e B RS

BEHCETO LIGA

Kas tai?

Behceto sindromas arba liga (BL) yra neaisSkios kilmés sisteminis vaskulitas (kraujagysliu
uzdegimas). Pagrindiniai ligos pozymiai: aftinis stomatitas, lytiniy organy iSop¢€jimas, akiy, sanariy,
odos, kraujagysliy ir nervy sistemos pazeidimas. BL pavadinta pirma karta (1937 m.) ja aprasiusio
turky gydytojo Hulusi Behcet vardu.

Koks ligos paplitimas?

BL turi geografing priklausomybg. Ji labiau paplitusi Tolimuosiuose Rytuose, vidurio
Rytuose,Vidurzemio jiiros baseine, Japonijoje, Kor¢joje, Kinijoje, Irane, Turkijoje, Tunise, Maroke.
Paplitimas skirtingas: 1/10.000 Japonijoje, 1-3/1000 Turkijoje, 1/ 300.000 Siaurés Europoje.

Keletas atvejy uZfiksuota JAV ir Australijoje.

Vaiky amziuje BL pasireiskia ypatingai retai, net aukstos rizikos populiacijose.

Ligos pikas - 20 - 35 metai.

Vienodai daznai serga abiejuy lyCiy atstovai, bet vyru ligos eiga biina sunkesné negu motery.

Kokios ligos priezastys?

Ligos priezastys nezinomos (idiopatinés). Manoma, kad yra genetiné predispozicija. Nezinomi ir
ligos trigeriai.

Kai kurios Salys tiria ligos priezastis ir gydymo bidus.

Ar tai paveldima?

Liga néra paveldima, nors manoma, kad yra genetiné predispozicija sirgti BL. Liga siejama su
HLA-B5 genu, ypa¢ jei ligonis yra kilgs i§ Tolimuyju Ryty ir VidurZemio jiiros baseino.
Literatiiroje yra aprasyti ir keli Seiminiai ligos atvejai.

Kodél mano vaikas susirgo? Ar buvo galima iSvengti?
Kadangi ligos kilmé nezinoma, jos ir i§vengti neijmanoma.

Ar ji uZkreciama?
Ne, liga neuzkreciama.

Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

1) Burnos gleivinés opos (aftos). Tai yra pirmasis ligos poZymis ir randamas 2/3 ligoniy.
Dazniausiai opelés néra didelés ir primena prie kity ligu atsirandancias opeles. Didelés opos yra
retas. Jos sunkiai pasiduoda gydymui.

2) Genitaliju opos. Berniukams opos atsiranda dazniau ant kapselio, nei ant varpos galvuteés.
Suaugusiems $ios opos palieka randus. Mergaitéms pazeidZiami iSoriniai lytiniai organai. Opos
primena burnos gleivinés opas. Iki brendimo genitalijy opos yra retos.

Berniukams gali pasireksti orchitas.

3) Odos pazeidimai yra labai jvairiis: bérimas primenantis paprastuosius spuogus biina tik po
brendimo periodo, mazginé eritema ( skausmingi, raudoni mazgai ant koju) - brendimo metu.
Odoje galima stebéti paterging reakcija, kuri atspindi padidéjusi odos reaktyvuma i mechaning
trauma. Sterilia adata jduriama | rankos oda. Po 24 —48 val. susiformuoja papulé. Paterginé reakcija
(odos dirio testas) yra diagnostiniu BL testu.
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4) Akiy pazeidimas. Tai riméiausiais ligos pasireiSkimas, nustatomas 50% pacienty. Berniuky
tarpe - 70%. MergaiCiy akys paZeidziamos reciau. Akiy paZeidimas paprastai yra abipusis. Akiy
patologija iSryskéja per pirmuosius 3 ligos metus. Akiy pazeidimas paprastai nuolat recidyvuoja ir
gali baigtis aklumu. Gali buti abipusis priekinis ir uZpakalinis uveitas, reciau — konjunktyvitas ar
episkleritas.

5) Sanariy pazeidimas. Mazdaug 30 - 50% ligoniy paZeidziami sanariai: keliy, ¢iurny, rieSy ir
alk@iniy. Gali baiti tik monoartritas (pazeidziamas 1 sanarys) arba oligoartritas (pazeidziami maziau
nei 4 sanariai). UZdegimas t¢siasi keleta savaiciy ir nepalieka jokiy liekamyjy reiskiniy.

6) Neurologinis pazeidimas. Dazniau pasireiSkia vaiky amziuje: traukuliai, padidéjes
intrakranijinis spaudimas, galvos skausmai. Labiau rySkus vyrams. Kai kuriems ligoniams gali
atsirasti psichikos sutrikimy.

7) Kraujagysliy paZeidimas. Pasireiskia 12 - 30% pacienty. Paprastai pazeidziamos stambiosios
kraujagyslés. Prognozé blogesné.

8) Virskinamojo trakto pazeidimas dazniausias ligoniams i§ Tolimyju Ryty. Tiriant Zarnyna
randamos opos.

Ar visi vaikai serga vienodai?

Ne. Kiekvienu atveju ligos pasireiSkimo simptomai yra skirtingi. Kai kuriems pacientams liga
pasireiSkia opomis burnoje, odos pakitimais, kitiems — akiy ir nervy sistemos pazeidimais. Yra
skirtumai tarp mergaiciy ir berniuky BL. Berniukai serga sunkiau, labiau pazeidziamos akys ir
kraujagyslés.

Ar skiriasi vaiky ir suaugusiy liga?

BL vaiky amziuje pasitaiko labai retai. Brendimo metu susirgus BL jos eiga atitinka suaugusiy
ligos eiga. Vaiky liga yra daug kuo panasi i suaugusiu. Tarp vaiky yra daugiau Seimyniniy atveju,
negu suaugusiy tarpe.

Kaip liga diagnozuojama?

Liga diagnozuojama remiantis klinikiniais simptomais, nes specifiniy pozymiy néra.  Klinika
vystosi apie 1 - 5 metus, kol visiskai atitinka tarptautinius kriterijus. Taigi, BL diagnozuojama
mazdaug po 3 mety nuo ligos pradzios.

Nera jokiy specifiniy laboratoriniy tyrimy BL diagnozuoti. Mazdaug pus¢ vaiky turi HLA-BS, tai
siejama ir su sunkesne ligos eiga.

Odos diirio testas ( anksCiau jau minétas) yra teigiamas 60- 70% pacienty.

Gali prireikti specifiniy neurologiniy ir kraujagysliniy tyrimy.

Kadangi liga yra multisiteminé, tai ligonj turi nuolat sekti oftalmologas, dermatologas, neurologas ir
reumatologas.

Kokia tyrimy svarba?

1) Odos diirio méginys yra svarbus diagnozés patvirtinimui ir yra jtrauktas i tarptautiniy BL
kriteriju sarasa. Odos hiperreaktyvumas gali atsirasti ir po chirurginiy intervencijy, todél ligoniai
sergantys BL turi vengti nereikalingy intervenciju.

2) Kai kurie kraujo tyrimai atliekamai diferencinei diagnostikai. Gali biiti nustatoma nedidelio
laipsnio anemija ir leukocitozé. Sie tyrimai kartojami ligos eigai ir gydymo pasaliniam poveikiui
nustatyti.

3) Atliekami ir specifiniai neurologiniai, kraujagysliniai tyrimai.

Ar liga iSgydoma?
Liga gali pereiti { remisija. Kartais ji paim¢ja. Liga kontroliuojama, bet pilnai nei§gydoma.
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Koks yra gydymas?

Kadangi ligos preiZastis néra aiSki, tai ir specifinio gydymo néra. Visiems organy sistemy
pazeidimams yra labai platus gydymo spektras.

1) Kolchicinas: pradzioje jis buvo vartojamas visiems BL pozymiams gydyti, tafiau véliau
iSaiskejo, kad geresnis efektas yra gaunamas gydant sanariy pazeidimus ir mazging eritema.

2) Kortikosteroidai: jie labai gerai kontroliuoja uzdegima. Jie skiriami didelémis geriamomis
dozémis (1-2mg/kg/parai) kai yra akiy, centrinés nervy sistemos ir kraujagysliu pazeidimas. Esant
reikalui galima skirti steroidus i vena didelémis dozémis (30mg/kg/dienai) tam, kad gauti greita
atsaka (puls terapija). Steroidy tepalai vartojamai opeliy gydymui, akims - laSy pavidalu.

3) Imunosupresiniai vaistai: jie vaikams skiriami esant sunkiai ligos eigai, ypac¢ kai paZeista daug
organy. Dazniausiai skiriami: azatioprinas, ciklosporinas A ir ciklofosfamidas.

4) Antikoagulianty ir antiagreganty terapija: kai pazeistos kraujagyslés. Labiausiai skiriamas
aspirinas.

5) Lok alus opuy gydymas.

6) Anti - TNF terapija: dar tyrin¢jama.

7) Talidomidas: naudojamas opy gydymui.

Kokie gydymo pasalinai poveikiai?

1) Kolchicinas daznai sukelia viduriavima. Retai atsiranda leukopenija ar trombocitopenija.
Kartais apraSoma azospermija (spermatozoidy kiekio sumazéjimas), bet terapinés vaisto dozés ja
sukelia retai.

2) Kortikosteroidai — labiausiai efektyviis vaistai nuo uzdegimo. Ju ilgalaikis skyrimas gali
salygoti arterinés hipertenzijos, cukrinio diabeto, osteoporozés, kataraktos atsiradima ir augimo
sutrikimg. Vaistus reikia gerti ryte vienoje doz¢je. Kartu biitina skirti kalcio preaparatus.

3) Imunosupresiniai vaistai: azatioprinas - hepatotoksinis vaistas (pazeidzia kepenis), sumazing
kraujo kiineliy kiekj, padidina organizmo imluma infekcijoms. Ciklosporinas A labiau pazeidZia
inkstus ir sukelia arterinio kraujosptidzio pakilima, kiino plaukotuma, gleiviniy hiperplazija
(iSvesejima). Ciklofosfamidas slopina kauluy ¢iulpu veikla, sukelia Slapimo piislés problemas, gali
salygoti nevaisinguma.

Pacientai gaunantys toki gydyma turi biti intensyviai sekami gydytojo. Daznai reikia kartoti kraujo,
Slapimo ir biocheminius tyrimus.

Kaip ilgai tgsiamas gydymas?

Standartinio atsakymo i §i klausima néra. Imunosupresinis gydymas daZniausiai nutraukiamas ne
ank3c¢iau kaip po 2 mety nuo gydymo pradzios arba kai ligos remisija tgsiasi 2 metus.

Jei liga pazeidé kraujagysles ir akis, ligos remisija pasiekti yra labai sunku, todél gydymas gali biiti
tesiamas visa gyvenima. Vaistai ir ju dozés yra parenkamos pagal ligos klinikinius poZymius.

Ar padeda netradiciniai gydymo metodai?
Neéra netradiciniy BL gydymo metody.

Kokie periodinai tyrimai reikalingi?

Periodinai tyrimai yra reikalingi ligos eigai, intensyvumui ir gydymo efektyvumui jvertinti. Ligoni
serganti BL turi sekti nefrologas, reumatologas, neurologas ir oftalmologas. Apsilankymy daznis
priklauso nuo ligos eigos ir skiriamo gydymo intensyvumo.

Kaip ilgai liga tesiasi?
Ligos eiga susideda i$ ligos patiméjimuy ir remisijy. Ligos aktyvumas su laiku mazeja.

Kokia ligos prognozé?

Patikimy duomeny apie vaiky BL iSeiti néra. Taciau pagal turimus duomenis, galima pasakyti, kad
daugeliui ligoniui gydymo visai nereikia.
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Jei pazeistos akys, kraujagyslés ar nervy sistema reikalingas pastovus gydymas ir ligonio sekimas.
Berniuky ligos eiga yra sunkesné negu mergaiciy. Akys paprastai pazeidZziamos pirmais ligos
metais.

Mirtina BL iSeitis reta, daZniausiai dél stambiyjy kraujagysliy plySimy. Sunkiis centrinés nervy
sistemos pazeidimai, zarnyno iSopéjimai ir perforacijos, budingi tam tikroms etninéms grupéms
(Japonams).

Gali sutrikti augimo procesas d¢l ilgalaikés steroidy terapijos.

Ar jmanomas visiSkas pasveikimas?
Kai kurios vidutinio sunkumo formos yra visiSkai i§gydomos. Kitais atvejais galimos ilgos ligos
remisijos.

Kaip liga paveiks vaiko ir Seimos gyvenima?

Jei ligos eiga yra vidutinio sunkumo, nepaZeistos akys ir kiti svarblis organai, vaiko ir Seimos
gyvenimas neturéty keistis.

Pagrindinés problemos gali biiti dél gleiviniy iSopéjimo. Jis btina skausmingas, todél vaikas atsisako
valgyti. Tai pat kyla problemuy, kai pazeidziamos akys.

O kaip mokykla?
Labai svarbu, kad vaikas neuzleisty moksly. Jei nepazeistos akys ir kiti svarbiis organai, vaikas gali
lankyti mokykla. Susilpnéjuusi rega reikalauja specialios mokymo programos.

O kaip sportas?

Vaikas gali sportuoti, jei paZeistos vien gleivinés ir oda. Jei paZeisti sanariai, sporto reikéty vengti.
Artritas daznai yra trumpalaikis ir greitai praeina savaime. Vaikas vél gali pradéti sportuoti, kai
umus ligos periodas praeina.

Jei pazeistos akys ir kraujagyslés, reikéty apriboti sportini aktyvuma. Negalima ilgai stovéti, jei
pazeistos koju kraujagyslés.

Dieta?
Néra jokiy apribojimuy.

Ar liga veikia klimatas?
Ne, néra zinomy klimato poveikiuy BL.

Ar galima vaika skiepyti?

Kai vaikas gauna imunosupresini gydyma (steroidus, azatioprina, ciklosporing A, ciklofosfamida,
anti — TNF terapija) skiepyti gyvomis vakcinomis (raudonukés, parotito, Sabino geriama
poliomielito, tymy) negalima. Jomis skiepijama po pravesto gydymo.

Skiepyti negyvomis vakcinomis (prie$ stablige, difterija, hepatita B, kokliuSa, pneumokoka,
hemofilus, meningokoka) galima.

Seksualinis gyvenimas/ néStumas/ gimdymuy kontrolé?

Didziausia problema yra genitaliju opos. Jos btina skausmingos. Kadangi moterys serga lengvesne
ligos forma, tai néStumas praeina normaliai.

Kai vartojami imunosupresiniai vaistai, reikalinga kontracepcija.
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