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BEHCETOVA BOLEST

Sta je Beh&etova bolest?

Behcetova bolest ili Behéetov sindrom (BS) je sistemski vaskulitis nepoznatog uzroka. Naziv
vaskulitis se odnosi na zapaljenje najsitnijih krvnih sudova koje moZe da nastane u raznim tkivima i
organima. Po svojoj prirodi ova bolest pripada grupi autoimunskih bolesti. Glavni znak bolesti su
ranice u ustima i na polnim organima, promene na o¢ima, zglobovima, kozi, krvnim sudovima i
nervnom sistemu. Bolest je dobila ime po turskom profesoru i lekaru Hulusi Behéetu (Hulusi
Behget), koji je opisao 1937. godine.

Koliko je bolest cesta?

BS je ¢es¢i u nekim delovima sveta. Geografska rasprostranjenost se poklapa sa istorijskim pojmom
“put svile”. Najvise se srece u zemljama Dalekog, Srednjeg istoka i mediteranskog basena (Japan,
Koreja, Kina, Iran, Turska, Tunis i Maroko). U Japanu 1 odrastao ¢ovek od 10.000 ljudi godisnje
oboli od BS, a u Turskoj 1-3 od 1000 ljudi. U severnoj Evropi odnos je 1 oboleli na 300.000
zdravih osoba.

Nekoliko slucajeva je zabeleZeno u Sjedinjenim Americkim DrZzavama i Australiji. Kod dece BS je
redak Cak i u populaciji sa visokim rizikom. Deca uzrasta do 16 godina ¢ine svega 3% obolelih od
BS. Uopste uzev, bolest pocinje izmedu 20. i 35. godine. Podjednako obolevaju i muskarci i1 Zene,
ali je bolest kod muskaraca teza.

Koji su uzroci bolesti?

Uzrok bolesti je nepoznat (idiopatski). Nasledna sklonost moZze imati ulogu u nastanku BS. Ne
postoji poseban okida¢ koji pokrece bolest. Istrazivanja o uzrocima i nadinu leCenja BS-a se
sprovode u nekoliko centara u svetu.

Dali je bolest nasledna?

Ne postoji jasno definisan obrazac nasledivanja BS, ali postoji nasledna sklonost, posebno kod
bolesnika poreklom sa Mediterana i Dalekog istoka. U literaturi su opisani porodi¢ni slucajevi ove
bolesti.

Zasto se moje dete razbolelo? Da li bolest mozZe da se spreci?
Uzrok bolesti je nepoznat. Bolest ne moZe da se spreci.

Dali je bolest zarazna?
Nije zarazna.

Koji su glavni znaci bolesti?

1) Ranice u ustima (afte): Ove promene na sluzokoZzi usta su uglavnom uvek prisutne. One su
pocetni znak bolesti kod dve tre¢ine bolesnika. Kod veéine dece javljaju se brojne male ranice, koje
se tesko razlikuju od afti uobicajenih u detinjstvu. Velike ranice, koje mogu biti teske za lecenje, su
retke.

2) Ranice na polnim organima: kod decaka se nalaze uglavnom na mo$nicama i rede na penisu. Kod
odraslih muskaraca gotovo uvek ostavljaju oziljke. Kod devojaka su uglavnom prisutne na spoljnim
genitalijama. LiCe na afte u ustima. Deca pre puberteta imaju manje ovakvih promena. Kod decaka
moze da se javi upala testisa (orhitis).
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3) Promene na kozi: Postoje razli¢ite vrste promena. Nekad su slicne bubuljicama- aknama i
javljaju se posle puberteta. Nodozni eritem - eritema nodosum su crvene, bolne, ¢vornate promene u
kozi uglavnom na prednjoj strani potkolenica. Ce3¢i je kod dece pre puberteta.

Patergijska reakcija je specifi¢na reakcija koZe na ubod igle kod bolesnika sa BS. Posle uboda koZe
podlaktice sterilnom iglom 24-48 sati javlja se bubuljica.

4) Promene na o¢ima: Ovo je jedan od najozbiljnijih znakova bolesti. Javlja se kod oko polovine
bolesnika, kod decaka i do 70%, a kod devojcica redje. Bolest kod ve¢ine bolesnika zahvata oba
oka, obi¢no u prve tri godine od pocetka.

Tok o¢ne bolesti je hronic¢an sa povremenim pogorsanjima. Zahvacene su i prednja i

zadnja komora oka (prednji i zadnji uveitis). Posle svakog pogorSanja, ostaju

promene u oku koje dalje dovode do postepenog gubitka vida.

5) Promene na zglobovima- artritis: Artritis se javlja kod 30-50% dece sa BS. Obi¢no su upalom
zahvaceni jedan ili najvise Cetiri zgloba i to: kolena, laktovi, sko¢ni i ruc¢ni zglobovi. Zapaljenje
obi¢no traje nekoliko nedelja, a izlecenje je trajno 1 bez posledica. Vrlo retko dolazi do ostecenja
zglobova.

6) NeuroloSske promene: Retke su, ali su moguce. Karakteristi¢ni su epilepti¢ni napadi, poveéani
pritisak u lobanji udruzen sa glavoboljom i mozdanim simptomima. Kod muskaraca se javljaju
najozbiljniji oblici bolesti. Neki bolesnici mogu imati i psihijatrijske poremecaje.

7) Promene na krvnim sudovima se javljaju kod 12-30% obolele dece. Ovo moze da ukaze na los$
ishod bolesti. Obi¢no su zahvaceni veliki krvni sudovi, a najéeS¢e vene na listovima nogu, $to
dovodi do pojave bolnih otoka.

8) Zeludaéno-crevne promene: Karaktreistiéne su za bolesnike sa Dalekog istoka. Ispitivanja
pokazuju da ranice nastaju i u crevima.

Da li je bolest ista kod svakog deteta?

Ne, nije. Neka deca mogu imati blaze oblike bolesti sa aftama u ustima 1 promenama na kozi, a
druga oboljenje ociju i nervnog sistema. Takode, postoje razlike izmedju decaka i devojcica. Tok
bolesti kod decaka je ozbiljniji, sa tezim oSte¢enjem ociju 1 krvnih sudova nego kod devojcica.

Da li se bolest kod dece razlikuje od bolesti kod odraslih?

U odnosu na odrasle, kod dece se bolest retko javlja. Razlike postoje i u odnosu na pubertet. U
periodu posle puberteta bolest je slicnija bolesti kod odraslih. Postoji viSe porodi¢nih slucajeva kod
dece sa BS-om nego kod odraslih. Bez obzira na razlike, BS kod dece ipak li¢i na bolest kod
odraslih.

Kako se postavlja dijagnoza?

Dijagnoza se uglavnom postavlja na osnovu klinickog pregleda. Medutim, ¢esto prode izmedu 1 1 5
godina pre nego Sto se kod deteta ispolje svi znaci koji su potrebni da bi se ispunili medunarodni
kriterijumi za dijagnozu. Postavljanje dijagnoze u proseku kasni oko 3 godine.

Ne postoje posebni laboratorijski nalazi za BS. Otprilike polovina dece nosi obeleziva¢ na svim
¢elijama u organizmu, koji se naziva HLA BS5 i to ukazuje na ozbiljniji oblik bolesti.

Kao $to je ve¢ receno, patergijski test koze je pozitivan kod oko 60-70%bolesnika. Da bi se
dijagnostikovala upala u krvnim sudovima i nervnom sistemu, potrebna su posebna snimanja ovih
organa.

BS je multisistemska bolest, §to zna¢i da zahvata viSe organa. Zato je potrebno da u lecenje budu
ukljuceni o¢ni lekari-oftamolozi, kozni lekari-dermatolozi, neurolozi i da svi rade timski.

Kakav je znacaj testova?

1) Patergijski kozni test je vazan za postavljanje dijagnoze. Ukljucen je u klasifikacione kriterijume
za Behcetovu bolest koje je dala Medunarodna studijska grupa strucnjaka. Test se obavlja na sledec¢i
nacin: sterilnom iglom se napravi ubod na koZzi na unutras$njoj strani podlaktice tri do pet puta.
Reakcija se posmatra 24-48 sati kasnije 1 ako je pozitivha, na mestu uboda ¢e se javiti mala
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bubuljica. PoviSena reaktivnost koze se takode moze videti na mestima gde je prethodno vadena
krv, kao i posle operacija.

2) Ne postoje posebni testovi samo za dijagnozu BS, ali je nekad potrebno da se rade i neki drugi
testovida bi se iskljucile druge bolesti. Nalazi koji ukazuju da postoji upalni proces mogu biti blago
poviseni. Moze se na¢i umeren stepen malokrvnosti i poveéane vrednosti belih krvnih zrnca. Nema
potrebe da se ovi testovi ponavljaju, osim ako se prati stepen aktivnosti bolesti ili neZeljena dejstva
lekova.

3) Kod dece kod koje je doslo do oboljenja krvnih sudova i1 nervnog sistema rade se i neka dodatna
snimanja tzv. vizualne metode kao $to je nuklearna magnetna rezonancija, kompjuterizovana
tomografija ili skener, ultrazvu¢ne metode i dr.

Da li bolest moZe da se le¢i/izle¢i?
Tokom bolesti moze do¢i do smirivanja aktivnosti, ali i do pogorSanja. Bolest moze da leci, ali ne i
da se izleci.

Kako se bolest le¢i?

Posto je uzrok nepoznat, ne postoje ni posebni oblici le¢enja. Sirok je spektar razli¢itih postupaka
za leCenje organa koji su oboleli. Postoje bolesnici kojima terapija uopSte nije potrebna. Sa druge
strane, bolesnici sa oboljenjem oka, centralnog nervnog sistema i krvnih sudova zahtevaju
kombinovano lecenje.

Gotovo svi dostupni podaci o leCenju dobijeni su u ispitivanjima sa odraslima. Koriste se sledeci
lekovi:

a) Kolhicin: Ranije je koris¢en kod svih manifestacija BS, ali u poslednje vreme pokazao se
efikasnijim pretezno u leenju upale zglobova i nodoznog eritema.

b) Glikokortikoidi (GK): Veoma su efikasni u suzbijanju upale. Primenjuju se kod oboljenja ociju,
centralnog nervnog sistema i krvnih sudova, obi¢no u dozama od 1-2 mg/kg/dnevno koje se
uzimaju u obliku tableta. Kada je potrebno, daju se i u intravenskim infuzijama u velikim dozama
(30 mg/kg/dnevno naizmenicno tri dana) da bi se postigao brz terapijski efekat. Ovaj nacin leCenja
se zove pulsna glikokortikoidna terapija. GK se primenjuju i lokalno za le¢enje ranica u ustima i za
oboljenje oka u obliku kapi.

¢) Imunosupresivni lekovi: Ova grupa lekova se propisuje deci sa teSkim oblikom bolesti, posebno
za oboljenje oka i ostalih vitalnih organa. To su: Azatioprin, Ciklosporin A i1 Ciklofosfamid.
d)Lekovi protiv pojave tromboza i zgruSavanja krvi: Koriste se u pojedinacnim sluc¢ajevima gde
postoji oboljenje krvnih sudova. U tu svrhu, kod vecine bolesnika dovoljna je primena malih doza
aspirina.

€) Za ranice u ustima i na polnim organima, koristi se lokalno lecenje glikokortikoidima, koje je
prethodno spomenuto.

f) Anti-TNF terapija: Ovo je nova grupa lekova koja se ispituje u nekoliko centara u svetu.

g) Talidomid takode moze da se koristi za le¢enje ranica u ustima.

Lecenje 1 pracenje bolesnika sa BS-om zahteva timski rad. Pored decjeg reumatologa i oftamologa,
potrebno je da bude ukljuen i hematolog. Porodica treba uvek da bude u kontaktu sa lekarom ili
centrom u kome se bolesnik leci.

Koji su nezZeljeni efekti lekova?

1) Dijareja (proliv) je najCec¢i nezeljeni efekat kolhicina. U retkim slucajevima moze izazvati i
opadanje broja belih krvnih zrnaca ili krvnih ploc¢ica. Moguca je i azospermija (smanjenje broja
spermatozoida), ali u terapijskim dozama ovo nije veliki problem.

2) Glikokortikoidi su najkorisniji protivupalni lekovi, ali njihova primena treba da bude vremenski
ogranic¢ena. Dugotrajno uzimanje povezano je sa pojavom Secerne bolesti, visokog krvnog pritiska,
osteoporoze, kataraktom i zaustavljanjem telesnog rasta. Ova vrsta lekova se pije jednom dnevno,
ujutru, ako je to moguce. Uz dugotrajnu primenu GK potrebno je da se uzima i kalcijum.
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3) Imunosupresivni lekovi: Azatioprin moze da bude Stetan za jetru, moze da smanji broj krvnih
¢elija 1 poveca osetljivost na infekcije. Ciklosporin A je uglavnom Stetan za bubrege, a moZe
izazvati i skok krvnog pritiska. Mogu se javiti povecana maljavost po telu i nabubrelost desni.
Ciklofosfamid uglavnom izaziva smanjenje broja svih krvnih elemenata u koStanoj srzi i probleme
sa mokrenjem. Dugotrajno uzimanje moze da utice na menstrualni ciklus i da izazove neplodnost.
Bolesnici koji uzimaju ove lekove treba da se rade testove krvi i mokrace svakog ili svakog drugog
meseca 1 da budu pod stalnim nadzorom lekara.

Koliko dugo treba da traje lecenje?

Nema standardnog odgovora na ovo pitanje. Primena imunosupresivnih lekova se obi¢no prekida
posle najmanje dve godine, ili 2 godine nakon potpunog smirivanja znakova bolesti.

Kod dece sa oboljenjem ociju 1 krvnih sudova nije lako posti¢i smirivanje bolesti, te leCenje moze
da bude dozivotno. U takvim slucajevima, terapija se uskladuje sa klinickim manifestacijama
bolesti.

Da li se preporucuju alternativni nacini leCenja?
Za lecenje BS takvi nacini leCenja ne postoje.

Kakve vrste periodi¢nih pregleda i koliko Cesto su potrebni?

Potrebni su periodicni pregledi da bi se bolest pratila, posebno kod dece koja imaju zapaljenje ociju.
Ove preglede treba da vrsi o¢ni lekar koji ima iskustva u leCenju uveitisa. Ucestalost poseta lekaru
zavisi od aktivnosti bolesti i1 vrste lekova koji se uzimaju.

Koliko ¢e bolest dugo da traje?
Tok bolesti se karakteriSe periodima poboljSanja i pogorsanja. Ukupna aktivnost bolesti vremenom
opada.

Kakva je dugoro¢na prognoza bolesti?

Nema dovoljno podataka o deci oboleloj od BS. Na osnovu podataka kojima raspolazemo, velikom
broju bolesnika nije potrebno nikakvo lecenje. Ipak, deca sa oboljenjima oc€iju, nervnog sistema i
krvnih sudova zahtevaju posebno lecenje i pracenje.

BS kod malog broja bolesnika moze smrtno da se zavr$i. Razlog za to su oboljenja krvnih sudova
(pucanje pluéne arterije, ili drugog krvnog suda zbog proSirenja- aneurizmi i dr.), ozbiljna bolest
centralnog nervnog sistema, ostecenja na crevima, koji se posebno Cesti kod nekih naroda (Japanci).
Rast deteta moze biti usporen prvenstveno zbog uzimanja GK.

Da li je mogu¢ potpuni oporavak?
Bolesnici sa blazim oblikom bolesti mogu da se oporave, ali se kod ve¢ine bolest ponovo vraca
posle odredenog perioda.

Kako bolest utice na svakodnevni porodicni Zivot?

Kao 1 svaka druga hroni¢na bolest i BS utiCe na svakodnevni Zivot porodice. Ukoliko je bolest
blaga, bez oboljenja ociju i drugih organa, porodica moze da vodi uobicajeni nacin zivota. NajCes¢i
problem mogu da budu ranice u ustima, koje se ponavljaju i mogu da budu bolne i da ometaju
uzimanje hrane i te¢nosti. Oboljenje o¢iju kod deteta moze biti ozbiljan problem za celu porodicu.

Da li dete moZe redovno da pohada Skolu?

Hroni¢no obolela deca treba da nastave skolovanje. Ukoliko nije doSlo do oboljenja oka ili nekog
drugog organa, deca mogu redovno da idu u skolu. Ako je vid oslabljen treba razmotriti mogucnost
primene posebnih obrazovnih programa.

Da li dete moZe da se bavi sportom?
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Ako je zahvacena samo koza i sluznica dete moze da se bavi sportom. Tokom pogorSanja upale
zglobova, treba izbegavati bavljenje sportom. Kod BS artritis je kratkotrajan i moze potpuno da se
izle¢i. Nakon toga dete moze da nastavi da se bavi sportom.

Ipak, deca sa oboljenjem ociju i krvnih sudova treba da ogranice svoje fizi¢ke aktivnosti. Ukoliko
su upalom zahvacéeni krvni sudovi nogu bolesnik treba da izbegava dugo stajanje.

Kakva se ishrana preporucuje?
Nema ograni¢enja u ishrani.

Da li klima moZe da uti¢e na tok bolesti?
Ne, klima nema uticaja na tok bolesti.

Da li dete moZe da se vakcinisiSe?

Lekar treba da odluci koje vakcine dete moze da primi. Ako se bolesnik le¢i imunosupresivnim
lekovima (GK, azatioprinom, ciklosporinom A, ciklofosfamidom, anti-TNF itd.) vakcinacija zivim,
oslabljenim virusima (protiv rubeole, malih boginja, zauSaka,decje paralize) treba da bude
odlozena.

Vakcine koje ne sadrze Zive viruse mogu da se daju (protiv tetanusa, difterije, hepatitisa B, velikog
kaslja, pneumokoka, hemofilusa, meningokoka).

Kakvi su saveti u vezi sa seksualnim Zivotom, trudnocom i zastitom od trudnoce?

Kada je seksualni Zivot u pitanju, jedan od najvecih problema su ranice na polnim organima. One
mogu da se ponavljaju, a posto su bolne ometaju seksualne odnose. Posto se kod zena javlja blaga
forma BS, one mogu normalno da iznesu trudnocu.

Ukoliko koriste imunosupresivne lekove, treba da se sprovodi zastita od trudnoce. O tome treba da
se posavetuje sa svojim lekarom.
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