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OZET

Amagc: Bu calismada; pediatrik Behget hastalarinin erigkin yas grubu ile klinik-
demografik 6zelliklerinin kargilagtinimasi amaglandi.

Gerec ve Yontem: 1992-2007 yillan arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
Dermatoloji AD Behget Polikliniginde takip edilen 18 yas ve alti cocuklarin klinik-
demografik dzellikleri retrospektif olarak incelendi. Olgularin yas, cinsiyet, oral aft,
genital iilser, eritema nodosum, papiilopiistiil varligi; paterji testi pozitifligi; goz,
eklem, norolojik, gastrointestinal sistem ve renal tutulumlari ve HLA-Bb pozitiflii
ile ilgili bilgiler dosyalarindan kayit edildi.

Bulgular: Uluslararasi Behget Calisma Grubu tani kriterlerine gore tani konuldugu
tarih itibariyle 0-18 yas arasinda oldugu belirlenen 30 olgu bulunmakta idi.
Hastalarin yas ortalamasi 15,9 idi. Tani konuldugu anda olgularin biiyiik kismi
17-18 yaslarindaydi (%43,3). On yasin altinda sadece 1 olgu vardi. Oral aft olgularin
tamaminda, genital iilser ya da skari 15'i kiz 8'i erkek toplam 23 hastada saptandi
(%76,6). Goz tutulumu 8'i kiz 10'u erkek 18 hastada (%60); eritema nodosum 8'i kiz
5'i erkek 13 hastada (%43,3), papllopiistiil 10'u kiz 6'si erkek 16 hastada (%53,3),
paterji pozitifligi 7'si kiz 5'i erkek 12 hastada (%36,6) vardi. Vaskiiler semptomlar 2
hastada, artralji-artrit 15 hastada, norolojik tutulum 4 hastada saptandi.

Sonug: Bu ¢alismada, 0-18 yas grubu Behget hastalarinin goz tutulumunun erigkin
yas grubundan daha sik oldugu, ancak diger mukokutandz bulgularin benzer oran-
larda goriildtigli sonucuna varildi. (Giincel Pediatri 2008; 6: 89-93)

Anahtar kelimeler: Behget hastaligi, pediatrik yas grubu

SUMMARY

Aim: In this study, we aimed to compare the clinical and demographic features of
pediatric Behget's patients with those of adult age.

Materials and Method: \We examined the clinical and demographic features of
the 18 and under 18-year-old children who were followed-up in the Behget's
Center of Uludag University Medical Faculty between 1992 and 2007, retrospec-
tively. The information of age, sex, presence of oral aphthous ulcers, genital
ulcers, erythema nodosum, papulopustular eruption, pathergy test positivity, ocu-
lar, articular, neurological, gastrointestinal, renal involvements and HLA-B5 posi-
tivity were obtained from the medical charts of the patients.

Results: There were 30 pediatric Behget diagnosed according to the diagnostic
criteria of International Study Group for Behget's Disease. The mean age of the
patients was 15.9. At the time of the diagnosis, most of the patients were aged
between 17-18 (43.3%). There was only one patient under 10. Oral aphthae was
observed in all, and genital ulceration or the scar of the ulcer was observed in 23
patients; 15 females, 8 males (76.6%). Ocular involvement was present in 18
patients; 8 females, 10 males (60%); erythema nodosum in 13 patients; 8 females,
5 males (43.3%), papulopustular eruption in 16 patients; 10 females, 6 males and
pathergy test positivity in 12 patients; 7 females, 5 males (36.6%). Vascular symp-
toms were observed in 2 patients, arthralgia-arthritis in 15 patients and neurolog-
ical involvement in 4 patients.

Conclusion: In this study, it was concluded that ocular involvement was more fre-
quent in Behget's patients aged between 0-18 than adult Behget's patients, but
mucocutaneous findings had similar frequency. (Journal of Current Pediatrics
2008; 6: 89-93)
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Giris

Behcet hastaligi (BH) remisyon ve alevlenmelerle
seyreden, kronik, multisistemik inflamatuvar bir hasta-
hktir. Baslangig yasi siklikla 18-40 yaslar arasindadir
(1,2). Cocukluk ¢agi Behget hastalari tiim olgularin %2-
3'linii olusturmaktadir. Ancak pediatrik Behget hastali-
ginin tanimlamasi ile ilgili resmi bir goris birligi olmadi-
g1 icin epidemiyolojiyi saptamak zordur. Yapilan ¢als-
malarda ¢ocukluk ¢cagi Behget hastaliginin tanimlama-
si ya hastalik kriterlerinin 16 yasindan énce tamamlan-
digi vakalar ya da ilk bulgularin ¢gocuklukta ortaya ¢ik-
tigi vakalar olarak bildirilmistir (3-5). En erken baslangic
yas! 2 yas olarak bildirilmis olsa da klinik 6zelliklerin ge-
lisimi 7-13 yaslar arasinda olmaktadir (6,7). Biz de bu
arastirmamizda pediatrik Behcget hastalarinin erigkin
yas grubu ile klinik-demografik ozelliklerini karsilastir-
may! amacladik.

Gerec ve Yontem

1992-2007 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Behget polikliniginde takip edilen 18 yas ve
alti cocuklarin klinik-demografik 6zellikleri retrospektif
olarak incelendi. Behget hastalgi, Uluslararasi Behget
Calisma Grubu tani kriterlerine gore tanimlandi (8). Ca-
lismaya, hastaligin tani kriterlerinin 18 yas altinda ta-
mamlandigi olgular alindi. Bu olgularn yas, cinsiyet,
oral aft, genital iilser, g6z tutulumu, eritema nodosum,
paplilopiistiil varligi, paterji testi, eklem, ndrolojik, gas-
trointestinal sistem ve renal tutulumlari ile HLA-B5 po-
zitifligi ve ailede Behcet hastali§i anamnezi dosyalarin-
dan kayit edildi.

Sonuglar

Uluslararasi Behget Calisma Grubu tani kriterlerine
gore tani konuldugu tarih itibariyle 0-18 yas arasinda
oldugu belirlenen 30 olgu bulunmakta idi. Hastalarin
17'si kiz, 130 erkek idi (K/E: 1,3). Bu oran erigkin yas
grubumuzda 0,9 idi. Pediatrik hastalar tiim Behcet has-
talarimizin %6,17 sini olusturuyordu.

Giincel Pediatri 2008; 6: 83-93

Pediatrik hastalarda belirtilerin baslangi¢ vyasi
12,9+2,99, tani anindaki yas ortalamalari ise 15.9+2,32 idi
(Tablo 1). Tani yasi kizlarda (16,1) ve erkeklerde (15,6)
benzer idi. Tani konuldugu anda olgularin biiyiik kismi
(%43,3) 17-18 yaslarindaydi. On yasin altinda sadece
1 olgu vardi (7 yas). Hastaligin ilk bulgusunun ortaya ¢i-
kil ve tam tani arasinda gegen siire ortalama 3,3 yil idi.

Oral aft olgularin tamaminda (%100), genital iilser ya
da skari 15'i kiz 8'i erkek 23 hastada (%76,6) mevcuttu.
Goz tutulumu 8'i kiz 10°u erkek 18 hastada (%60) vardi.
Eritema nodosum 8'i kiz 5'i erkek 13 hastada (%43,3),
paplilopiistiil 10°'u kiz 6's1 erkek 16 hastada (%53,3) deri
bulgusu olarak gozlendi. Pater;ji testi 7'si kiz 5'i erkek 12
hastada (%36,6) pozitif idi. Vaskiiler semptomlar 3 has-
tada (%10), artralji-artrit 15 hastada (%50), ndrolojik tu-
tulum 4 hastada (%13,3), HLA Bb5 pozitifligi 16 hastada
(%53,3) saptandi (Tablo 2).

Ik belirti 26 hastada tek basina oral aft iken, bir has-
tada g6z tutulumu, bir hastada oral aft, genital iilser ve
g6z tutulumu, bir hastada oral aft ve genital iilser, bir
hastada oral aft ve goz tutulumu seklinde idi.

Cocuk ve erigkin hastalar klinik 6zelliklere gdre kar-
silastinldiginda oral aft, genital {lser ve deri lezyonlari
her iki grupta benzer siklikta iken, g6z tutulumu ¢ocuk
hastalarda belirgin bicimde daha fazla saptandi
(Sekil 1). Klinik bulgular agisindan karsilastirildiginda
sadece artraljinin erigkin hastalarda fazla goriilmesi is-
tatistiksel olarak da anlamli idi (p<0,05). Cocuklarda
vaskdiler belirtiler 1 hastada tromboflebit, 1 hastada de-
rin ven trombozu ve 1 hastada pulmoner arter anevriz-
masi (exitus olan bir olgu) seklindeydi.

Tartigma

En sik 2-3. dekatta saptanan Behget hastaliginin ¢o-
cukluk ¢aginda oldukca az goriildiigi bildirilmektedir
(3,4,6,9). Bununla birlikte bazi ¢alismalarda pediatrik
yas grubunda basglayan olgu sayisinin ¢ok oldugu an-
cak hastaligin sinsi baslangici, semptomlarin baslangic
yas! ile tanida 6nem tasiyan bulgularin ortaya ciktigi

Tablo 1. Tan itibariyle yas ve cinse gore hastalarin dagilimi
0-10y 1113y 14-16y 1718y Toplam 0-18 y Toplam Behget hastasi
Kiz 2 7 8 17 233
Erkek 1 7 5 13 253
Toplam 1 2 14 13 30 486
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Tablo 2. Eriskin ve pediatrik Behcet hastalarinin klinik dzellikleri

Eriskin olgular | Pediatrik olgular | p* degeri

0A 456 (%100) 30 (%100)
GU 342 (%75,0) 23 (%76,6) >0,05
Goz tutulumu 185 (%40,5) 18 (%60) >0,05
Deri lezyonlari

EN 222 (%48,6) 13 (%43,3) >0,05

PP 307 (%67,3) 16 (%53,3) >0,05
Paterji testi 207 (%45,3) 12 (%36,6) >0,05
Vaskiiler tutulum
Tromboflebit 32 (%7,01) 1(%3,3) >0,05
Diger 59 (%12,9) 2 (%6,6) >0,05
Artrit-artralji 315 (%69,0) 15 (%50) <0,05
Norolojik tutulum 56 (%12,2) 4(%13,3) >0,05
GIS tutulumu 25 (%5,1)
Renal tutulum 9(%1,8)

*Ki kare testi, OA: oral aft, GU: genital iilser, EN: eritema nodosum, PP: papiilopiistiil

Renal
GIS
Norolojik
Artralji
Vaskiiler
Paterji
PP

EN

Goz

GU

0A

0 2 = Eriskin (%) ® Gocuk (%)] 100 120

Sekil 1. Eriskin ve pediatrik Behget hastalarinin klinik 6zelliklerinin
karsilastinlmasi

EN: eritema nodosum, GIS: gastrointestinal sistem, GU: genital iilser, PP: papiilopiistil,
OA: oral aft
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yas arasindaki siirenin uzun olmasi nedeniyle ¢cocukluk
caginda tani konulan olgu sayisinin daha az oldugu dii-
stinlilmektedir (6,7,9).

Bu ¢alismada pediatrik Behcet olgularinda, hastali-
gin tani yasinin 14 ve 18 yaslar arasinda zirve yaptig
goriilmektedir (Tablo 1). Bu agidan tani yasi diger calis-
malar gibi ge¢ cocukluk dénemi baglangicina uymakta-
dir (4,10-13). Belirtilerin baglangic yasi agisindan
(12,9+2,99) ise diger calismalara gére daha geg baslan-
gi¢ goriilmektedir (Tablo 3).

Calismamizda 1992-2007 yillarinda Behget merke-
zinde takipte olan pediatrik Behget hastalarinda bazi
calismalarin aksine kiz hasta sayisinin erkeklere gore
daha fazla oldugu saptanmistir (14,15). Erigkin hastalar-
da ise erkeklerde daha sik oldugu gériilmektedir.

Oral aft diger ¢alismalardaki gibi biitiin pediatrik
Behget olgularinda en sik goriilen bir bulguydu
(5-7,9,10,14,17). Kendi serimizde oral aft olgularimizin
tamaminda (%100) saptanmistir.

Genital ilserasyon Behcget hastalarinin
%60-80'inde goriilen major bulgulardan biridir (18).
Kone/ Paut ve arkadaslarinin (3) 65 hasta iizerinde
yaptiklari arastirmada %70, Lagmari ve arkadaslarinin
(16) 13 hasta izerinde yaptigi calismada %76 oraninda
genital ilser gériilme sikligi saptanmistir. Bu calismada
30 pediatrik Behget hastasinin %76'sinda genital {ilser
goriilmekte olup literatiirler ile uyumludur (Tablo 4).

Cocukluk ¢agi BH ile ilgili yayinlanan serilerde goz
tutulumunun %27,3-80 arasinda dedgistigi bildirilmigtir
(5,10,14,16-19). Bu calismada goz tutulumunun gocuk
hastalarda erigkinlere gore belirgin bicimde daha yiik-
sek oldugu goriilmistiir (%60). Bununla birlikte pediat-
rik ve eriskin yas grubunu karsilastiran sinirli sayida ya-
yin bulunmaktadir. Bu retrospektif ¢aligmadaki sonu-
cun aksine, Lang ve ark. (18) 37 hastalik serilerinde

Tablo 3. Pediatrik Behcet Hastaliginin goriilme sikhig:

Toplam Behcet hasta sayisi | Pediatrik Behget hasta sayisi Baslangic yasi Tani yasi
Kone-Paut (3) (Fransa) * 15 10 (ortalama) 11 (ortalama)
(7-18)
Shahram (11) (iran) 2175 67 (%3) * <16
Bang (12) (Kore) 1527 137 (%8,9) <19 *
Pivetti-Pezzi (4) (italya) 138 16 (%7,6) * *
Sunulan galigma 486 30 (%6,17) 12,9+2,99 15,9+2,32
(6-18) (7-18)

*belirtiimemis

GuncelPediatrilEd



Saricaoglu ve ark. Pediatrik Behget Hastalarinin Ozellikleri

erigkinlerle karsilastinldiginda okiler tutulumun c¢ok
nadir (%29) oldugunu bildirirken, Krause ve ark. (5) her
iki grupta benzer sikhkta goriildiigiinii gostermislerdir.

Behcet hastalarinda paterji testi pozitifligi cesitli
caligmalarda farkhlik gdstermektedir. Kone/Paut ve
ark. (10) %80, Erdi ve ark. (14) %54,73, Krause ve ark.
(15) %41 paterji pozitifligi saptarken calismamizda
%36,6 oraninda bulunmustur. Paterji testi pozitifliginin
hastaligin aktif doneminde, mukokutan ve sistemik bul-
gularin sik goriilmesine paralel olarak géreceli bir se-
kilde arttigi bildirilmektedir ve tani kriterleri arasinda
onemli bir yer tutmaktadir (8).

Behget hastaliginda vaskiiler tutulum, her tip da-
mari tutabilen, siklikla erkeklerde goriilen, venoz tutu-
lumun daha fazla bildirildigi bir bulgudur. Pediatrik ol-
gularda vaskiiler tutulum erigkinlere gére daha diisiik
oranda saptanmaktadir (14). Bu ¢alismada 3 erkek ol-
gunun birinde tromboflebit, birinde derin ven trombozu,
birinde pulmoner arter anevrizmasi saptand.

Eklem tutulumu Behcet hastalarinin %30-60'inda
goriilen bir bulgu olup pediatrik yas grubunda da esit
siklikta goriildigi bildirilmektedir (9,18). Genellikle ar-
tralji ve myalji seklinde olup artrit de sik gordiliir. Biiyiik
eklemler ve asimetrik tutulum saptanir. Artrit genellikle
iyi seyirlidir ve sekel birakmaz (7,14). Calismamizda ek-
lem tutulumu diger g¢aligmalardakine benzer sekilde
%50 siklikla saptanmistir (5,10,16,17). Olgularin ¢ogun-
da eklem tutulumu artralji seklinde bulunmustur.

Cocuk ve eriskin hastalar klinik 6zelliklere gore kar-
silastinldiinda ¢alismamizda oral aft, genital iilser ve
deri lezyonlari her iki grupta benzer siklikta gdzleniyor-
du. Paterji test pozitifligi erigkin hastalarda daha fazla
idi. Yine erigkinlerde GIS ve renal tutulum gériiliirken
cocuk vakalarda ndrolojik tutulum disinda sistemik bul-
gu saptanmadi (Tablo 2).

Giincel Pediatri 2008; 6: 83-93

Yine cocukluk déneminde Behget hastalarinda
eriskinlere gére daha fazla goriildiigi bildirilen bulgu-
lar arasinda ndtropeni, splenomegali, Budd-Chiari Sen-
dromu, amiloidozis, tekrarlayan pulmoner infiltrasyon-
lar ve pulmoner arter anevrizmasi riiptiirii sayilabilir.
Bizim de merkezimizde takip edilen bir erkek olgu, pul-
moner arter anevrizmasi riiptiirii geliserek hayatini
kaybetti.

Oral aft Behget hastaliinin en sik baslangic belirti-
si oldugu icin cocuklarda gdriilen oral aft ihmal edilme-
melidir. Onceki yillarda tek tek vaka bildirileri seklinde
pediatrik Behcget hastalifi olgulan bildiriimesine rag-
men bu sikhk giiniimiizde gittikce artmaktadir. Bunun
nedeni son yillarda tiim diinyada bu hastalik hakkinda,
hekimlerin daha fazla bilgi sahibi olmalaridir. Daha on-
ce yapilan bildirilerde ve calismamizda belli hastalik
bulgularinda ortaya cikan farkliliklar, muhtemelen fark-
Il cografik alanlarda yagsamin bir sonucu olabilir. Yine
bu calismalardaki pediatrik Behcet hastaligi tanimla-
masinin (ilk belirtinin 16 yasindan dnce oldugu ya da
tlim hastalik kriterlerinin 16 yagindan 6nce tamamlan-
digi veya bu yas sininnin bazi calismalarda 20'ye kadar
cikmasi gibi) standart olmamasi da bu sonucu etkile-
mektedir.

Hastaligin daha erken donemde tani konularak,
kontrol altinda tutulmasi hastalarin yasam kalitesi ve
hastalifin prognozu agisindan biiyiik 6nem tagimak-
tadir. Bu nedenle pediatrik Behget olgularinin multi-
displiner yaklasimla takibi, erigkin hastalardan farkli-
liklarin tespiti 6nemlidir. Bu calismada, 0-18 yas gru-
bu Behget hastalarinin goz tutulumunun erigkin yas
grubundan daha sik oldugu, ancak diger mukokuta-
n6z bulgularin benzer oranlarda goriildiigii sonucuna
varilmigtir.

Tablo 4. Behcet hastaliginda cesitli bulgularinin gériilme siklig

Pediatrik | OA GU Goz Paterji Deri Norolojik Vaskiiler | Artrit- Gis
Calisma hasta (%) (%) | tutulumu | Pozitifligi | bulgulari| Tutulum Tutulum | Artralji | Tutulumu
sayisli (%) (%) (%) (%) (%) (%) (%)
Kone/Paut ve ark. (10) 65 96 70 61 80 92 36 15 46 13
Kari ve ark. (17) 10 100 60 50 * 90 40 * 60 50
Krause ve ark. (5) 19 100 31 47 | 89 Basagrisi 36 5 78 36
Noro behget
26
Laghmari ve ark. (16) 13 100 76 76 53 7 46 38 30 7
Sunulan ¢aligma 30 100 76 60 36 96 13 10 50 0

* pelirtilmemis, OA: oral aft, GU: genital iilser, GIS: gastrointestinal sistem
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