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BEHCETA SLIMIBA.

Kastair?

Behceta sindroms jeb Behceta slimiba (BS) ir nezinamas etiologijas sistémas vaskulits
(asinsvadu iekaisums), kas raksturojas ar atkartotam mutes un dzimumorganu ¢iilam, acu,
locitavu, asinsvadu un nervu sisteémas iesaistiSanu. BS tika nosaukta péc turku arsta,
profesora Hulusi Behc¢et uzvarda, kurs pirmo reizi aprakstija So slimibu 1937 gada.

Cik plasi ta izplatita?

Bs vairak izplatita pasaules dazas dalas. Geografiska izplatiSana atbilst vestures zida
celam. Slimiba galvenokart novérojama Talo Austrumu, Vidus Austrumu un Vidusjiiras
baseina valstis, tadas ka Japana, Koreja, Kina, Irana, Turcija, Tunisija, un Maroka.
Slimibas izplatiba starp piecaugusajiem ir 1/10.000 Japana un 1-3/ 1000 Turcija. Izplatiba
Ziemelu Eiropas valstis atbilst 1/300.000.

Dazi gadijumi aprakstiti ASV un Australija. BS b&rniem ir sastopama reti, pat populacijas
ar lielu risku. Lidz 16. gadu vecumam diagnozes uzstadiSana atbilsto$i diagnostiskajiem
krit€rijiem ir iesp&jama tikai 3% gadijumos. Visbiezak slimiba paradas vecuma starp 25 —
35 gadiem, vienadi sastopama abos dzimumos, neskatoties uz to, virieSiem slimibas
norise ir smagaka ka sievietém.

Kadi ir slimibas iemesli?

Iemesls nav zinams (slimiba ir idiopatiska). Pastav kada genétiska predispozicija
(jutigums) BS attistibas procesa. Nav zinams specifisks palaid€jfaktors. P&tijumi Saja
joma, ka arT arstésana turpinas dazados centros.

Vai ta ir iedzimta patologija?

Nepastav konkréts BS iedzimtibas modelis, bet kada genétiska predispozicija eksiste.
Sindroms ir saistits ar genétisku predispoziciju (HLA BS5), ipaSi pacientiem Talo
Austrumu, Vidusjiras baseina valstis. Literatora ir aprakstiti dazi gimenes gadijumi.

Kapec saslima mans bérns? Vai bija iesp€ja tas noverst?
Slimibas iemesls nav zinams. BS nevar but novérsta.

Vai slimiba ir kontagioza?
Slimiba nav lipiga.

Kadi ir galvenie simptomi?

1) Mutes ¢ilas (aphtae): STs bojajums gandriz vienmér sastopams. Mutes Ciilas ir
sakuma pazime divam treSdalam pacientu. Bérnu lielakai dalai attistas multiplas, mazas
Culas, kuras lidzigas ¢iilinam bérniba. Lielas ¢tilas sastopamas reti, bet griiti izarst€jamas.
2) Dzimumorganu culas: Zéniem ciilas tiek lokalizétas galvenokart uz scrotum un
retak uz dzimumlocekla. Gandriz vienmér virieSiem péc Ciilas sadziSanas paliek réta.
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Meiteném tiek bojati galvenokart argjie dzimumorgani. Sis &ilas lidzigas mutes &alam.
Prepubertates perioda dzimumorganu ¢iilas — reta paradiba.
Z@niem var but atgriezenisks orhits (olinas iekaisums).
3) Ada: Pastav dazadi adas bojajumi. Acne lidzigi bojajumi sastopami tikai pec
pubertates. Erythema nodosum ir sapigs, sarkans, mezglains bojajums, parasti lokalizgts
uz kajam. Sadi bojajumi sastopami biezak starp prepubertates vecuma bérniem.
Pathergu reakcija ir BS pacientu adas reaktivitates tests. Péc zemadas injekcijas ar sterilu
adatu uz apakSdelma paradas papulas vai pustulas 24- 48 stundu laika.
4) Acis: Ta ir viena no bistamam slimibas manifestacijam. Izplatibas maksimums
sasniedz 50%, bet z€niem paaugstinas Iidz 70%. Meiteném acis tiek bojatas retak.
Pacientu vairakumam slimiba ir bilaterala. Acis tiek bojatas tris gadu laika péc sindroma
paradiSanas.
Acu slimibas norise ir hroniska ar saasinajumiem. Abas acu, priek§€ja un mugurgja,
kameras (anterior, posterior uveitis) ir bojatas. Péc katra saasindjuma paradas struktiiras
bojajumi, kuri pakapeniski izraisa redzes zaudésanu.
5) Locttavas: locitavas ir iesaistitas 30 —50% gadijumu b&rniem ar BS. Parasti  tiek

bojati potite, celis, plaukstas pamata kauli un elkonis. Vienas locitavas (monoartrits),

dazadu locitavu, ne vairak ka 3 (oligoartrits) iesaistisana ari novérojama. Sis
iekaisums

parasti ilgst dazas ned€las un pariet bez sekam. Loti retos BS gadijumos artrits
izraisa

locitavu bojajumu.
6) Nervu sistéma: reti, bet sastopamas bérniem ar BS. Raksturigi : [ekmes,
paaugstinats intrakranials spiediens ar galvassap&m un cerebraliem simptomiem. Smagas
formas ir novérojamas virieSiem. Daziem pacientiem var attistities psihiskas problémas.
7) Asinsvadu iesaisti$anas ir sastopama juvenilas BS gadijuma 12 — 30% slimnieku.
Tas var liecinat par iesp&jamu nopietnu iznakumu. Parasti procesa iesaistiti kermena lielie
asinsvadi.
8) GremosSanas sistémas iesaistiSana: Ipasi plasi izplatits pacientiem no Taliem
Austrumiem.
Zarnu trakta izmekl&Sanas laika tiek atklatas culas.

Vai slimiba noris vienadi katram bérnam?

Ta noris dazadi. Vieniem var biit slimibas viegla forma ar mutes ¢tilam un daziem adas
bojajumiem, citiem var attistities acu vai nervu sist€mas bojajums. Pastav arT slimibas
norises atSkiriba meiten€m un z€niem. Z&niem parasti slimibas norise ir smagaka neka
meiteném ar biezaku acu un asinsvadu iesaistisanu.

Vai ir kadas atSkiribas starp bérnu un pieauguso slimibas?

Salidzinosi ar pieaugusajiem, bérniem slimiba sastopama retak. Pastav dazas atskiribas,
saistitas ar pubertates vecumu. Slimiba postpubertates perioda Iidziga pieaugusSajiem.
Pastav vairaki GGimenes gadijumi bérniem ar Bs ir biezaks neka pieaugusajiem. Vispar,
neskatoties uz daziem variantiem, BS b&rniem atgadina pieauguso slimibu.

Ka slimibu diagnosticet?
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Diagnoze ir galvenokart kliniska. Ta var prasit 1 — 5 gadus, kamér tiek izpilditi visi Sai
slimibai nepiecieSamie starptautiskie diagnostikas kriteriji. Parasti diagnoze aizkav€jas
vidgji uz 3 gadiem. Nav nekadas specifiskas atradnes BS. Apm&ram puse bé&rnu nes HLA
BS5. Tas ir saistits ar smagaku slimibas norisi.

Ka ieprieksgji bija aprakstits, adas tests ir pozitivs 60% gadijumu. Lai diagnosticétu
asinsvadu un nervu sist€émas iesaistiSanu, nepiecieSama asinsvadu un smadzenu optiska
attela iegiSana.

Ta ka BS ir multi — sistémiska slimiba So pacientu arst€Sana japiedalas dazadiem
specialistiem: acu arsts (oftalmologs), adas arsts (dermatologs), neiropatologs.

Kadi ir svarigi testi?

1) adas tests ir svarigs diagnozei. Tas ieklauts BS diagnozes starptautiskos kritérijos. 3 —
5 injekciju pielietoSana apaksSdelma iek$€ja virsma ar sterilu adatu. Tas nav sapigi.
Reakcija paradas péc 24 — 48 stundam.

Hiperreaktivitate art labi vizualizéta vietas, kur asinis ir nemtas vai péc operacijas,
tadgjadi Siem pacientiem nav nekadas nepiecieSamibas injekcijam.

2) Dazadi asins testi tiek veikti diferencialdiagnozei, bet tie nav specifiski laboratorijas
testi Sai slimibai. Testi, kuri liecina par iekaisumu, parasti vaji uzrada reakciju. Neliela
anémija, leikocTtu daudzuma palielinajums atklati Sajos testos. Nav nepiecieSams atkartot
testus agrak noverotiem pacientiem.

3) Dazadas tehniskas iesp€jas tiek pielietotas b&rniem ar asinsvadu un nervu sistémas
bojajumiem.

Vai slimiba var tikt izarstéta?
Slimibas noris€ var sasniegt remisiju, bet viena kursa laika var biit saasinajumi. Slimibu ir
iespe&jams kontrol€t, bet nav iesp&jams pilnigi izarstet.

Kada ir arsteSana?

Ta ka BS celonis nav zinams, specifiskas arstéSanas nav. Pastav arstésanas plass spektrs,
alternativs katra organa iesaistiSanai. DaZiem pacientiem nav nepiecieSama nekada
arst€Sana. Savukart pacientiem ar acu, centralas nervu sistémas un asinsvadu bojajumu ir
nepiecieSama kombinéta terapija.

Gandriz visi dati par arst€Sanu ir iegiiti no petijjumiem pieaugusajiem pacientiem.
Galveno medikamentu saraksts:

a) Kolhicins: agrak bija lietots gandriz visam slimibas manifestacijam, bet pedgji
izmeklI&jumi paradija ta vislabako efektivitati locitavu un erythema nodosum arstéSana.

b) Kortikosteroidi: loti efektivi iekaisuma kontrol€. Steroidi galvenokart tiek izrakstiti
bérniem ar acu, CNS un asinsvadu slimibu, parasti lielas peroralas devas (1 — 2
mg/kg/diend). Pie nepiecieSamibas var biit iedoti intravenozi lielas devas (30 mg/kg/diena
trim dienam), var sasniegt talit€ju atbildi (pulsa steroida terapija). Lokali steroidi tiek
pielietojami, lai arst€tu mutes ¢tlas un acu slimibas (acu pilienu veida).

¢) Imunosupresivie lidzekli: So lidzeklu grupa noziméta bérniem ar nopietnu slimibas
norisi, Tpasi pie acu un lielo organu iesaistiSanas.

Saja grupa tiek ieklauti : Azathioprin, Cyclosporin —A, Cyclophosphamide.

d) Antiagregantu un antikoagulantu terapija: tiek noziméeta atseviskos asinsvadu bojajuma
gadijumos. Vairakumam pacientu aspirins dot pietiekoSu efektu.
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e) Lokala terapija mutes un dzimumorganu ¢alam.

f) Anti — TNF terapija: §T jauna medikamentu grupa tika novertéta, test€ta specializétos
centros.

g) Thalidomide ir pielietots, lai arstetu lielas mutes ¢iillas dazados centros.

Slimnieku arst€Sana un dispanserizacija prasa kompleksu pieeju. Turklat Saja procesa
japiedalas tadiem specialistiem ka reimatologs, oftalmologs, hematologs. Pacientam vai
vina gimenei ir jabut kontaktam ar arstu vai par vipa arstéSanu atbildigu centru.

Kada ir zalu terapijas blakus iedarbiba?

1) Diareja ir kolhicina visizplatitaka blakus iedarbiba. Retos gadijumos kolhicinsvar
veicinat leikocttu un trombocitu daudzuma samazinasanos. Azoospermija (spermatozoidu
daudzuma samazinaSanas) ar1 ir pieminama, bet td nav nopietna probléma, pielietojot
terapeitiskas devas.

2) Kortikosteroidi ir visefektivakas pretickaisuma zales, bet to lietoSana ierobezota, jo
ilgstoSa pielietoSana ir saistita ar nopietnam blakus iedarbibam tadam ka cukura diabéts,
hipertensija, osteoporoze, katarakta un augSanas aizkav@Sana. Berniem, kuriem bija
jalieto steroidi, sap€ma tos vienu reizi no rita. IlgstoSai nozime&Sanai medikamentu
saraksta japievieno klat kalcija preparati.

3) Imiinsupresivas zales: Azathioprin var biit hepatotoksisks (toksiski iedarbojas uz
aknam), var but par asins elementu daudzuma samazinaSanas iemeslu, ka ar1 veicinat
palielinatu jutigumu infekcijam. Cyclosporin — A galvenokart ir toksisks nierém un var
veicinat hipertensiju. Kermena matu apmatojuma palielinasanas un auksléju problémas
ar1 tiek noverotas. Cyclophosphamide blakus iedarbibas galvenokart ir kaulu smadzenu
depresija un urinpti§la problémas. Ilgstosa lietoSana veicina menstruala cikla trauc€jumus
un var izraisit neauglibu. Pacientiem uzmanigi jaseko terapijas rekomendacijam, janodot
urina, asins analizes katru vai katru otro ménesi.

Cik ilgi jaturpina terapija?

Nav precizas atbildes uz §1 jautajumu. Parasti umiinsupresiva terapija ir japartrauc
mazakais péc diviem gadiem vai kad pacientam sasniegta remisija vismaz divi gadi.

Bet sakara ar to, ka b&rniem ar asinsvadu un acu slimibu pilniga remisija griiti
sasniedzama, terapija var ilgt visu miizu. Sajos gadfjumos zalu kombinacija un devas tiek
nozimétas attieciba ar klinisku manifestaciju.

Vai pastav netradicionala/ papildus terapija?
Tadas terapijas nav.

Kadas periodiskas parbaudes ir nepiecieSamas?

Periodiskas parbaudes ir nepiecieSamas, lai sekotu (monitorétu) slimibas aktivitati un
arst€Sanu, tas pasi svarigi berniem ar acu iekaisumu. Acu regulara apskate ieteicama pie
oftalmologa, kur§ ir pieredzgjis arstét uveitu. Parbaudes biezums ir atkarigs no slimibas
aktivitates un pielietotam zalem.

Cik ilgi slimiba ilgst?
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Parasti slimibas norise ir remisijas periods ar saasindjumiem. Maksimala aktivitate
samazinas ar laiku.

Kada ir slimibas prognoze (attistibas ilgums)?

Nav pietiekoSu datu par ilggad&ju dispanserizaciju pacientiem ar juvenilo BS. P&c miisu
datiem, ir daudz pacientu, kuriem nav nepiecieSama nekada arstéSana. Bet b&rniem ar
acu, nervu sistémas un asinsvadu iesaistiSanos nepiecieSama speciala arst€Sana un
dispanserizacija (novérosana). Z&éniem attistas nopietnakas slimibas formas ka meiteném.
Acu bojajums tiek registréts slimibas pirmajos gados.

Retos gadijumos BS var but fatala, tas var but galvenokart sakara ar asinsvadu
iesaistiSanos (plausu art€rijas ruptiira un citas perifériskas aneirismas), CNS slimibu,
zarnu trakta iz¢tlojumu un perforaciju, kas visbiezak sastopams starp noteiktu etnisko
grupu pacientiem (Japana).

IlgstoSu problému galvenais iemesls ir acu slimiba, kura var biit Joti nopietna. Bérnu
auguma apstasanas galvenokart sekundari saistita ar steroidu terapiju.

Vai ir iespéjama pilniga izarsteSanas?
Dazi viegli gadijumi ir izarst€jami, bet vairuma gadijumu var sasniegt tikai ilgstoSu
remisijas periodu.

Kada veida slimiba var ietekmét uz ikdienas gimenes un bérna dzivi?

Lidzigi ka jebkura hroniska slimiba, BS var ietekmé&t uz ikdienas bérna un gimenes dzivi.
Ja slimibas norise ir viegla bez acu un citu lielu organu iesaisti$anas, parasti gimene var
dzivot ar normalu dzivi. STs grupas visizplatitaka probléma parasti ir atgriezeniskas mutes
Giilas, kuras var biit mokosas daudziem bérniem. Sie bojajumi var bat sapigi un traucét
€Sanas un dzerSanas procesu laika. Acu iesaistiSanas var blit par nopietnu problému
gimenei.

Vai var apmeklét skolu?

Bitiski turpinat izglitibu b&rniem ar hroniskam slimibam. Ja nav acu un lielo organu
iesaistiSanas, jaapmeklé skola regulari. Redzes pasliktinasanas prasa specialas izglitibas
programmas.

Ka ar sportu?

Bérns var nodarboties ar sportu, ja tiek skarta ada un glotada. Locitavu iekaisuma
paasinasanas perioda no sporta ir jaatteicas. Artrits pie BS ir Tslaicigs un pariet bez
sekam. Nodarbosanas ar sportu var atsakt péc iekaisuma likvidésanas.

Bet b&rniem ar acu un asinsvadu problémam jaierobezo sporta nodarbibas. IlgstoSa
atteikSanas no kustibam nav ieteicama pie asinsvadu bojajumiem kajas.

Kadai ir jabut dietai?
Nekadu ierobezojumu attieciba dietai nav.

Vai pastav kada klimata ietekme slimibas norisei?
Nav nekadu datu $aja joma.
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Vai bérns var biit vakcinéts?

Arstam ir jaizSkiras par bérna vakcinaciju, ko vin$ var sanemt. Ja pacients bija arstéts ar
iminsupresivam zalém (steroidi, Azathioprins, Cyclosporins — A, Cyclophosphamids,
anti — TNF un citi) tad vakcinacija ar dziviem, novajinatiem virusiem (masalinas,
masalas, ciicinas un anti polio Sabin) ir jaatliek.

Vakcinas, kuras nesatur dzivus virusus, bet tikai infekciozu proteinu (antitetanusa,
pretdifterijas, anti polio Salk, pret hepatita B, pret garo klepu, gripa, pneimokoku,
meningokoku) var bt pielietojamas.

Ka ar dzimumdzivi, griitniecibu, kontracepciju?

Viena no lielakajam, ar dzimumdzivi saistitam problémam ir dzimumorganu cilu
attistiba. Ciilas var biit sapigas un atgriezeniskas, traucét dzimumakta laika. Ta ka
sieviettm biezak ir viegla slimibas norise, $§1 slimiba neizraisa Sk€r§lus normalai
griitniecibai.

Piedzimsanas kontrolei liela loma imiinsupresivo zalu lietoSanas gadijuma. Pacienti var
konsultéties ar specialistiem griitniecibas gadijuma.
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