artmis kafa i¢i basinciyla iligkili bas agris1 ve beyin bulgular
karakteristiktir. En agir bicimi, erkeklerde goriiliir. Baz1 hastalar, psikiyatrik
problemler gelistirebilir.

Cocukluk ¢ag1 BS’da damar tutulumu %12-20 oraninda goriiliir. Kotiiye gidisin
bir gostergesi olabilir. Genelde viicutta biiylik damarlar tutulur. En sik tutulanlar
baldirdaki toplardamarlardir. Baldirlar siser ve agrilidir.

Gastrointestinal tutulum: Ozellikle Uzak Dogulu hastalarda yaygindir. Bagirsak
incelemesinde tlserler (yaralar) goriilebilir.

Hastalik her ¢ocukta aym1 midir?

Her ¢ocukta ayni degildir. Bazilari, oral {ilserlerle giden hafif hastalik gecirirken,
bazilarinda deri lezyonlar1 olabilir; digerlerinde goz ya da sinir sistemi tutulumu
gortlebilir. Ayrica, kiz ve erkek c¢ocuklar arasinda farkliliklar vardir. Erkeklerde
genelde, daha sik g6z ve damar tutulumu olur ve daha siddetli bir hastalik seyri
gozlenir.

Cocuklardaki hastalik, eriskinlerdekinden farkh madir?

BS erigkinlere oranla ¢ocuklarda daha nadirdir. Ergenlige ge¢is ile birlikte bazi
farkliliklar goriiliir. Ergenlik sonrast ¢ocuklarda hastalik daha ¢ok eriskin hastaligina
benzer. Yetiskinlere oranla c¢ocuklarda daha fazla ailesel olguya rastlanir. Bazi
istisnalara ragmen genel anlamda, ¢ocuklardaki BS eriskin hastaligina benzer.
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Nasil tam1 konur?

Tanmi1 esas olarak kliniktir. Hastanin BS i¢in tamimlanmis uluslararasi kriterleri
doldurmasi 1-5 yil siirebilir. Genellikle tan1 ortalama 3 y1l gecikir.

BS’ye 6zgii laboratuar bulgular1 yoktur. Cocuklarin yaklasik yarist HLA- BS tagirlar.
Bu daha siddetli hastalik ile iligkilidir. Daha 6ncede tanimlanmis olan paterji deri
testi, hastalarin yaklasik %60-70’inde pozitiftir. Damar ya da sinir sistemi
tutulumunu tanimak i¢in damarlarin ya da beynin 6zel olarak goriintiilenmesi
gerekmektedir. BS cok-sistemli bir hastalik oldugundan g6z uzmani, dermatolog ve
norolog hastalarin tedavisine katilmalidir.

Testlerin 0nemi nedir?

1. Paterji deri testi tani i¢in Onemlidir. Uluslar arasi Calisma Grubunun Behget
Hastalig1 siniflandirmasi kriterlerine de dahildir. On kolun i¢ yiizeyine steril bir
igne 3-5 defa batirilir. Cok az acitir. Reaksiyon 24-48 saat sonra degerlendirilir.
Bu asir1 hassasiyet kan alman bolgelerde ya da cerrahi sonrasi da hastalarda
gozlenebilir, bu nedenle BS hastalarina gereksiz girisimler yapilmamalidir.

2. Aymic tanmi i¢in bazi kan tetkikleri yapilir fakat BS icin 6zgiil olan higbir
laboratuar tetkiki yoktur. Genel iltihab1 gosteren tetkikler hafifce ylikselmistir. Bu
testlerde orta derecede anemi ve beyaz kan hiicrelerinde artis saptanabilir. Eger
hasta hastalig1 ya da ilag yan etkileri acisindan izlenmiyorsa, bu testleri tekrar
etmeye gerek yoktur.

3. Damarsal ya da norolojik tutulumu olan ¢ocuklara ¢ok sayida goriintiileme teknigi
uygulanir.

Tedavi edilebilir mi?

Hasta iyilesme donemine girebilir fakat seyri boyunca alevlenmeler goriilebilir.
Kontrol edilebilir ama iyilestirilemez.

Tedavi secenekleri nelerdir?

BS’nin nedeni bilinmedigi i¢in 6zgiil bir tedavisi yoktur. Degisik organ tutulumlari
icin genis spektrumlu tedavi alternatifleri sz konusudur. Bu yelpazenin bir ucunda
hi¢ tedaviye ihtiya¢ duymayan BS hastalari, diger ucunda ise kombinasyon tedavileri
gerektiren goz, santral sinir sistemi ve damar hastaliklar1 olan hastalar vardir.

BS tedavisi ile ilgili hemen hemen tiim veriler eriskin ¢alismalarindan gelmektedir.
Baslica ilaglarin listesi soyledir:

1. Kolsisin: Onceleri BS’nin hemen hemen tiim bulgulari igin kullanilan bu ilacin
son ¢alismalarla, eklem problemleri ve eritema nodozum tedavisinde daha etkili
oldugu gosterilmistir.

2. Kortikosteroidler: iltihab1 kontrol etmede ¢ok etkilidirler. Steroidler ¢ogunlukla
g0z, merkezi sinir sistemi ve damar tutulumu olan ¢ocuklara yiiksek dozlarda (1-
2mg/kg/giin) verilirler. Gerektiginde hizli bir yanit almak icin (bolus steroid
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tedavisi), damar i¢ine de yiiksek dozlarda uygulanabilirler (30mg/kg/giin, 3 kez).
Topikal steroidler agiz yaralarinin tedavilerinde ve g6z hastaliginda g6z damlasi
olarak kullanilir.

Immiin baskilayici ilaglar: Bu ilag gurubu agir hastalara, ozellikle géz ya da
baslica organ tutulumlari olanlara verilir. Azatioprin, siklosporin-a, siklofosfamid
bu guruba dahildir.

Anti-agregan ve anti-koagiilan tedaviler: Damar tutulumu olan se¢ilmis olgularda
kullanilir. Hastalarin biiyiik bir kisminda bu amagla aspirin kullanmak yeterli olur.
Oral ve genital {ilserler icin bolgesel tedaviler.

Anti- TNF tedavisi: Secilmis merkezlerde bu yeni ilaglar incelenmektedir.
Talidomid: Bazi merkezlerde biiylik oral iilserleri tedavi etmek igin
kullanilmaktadir.

BS hastalarinin takip ve tedavisi i¢in bir takim c¢alismasi gereklidir. Takima
romatolog (varsa cocuk romatologu) disinda bir goéz doktoru, noérolog ve bir
hematolog dahil edilmelidir. Hastanin ailesi hekimle ya da tedaviden sorumlu olan
merkez ile siirekli temas halinde olmalidir.

Ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

1.

Ishal, kolsisinin en sik yan etkisidir. Ender olgularda beyaz kan hiicreleri veya
trombositlerin sayisinda azalmaya neden olabilir. Azospermi (sperm sayilarinda
azalma) bildirilmistir fakat tedavi dozlarinda problem olmamaktadir.
Kortikosteroidler en etkili iltihap ¢oziicii ilaglardir fakat, uzun siireli kullanimda
seker, hipertansiyon, kemik erimesi, katarakt ve gelisme geriligi gibi ciddi yan
etkileri oldugu icin kullanimlar1 kisithdir. Steroidle tedavi edilmesi gereken
cocuklar tedavi dozunu miimkiinse giinde bir kez ve sabah almalidir. Uzun siireli
tedavide kalsiyum eklenmelidir.

. Immiin baskilayic1 ilaglar: Azatioprin hepatotoksik (karacigere toksik ) olabilir,

kan hiicrelerinin sayisin1 azaltabilir ve enfeksiyonlara yatkinligi arttirabilir.
Siklosporin A esas olarak bobreklere toksiktir ve hipertansiyona neden olabilir.
Viicut killarinda artig ve dis eti problemleri gozlenebilir. Siklofosfamid’in yan
etkileri kemik 1iligi depresyonu ve mesane problemleridir. Uzun siireli tedavide
adet diizenini bozabilir ve kisirliga neden olabilir. Bu tedavileri alan hastalar
yakindan takip edilmelidir. Her ay ya da iki ayda bir kan ve idrar tetkikleri
yapilmalidir.

Tedavi ne kadar siirmelidir?

Bu sorunun kesin bir yanit1 yoktur. Genellikle immiin baskilayici tedavi en az 2 yil
stirdiiriildiikten sonra ya da hasta tam iyilesmeye girdikten iki y1l sonra kesilmelidir.

Ne var ki, ¢ocukta tam iyilesmenin kolay saglanamadigi damar ya da gz tutulumu
varsa, tedavi dmiir boyu siirebilir. Bdyle bir durumda ilag ve dozlar1 klinik bulgulara
gore degistirilir.
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Geleneksel olmayan / tamamlayici tedavinin yeri nedir?

BS i¢in boyle bir tedavi s6z konusu degildir.

Ne gibi kontrol muayeneleri gereklidir ?

Kontrol muayeneleri hastaligin aktivitesini ve tedaviyi izlemek ve ozellikle goz
iltihabr olan cocuklarin takibi icin dnemlidir. Uveit tedavisinde uzmanlasmis bir goz
uzmani tarafindan goz muayeneleri yapilmalidir. Muayenelerin sikligi hastaligin
aktivitesi ve kullanilan ilaca gore degisir.

Hastalik ne kadar siirer?

Genelde hastalifin seyri iyilesme ve alevlenme donemleriyle gider. Hastaligin
aktivitesi zaman ic¢inde azalir.

Hastaligin uzun donemli sonu¢lar (prognoz) nelerdir?

Cocukluk c¢agr BS hastalarinda uzun siireli izleme iliskin yeterli veri yoktur.
Elimizdeki verilere dayanarak tedavi gerektirmeyen pek ¢ok BS hastasinin oldugunu
sOyleyebiliriz. Ne var ki, goz, sinir sistemi ve damar tutulumu olan ¢ocuklar 6zel bir
tedavi ve takip gerektirir. Geng erkekler, bir sekilde hastaligi kizlardan daha agir
gecirirler. Gozler, hastaligin ilk birka¢ yili i¢inde tutulur. Ozellikle baz1 irklarda (6rn.
Japonlar) goriildiigii gibi, damar tutulumu (akciger atardamarlarinin yirtilmasi ya da
diger anevrizmalar), agir merkezi sinir sistemi hastalifi, bagirsak {ilserleri ve
delinmeleriyle giden ender olgularda BS 6liimciil olabilir. Uzun dénem problemlerin
(morbidite) baslica nedeni ¢ok agir seyredebilen goz hastaligidir. Cocugun biiyiimesi
steroid tedavisine ikincil olarak duraklayabilir.

Tam iyilesme miimkiin miidiir?

Baz1 hafif olgular tamamen iyilesebilir fakat genellikle ¢ogunda uzun siireli iyilesme
donemleri goriiliir.

Hastalik cocugun ve ailenin giinliik hayatin1 nasil etkileyebilir?

Herhangi bir kronik hastalik gibi BS de ¢ocugun ve ailenin giincel hayatin1 etkiler.
Eger hastalik, goz ve diger 6nemli organ tutulumu olmaksizin siiriiyorsa genelde aile
normal hayatini siirdiirebilir.

Bu grupta, en yaygin problem genellikle tekrarlayan agiz yaralaridir, dyle ki, cogu
cocukta sorun olabilir. Bu lezyonlar ¢ok agrili olup yeme i¢gmeyi engelleyebilir. G6z
tutulumu da aile i¢in ciddi problem olabilir.

Okula gidebilir mi?

5 12/2003



Kronik hastalig1 olan ¢ocuklarin egitime devam etmesi gereklidir. BS’de eger goz ya
da diger onemli organ tutulumu yoksa ¢ocuk diizenli olarak okula gidebilir. Gérmede
azalma 0zel egitim programlarini gerekli kilabilir.

Spor yapabilir mi?

Eger yalmz deri ve mukoza tutulumu s6z konusuysa g¢ocuk spor aktivitelerine
katilabilir. Eklem iltihabi ataklari sirasinda spordan kagimlmalidir. BS*deki artrit kisa
stirelidir ve tamamen 1iyilesir. [ltihap ¢ozlildiikten sonra hasta spora tekrar baslayabilir.

Ancak, gbz ve damar problemleri olan cocuklarda hareket kisitlanmalidir. Alt
ekstremitelerde damar problemi olan ¢ocuklarin uzun siire ayakta kalmalar1 tavsiye
edilmez.

Beslenme nasil olmahdir?

Besin alimina kars1 herhangi bir kisitlama yoktur.

iklim hastahgin seyrini etkileyebilir mi?

Hayir, iklimin BS’nin seyri lizerine belirgin etkisi yoktur.

Cocuk asilanabilir mi?

Cocugun hangi asiy1 alabilecegine hekim karar vermelidir. Eger hasta immiin
baskilayici ilag ile tedavi ediliyorsa (steroid, azatioprin, siklosporin A, siklofosfamid,
anti-TNF) canli zayiflatilmis virlis asilariyla (kizamikgik, kizamik, kabakulak, oral
polio) asilanma ertelenmelidir. Canli viriis icermeyip yalniz enfeksiydz protein igeren
(tetanoz, difteri, polio salk, hepatit B, bogmaca, pnomokok, hemofilus, meningokok)
asilar uygulanabilir.

Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrol nasil olmahdir?

Cinsel hayata iliskin 6nemli problemlerden biri genital yaralarin olusmasidir. Bunlar
tekrarlayic1 ve agrili olup cinsel birlesmeyi engelleyebilir. BS’li kadmlar hastaligi
hafif gecirdigi i¢in normal bir gebelik siirebilirler. Eger immiin baskilayic ilag
kullaniyorlarsa dogum kontrolii uygulamalar1 gereklidir. Bu nedenle dogum kontrolii
icin ve gebelik durumunda doktorlarina danismalar1 gereklidir
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