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Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dalt

Metabolizma BD

Olgu Sunumu

31 Mart 2021 Sali




SIKAYET : Bas Agris

HIKAYE : 8 yas erkek hasta, son 5-6 aydir bas agrisi ve
zaman zaman agriya eslik eden ozellikle oturdugu yerden
kalkarken gozlerde kararma sikayeti tarifliyor.

Yaklasik bir sene once bacaklarinin on yuzunde, ayak
tabaninda yaygin dokuntu ve agiz icinde sik tekrarlayan
aft sikayetleriyle dermatolojiye basvuran hastaya cilt
biyopsisi yapilmis ve Eritema Nodosum-Behcet tanisi
almis. Genital bolgesinde aft hic olmamis.






Uveit acisindan g6z hastaliklarinin takibinde olan
ve Onceki goz muayenelerinde patoloji
saptanmayan hastamiz 16.03.2021 tarihinde goz
hastaliklari poliklinigine kontrole gelmis. Yapilan
tetkiklerinde bilateral papil 6dem saptanmasi
uzerine acil servisimize yonlendiriimis.



OZGECMIS:

38 GH CS ile 3075 gr dogmus. Yogun bakim ve
klvOzde kalma oykusu yok. Fototerapi almamis.
Asilar1 takvime uygun olarak tam yapilmis.

NOromotor gelisimi zamanina uygun ilerlemis.

Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu tanisiyla
cocuk ruh sagligi kliniginden 3 senedir takipli.
Metilfenidat 10 mg 1*1 kullaniyor.



16.12.2019 tarihinde testislerde sislik sikayetiyle
cocuk cerrahisine basvurmus. Epididimit tanisiyla 2
gunluk hastane yatisi olmus. Ampisilin/sulbaktam
tedavisi almis.

Bir sene 6nce Behcet tanisi almis Kolsisin 2*1
seklinde kullaniyor. Paterji testi (+)

Agiz icindeki aftlari sebebiyle Kenakort-A Orobase
merhem geceleri 1 kez yara ustune kullaniyor.



SOYGECMIS:

Anne: 35 yas, ev hanimi, sag saglikl
Baba: 36 yas, serbest meslek, sag saglikli
1. Cocuk: Hastamiz

2. Cocuk: 5 yas, kiz, sag saglikli

Akraba evliligi yok.

Ailede romatizmal hastalik oykusu yok.



Fizik Muayenesi:

Genel durum iyi, bilinci acik, oryante-koopere.
GKS: 15 Aktif bas agrisi yok.

Cilt turgor ve tonusu dogal. Dokuntu izlenmedi..

Bilateral IR (++/++) G0z hareketleri olagan, ikter yok.
LAP yok. Kapiller dolum zamani <2sn

Orofarenkste 5-6 adet aftoz lezyon mevcut.

Her iki akciger solunuma esit katiliyor. Ral ve ronkis
yok.

Dolasim muayenesi dogal. S1 (+) S2 (+) Ek ses yok.
Uflram yok.

Batin rahat, rebound ve defans yok. Barsak sesleri
normoaktif.

Ekstremiteler hareketli, kas gucl tim ektremitelerde 5/5

Norolojik muayenesi dogal. Meningeal irritasyon
bulgusu yok. Kranial sistem muayenesi dogal. Fasyal
asimetri yok.



Vucut Agirhgr: 23 kg (-0.93 SDS)
Boy: 129 cm (-0.09 SDS)
BMI: 13.8 kg/m2 (-1.81 SDS)

VITAL BULGULAR: Ates: 36.1 derece
KTA: 88

TA: 90/60 mmHg
Solunum Sayisi: 24/dk



LABORATUVAR:

PT: 13.1

INR: 1

APTT:30.4

Fibrinojen: 3.48

D-Dimer: 0.47

Anti Trombin 3 Aktivitesi: 118
Protein C: 171

Protein S: >240

VWEF: 90

LUPUS PANELI: (-)
Antikardiyolipin IgM ve IgG: Calisiliyor



CRP:45 mg/L
Sedimentasyon: 23 mm/h

WBC:13140 ANA: (+) (25.12.20109)
NEU:6800

LYM:4870

PLT:375000

HG:13.2

TG: 281.9

Total Kolesterol: 208.3
HDL: 34.9

LDL: 117

VLDL: 56.3



PATOLOJIK BULGULAR

Bas ve her iki gozde agri
Bilateral papil 6dem saptanmasi

Bir sene once Behcet tanisi almis Kolsisin 2*1
seklinde kullaniyor. Pater|i testi (+)

Orofarenkste 5-6 adet aftdoz lezyon mevcut.

Norolojik muayenesi dogal. Meningeal irritasyon
bulgusu yok. Kranial sistem muayenesi dogal.
Fasyal asimetri yok.



o ON TANILARINIZ NELER?
o TANI'ICIN NASIL BIR YOL IZLEYELIM?




Acil servisimizde degerlendirilen hasta gocuk
norolojiye danisildi beyin bt anjiyo istendi ve
sonrasinda servise yatirildi.

Beyin Bt Anjiyo (0n rapor): Bilateral optik sinir
Kivrimli gorunumdedir. Normal olgularda oldugu gibi
psodotumor serebri vakalarinda da olabilir. Klinik
korelasyon Onerilir. Beyin parankiminde 6dem
dusundurur bulgu saptanmadi. Akut intrakranyal
kanama izlenmedi. Gereklilik halinde kraniyal mr
onerilir.




o Hastamiza kranial mr ve venografi cekildi.
On Rapor:

superior sagittal sinuste, sag transvers sintste ve
sag sigmoid sinuste trombus ile uyumlu sinyal
kaybi alanlar izlenmektedir.

Uveit acisindan goz hastaliklarina konsulte edildi.
Hastada akut Gveit atagi dusunulmedi. Papilodem,
KIBAS’a baglh oldugu diistiniildii, ek 6nerimiz
yoktur seklinde not dustuler.




TEDAVI:
Metilpulse (30 mg/kg) 3 gun aldi.

Enoksaparin (2*1mg/kg/doz) 3 gun aldi. Tromboz
panelinde tromboza yatkinlik yaratacak sonug¢
cikmadigindan kesildi.

Imuran bagslandi. Ik hafta 1*25 mg
Ikinci hafta 2*25 mg
ardindan hemogram gorulmesi planlandi.



BEHCET HASTALIGI

1937 yilinda Hulusi Behcget tarafindan;
Aftdz stomatit
Genital Ulser
Uveit
triadi olarak tanimlandi.
Tum capta arter ve venleri etkileyebilen bir vaskiilit.
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Table 3 Consensus classification of paediatric Behcet's disease (BD)

Item Description Value/item

Recurrent oral aphthosis At least three attacks/year 1

Genital ulceration or Typically with scar 1

aphthosis

Skin involvement Necrotic folliculitis, acneiform lesions, 1
erythema nodosum

Ocular involvement Anterior uveitis, posterior uveitis, retinal 1
vasculitis

Neurological signs With the exception of isolated 1
headaches

Vascular signs Venous thrombosis, arterial thrombosis, 1

arterial aneurysm

Three of six items are required to classify a patient as having paediatric BD.



ETYOPATOGENEZ:

BH poligenik otoinflamatuar bir hastaliktir.

Ailesel ve etnik yatkinlik genetik iligkiyi
dusundurmektedir.

Etiyolojide sorumliu tutulan en 6nemli genetik
belirtec insan |okosit antijeni (HLA) B51'dir.

Hastaligin sik oldugu toplumlarda saglikl
bireylerin %20 sinde, hasta bireylerin ise %50-
80’inde HLA B51 pozitiftir.



Endoplazmik retikulum aminopeptidazi 1 (ERAP1)’de de tek nukleotid polimorfizimi
saptanmigtir. ERAP-1 hiicre ylzeyine gonderilecek peptidlerin boyunun uzunlugunu
belirleyen bir enzimdir.

HLA molekdlleri peptitlere baglanabilmesi igin katlanmasi gerekir, hatali katlanma oldugunda
endoplazmik stres olusur ve asiri miktarda IL-23 yapimina bu da TH17 hlcrelerinin
aktivasyonuna ve sonug¢ olarak inflamasyona neden olur
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KLINIK
Behcet hastaligi bazi kimesel 6zellikler gosterir.

Sadece mukokitan6z tutulum olan kiime

Papulopustuler lezyon-Artrit-Entezopati olan
klmesi

Go6z tutulumu olan kiime
Gastrointestinal tutulum olan kiime
Vaskduler tutulum olan kiime

Norolojik tutulum gorece daha az oldugu i¢in genelde
bir kimeye dahil edilmemekte ancak goz tutulumu
olan kiimeye dahil edenlerde vardir. Ozellikle
posterior Uveit ile birlikte.






Behcet Hastaligi tum capta damarlari etkileyen;
hem arter hem de venleri tutan bir vaskiilitir.

Vaskilit sonucunda venlerde tromboz, arterlerde
anevrizma ya da darlik olusabilmektedir.

Alt ekstremite ven trombozlarinin (%5-15) yani
sira, cocuklarda serebral sintslerde de trombis sik
gOzukmektedir.

Literatirde pulmoner tutulum nadir gérulmesine
karsin pulmoner arter anevrizmasi Behcget
hastaliginda yuksek morbidite ve mortaliteye neden
olmaktadir.



Uveit, katarak, glokom, retinal vaskulit, retinit, retina
dekolmani gibi bircok g6z lezyonu gorilebilir.

En sik goriilen goz tutulumu tveittir. On, arka ve
pan uveit seklinde olabilir.

Papil 6demi gorulebilir.

GOz tutulumu genelde bilateral ve erkeklerde
daha siktir.

Hipopiyon gorulebilir.




PEDIATRIK NOROBEHCET HASTALIGI
%5-15 siklikta gorulur.

Parankimal ve non-parankimal (vaskduler)
Ensafalomiyelit, meningoensefalit, aseptik meneni|it,

Non-parankimal tutulum intrakranial hipertansiyon ve papil
0dem (sinUs trombozu nedeni ile)

Eriskinde en sik bulgu; meningoensefalit (Basagrisi ve
BOS'da pleositoz)

Cocukta ise en sik bulgu; sints ven trombusu

l Noéro-BH ‘

Primer Sekonder

Serebral emboli
SVCS bagh KiBAS
ilac toksitesi




Eriskinlerde %75-80 parankimal tutulum, %20 non-
parankimal tutulum

Cocuklarda ise non-parankimal tutulum 6n planda.

Diger sinlUs ven trombozu nedenlerine gore
hemiparezi, konflzyon, epilepsi nadirdir. Bu
durum yavas seyre baglanmaktadir.



Parankimal tutulum: (Telensefalik-diensefalik,
beyin sapi, spinal kord). Genellikle bas agrisi ile
baslar. Kranial sinir felcl, dizatri, ataksi, hemiparezi,
konflizyon olabilir.



Non-parankimal tutulum: (Sinus ven trombusu).
Genellikle bas agrisi ile baglar. Papil 6demi ve 6.
sinir felci sik






