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CHOROBA BEHCETA

Co to jest?

Zespot Behgeta lub choroba Behgeta (BS) jest uktadowym zapaleniem naczyn (zapalenie
naczyn krwiono$nych) o nieznanej przyczynie, charakteryzujacym si¢ powtarzajacymi si¢
owrzodzeniami jamy ustnej 1 okolicy narzadow piciowych, zapaleniem btony
naczyniowej oka i stawow, wystgpowaniem zmian skérnych, zapalenia naczyn oraz
zajeciem uktadu nerwowego. BS zostala nazwana na cze$¢ tureckiego lekarza prof.dr
Hulusi Behget, ktory opisat ja w 1937r.

Jak czesto wystepuje?

BS jest czgsciej spotykana w pewnych czg$ciach $wiata. Geograficzne rozprzestrzenianie
si¢ BS zbiega si¢ z historycznym ,,jedwabnym szlakiem”. Jest glownie obserwowana w
krajach Dalekiego Wschodu, Srodkowego Wschodu, krajach Srodziemnomorskich, w
Japonii, Korei, Chinach, Iranie, Turcji, Tunezji 1 Maroku. Zapadalno$¢ wsréd dorostej
populacji wynosi 1/10000 w Japonii, 1-3/1000 w Turcji, a w Europie Potnocnej -
1/300.000. Jedynie kilka przypadkéw odnotowuje si¢ w USA i Australii. BS u dzieci
wystepuje rzadko, nawet w populacji o podwyzszonym ryzyku. Kryteria diagnostyczne
dla BS sa spelnione przed 16 rokiem zycia u ok. 3% ogotu pacjentow. Ogoélnie biorac
wiek najczgstszego wystgpowania choroby wynosi 20-35 lat. Rownie czgsto choruja
chtopcy 1 dziewczynki, jednakze choroba u chlopcoéw moze mie¢ cigzszy przebieg.

Jakie sg przyczyny choroby?

Przyczyna choroby jest nieznana (idiopatyczna ). Nie jest znany czynnik inicjujacy,
chociaz czynniki genetyczne odgrywaja pewna rol¢ w rozwoju BS. Badania nad
przyczynami, jak i leczeniem sa obecnie prowadzone w kilku osrodkach na §wiecie.

Czy choroba jest dziedziczna?

Nie ma statego wzorca w dziedziczeniu BS, jednakze istnieja pewne czynniki genetyczne
predysponujace do wystapienia tej choroby. Wystgpowanie tej choroby jest zwiazane z
obecnoscia antygenu zgodnosci tkankowej HLA BS, szczegdlnie u pacjentow
pochodzacych z okolic basenu Morza Srédziemnego i Dalekiego Wschodu. Opisywane
jest rodzinne wystgpowanie tej choroby.

Dlaczego moje dziecko ma t¢ chorobe¢? Czy mozna jej zapobiec?
Przyczyna wystepowania tej choroby jest nieznana i nie mozna jej zapobiec.

Czy jest zakazna?
Nie.

Jakie sg glowne objawy?
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1) Owrzodzenia jamy ustnej (afty): zmiany sa prawie zawsze obecne. Owrzodzenia jamy
ustnej sa poczatkowym objawem choroby u 2/3 pacjentéw. Wigkszos$¢ dzieci ma liczne,
male owrzodzenia, ktére trudno odrézni¢ od nawracajacych owrzodzen czgsto
spotykanych u matych dzieci. Duze owrzodzenia sa rzadkie, ale bardzo trudne do
leczenia.

2) Owrzodzenia narzadow plciowych: u chlopcow owrzodzenia najczesciej sa
zlokalizowane na mosznie, a rzadziej na penisie. U dorostych pacjentow prawie zawsze
pozostawiaja blizny. Owrzodzenia zewngtrznych narzadow plciowych wystepuja czgsciej
u dziewczynek., wygladem przypominaja owrzodzenia jamy ustnej. Dzieci przed
osiagnigciem dojrzalosci piciowej maja mniej owrzodzen. Chlopcy moga mieé
nawracajace zapalenia jadra.

3) Zajecie skory: istnieja rozne typy zmian skornych. Zmiany skoérne podobne do
tradzika wystepuja jedynie po okresie dojrzewania. Rumien guzowaty — sa to czerwone,
bolesne, guzowate zmiany zlokalizowane zwykle na podudziach. Zmiany sa czestsze u
dzieci przed okresem dojrzewania.

Charakterystyczna dla BS jest reakcja patergiczna ,czyli reakcja na uklucie skory,
polegajaca na tym, ze po ukluciu sterylng igla, na przedramieniu tworza si¢ krosty w
czasie od 24 do 48 godzin . Ten objaw moze by¢ uzyty jako test diagnostyczny BS.

4) Zajecie narzadu wzroku: jest jednym z najpowazniejszych objawow tej choroby.
Czestos¢ wystgpowania zmian w oczach wynosi 0k.50% 1 wzrasta do 70% u chlopcow. U
dziewczynek wystepuja one rzadziej. Zmiany wystepuja zwykle obustronnie, najczesciej
w ciagu pierwszych 3 lat choroby. Zmiany polegaja na przewleklym zapaleniu blony
naczyniowej oka z czgsto pojawiajacymi si¢ zaostrzeniami. Kazde zaostrzenie pogarsza
jako$¢ widzenia.

5) Zajecie stawow: stawy sa zajgte u 0k.30-50% dzieci chorych na BS. Najczgsciej s to
stawy skokowe, kolanowe, nadgarstkowe, tokciowe, chociaz obserwuje si¢ réwniez
zajecie jednego stawu i tzw. oligoartritis (zajgcie mniej niz 4 stawow). Zapalenie zwykle
trwa kilka tygodni i ustgpuje catkowicie, rzadko doprowadzajac do uszkodzenia stawu.

6) Zajecie uktadu nerwowego: zmiany neurologiczne rzadko pojawiaja si¢ u dzieci z BS.
Sa to najczesciej drgawki, bole glowy zwiazane ze zwigkszonym cisnieniem
srédczaszkowym. Cze$ciej dotycza chtopcow. U niektdrych pacjentéw moga wystapic
zaburzenia psychiczne .

7) Zapalenie naczyn krwiono$nych wystgpuje u 12-30% dzieci chorych na BS. Zwykle
wiaze si¢ to z gorszym rokowaniem. Zapalenie dotyczy duzych naczyn, czgsto zyt
podudzi.

8) Zajecie uktadu pokarmowego jest szczegélnie czgste u pacjentow z Dalekiego
Wschodu, w postaci owrzodzen przewodu pokarmowego.

Czy choroba jest taka sama u kazdego dziecka?

Nie, nie jest. Niektore dzieci maja tagodna posta¢ choroby z owrzodzeniami jamy ustnej 1
zmianami skornymi, inne maja cigzka posta¢ z zajeciem ukladu nerwowego i narzadu
wzroku. Istnieja rowniez réznice w przebiegu choroby u chtopcow i1 dziewczat. Chlopcy
maja zwykle cigzszy przebieg choroby, z czgstszym wystgpowaniem objawOw zapalenia
naczyn i zajeciem narzadu wzroku.

Czy choroba u dzieci rozni si¢ od choroby dorostych?
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BS rzadziej wystepuje w grupie dzieci niz u dorostych. Inaczej choroba przebiega po
okresie dojrzewania ptciowego. Objawy choroby u dzieci po okresie dojrzewania sa
bardziej podobne do objawow choroby u dorostych. Spostrzega si¢ czgstsze rodzinne
wystgpowanie choroby u dzieci niz u dorostych. Pomimo pewnych réznic, przebieg
choroby u dzieci przypomina przebieg choroby u dorostych.

Jak si¢ rozpoznaje chorobe¢ Behgeta?

Rozpoznanie jest ustalane gldwnie na podstawie objawow klinicznych. Uptywa czasem
1-5 lat zanim u dziecka rozwinie si¢ pelny obraz choroby (dziecko spelni
migdzynarodowe kryteria ustalone dla BS). Postawienie prawidlowej diagnozy jest
zazwyczaj opoznione o ok.3 lata. Nie ma zadnych specyficznych testow
laboratoryjnych dla potwierdzenia BS. U okolo potowy dzieci stwierdza sig
obecno$¢ antygenu zgodnosci tkankowej HLA BS, jest to zwiazane z cigzszym
przebiegiem choroby. Wczesniej opisywana reakcja patergiczna jest obecna u ok.60-
70% pacjentow. Dla zdiagnozowania zajgcia osrodkowego uktadu nerwowego wykonuje
si¢ obrazowe i naczyniowe badania mozgu. Poniewaz jest to choroba z najeciem wielu
narzadow, rozni specjalici (okulista, dermatolog, neurolog ) powinni konsultowac
pacjenta z BS.

Jakie jest znaczenie badan?

1) Testem potwierdzajacym rozpoznanie jest objaw patergiczny, ktory wchodzi w sktad
migdzynarodowych kryteriow choroby Behceta. Stosuje si¢ od 3-5 naktu¢ skory sterylna
igla na wewnetrznej stronie przedramienia. Test nie jest bolesny. Reakcja pojawia si¢ od
24-48 godzin pozniej. Ta nadwrazliwos¢ skory moze by¢ rowniez widoczna w czasie
pobierania krwi 1 w czasie zabiegoéw chirurgicznych. Z tego powodu pacjenci powinni
by¢ poddani tym zabiegom jedynie w uzasadnionych przypadkach.

2) Wykonuje si¢ tez szereg badan krwi w BS, nie sgq one jednak specyficzne dla tej
choroby. Wskazniki procesu zapalnego sa zwykle $rednio podwyzszone. Wystepuje
réwniez niedokrwisto$¢ i podwyzszona liczba biatych krwinek. Nie ma potrzeby
powtarzania tych testow chyba, ze istnieje konieczno§¢ monitorowania terapii.

3) Stosuje sig rowniez techniki obrazowe u dzieci z zapaleniem naczyn i zajgciem uktadu
nerwowego.

Czy choroba moze by¢ leczona?

Choroba moze samoistnie przejs¢ w remisjg, lecz obserwuje si¢ jej zaostrzenia. Mozna
dzigki leczeniu tagodzi¢ jej przebieg, lecz nie mozna méwi¢ o catkowitym jej
wyleczeniu.

Jakie jest leczenie?

Poniewaz przyczyna BS nie jest znana, nie istnieje szczegélne jej leczenie. Istnieje
szereg lekow, ktore stosuje si¢ w zalezno$ci od postaci choroby, sa tez pacjenci, ktorzy
nie wymagaja zadnej terapii. Chorzy z zajeciem narzadu wzroku, osrodkowego uktadu
nerwowego 1 z objawami zapalenia naczyn powinni by¢ poddani skojarzonemu leczeniu
immunosupresyjnemu. Prawie wszystkie dostgpne dane dotyczace leczenia BS dotycza
badan nad dorostymi. W BS stosuje si¢ nastgpujace leki:
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a) kolchicyna: w przesztosci byla stosowana w leczeniu kazdej postaci BS, ale
najnowsze badania wykazaty, ze jest najbardziej skuteczna w leczeniu zajecia stawow 1
rumienia guzowatego.

b) kortykosteroidy: sa skutecznym leczeniem procesu zapalnego, sa gtownie zalecane w
duzych dawkach (1-2 mg/kg/dziennie) w przypadkach z zapaleniem btony naczyniowej
oczu, zajgeciem osrodkowego uktadu nerwowego i zapaleniem naczyn. W najcigzszych
postaciach sterydy moga by¢ podawane dozylnie w wysokich  dawkach (30
mg/kg/dziennie przez 3 kolejne dni —terapia pulsacyjna przynoszaca szybka poprawg ).
Miejscowo mozna stosowaé sterydy w leczeniu owrzodzen jamy ustnej i krople
sterydowe w przypadku zapalenia blony naczyniowej oka.

¢) leki immunosupresyjne: sa podawane dzieciom z cigzkim przebiegiem choroby,
szczegblnie z zajeciem narzadu wzroku i1 wielu narzadow wewnetrznych. Do tej grupy
lekéw naleza: azathioprina, cyklosporyna A oraz cyklofosfamid.

d) leki przeciwptytkowe i1 antykoagulanty sa stosowane w przypadkach zapalenia
naczyn krwionosnych. U wigkszosci pacjentow najlepszym lekiem jest aspiryna .

e) leczenie miejscowe owrzodzen jamy ustnej i narzadow ptciowych

f) terapia przeciw TNF: ta nowa grupa lekow jest oceniana w wybranych osrodkach

g) w niektorych osrodkach stosuje sig¢ thalidomide w leczeniu wigkszych owrzodzen jamy
ustne;j.

Leczenie 1 kontrola pacjentow z BS wymaga wspotpracy réznych specjalistow. Oprocz
lekarza pediatry-reumatologa wymagany jest rowniez okulista i hematolog. Pacjent lub
jego rodzina powinni pozostawa¢ w staltym kontakcie z lekarzem, ktory prowadzi
leczenie lub z o$rodkiem, ktory jest za leczenie odpowiedzialny.

Jakie sa objawy uboczne lekow?

1) Najczgstszym objawem ubocznym leczenia kolchicyna jest biegunka. W niektérych
przypadkach moze wystapi¢ spadek ilosci biatych krwinek i ptytek krwi. Wymienia sig
réwniez azoospermi¢ (spadek liczby plemnikow), lecz zdarza si¢ to rzadko przy
stosowaniu dawek terapeutycznych.

2) Kortykosteroidy sa bardzo skutecznymi lekami przeciwzapalnymi, ale ich
zastosowanie jest ograniczone, poniewaz dlugotrwate ich podawanie jest zwiazane z
takimi skutkami ubocznymi, jak: cukrzyca, nadci$nienie tgtnicze, osteoporoza, zaCma i
opoznienie wzrostu. Dzieci, ktore musza by¢ leczone sterydami powinny otrzymywac je
raz dziennie, je$li to mozliwe, rano. W przypadku dlugotrwatego podawania
kortykosteroidéw powinno si¢ podawac¢ wapn.

3) Leki immunosupresyjne: azatioprina moze uszkodzi¢ czynno$¢ watroby, moze
powodowa¢ obnizenie liczby komorek krwi i zwigkszy¢ sktonnos¢ do infekcji.
Cyklosporyna A jest moze uszkodzi¢ nerki i moze spowodowa¢ nadcisnienie t¢tnicze,
przerost dzigsel 1 nadmierne owlosienie ciala. Objawami ubocznymi stosowania
cyklofosfamidu jest zahamowanie czynnosci szpiku kostnego i zapalenie pegcherza
moczowego. Dlugotrwale leczenie zaburza cykl menstruacyjny i moze powodowac
bezplodnos¢. Pacjenci poddawani tej terapii powinni by¢ pod Scista kontrola i powinni
mie¢ wykonywane badania krwi i moczu co miesiac ( lub co 2 miesiace ).
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Jak dlugo powinno trwa¢ leczenie?

Nie ma standardowej odpowiedzi na to pytanie. Leczenie immunosupresyjne prowadzi
si¢ co najmniej 2 lata po osiagni¢ciu remisji choroby. Jednakze w przypadku dzieci z
zajeciem naczyn lub narzadu wzroku, gdzie osiagnigcie catkowitej remisji nie jest tatwe,
prowadzenie leczenia moze by¢ konieczne przez cale zycie. Wowczas dawki lekow sa
modyfikowane w zalezno$ci od objawow choroby.

Czy mozna stosowac terapie niekonwencjonalne?
Nie ma takiej terapii w przypadku BS.

Jakie badania okresowe sa konieczne?

Badania okresowe sa konieczne do monitorowania przebiegu choroby i leczenia 1 sa
szczegblnie wazne w przypadku dzieci z zapaleniem blony naczyniowej oczu. Oczy
powinny by¢ badane przez okulistg, ktory ma do§wiadczenie w leczeniu tego schorzenia.
Czestotliwos¢ badan kontrolnych zalezy od aktywnosci choroby i stosowanego leczenia.

Jak dlugo trwa choroba?
Zazwyczaj cykl leczenia sklada si¢ z remisji 1 zaostrzen. Ogdlnie biorac, aktywno$¢
choroby zmniejsza si¢ z czasem.

Jaka jest dlugoterminowa prognoza?

Nie istnieja wystarczajace dane dotyczace dlugoterminowej obserwacji choroby u
pacjentow, ktoérzy w dziecinstwie chorowali na BS. Na podstawie dostgpnych danych
wiadomo, ze jest wielu pacjentow z BS, ktorzy nie wymagaja zadnego leczenia. Jednakze
dzieci z zajeciem narzadu wzroku i osrodkowego uktadu nerwowego lub zapaleniem
naczyn wymagaja specjalistycznego leczenia i statej kontroli. U chlopcow przebieg
choroby jest zwykle cigzszy niz u dziewczynek . Zajecie narzadu wzroku pojawia si¢
zwykle w ciagu pierwszych kilku lat od wystapienia choroby. Rokowanie moze by¢ zle
w rzadkich przypadkach, glownie z powodu zapalenia naczyn (pgknigcie tetnicy ptucnej
lub innych obwodowych tgtniakéw itd.), cigzkich powiktan zajecia osrodkowego uktadu
nerwowego, owrzodzen i perforacji jelit obserwowanych szczegdlnie wsrdod pewnych
grup etnicznych (Japonczycy). Najwigkszym problemem w tej chorobie jest zapalenie
btony naczyniowej oczu, ktére moze mie¢ cigzki przebieg.

Wzrost dziecka moze by¢ op6zniony gldéwnie wtornie z powodu stosowanego leczenia..

Czy istnieje mozliwos¢ catkowitego wyzdrowienia?
U wigkszosci pacjentéw moga wystapi¢ dlugotrwate okresy remisji, w niektorych
1zejszych przypadkach moze nastapi¢ wyzdrowienie.

W jaki sposob choroba moze wplyna¢ na zycie codzienne dziecka i jego rodzinny?
Podobnie jak inne choroby przewlekle BS moze mie¢ wplyw na zycie codzienne rodziny.
Jesli choroba ma tagodny przebieg, bez zajgcia btony naczyniowej oczu lub innych
narzadow, zazwyczaj rodzina moze prowadzi¢ normalne zycie. Najwigkszym problemem
w tej chorobie sa nawracajace owrzodzenia, ktore moga by¢ bolesne i utrudnia¢ jedzenie
1 picie. Zajgcie narzadu wzroku moze réwniez stanowi¢ powazny problem dla rodziny.
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Jakie sg problemy zwigzane ze szkolg?

W przypadku dzieci cierpiacych na przewlekle choroby jest wazne, aby kontynuowaty
nauke w szkole. Dzieci chore na BS moga uczgszcza¢ do szkoly regularnie, jesli nie ma
zajecia blony naczyniowej oczu lub innych waznych dla zycia narzadéw. Pogorszenie
wzroku moze sprawic, ze zaistnieje konieczno$¢ wprowadzenia specjalnych programow
edukacyjnych.

Czy mozna uprawia¢ sport ?

Dziecko moze uczestniczy¢ w ¢wiczeniach fizycznych, jesli wystepuje jedynie zajgcie
skory lub blon Sluzowych. Podczas zaostrzenia zapalenia stawow nalezy unikaé
uprawiania sportu. Zapalenie stawow w BS jest krotkotrwale i mija catkowicie. Po
ustapieniu objawoOw zapalenia pacjent moze ponownie uprawiac sport. Jednakze dzieci z
zajeciem narzadu wzroku 1 zapaleniem naczyn powinny ograniczy¢ uprawianie ¢wiczen.
Dhugotrwate stanie w przypadku pacjentow z zajeciem naczyn konczyn dolnych jest
niewskazane.

Jaka dieta ?
Nie ma zadnych ograniczen dietetycznych.

Czy klimat moze mie¢ wplyw na przebieg choroby?
Nieznany jest wptyw klimatu na przebieg BS.

Czy dziecko moze by¢ szczepione?

Lekarz powinien zadecydowac, ktorymi szczepionkami dziecko moze by¢ szczepione.
Jesli pacjent jest leczony lekami immunosupresyjnymi (sterydami, azatioprina,
cyklosporyna A, cyklofosfamidem, terapia  przeciw TNF itd.), to zastosowanie
szczepionki z zywymi wirusami (takimi jak przeciw odrze, rézyczce, swince , polio —
szczepionka doustna ) musi by¢ przesunig¢te w czasie. Szczepionki, ktore nie zawieraja
zywych wirusoOw (przeciw t¢zcowi, btonicy, polio —szczepionka domig$niowa , przeciw
wirusowemu zapaleniu watroby typu B, ksztuscowi , pneumokokowi, pateczce
hemofilnej, meningokokowi ) moga by¢ podawane.

Jakie sa problemy zwiazane z zZyciem seksualnym, ciazg i kontrolg urodzen?

Jednym z najwigkszych problemow zycia seksualnego sa owrzodzenia narzadow
ptciowych. Moga by¢ nawracajace, bolesne 1 moga zakldoca¢ odbywanie stosunkéw
ptciowych. Poniewaz kobiety chorujace na BS maja zwykle tagodny przebieg choroby ,
moga zachodzi¢ w ciazg. Jesli przyjmuja leki immunosupresyjne powinny rozwazy¢
kontrolg urodzin. Zatem powinny skontaktowaé si¢ ze swoim lekarzem w celu kontroli
urodzen lub w przypadku zajscia w ciaze.
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