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Behcet Hastaligi

2016’un turevi

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

Tani cogunlukla klinik olarak konulur. Bir cocugun Behcget hastaligi icin
tanimlanmis uluslararasi kriterleri karsilayabilmesi bir ile bes yili
bulabilir. Bu kriterler; oral Ulserlerin varligina ilaveten sunlar arasindan
2 karakteristik bulguyu daha gerektirmektedir: genital ulserler, tipik deri
lezyonlari, pozitif paterji testi ya da g6z tutulumu. Tani konulmasi
genelde ortalama uc yil kadar gecikir.

Behcet hastaligi icin 6zel bir laboratuvar bulgusu yoktur. Behcet
hastaligi olan cocuklarin yaklasik olarak yarisi HLA-B5 genetik belirtecini
tasimaktadir ve bu da hastaligin daha agir formu ile baglantilidir.

Daha 6nce belirtildigi gibi hastalarin 60-70%’ inde paterji deri testi
pozitiftir. Ancak bu siklik, bazi etnik gruplarda daha dusuktar. Vaskuler
ve sinir sistemi tutulumu tanisini koyabilmek icin damarlara ve beyne
O0zel goruntuleme yontemleri gerekebilir.

Coklu sistem tutulumuna neden olan bir hastalik oldugundan bu
hastaligin tedavisinde, g6z tedavisi icin (oftalmologlar), cilt tedavisi icin
(dermatologlar) ve sinir sistemi tutulumu icin (nérologlar) uzman
doktorlarin birlikte calismalari gerekir.

2.2 Testlerin onemi nedir?

Paterji deri testi tani icin 6nemlidir. Behcet Hastaligi Uluslararasi
Calisma Grubunun siniflandirma kriterlerinden birisidir. Steril bir igne ile
on kol i¢c yuzu uc¢ kez delinerek yapilir. Cok az aci verir ve vucudun
verdigi reaksiyon 24-48 saat sonra degerlendirilir. Bu asin cilt
reaksiyonu, kan alinan yerlerde veya operasyon bolgelerinde de
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gorulebilir. Bu nedenle Behcet hastaligi olan hastalarda gereksiz
girisimlerden kacinilmalidir.

Bazi kan tetkikleri, hastaligin ayirici tanisinda kullanilir ancak hastaliga
O0zel bir laboratuvar testi yoktur. Genel olarak testler, enflamasyonun
hafifce arttigini gosterir. Orta derece anemi ve artmis beyaz klresi
sayisi saptanabilir. Eger hasta, hastalik aktivitesi ve ilag yan etkileri
yonunden takip edilmiyorsa, bu testleri tekrarlamaya gerek yoktur.
Vaskauler ve sinir sistemi tutulumu olan cocuklar icin cesitli gorantuleme
yontemleri kullantlir.

2.3 Tedavisi veya tam sifayla iyilesmesi mumkun mudur?
Hastalik remisyona girebilir ancak alevlenmeler de olabilir. Kontrol
altina alinabilir ancak tam olarak tedavi edilemez.

2.4 Tedaviler nelerdir?

Hastaliga 6zel bir tedavi yoktur cinkl hastaligin nedeni
bilinmemektedir. Farkl organ tutulumlari, farkli tedavi yaklasimlari
gerektirir. Yelpazenin bir tarafinda tedaviye gereksinim duymayan
Behcet hastalari mevcuttur. Ancak diger tarafta goéz, damar ve merkezi
sinir sistemi tutulumu olan hastalara ciddi tedaviler verilmesi
gerekmektedir. Behcet hastaligina yonelik mevcut tedavi verilerinin
neredeyse tamami yetiskin hastalardaki calismalardan elde edilmistir.
Ana ilaclar asagida siralanmistir:

Kolsisin: : Colchicine (kolsisin) Behcet hastaliginin neredeyse her
ortaya cikis sekli icin recete edilmekteydi ancak yakin zamanda yapilan
bir calismada eklem sorunlari ile eritema nodozumun tedavisinde ve
mukozal Ulserlerin azaltilmasinda daha etkili oldugu gdsterilmistir.

Kortikosteroidler: Kortikosteroidler iltihabl kontrol etmede oldukca
etkilidir. Kortikosteroidler cogunlukla g6z, merkezi sinir sistemi ve
damar tutulumu olan cocuklara, genellikle de yuksek oral dozda
verilirler (1-2 mg/kg/gin). Gerektiginde, hizli yanit almak icin damardan
daha yuksek dozlarda da (gunasiri 3 doz 30 mg/kg/gun uygulama ile)
verilebilir. Topikal kortikosteroidler (lokal uygulanir) genelde oral
ulserleri ve goz hastaliklarini (goz damlasi seklinde) tedavi etmede
kullanilir.

Bagisiklik sistemini baskilayan (immun-suprasif) ilaclar: Bu
gruptaki ilaclar ciddi hastaligi olan, 6zellikle g6z ve buyuk organ
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tutulumu olan cocuklarda uygulanir. Azathioprine (azatiyoprin) ,
cyclosporine (siklosporin) -A ve cyclophosphamide (siklofosfamid) bu
grup ilaclardandir.

Anti-agregan ve antikoagulan tedavi: Her iki tedavi secenegi de
damar tutulumu olan secilmis hastalarda kullanilir. Hastalarin blyuk
cogunlugunda aspirin bayuk olasilikla yeterli olacaktir.

Anti-TNF tedavisi: Bu yeni grup ilaclar hastaligin belli bulgularinda
faydali olmaktadir.

Thalidomide: Bu ila¢c bazi merkezlerde buyuk oral Ulserlerin
tedavisinde kullanilmaktadir.

Oral ve genital ulserler icin lokal tedavi cok onemlidir. Behcet
hastalarinin tedavisi ve takip donemi, bir takim calismasi
gerektirmektedir. Bu takimda pediyatrik romatolog, oftalmolog ve bir
hematolog yer almalidir. Hasta ve ailesi, hekim ve tedaviyi yuritmekle
merkezle strekli irtibat halinde olmahdir.

2.5 ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

ishal, kolsisinin en sik gortilen yan etkisidir. Bazi nadir vakalarda,
kolsisin beyaz klre veya trombosit disukligline neden olabilmektedir.
Azospermi (sperm sayisinda azalma) de rapor edilmekle birlikte,
hastaligin tedavisi icin uygulanan terdpatik dozlarda biyuk bir sorun
teskil etmez; sperm dizeyleri ila¢c dozu azaltildiginda ya da tedavi
sonlandirildiginda normale donmektedir.

Kortikosteroidler mevcut antienflamatuar ilaclardan en etkili olanlaridir
ancak uzun donemde diabetes mellitus, hipertansiyon, osteoporoz,
katarakt gelisimi ve buyume duraklamasi gibi bazi ciddi yan etkilerle
iliskilendirildikleri icin kullanimlari kisithdir. Kortikosteroid kullanmak
zorunda olan cocuklar ilaci, sabahlari gunde bir kez olacak sekilde
almalidir. Uzun sdreli kullanimlarda kalsiyum preparatlar tedaviye
eklenmelidir.

Immun-suprasif ilaclardan olan azathioprine karaciger tzerinde toksik
olabilir, kan hucrelerinde sayica azalma ve enfeksiyona yatkinlik
yaratabilir. Cyclosporin-A (siklosporin-A)'nin esas olarak bobrek
toksisitesine ve hipertansiyona ya da vucutta killanma ve dis eti
problemlerine de yol acabilir. Cyclophosphamide (siklofosfamid) yan
etkileri genel olarak kemik iliginin baskilanmasi ve mesane sorunlaridir,
Uzun sureli yuksek doz kullanimi, menstriel dongu bozukluklarina ve
kisirhga (infertilite) yol acabilir. Bu immun-suprasif ilaclarla tedavi edilen
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hastalar, yakin olarak takip edilmeli ve ayda veya iki ayda bir kan ve
idrar tetkiki yaptirmalidir.

Anti-TNF ilaclarinin ve diger biyolojik ajanlarin, hastaligin direncli
belirtilerine karsi kullanimi gittikce yayginlasmaktadir. Anti-TNF ilaclar
ve diger biyolojik ajanlar enfeksiyon sikligini artirir.

2.6 Tedavi ne kadar surmelidir?

Bu sorunun standart bir cevabi yoktur. Genel olarak immun-suprasif
tedavi, en az iki yil sonra ya da son iki senedir remisyonda olan
hastalarda sonlandirilir. Ancak damar ve g6z hastaligi olan cocuklarda
tam remisyonu elde etmek zor oldugu icin tedavi, cok daha uzun yillar
devam edebilir. Bu durumlarda tedavi ve dozlar, ortaya cikan klinik
gorunumlere gore deqistirilir.

2.7 Standart olmayan veya tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Cok sayida butunleyici ve alternatif tedavi bulunmaktadir ve bu durum,
hastalar ve aileleri icin kafa karistirici olabilir. Bu tedavileri denemenin
tehlike ve faydalari dikkatle dusunulmelidir zira kanitlanmis faydalari
cok azdir ve gerek zaman gerekse cocuga getirdigi yuk ve maddi kulfet
bakimindan maliyetli olabilir. Eger butUnleyici ve alternatif tedavileri
arastirmak istiyorsaniz lutfen bu secenekleri pediyatrik romatolog ile
gorusun. Bazi tedaviler, standart ilac tedavileri ile etkilesime girebilir.
Doktorlarin bayuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz strece
tamamlayici tedaviler arastirmaniza karsi cikmayacaktir. Receteli
ilaclarinizi almayi birakmamaniz cok 6nemlidir. Hastaligi kontrol altina
almak icin ilaclarin gerekli oldugu hallerde hastalik halen aktif iken
bunlari almayi birakmak cok tehlikeli olabilir. Latfen ila¢ tedavisiyle ilgili
meseleleri, cocugunuzun hekimiyle gorusun.

2.8 Hangi tur duzenli kontroller gereklidir?

Periyodik kontroller, hastaligin aktivitesi ile tedaviyi ve 6zellikle de
cocuklar icin onemli olan goz iltihabini takip etmek icin gerekmektedir.
Uveit (gdzun iltihabi hastaligi) tedavisinde deneyimli bir g6z uzmani
tarafindan g6z muayenesi yapilmahdir. Kontrollerin sikligi hastaligin
aktivitesi ve kullanilan ilacin turine baghdir.
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2.9 Hastalik ne kadar surer?
Genelde hastaligin seyri remisyon ve alevlenme periyotlarindan olusur.
Hastaligin aktivitesi genelde zamanla azalmaktadir.

2.10 Hastaligin uzun donemli prognozu (tahmini seyri ve
sonucu) nasildir?

Cocukluk cagi Behcet hastaliginin uzun dénem takipleri ile ilgili olarak
yeterli veri yoktur. Eldeki bilgilere gore Behcet hastasi olup, tedavi
gereksinimi olmayan bir cok hasta vardir. Ancak, g6z, sinir sistemi ve
damar tutulumu olan hastalarin 6zel tedavi ve takip ihtiyaclari vardir.
Behcet hastaligi, nadiren, 6zellikle belli etnik gruplarda (Japonlar gibi),
damar tutulumu (pulmoner arter rupturt veya diger periferal
anevrizmalar - damarlarin balon gibi genislemesi), ciddi merkezi sinir
sistemi tutulumu ile bagirsaklarda Ulserasyonlar ve perforasyonlarin
sonucunda o6lumcul olabilir. Morbiditenin (kotu prognoz) ana nedeni, cok
ciddi seyredebilen, g6z hastaligidir. Cocugun gelisimi steroid tedavisinin
ikincil bir sonucu olarak geri kalabilir.

2.11 Tamamen iyilesmek mumkin mudur?

Hafif hastaligi olan cocuklarda tam iyilesme olabilir; ancak pediyatrik
hastalarin cogunda uzun remisyon doénemlerini takip eden alevlenmeler
goruldr.
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