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Abstract
Introduction: In our study, we evaluated the demographic and clinical 
characteristics of patients with pediatric Behçet’s disease (BD) and our treatment 
approaches in these patients. In addition, we aimed to determine the predictive 
factors in patients who need additional immunosuppressive therapy in addition to 
colchicine and short-term corticosteroid therapy in the treatment of BD.
Materials and Methods: Pediatric patients followed up with BD between 2004-
2022 were included in the study. The patients were divided into two groups: those 
receiving colchicine and/or short-term corticosteroids (group A) and those needing 
additional immunosuppressive treatments (group B).

Öz
Giriş: Çalışmamızda pediatrik Behçet hastalığı (BH) tanılı hastaların demografik 
ve klinik özellikleri ile hastalardaki tedavi yaklaşımlarımızı değerlendirdik. Ek 
olarak BH’de tedavide kolşisin ve kısa süreli kortikosteroid tedavisi dışında ek 
immünsüpresif tedavi ihtiyacı olan hastalarda öngörücü faktörleri belirlemeyi 
amaçladık.
Gereç ve Yöntem: Çalışmaya 2004-2022 yılları arasında BH tanısıyla izlenen 
pediatrik hastalar dahil edildi. Hastalar, tedavide kolşisin ve/veya kısa süreli 
kortikosteroid alanlar (grup A) ile ek immünosüpresif tedavilere ihtiyaç duyanlar 
(grup B) olmak üzere iki ayrı gruba ayrıldı.
Bulgular: Yüz üç hastanın 57’si (%55,3) BH, 46’sı (%44,7) ise inkomplet BH 
tanısı ile izlenmekteydi. Tedavide en çok tercih edilen ilaç kolşisindi (%92,2). 
Kortikosteroidler ise (%55,3) sıklıkla majör organ tutulumu olan hastalarda ek 
immünsüpresif ajanlarla birlikte tercih edilmişti. Diğer immünsüpresif tedavilere 
dirençli 15 (%14,6) hastada biyolojik ajanlar kullanıldı. Grup A’da 56 ve grup B’de 
ise 47 hasta vardı. Grup B’de göz tutulumu ve venöz tromboz daha sıktı. Ek olarak 
grup B’de tanı anındaki akut faz reaktanları ile BHAAF skorları da grup A’daki 
hastalara göre daha yüksekti. Çok değişkenli analiz sonucunda göz tutulumu 
[odds oranı (OR) 4,045, %95 GA 6,205-525,470; p=0,001], venöz tromboz (OR 
2,497, %95 GA 3,048-48,358; p=0,001) ve akut faz reaktanlarında yükseklik (OR 
1,312, %95 GA 0,086-0,842; p=0,024) ek immünsüpresif tedavi ihtiyacı öngören 
bağımsız faktörler olarak belirlendi.
Sonuç: Pediatrik BH olgularının doğru yönetimi, gelişebilecek komplikasyonların 
önüne geçebilmek adına oldukça önemlidir. Sonuçlarımız, başvuruda göz veya 
vasküler tutulum, yüksek akut faz reaktanı ve BHAAF skoruna sahip hastalarda ek 
immünsüpresif tedavi ihtiyacı olabileceğini gösterdi. Tedavi ihtiyacını tahmin eden 
faktörlerin belirlenmesi, hastalarda uygun tedavi ve takip planının yapılmasına 
önemlidir.
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Giriş
Behçet hastalığı (BH) ilk olarak Hulusi Behçet 

tarafından 1937 yılında üç hastada oral ülser, genital 
ülser ve üveit birlikteliği ile giden bir hastalık olarak 
tanımlamıştır (1). Günümüzde ise bu bulgulara ek cilt 
bulguları, kas iskelet sistemi, gastrointestinal sistem 
(GİS) ve nörolojik sistem tutulumu yapabilen bir 
sistemik vaskülit tablosu olduğu bilinmektedir (2,3).

BH tanısı için spesifik bir tanı testinin olmaması 
nedeniyle hastalık tanısı klinik bulgulara göre 
konulmaktadır (4). Çocukluk çağı BH için önerilmiş 
tek ölçüt seti 2015 yılında “Pediatric Behçet’s Disease 
Group (PEDBD)” tarafından önerilen kriterlerdir (5). 
Bu ölçüte göre; tekrarlayan oral aft (yılda en az 3 kez), 
genital ülserasyon veya aft (iz bırakan), cilt tutulumu 
(nekrotik folikülit, akne benzeri lezyonlar, eritema 
nodozum), göz tutulumu (ön üveit, arka üveit, retinal 
vaskülit), nörolojik (izole baş ağrısı hariç) ile vasküler 
bulgulardan (venöz tromboz, arteriyel tromboz, 
arteriyel anevrizma) üç ve daha fazla kritere sahip olan 
hastalar Behçet hastası olarak sınıflanmaktadır.

BH’de ileri dönemde komplikasyon gelişimini 
engellemek için erken tanı ve tedavi oldukça önemlidir. 
Tedavide temel amaç hastalığın erken tanımlanması, 
enflamasyonun etkin bir şekilde baskılanması ve 
hastalık alevlenmelerinin engellenmesi olmalıdır. BH 
multisistemik tutulum yapabilen bir sistemik vaskülit 
olduğu için hastalar multisistemik bir yaklaşım ile 
yönetilmelidir. Kolsişin, BH’nin hemen hemen tüm 
bulguları için kullanılan birinci basamak tedavidir 
(6). Kortikosteroidler, genital lezyonları iyileştirmek 
amaçlı kısa süreli veya ciddi organ tutulumlarında 
uzun süreli kullanılabilir. Göz tutulumunda ise 
topikal kortikosteroidler oldukça etkilidir. Azatioprin, 
metotreksat, siklofosfamid, biyolojik ilaçlar gibi diğer 

immünsüpresif tedaviler ise majör organ tutulumu 
olduğunda veya klasik tedaviye dirençli Behçet 
hastalarında tercih edilirler (6).

Çalışmamızda pediatrik Behçet hastaların genel 
özelliklerinin yanı sıra hastalarda kolşisin ve kısa 
süreli kortikosteroid tedavisi dışında ek immünsüpresif 
tedavi ihtiyacını öngören faktörleri belirlemeyi 
amaçladık.

Gereç ve Yöntem
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk 

Nefroloji ve Romatoloji Bilim Dalları’nda 2004-
2022 yılları arasında BH veya inkomplet BH tanısıyla 
izlenen hastalar çalışmaya dahil edildi. Hasta dosyaları 
ve elektronik kayıtları geriye dönük incelendi. 2015 
yılında yayınlanan PEDBD kriterlerine (5) göre 
üç ve daha fazla kritere sahip olan hastalar Behçet 
hastası olarak sınıflandı. İki kritere sahip hastalar ise 
inkomplet Behçet hastası olarak sınıflandı. Hastaların 
demografik özellikleri, semptom başlangıcı ile tanı 
anındaki yaşları, aile öyküleri, klinik bulguları, 
laboratuvar bulguları [eritrosit sedimentasyon hızı 
(ESH), C-reaktif protein (CRP), Human Leucocyte 
Antigen (HLA)-B5-51], paterji testi sonuçları, 
aldıkları tedaviler ve tedavi yanıtları değerlendirildi. 
Behçet hastaları, tedavide kolşisin ve/veya kısa süreli 
kortikosteroid alanlar (grup A) ile ek immünosüpresif 
tedavilere ihtiyaç duyanlar (grup B) olmak üzere iki 
ayrı gruba ayrılarak, bu iki grup arasındaki farklılıklar 
karşılaştırıldı. Ek immünsüpresif tedavilere ihtiyaç 
duyan hastalar için, ek tedavi ihtiyacını öngörücü 
faktörler belirlendi. Klinik bulgulardaki değişiklikler 
tanıda ve son vizitte Behçet Hastalığı Anlık Aktivite 
Formu (BHAAF) kullanılarak değerlendirildi (7). 
Hastaların klinik ve laboratuvar bulgularının düzelmesi 

Results: Of a total of 103 patients, 57 (55.3%) were being followed up with a diagnosis of BD, and 46 (44.7%) with a diagnosis 
of incomplete BD. The most preferred drug in the treatment was colchicine (92.2%). Corticosteroids (55.3%) were often preferred 
with additional immunosuppressive agents in patients with major organ involvement. Biologic agents were used in 15 (14.6%) 
patients who were resistant to other immunosuppressive treatments. There were 56 patients in group A and 47 patients in group B. 
Ocular involvement and venous thrombosis were more common in group B. In addition, acute phase reactants and BHAAF scores 
at the diagnosis were higher in group B than in group A patients. As a result of multivariate analysis, ocular involvement [odds ratio 
(OR) 4,045, 95% CI 6,205-525,470; p=0.001], venous thrombosis (OR 2,497, 95% CI 3.048-48.358; p=0.001) and elevated acute 
phase reactants (OR 1.312, 95% CI 0.086-0.842; p=0.024) were identified as independent factors predicting the need for additional 
immunosuppressive therapy.
Conclusion: Correct management of pediatric BD cases is very important in order to prevent complications that may develop. 
Our results showed that patients with ocular or vascular involvement, high acute phase reactants, and BHAAF scores may need 
additional immunosuppressive therapy at admission. Determining the factors that predict the need for treatment is important in 
making the appropriate treatment and follow-up plan for patients.
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(akut faz reaktanlarının normal olması) remisyon 
olarak değerlendirildi. 

İstatistiksel Analiz
SPSS software kullanılarak veri tabanı oluşturuldu 

ve analiz edildi. Değişkenlerin normal dağılıma 
uygunluğu görsel (histogram ile olasılık grafikleri) 
ve analitik yöntemlerle (Kolmogorov-Smirnov/
Shapiro-Wilks) incelendi. Tanımlayıcı analizlerde, 
normal dağılıma uymayan ve ordinal değişkenler 
için ortanca (minimum-maksimum) değer kullanıldı. 
Kategorik değişkenleri karşılaştırmak için ki-kare 
testi veya Fisher’in kesin testi, normal dağılmayan 
sürekli değişkenleri karşılaştırmak için Mann-
Whitney U testi kullanıldı. Farklı değişkenlerin ek 
immünsüpresif tedavi gereksinimi üzerindeki etkileri, 
her biri için tek değişkenli analizde hesaplandı. 
Lojistik regresyon analizinde düzeltilmemiş p değeri 
<0,10 olan değişkenler potansiyel öngörücü belirteçler 
olarak tanımlandı ve tam modele dahil edildi. Geriye 
dönük elemede ise, çok değişkenli lojistik regresyon 
analizlerini kullanarak modeli küçültüldü.  P değerinin 
<0,05 olması anlamlı kabul edildi ve güven aralığı 
(GA) %95 idi.

Çalışma üniversitemizin etik kurulu tarafından 
onaylandı (GO 21/967). Çalışmaya dahil edilmeden 
önce tüm ebeveynlerden/hastalardan bilgilendirilmiş 
onam alındı. Çalışma, 1964 Helsinki Bildirgesi'nde ve 
daha sonraki değişikliklerde belirtilen etik standartlar 
izlenerek gerçekleştirildi.

Bulgular 
Çalışmaya 103 pediatrik Behçet hastası dahil 

edildi (%56,3‘sı kız) (Tablo 1). Hastaların 57’si 
(%55,3) PEDBD kriterlerine göre BH, 46’sı (%44,7) 
ise inkomplet BH tanısı ile takipliydi. Elli yedi 
hastanın 19’u (%33,3) ise başlangıçta inkomplet BH 
ile izlenmekte iken zamanla gelişen ek semptomlar 
sonucu BH tanısı almıştı. 

Hastalarda en sık başvuru yakınması tekrarlayan 
oral aftlardı (%96,1). İlk başvuruda sadece sekiz 
hastada (%7,7) üveit varken, ilerleyen dönemde 
12 hastada (%11,6) üveit gelişmişti. Ek olarak 11 
hastada (%10,7) nörolojik, dokuz hastada (%8,7) 
GİS, iki hastada pulmoner (%1,9) ve bir hastada 
da (%0,9) kardiyak tutulum mevcuttu. Nörolojik 
tutulumu saptanan 11 hastadan ikisinde parankimal 
tutulum, dokuzunda ise non-parankimal tutulum vardı. 

Vasküler tutulumu olan 25 hastanın (%24,2), 22’sinde 
venöz, ikisinde arteriyel ve üçünde de hem arteriyel 
hem de venöz tutulum mevcuttu. Tedavide kolşisin 
en çok tercih edilen ilaçtı (%92,2) ve mukokütanöz 
tutulumu (tekrarlayan oral aft, genital aft/ülser, çeşitli 
cilt lezyonları gibi) olan olgularda en sık tercih 
edilen tedavi protokolüydü. Kortikosteroidler ise 
sıklıkla nörolojik, GİS, kardiyopulmoner tutulum 
gibi ağır klinik bulguları olan hastalarda uzun süreli 
veya genital ülseri olan hastalarda kısa süreli olarak 
tercih edilmişti (n=57, %55,3). Azatiyoprin ise üveit 
olgularının nerdeyse tamamında (%95) kullanılmıştı. 
Vasküler tutulumu olan hastaların hepsine ek olarak 
antikoagülan tedavi de verilmişti. Sinus ven trombüsü 
olan iki hasta ile pulmoner arter anevrizması saptanan 
iki hasta yüksek doz kortikosteroid tedavisine ek 
olarak intravenöz siklofosfamid ile tedavi edilmişti. 
Tüm bu immünsüpresif tedavilere dirençli 15 hastada 
(%14,6) ise anti tümör nekroz faktör (TNF) alfa ajanlar 
kullanılmıştı. En sık tercih edilen anti TNF alfa ajan 
ise adalimumab idi (%12,6). 

Tedavide kolşisin ve/veya kısa süreli kortikosteroid 
alan (grup A, n=56) ve ek immünosüpresif tedavilere 
ihtiyaç duyan (grup B, n=47) hastaların ortanca tanı 
yaşları sırasıyla 13,8 (2-17,9) ile 13 (1,1-17,5) idi. 
Grup A’da kız cinsiyet oranı daha fazlaydı (%42,6 
karşı %67,8’e, p=0,010). Grup A’daki hastalarda bir 
hastada göz tutulumu dışında majör organ tutulumu 
yoktu. Grup B’de göz tutulumu (özellikle panüveit, 
p=<0,001) ve venöz tromboz (sıklıkla alt ekstremite 
yerleşimli derin ven trombozları, p=<0,001) daha sıktı. 
Ek olarak grup B’de tanı anındaki CRP (p=0,026) 
ve ESH (p=0,019) değerleri ile BHAAF skorları 
(p=<0,001) grup B’deki hastalara göre daha yüksekti. 
Kısmi remisyon oranları ise grup A’daki daha yüksek 
oranda görülürken (p=0,027), tam remisyon oranları 
arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark yoktu 
(p=0,116). 

GİS tutulumu, nörolojik tutulum, pulmoner ve 
kardiyak tutulum gibi ciddi organ tutulumlarının yanı 
sıra majör organları etkileyen tromboz durumlarında 
hastaların hepsinin ek immünsüpresif ajan ihtiyacı 
olduğu için bu değişkenler regresyon analizine 
dahil edilmedi. Ek tedavi ihtiyacını değerlendirirken 
kullanılan tek değişkenli ve çok değişkenli regresyon 
analiz sonuçları Tablo 2’de sunuldu. Çok değişkenli 
analiz sonucunda göz tutulumu [odds oranı (OR) 4,045, 
%95 GA 6,205-525,470; p=0,001], venöz tromboz 
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Tablo 1. Pediatrik Behçet hastalarının genel özellikleri ile grup A ve grup B’deki hastaların karşılaştırılması

Tüm hastalar 
(n=103)

Grup A 
(n=56)

Grup B 
(n=47) p değeri

Kız, n (%) 58 (56,3) 38 (67,8) 20 (42,6) 0,010*

Semptom başlangıç yaşı, yıl, ortanca (min-maks) 10,8 (0,5-17,1) 11,4 (1,5-17,1) 11,2 (0,5-17) 0,822
Tanı yaşı, yıl, ortanca (min-maks) 12,1 (1,1-17,9) 13,8 (2-17,9) 13 (1,1-17,5) 0,355
Tanı ile semptom başlangıcı arası süre, yıl, ortanca 
(min-maks) 0,5 (0,1-13,1) 0,5 (0,1-11,5) 0,1 (0,1-13,1) 0,197

PEDBD kriterlerini karşılayan BH olanlar, n (%) 57 (55,3) 27 (48,2) 30 (63,8) 0,163
İnkomplet BH olanlar 46 (44,7) 29 (51,8) 17 (36,2) 0,112
Ailede BH öyküsü, n (%) 36 (34,9) 24 (42,9) 12 (25,6) 0,068
Komorbiditeler, n (%)
Ailevi Akdeniz ateşi 14 (13,6) 8 (14,3) 6 (12,8) 0,241
Sakroilyit 4 (3,8) 2 (3,6) 2 (4,3) 0,172
IgAV/HSP 2 (1,9) 2 (1,9) 0 0,158
Klinik bulgular, n (%)
Oral aft (≥3/yıl) 99 (96,1) 53 (94,6) 44 (93,6) 1,000
Genital aft/ülserasyon 58 (56,3) 35 (62,5) 23 (48,9) 0,167
Cilt tutulumu 61 (59,2) 32 (57,1) 29 (61,7) 0,639
Nekrotik folikülit 44 (42,7) 21 (37,5) 23 (48,9) 0,243
Eritema nodozum 31 (30,1) 16 (28,6) 15 (31,9) 0,713
Akne benzeri lezyonlar 42 (40,8) 19 (33,9) 23 (48,9) 0,123
Eklem bulguları 57 (55,3) 33 (58,9) 24 (51,1) 0,424
Göz tutulumu 20 (19,4) 1 (1,8) 19 (40,4) <0,001*

Ön üveit 6 (5,8) 1 (1,8) 5 (10,6) 0,102
Arka üveit 4 (3,8) 0 4 (8,5) 0,049*

Panüveit 10 (9,7) 0 10 (21,3) <0,001*

Nörolojik tutulum 11 (10,7) 0 11 (10,7) <0,001*

GİS tutulumu 9 (8,7) 0 9 (19,1) 0,001*

Pulmoner tutulum 2 (1,9) 0 2 (4,3) 0,227
Kardiyak tutulum 1 (0,9) 0 2 (4,3) 0,227
Vasküler bulgular 25 (24,2) 5 (8,9) 20 (42,6) <0,001*

Venöz tromboz 22 (21,4) 4 (7,1) 18 (38,3) <0,001*

Arteriyel tromboz 5 (4,9) 0 5 (10,6) 0,018*

Arteriyel anevrizma 2 (1,9) 0 2 (4,3) 0,227
Pozitif paterji testi, n (%) 21/98 (21,4) 10/53 (18,9) 11/45 (24,4) 0,773
Laboratuvar bulguları
ESH, mm/saat (normal=0-20), ortanca (min-maks) 8 (2-119) 5 (2-37) 9 (4-119) 0,026*

CRP, mg/dL (normal=0-0,5), ortanca (min-maks) 0,4 (0,1-10,3) 0,2 (0,1-5) 0,6 (0,1-10,3) 0,019*

Pozitif HLA-B5/51, n (%) 52/95 (54,7) 28 (50) 24 (51,1) 0,914
Tedavi, n (%)
Kolşisin 95 (92,2) 52 (92,8) 43 (91,5) 0,814
Kortikosteroid 57 (55,3) 16 (28,6) 41 (87,2) <0,001*
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(OR 2,497, %95 GA 3,048-48,358; p=0,001) ve tanıda 
ESR/CRP yükseliği (OR 1,312, %95 GA 0,086-0,842; 
p=0,024) ek tedavi ihtiyacı öngören bağımsız faktörler 
olarak belirlendi.

Tartışma
Bu çalışmada, çocuk romatolojinin nispeten nadir 

bir hastalığı olan pediatrik BH’nin hem tanı hem de 
tedavisini kolaylaştırmak adına hastalarımızın genel 
özelliklerini paylaştık. Ek olarak, pediatrik BH’de 
kolşisin ve kısa süreli kortikosteroid tedavisi dışında 
ek immünsüpresif tedavi ihtiyacını öngörücü faktörleri 
belirlemeyi amaçladık. Bu çalışma bildiğimiz kadarıyla 
bu konuda pediatrik BH’de yapılan ilk çalışmadır.

Hastalarımızda en sık klinik bulgular sırasıyla; 
oral aft (%96,1), cilt lezyonları (%59,2), genital aft/
ülserasyon (%56,3) ve eklem bulgularıydı (%55,3). 
Tüm çalışmalarda tekrarlayan oral aftlar en sık 
semptom olmakla beraber diğer bulguların dağılımı 
değişkenlik göstermektedir. Bununla birlikte, bizim 
çalışmadaki dört hastada da olduğu gibi BH oral 
aft olmaksızın da mevcut olabilir. Cilt lezyonları da 
hastalarımızın yarıdan fazlasında (%59,2) mevcuttu. 
Genel pediatrik BH popülasyonunda cilt tutulum 

oranları %32,3-88,9 arasında değişmektedir (8-16). 
Hastalarımızda en sık görülen üçüncü klinik bulgu olan 
genital aft/ülserasyon, yapılan çalışmalarda pediatrik 
BH’de ikinci veya üçüncü en yaygın semptom olarak 
bildirilmiştir (8-12).

Mukokütanöz belirtiler sıklıkla pediatrik BH’nin 
erken evresinde genelde meydana gelir, ancak bu her 
zaman şart değildir (13). Oral aft ve diğer mukokütanöz 
lezyonlar olmadan BH’yi teşhis etmek oldukça zordur. 
Çalışmamızda BH ile takipli total 57 hastanın 19’u 
(%33,3) başlangıçta inkomplet BH ile izlenmekteydi, 
ancak zamanla gelişen ek semptomlar sonucu BH 
tanısı almışlardı. Özellikle pediatrik olgularda hastalık 
özgün olmayan, inkomplet bulgularla seyredebilir 
ve bu olgular gelişebilecek yeni bulgular açısından 
dikkatle takip edilmelidir.

BH’de artralji ve artrit sık görülen eklem bulguları 
arasındadır (13). BH’de görülen artrit eroziv olmayan, 
asimetrik, deformite bırakmayan özellikte olup, 
sıklıkla orta ve büyük eklemleri etkilemektedir. 
Çalışmamızda da 45 hastada (%43,7) artralji ve 24 
(%23,3) hastada artrit mevcuttu. Literatürde de genel 
olarak eklem tutulumu oranı %30,9 ile %63 arasında 
değişmektedir (8,9,14,15,17).

NSAİİ 25 (24,2) 13 (23,2) 12 (25,5) 0,623
Azatiyoprin 44 (42,7) 0 44 (93,6) <0,001*

Siklofosfamid 4 (3,9) 0 4 (8,5) 0,049*

Metotreksat 2 (1,9) 0 4 (8,5) 0,049*

Salazopirin 2 (1,9) 0 4 (8,5) 0,049*

Hidroksiklorokin 1 (0,9) 0 4 (8,5) 0,049*

Anti-TNF alfa ajan 15 (14,6) 0 4 (8,5) 0,049*

Adalimumab 13 (12,6) 0 4 (8,5) 0,049*

Etanersept 4 (3,9) 0 4 (8,5) 0,049*

İnfliksimab 5 (4,9) 0 4 (8,5) 0,049*

İzlem süresi, yıl, ortanca (min-maks) 3 (0,5-11) 2 (0,5-10) 1 (0,5-9) 0,372
BHAAF, tanıda, ortanca (min-maks) 4 (1-15) 3 (1-9) 5 (2-15) <0.001*

BHAAF, son vizitte, ortanca (min-maks) 1 (0-12) 0 (0-10) 0 (0-12) 1.000
Son durum, n (%)
Kısmi remisyon  7 (6,8) 1 (1,8) 6 (12,8) 0,027*

Tam remisyon 96 (93,2)   55 (98,2) 41 (87,2) 0,116
BH: Behçet hastalığı, BHAAF: Behçet Hastalığı Anlık Aktivite Formu, ESH: Eritrosit sedimentasyon hızı, CRP: C-reaktif protein, GİS: Gastrointestinal sistem, HLA: Human 
Leucocyte Antigen, IgAV/HSP: İmmünoglobulin A vasküliti/Henoch-Schönlein purpura, NSAİİ: Non-steroid anti enflamatuvar ilaçlar, PEDBD: Pediatrik Behçet hastalığı grubu, 
TNF: Tümör nekroz faktör

Tablo 1. devamı

Tüm hastalar 
(n=103)

Grup A 
(n=56)

Grup B 
(n=47) p değeri
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BH’de en önemli morbidite nedeni ise göz 
tutulumudur (18,19). Gözde geri dönüşümsüz hasar 
oluşmaması için erken tanı ve etkin tedavi oldukça 
önemlidir. Çalışmamızda hastalarımızda göz tutulumu 
%19,4 oranında görülürken, diğer çalışmalarda genel 
olarak bu oran %13,3 ile %47 arasında değişmekteydi 
(8-13). Ek olarak göz bulguları her zaman ilk başvuruda 
mevcut olmayabilir. Keza bizim hastalarımızın da 
sadece sekizinde (%7,7) başvuruda üveit varken, 
ilerleyen dönemde 12 hastada (%11,6) üveit gelişmişti.

Vasküler ve nörolojik belirtiler, pediatrik BH’nin 
nispeten nadir fakat şiddetli klinik bulgularındandır 
(13). Özellikle, bu ciddi belirtiler pediatrik inkomplet 
BH’de atlanmamalı ve dikkatli olunmalıdır. Bizim 
kohortumuzda hastalarımızın %10,7’sinde nörolojik ve 
%24,2’sinde ise vasküler tutulum mevcuttu. Çocukluk 
çağında vasküler tutulum, sıklıkla alt ekstremite 
yüzeyel ve derin venlerde tutulum şeklinde görülür, 
arteriyel tutulum daha nadirdir. Bazı vakalarda hem 

venöz hem arteriyel bölgede tromboz gözlenebilir. 
Bizim hastalarımızın 20’sinde venöz, ikisinde 
arteriyel ve üçünde de hem arteriyel hem de venöz 
tutulum saptanmıştı. Bunun yanı sıra iki hastamızda 
da pulmoner anevrizma saptanmıştı. Nörolojik 
tutulumu olan 11 hastamızdan ikisinde parankimal 
tutulum, dokuzunda ise non-parankimal tutulum vardı. 
Parankimal olmayan nörolojik tutulum çocuklarda çok 
daha sık görülürken, parankimal hastalık erişkinlerde 
daha sıktır (13). 

Diğer önemli klinik bulgulardan olan GİS tutulumu 
ise dokuz hastamızda (%8,7) mevcuttu. Literatürde 
bildirilen araştırmalarda bu oran (%5,9 ile %58,7) 
değişkenlik göstermekle birlikte bizdeki bu oran 
nispeten alt sınırlara yakındı (8,9,14,15,17). Ek olarak 
erişkin ve çocuk hastaları karşılaştıran çalışmalarda 
da pediatrik formda, erişkin forma göre önemli ölçüde 
daha yüksek GİS tutulum oranı olduğu bildirilmiştir 
(20).

Tablo 2. Pediatrik Behçet hastalığında ek immünsüpresif tedavi gereksinimini öngörücü faktörler için tek değişkenli ve 
çok değişkenli regresyon analizi
Değişkenler OR (%95 GA) p değeri
Tek değişkenli (univariate) analiz
Cinsiyet, kız 1,047 (1,274-6,378) 0,011*

Tanı yaşı, yıl 0,004 (0,995-1,012) 0,397
Kesin BH veya inkomplet BH olma durumu 0,639 (0,239-1,166) 0,114
Ailede BH öyküsü 0,783 (0,197-1,062) 0,069
Komorbidite öyküsü 0,073 (0,466-2,484) 0,865
Oral aft (≥3/yıl) 0,186 (0,160-4,320) 0,825
Genital aft/ülserasyon 0,553 (0,262-1,263) 0,575
Cilt tutulumu 0,189 (0,548-2,666) 0,639
Eklem bulguları 0,101 (0,416-1,966) 0,800
Göz tutulumu 3,620 (4,749-293,326) 0,001*

Venöz tromboz** 2,022 (2,552-22,368) <0,001*

Tanıda ESR/CRP yükseliği 1,100 (1,296-6,960) 0,010*

Pozitif paterji testi 0,268 (0,121-4,851) 0,776
Pozitif HLA-B5/51 0,75 (0,420-2,051) 0,853
Tanıda BHAAF skoru 0,183 (0,720-0,963) 0,014*

Çok değişkenli (multivariate) analiz
Göz tutulumu 4,045 (6,205-525,470) 0,001*

Venöz tromboz** 2,497 (3,048-48,358) 0,001*

Tanıda ESR/CRP yükseliği 1,312 (0,086-0,842) 0,024*

BH: Beçet hastalığı, GA: Güven aralığı, CRP: C-reaktif protein, GİS: Gastrointestinal sistem, HLA: Human Leucocyte Antigen, OR: Odds oranı
*Çok değişkenli lojistik regresyon analizlerine dahil edilen, düzeltilmemiş p değeri <0,10 olan değişkenler
**Yaşamı tehdit etmeyen, sıklıkla alt ektremitelerde görülen derin ven trombozları
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Pozitif paterji testinin BH tanısında yüksek 
duyarlılık ve özgüllüğe sahip olduğu kabul edilmekte 
ancak pediatrik tanı kriterleri arasında yer almamaktadır 
(20,21). HLA-B51 pozitifliği ise, BH için 5,78 kat 
daha fazla gelişme riskini artıran genetik bir yatkınlık 
faktörüdür (6,13). Ancak, BH’nin klinik bulguları 
mevcutsa, HLA-B51’in pozitif olması BH tanısı için 
sadece destekleyici bir faktördür. Çünkü HLA-B51 
pozitifliği sağlıklı popülasyonda da herhangi bir klinik 
bulgu olmaksızın görülebilir (13).

BH multisistemik bir vaskülittir. Bu nedenle 
tedavide enflamasyonu kontrol altına almak ve son 
organ hasarını önlemek temel amaçtır. Pediatrik Behçet 
hastaların tedavisinde kesin öneriler bulunmamakta 
olup, temel olarak erişkin tedavi kılavuzlarından 
yararlanılmaktadır (15). Hastalarımızın tedavisinde 
kolşisin en çok tercih edilen ilaçtı (%92,2) ve 
mukokütanöz bulguları kontrol altına almakta oldukça 
etkiliydi. Kortikosteroidler (%55,3) sıklıkla nörolojik, 
GİS, kardiyopulmoner tutulum veya genital ülseri 
olan hastalarda sıklıkla tercih edilirken, azatiyoprin 
ise (%95) üveit olgularının büyük bir kısmında 
kullanılmıştı. Ağır nörolojik tutulum veya pulmoner 
anevrizması olan toplam dört hastada da intravenöz 
siklofosfamid verilmişti. Tüm bu immünsüpresif 
tedavilere dirençli 15 hastada (%14,6) ise anti TNF alfa 
ajanlar kullanılmıştı. Çocuklarda yapılan çalışmalarda 
dirençli vakalarda tedavide anti TNF ajanlar kullanımı 
önerilmektedir (14,22). Hu ve ark. (23) tarafından 
yapılan bir çalışmada (23) dirençli pediatrik BH’ye 
sahip altı hastada anti TNF alfa ajanlar kullanılmış 
olup, bu hastalarda oldukça başarılı sonuçlar elde 
edilmişti.

BH’de kolşisin ve/veya kısa süreli kortikosteroid 
tedavileri ilk basamak tedavilerden olup, bunlar 
dışındaki diğer immünsüpresif ajanlar ikinci basamak 
tedavilerdendir. Literatürde birçok çalışmalarda 
tedavide genel olarak ciddi organ tutulumu olan 
ve/veya klasik tedavilere dirençli hastalarda ek 
immünsüpresif tedavi gerekliliği bildirilmiştir (24-
26). Ancak bunlar dışında Behçet hastalarında ek 
immünsüpresif tedavi gereksinimini öngörebilecek 
diğer faktörler bilinmemektedir. Bizde bu amaçla 
hastalarımızı iki gruba ayırdık ve ek immünsüpresif 
tedavi gereksinimini öngörücü faktörleri belirlemeye 
çalıştık. Tedavide ek immünosüpresif tedavilere 
ihtiyaç duyan grup B’de (n=47), kolşisin ve/veya 
kısa süreli kortikosteroid alan grup A’ya (n=56) 

göre göz tutulumu ve vasküler bulgular daha sıktı. 
Grup A’daki hastalarda ise beklediğimiz üzere ciddi 
bir organ tutulumu yoktu. Önemli bir bulgu olarak 
grup B’de tanı anındaki CRP ve ESH değerleri ile 
BHAAF skorları grup A’daki hastalara göre daha 
yüksekti. Grup B’deki BHAAF skor yüksekliği, bu 
gruptaki hastaların bir kısmının majör organ tutulumu 
ile prezente olmalarından kaynaklanıyordu. Tam 
remisyon oranları açısından iki grup arasında da fark 
yokken, kısmi remisyon oranları ise grup B’de daha 
yüksek orandaydı. Bunun nedeni ise yine grup A’da 
hastaların çoğunun majör organ tutulumu olması 
nedeniyle tam remisyona ulaşamamasıydı.

Her iki grup arasında da yaptığımız regresyon 
analizleri sonucunda, göz tutulumu (OR 4,045, %95 
GA 6,205-525,470; p=0,001), tromboz (OR 2,497, 
%95 GA 3,048-48,358; p=0,001) ve tanıda ESR/
CRP yükseliği (OR 1,312, %95 GA 0,086-0,842; 
p=0,024) ek tedavi ihtiyacı öngören bağımsız faktörler 
olarak saptandı. Göz tutulumunda özellikle ön üveitte 
başlangıç tedavisi olarak topikal kortikosteroid ve dilate 
edici göz damlaları ile kontol altına alınabilmektedir. 
Topikal kortikosteroidlerle kontrol altına alınmayan 
olgularda sistemik kortikosteroidlerle kısa süre 
içinde tedavi edilebilir. Ancak dirençli olgularda, 
arka üveit veya panüveit durumlarında ise daha çok 
ek immünsüpresif ajanlara ihtiyaç duyulmaktadır 
(27). BH’de venöz tromboz durumunda ise, son 
dönemlerde yapılan çalışmalarda relapsın önlenmesi 
için ek immünosüpresif ajanla kombinasyon halinde 
kortikosteroid başlangıç tedavisi olarak önerilmektedir 
(28). Bu nedenle göz tutulumu ve venöz tromboz ile 
ilgili bulduğumuz sonuçlar bu yaklaşımlarla uyumlu 
olmakla beraber, bunlara ek olarak özellikle tanıda 
akut faz reaktanları veya BHAAF skorları yüksek 
olan hastalarda ek immünsüpresif tedavi ihtiyacı 
gelişebileceği akılda tutulmalıdır. 

Çalışmanın Kısıtlılıkları
Çalışmamızın bazı kısıtlılıkları bulunmaktadır. 

Çalışmanın geriye dönük tasarımı ve BH tanısı kesin 
olan kısıtlı hasta sayımızın olması bunların başında 
sayılabilir. Ayrıca çalışmamızın eski dönemlerde 
de izlenen çocuk hasta grubunu içermesi ve yıllara 
göre özellikle tedavi yaklaşımında yenilikler olması 
nedeniyle elde edilen sonuçlar, bilhassa hastalık 
yönetimi açısından günümüz durumunu direk 
yansıtmayabilir.
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Sonuç 
Bu çalışmada, pediatrik BH prevelansının yüksek 

olduğu Türkiye’de BH’ye sahip çocuk hastaların 
klinik özellikleri ile laboratuvar bulgularının yanı sıra 
tedavi yaklaşımlarını ve sonuçlarını da sunduk. Ek 
olarak pediatrik BH’de tedavide kolşisin ve kısa süreli 
kortikosteroid tedavisi dışında ek immünsüpresif 
tedavi ihtiyacı olan hastalarda öngörücü faktörleri 
belirlemeye çalıştık. Bulduğumuz sonuçlar 
doğrultusunda özellikle başvuruda göz veya vasküler 
tutulumu, yüksek akut faz reaktanları ve BHAAF 
skoru olan hastalarda ek immünsüpresif tedavi ihtiyacı 
olabileceği akılda tutulmalıdır.

Pediatrik BH’de erken tanının yanı sıra gerekli 
durumlarda immünsüpresif tedaviye erken dönemde 
başlamak da bir takım komplikasyonların önüne 
geçebilmek adına oldukça mühimdir. Ancak bu tür 
karmaşık ve bir hastalığı daha iyi anlamak için daha 
büyük popülasyonlarda yapılacak uzun vadeli kohort 
çalışmalarına ihtiyaç vardır.
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