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BEHCETOVA NEMOC

Co je to?

Behcetiiv syndrom neboli Behcetova nemoc (BN) je systémova vaskulitida (zanét
krevnich cév) neznamé pficiny. Je pro ni charakteristicky opakovany vysev viidka
v ustech a na zevnim pohlavnim Ustroji, dale postizeni oc¢i, kloubt, kiize, velkych cév a
nervového systému. BN byla pojmenovana po tureckém lékaii, ktery ji popsal v roce
1937.

O jak ¢astou nemoc se jedna?

BN je bézna v nékterych Castech svéta. Zemepisné se vyskyt BN shoduje s historickou
,hedvabnou cestou®. Je pfevazné zaznamendna v zemich Délného vychodu, stfedniho
vychodu a Stfedozemni panve, dale v Japonsku, Korei, Cing, Iranu, tureckém Tunisku a
Maroku. V Turecku je BN postihuje 1-3 osoby z 1000, v severni Evropé pak pouze 1
osobu z 300 000. N¢kolik ptipadl bylo zaznamenano ve Spojenych Statech a v Australii.
BN je u déti vzacna i v rizikové populaci. Diagnostické kritéria spliuji pred 16. rokem
veku asi 3 % vsech nemocnych BN. Nejcastéji zacina kolem veéku 20 — 35 let. Vyskytuje
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Jaké jsou pri¢iny nemoci?
Pri¢ina nemoci je nezndma. Urcity vyznam mulZe mit vrozena vnimavost k rozvoji BN.
Nejsou znamy zadné specifické vyvolavajici faktory.

Je tato nemoc dédi¢na?

BN neni pfimo pfendsSena z generace na generaci, ale pravdépodobné se dédi vnimavost
k nemoci v podob¢ urcitych genti (HLA BS5), zejména u pacientli pochdzejicich ze
Stiedozemi ¢i Dalného Vychodu.

Proc¢ onemocnélo moje dité? Da se nemoci predejit?
Pficina nemoci je neznama a neda se ji predchazet.

Je nakazliva?
Ne, nejedna se o infekéni onemocnéni.

Jaké jsou hlavni projevy nemoci?

1. Ustni viedy (afty): Tyto projevy jsou téméf vzdy piitomny. Jsou uvodnim
projevem u dvou tfetin pacientll. U vétSiny déti se objevuje mnoho malych viedt. Velké
viedy jsou vzacné a obtizné 1éCitelné.

2. Pohlavni viedy: U chlapcti jsou umistény hlavné na Sourku, méné €asto na penisu.

Mohou po nich ziistat jizvy. U dévcat jsou zasaZeny hlavné vnéjsi genitalie. Tyto viedy
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jsou podobné aftim. U déti pred pubertou se vyskytuji méné casto. Chlapci mohou mit
opakujici se zanét varlat.

3. Postizeni ktize: Projevy podobné akne se vyskytuji az po puberté. Nodozni erytém
je Cervena bolestiva kozni vyrazka, obvykle na bércich. Tento projev je Castéjsi pred
pubertou. Tzv. patergickd reakce se projevi jako pupen nebo puchyt v misté vpichu
sterilni jehlou za 24-48 hodin. Lze ji pouzit jako diagnostického testu.

4. Postizeni o¢i patfi k nejzavaznéjSim projevim nemoci. Objevuje se obvykle
v prabehu prvnich 3 let (asi u 50% pacienttr), u chlapct je Castéji nez u dévcat. Jedna se o
oboustranny zanét v predni i zadni ¢asti oka (pfedni a zadni uveitida), probiha chronicky
s kolisajici aktivitou. Miize vést k postupné ztraté zraku.

5. Postizeni kloubti v podobé artritidy se objevi asi u 30 — 50 % déti. Obvykle jsou
zasazeny kotniky, kolena, zapésti a lokte. Trva po omezenou dobu n¢kolika tydni a jen
vzacné vyusti v poskozeni kloubu.

6. Neurologické projevy jsou u déti vzacné. Mohou mit charakter bolesti hlavy
zplisobenych zvySenym nitrolebnim tlakem, nékdy se objevi zdchvaty kieci €i jiné
centralni projevy.

7. Postizeni vétSich cév Casto v podob¢ Zilnich tromb6z je pozorovano asi ve 12 —30
% a miiZze mit vaznéji prognodzou.

8. Postizeni zazivaciho ustroji je zvlast¢ bézné u pacientd z Dalného Vychodu.
Stievni endoskopie odhali pritomnost vieda.

Probiha nemoc u vSech déti stejné? LiSi se od dospélych?
Nemoc se u jednotlivcli navzajem liSi zdvaznosti i charakterem organovych projevt.
Chlapci mivaji mnohem zavazngjsi prubéh nemoci, o¢i a cévy jsou zasazeny vice nez u
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dévcat. BN je u dospélych Castéjsi nez u déti, v zdsade se vSak pfilis nelisi.

Jak se BN diagnostikuje?

Diagnoza je hlavné klinicka, jeji potvrzeni splnénim mezinarodné pfijatych kriterii mize
trvat nékolik let. Zadné laboratorni nélezy nejsou specifické pro BN. Pfiblizné polovina
reakce je pozitivni asi u 60 % pacientli. Pro diagnostiku onemocnéni cévniho a nervového
systému mohou byt potiebna specializovand vysetieni. Vzhledem k postizeni raznych
systému je nutna spoluprace riznych dalSich specialistii.

Jaky je vyznam testii?

Patergicka reakce (viz kozni projevy) mé diagnosticky vyznam a je jednim
z klasifikacnich kritérii BN. Muze byt testovana cilen¢ nebo byt ndhodnym nalezem po
odbéru krve nebo chirurgickém zakroku. Laboratorni vysSetfeni slouzi hlavné k vylouceni
jinych onemocnéni, pfipadné k monitorovani zénétlivé aktivity ¢i vedlejSich Uc€inkt
1écby. Zanétlivé parametry mohou byt nespecificky zvySeny. Specialni zobrazovaci
metody se pouzivaji k hodnoceni charakteru a rozsahu neurologického ¢i cévniho
postizeni.

D4 se BN lécit?
Ano, BN se dé 1écbou zklidnit, ale mohou se objevit znovuvzplanuti nemoci.
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Jaka je 1é¢ba?

Protoze pfi¢ina nemoci je nezndma, neexistuje zadna cilend léCba. Léky se voli
individualné na zaklad¢ zavaznosti projevi. Téméf vSechny poznatky o léceni BN
pochazeji ze studii u dospé€lych. Kolchicin se uplatituje hlavné pii 1é¢eni kloubnich
projevl a nodozniho erytému. Kortikosteroidy jsou velmi U¢inné pii kontrole zanétu.
Podévaji se hlavné détem s onemocnénim oc¢i, mozku a cév, obvykle ve vyssich dennich
davkach. Pokud je potfeba, mohou byt podavany nitrozilni infuzi. Mistné jsou pouzivany
k oSetieni ustnich vied a v podobé o¢nich kapek pii uveitidé. Imunosupresivni léky
jsou podavany détem s vaznéj$i nemoci, zvlasté pti zasazeni dilezitych organt. Patii
mezi n¢ Azathioprin, Cyklosporin-A a Cyklofosfamid. Antiagregacni a antikoagula¢ni
1éky se pouzivaji ve vybranych ptipadech pii zasazeni cév. U vétSiny pacientd je aspirin
pravdépodobné dostacujici. Anti-TNF léky se jevi byt velmi uc¢inné, ale zatim jsou
zkouSeny pouze ve vybranych centrech. Thalidomid je n¢kdy pouzivan pii oSetfovani
ustnich viedii. Vyznamna je mistni péce o viedy.

Osetiovani a sledovani pacienti s BN vyzaduje tymovy piistup. Vedle détského
revmatologa by méli byt zaclenéni do tymu také ocni specialista a hematolog. Pacient
nebo jeho rodina by méli mit moznost trvalého kontaktu s pracovniky pfislusného
zdravotnického zatizeni, kde je oSetiovan.

Jaké jsou vedlejsi ucinky 1é¢by?

Podrobnéji viz zvlastni kapitola Lékova terapie. Nejbéznéjsim vedlejSim ucinkem
kolchicinu je prijem. Kortikosteroidy jsou nejucinn€jSim protizanétlivym lékem ale
jejich dlouhodobé uziti je omezeno vedlejSimi ucinky jako napft. cukrovka, hypertenze,
osteopordza, vznik Sedého zdkalu a opozdéni ristu. DéEti, které jsou 1éCeny steroidy, by je
mely dostavat pokud mozno jednou denné v ranni dévce. Pti dlouhodobém uzivani by
mely byt ptidany vapnikové preparaty. Azathioprin mize byt hepatotoxicky (toxicky pro
jatra), miize zpusobovat snizeni poctu krevnich bun€k a zvysSeni néchylnosti k infekci.
Cyklosporin-A je hlavné toxickym pro ledviny a mize zpUsobit hypertenzi, zvySeni
ochlupeni a problémy s dasnémi. Vedlejsim ti¢inkem cyklofosfamidu je ptfedevsim pokles
funkce kostni dfen¢ a problémy s mocovym méchyfem. Jeho dlouhodobé podavani
ovliviiuje menstruacni cyklus a muze zpusobit neplodnost. Pacienti uzivajici tyto léky
maji byt pravideln¢ klinicky i laboratorné monitorovani.

Jak dlouho ma lé¢ba trvat?

Na tuto otdzku neni jednoznacna odpoveéd. Obecné byvd imunosupresivni terapie
ukoncena, kdyz je pacient v remisi po dobu 2 let. U déti s o¢nim a cévnim onemocnénim,
kde kompletni remise neni snadné dosdhnout, mize byt 1écba celozivotni.

A co nekonvenc¢ni/dopliitkova 1é¢ba?
Takova terapie pro BN neexistuje.

Jaky druh pravidelnych prohlidek je nezbytny?

Pravidelné prohlidky jsou nezbytné k monitorovani aktivity nemoci a zvlasté u déti
s o¢nimi zanéty. Cetnost prohlidek zavisi na aktivit€¢ nemoci a pouzivanych lécich.

3 12/2003



Jak dlouho bude nemoc trvat?
BN je chronické onemocnéni s protrahovanym prabéhem. Ja charakterizovan stfidanim
obdobi zklidnéni (remise) a zhorSeni nemoci. Celkova aktivita se v prib¢hu Casu snizuje.

Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognéza) nemoci?

Zatim nejsou dostacujici poznatky o dlouhodobém sledovéani déti s BN. Z dostupnych
udajii je znamo, ze je mnoho pacienti s BN, ktefi nepotfebuji zadnou lécbu. Déti
s postiZzenim o¢i, nervového systému a cév vyzaduji zvlastni oSetfovani a sledovani. TEz8i
pribéh nemoci se vyskytuje spiSe u chlapci nez divek. Ohrozeni Zivota mlize nastat ve
vzacnych piipadech cévniho postizeni (protrZeni plicni tepny nebo tepennych vyduti),
vazného onemocnéni centralni nervové soustavy, stievnich vied s perforaci (Castéji u
urcitych etnickych skupin). Hlavni pfi¢inou dlouhodobych problémi (chorobnost) je o¢ni
onemocnéni, které¢ miize byt vazné. Riist u déti mize byt zpomalen diky steroidni terapii.

Je mozné se uplné zotavit?
V nékterych ptipadech mirného onemocnéni mize dojit k plné tzdravé, Castéji se vSak
jedna o dlohodobé remise.

Jak nemoc ovliviiuje Zivot ditéte a rodiny?

Jako jind chronickd onemocnéni, BN také ovlivituje kazdodenni zivot ditéte a jeho
rodiny. Pokud je nemoc mirna, bez zasazeni o¢i a jinych hlavnich organti, rodina muaze
vést normalni zivot. Nejbéznéjsim problémem v této skupiné jsou vracejici se ustni
viedy. Mohou byt bolestivé a pisobit problémy s jidlem a pitim. O¢ni postiZeni je
obvykle vaznym problémem pro celou rodinu.

A co Skola?

Je nezbytné pokracovat ve vzdélavani déti s chronickymi onemocnénimi. Pokud u BN
nedojde k postizeni o¢i nebo jinych hlavnich organt, mize dit¢ navstévovat Skolu
pravidelng. Pfi zhorSeni zraku je nezbytny zvlastni vzdélavaci program.

A co sport?

Dit¢ mtze provozovat sportovni aktivity naplno pokud doslo pouze ke koznimu nebo
slizniénimu postizeni. Pfi zanétech kloubti by se mél sport doCasn¢ omezit. Déti
s onemocnénim o¢i a cév musi limitovat své aktivity. Dlouhodobé stani miize vadit
pacientim s cévnim zasazenim dolnich koncetin.

Co dieta?
Nejsou zadna omezeni vzhledem k pfijmu potravy.

MiiZe podnebi/pocasi ovlivnit pribéh nemoci?
Ne, tento efekt neni znam.

Muze byt dité ockovano?
Lékat by mél rozhodnout, jaké vakciny miize dit¢ dostat. Pokud je pacient lécen

imunosupresivnimi léky (steroidy, azathioprinem, cyclosporinem A, cyclophosphamide,
anti-TNF atd.), o¢kovani zivymi mikroby (napf. spalni¢ky, zardénky, ptiusnice, détska
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obrna Sabin, tuberkuléza) je tieba odlozit. Inaktivované vakciny ( tetanus, zakrt, Cerny
kaSel, détska obrna Salk, hepatitida B, pneumokok, haemophilus, meningokok) je mozné
podéavat.

A co pohlavni Zivot, téhotenstvi, antikoncepce?

Jednim z hlavnich problému sexualniho Zivota je vyskyt viedl na genitdliich. Mohou se
vracet a jsou bolestivé a maji vliv na pohlavni styk. Zeny mivaji mirny priibéh nemoci a
mohou vétSinou mit normalni t€hotenstvi. Po dobu uzivani imunosupresivnich 1éka je
tteba branit poceti pouzivanim vhodné, nejlépe barierové antikoncepce.
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