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BEHCETOVA CHOROBA

Co je to?

Behcetov syndrom alebo Behcetova choroba (BS) je systémova vaskulitida
(zéapal krvnych ciev) neznameho pobvodu, ktord je charakterizovana
opakovanou tvorbou vriedkov v dutine Ustnej a v oblasti pohlavnych organov,
s postihnutim oci, klbov, koze, ciev a nervového systému. Je pomenovana
podla tureckého lekara Hulusi Behceta, ktory ju opisal v roku 1937.

Ako casto sa vyskytuje?

BS sa castejsSie vyskytuje v urcitych cCastiach sveta. Zemepisné rozlozenie BS
zodpoveda Uzemiu historickej ,hodvabnej cesty". NajCastejSie sa vyskytuje
v krajinach dalekého a stredného vychodu a stredomoria, v Japonsku, Korei,
Cine, Irane, Turecku, Tunisku a v Maroku. Frekvencia vyskytu choroby
v dospelej populacii je 1/10 000 v Japonsku a 1-3/1000 v Turecku. V severnej
Eurdpe je vyskyt asi 1/300 000.

Niekolko pripadov bolo opisanych aj v USA a v Australii. BS u deti je vzacna
dokonca aj vo vysoko rizikovych populacidch. Pacienti, ktori spliaju
diagnostické kritéria pred 16. rokom veku tvoria asi 3% vSetkych pripadov BS.
Vo vSeobecnosti sa choroba objavuje vo veku 20 - 35 rokov. Je rovnako
zastupena u oboch pohlavi, hoci u muzov ma vaznejsi priebeh.

Aké su priciny choroby?

Priciny BS nie su zname, choroba sa oznacuje ako ,idiopaticka" (t.j.
neznameho poévodu). Genetickd predispozicia moéze mat urcity vyznam vo
vyvoji choroby. Jednoznacny vyvolavajuci faktor nie je znamy. Vo viacerych
svetovych centrach pokracuje vyskum pricin a lieCby tejto choroby.

Je to dedicné?

Neexistuje jednotny typ dedi¢nosti BS, avsSak existuje urcitéa geneticka
predispozicia k vzniku choroby. BS suvisi s genetickym znakom (HLA B5)
hlavne u pacientov zo Stredomoria a z Dalekého vychodu. V literature boli
opisané pripady rodinného vyskytu BS.

Pre¢o moje dieta ochorelo na BS? Da sa chorobe predist?
Pri¢ina vzniku choroby nie je zndma. Nie je mozné jej predist.

Je to nakazliva choroba?
BS nie je nakazlivy.

Aké sa hlavné priznaky?

1. Vriedky v dutine Ustnej (afty): Vyskytuju sa takmer vzdy. Afty su prvym
priznakom asi u 2/3 pacientov. Vacsina deti ma pocetné, drobné afty, ktoré sa
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nedaju odlisit od bezne sa vyskytujlcich detskych aft. Velké afty s zriedkavé,
ale velmi tazko sa liecia.

2. Vriedky v oblasti pohlavnych organov: U chlapcov sa nachadzaju hlavne
na miesku a menej casto na penise. U dospelych muzov takmer vzdy
zanechavaju jazvu. U dievcat su postihnuté hlavne vonkajsie pohlavné organy.
Tieto vriedky sa podobaju na afty. Deti pred nastupom puberty majud mensi
pocet vriedkov.

Chlapci m6zu mat opakované zapaly semennikov.

3. Postihnutie koze: Vyskytuju sa r6zne kozné chorobné prejavy. Vyrazky
podobné akné sa objavuju iba v puberte. Erythema nodosum su cervené,
bolestivé, uzlikovité lézie, ktoré vznikaju hlavne na dolnych koncatinach (na
predkoleniach) a vyskytuju sa CastejSie u deti pred nastupom puberty.
Reaktivita koze pacientov s BS na pichnutie ihlou sa nazyva patergicka reakcia.
Pouziva sa aj ako diagnosticky test. V mieste pichnutia sterilnou ihlou na
predlakti vznika do 24 - 48 hodin vyrazka alebo hnisavy pluzgierik.

4, Postihnutie oci: Je to jeden z najzavaznejSich prejavov choroby. Celkovy
vyskyt u pacientov s BS je asi 50%, uchlapcov az 70%. Dievcata su
postihnuté menej Casto. Choroba postihuje u vacsiny pacientov obe oci, a to
zvycCajne pocas prvych 3 rokov od objavenia sa prvych priznakov BS.

Priebeh ocného postihnutia je chronicky s ob¢asnym vzplanutim. Zasiahnuté su
prednd izadnd cast oka (prednd a zadnd uveitida). Kazdé vzplanutie
zanechava urcité posSkodenie struktar oka s postupnou stratou zraku.

5. Postihnutie klbov: Klby su zasiahnuté asi u 30 - 50% deti s BS. Vacsinou
su postihnuté cClenky, kolena, zapastia a lakte. Pozoruje sa bud
monoartikularne (zasiahnuty je jeden kib) alebo oligoartikularne (zasiahnuté
sU najviac 4 klby) postihnutie. Zapal klbov pretrava zvycajne niekolko tyzdrnov
a ustupuje bez trvalych nasledkov. Len velmi vzacne vedie artritida pri BS
k trvalému poskodeniu kibu.

6. Neurologické postihnutie: Vyskytuje sa u deti vzacne. Typicky sa
prejavuje kfémi, zvySenym vnutrolebe¢nym tlakom s bolestami hlavy
a mozgovymi priznakmi. Zavaznejsie formy sa vyskytuju u chlapcov.
U niektorych pacientov sa mdzu rozvinut psychiatrické problémy.

7. Cievne postihnutie: Pozoruje sa asi u 12 - 30% detskych pacientov s BS.
Méze znamenat zIG progndzu. Vacsinou su postihnuté velké krvné cievy. Casto
vznika zapal lytkovych Zil, ktory vedie k bolestivému opuchu lytok.

8. Postihnutie traviaceho traktu: Vyskytuje sa hlavne u pacientov
z Dalekého Vychodu. Vysetrenie traviaceho traktu odhali pritomnost vredov.

Je choroba rovnaka u kazdého dietata?

Nie, nie je. Niektoré deti m6zu mat miernu formu choroby s vriedkami v dutine
Ustnej as koznym vysevom, =zatial¢o uinych sa modzZe rozvinut vazne
postihnutie oci a nervového systému. U chlapcov je priebeh choroby zvycajne
tazsi, Castejsie u nich vznika postihnutie oci a ciev.

Je choroba v detstve odlisna od choroby v dospelosti?

U deti je BS v porovnani s dospelou populaciou vzacny. Urcité rozdiely sa
tykaju nastupu puberty, nakolko choroba sa u deti v puberte viac podoba

2 12/2003



chorobe dospelych. U deti s BS sa castejSie popisuje familidlny (rodinny)
vyskyt. Vo vSeobecnosti, napriek malych rozdielom, sa BS v detstve podoba na
BS v dospelosti.

Ako sa diagnostikuje?

Diagndza je hlavne klinickd. M6ze trvat aj 1 - 5 rokov, kym dieta splni vsetky
medzinarodné kritéria potrebné pre stanovenie diagnézy BS. Diagndza je preto
oneskorena v priemere o 3 roky.Neexistuju Specifické laboratéorne znamky BS.
Priblizne polovica postihnutych deti su nositelia genetického znaku HLA BS5,
ktory suvisi s tazsim priebehom choroby.

Kozny test opisany vysSie je pozitivny asi u 60 - 70% pacientov.

Na odhalenie cievneho a neurologického postihnutia su potrebné Specialne
zobrazovacie vysSetrenia ciev a mozgu.

KedZe je BS multisystémova choroba, pri liecbe je nutna spolupraca
oftalmoléga (ocného lekara), dermatoléga (kozného Ilekara) a neuroldga
(Specialista na nervovy systém).

AKky je vyznam vysetreni?

1. Pre stanovenie diagnozy je dolezity kozny test na patergiu, ktory je
zahrnuty aj do oficialnych medzinarodnych diagnostickych kritérii pre
Behcetovu chorobu. Na vnutornej strane predlaktia sa sterilnou ihlou vykona 3
- 5 vpichov. Bolest pri vpichu je minimalna. Kozna reakcia sa vyhodnoti po 24
- 48 hodinach.

Nadmerna rekcia koZe sa prejavuje aj po odberoch krvi a o operaciach, preto
by pacienti s BS mali podstupovat len nevyhnutné zasahy.

2. Niektoré krvné testy sluzia na diferencidlnu diagnostiku BS (na odlisenie
inych chordob s podobnym priznakmi), avSak neexistuje Specificky test na BS.
Laboratérne parametre odrazajuce pritomnost a aktivitu zapalu s mierne
zvysSené. Krvné vysetrenia mozu odhalit miernu chudokrvnost a zvyseny pocet
bielych krviniek. Nie je nutné opakovat tieto vysetrenia, pokial nie st stcastou
priebezného sledovania aktivity choroby alebo neziaducich Gcinkov liecby.

3. U deti s neurologickym a cievnych postihnutim sa vykonavaju niektoré
zobrazovacie vySetrenia.

D4 sa choroba lieéit a vylieéit?
Prejavy choroby mozu ustupit ale aj opatovne vzplanit. BS je mozné
kontrolovat ale nie vyliecit.

Aké sit moznosti liecby?

Nakolko pri¢ina BS nie je znama, neexistuje na fu Specificka liecba. K dispozicii
je vsSak Siroka Skala lieCebnych moznosti zameranych na postihnutie
jednotlivych organov. Na jednej strane su pacienti s BS, ktori nepotrebuju
ziadnu lieCcbu. Na druhej strane su pacienti s postihnutim viacerych organov,
hlavhe oci, centrdlneho nervového systému aciev, ktori potrebuju
kombinovanu liecbu.

Takmer vsSetky Udaje o liecbe BS pochadzaju od dospelych pacientov.
K hlavhym pouzivanym liekom patria:

3 12/2003



a) Kolchicin: V minulosti sa pouzival na lieCbu takmer vsetkych prejavov
BS. Ukazalo sa vsSak, ze je ucinny hlavne pri liecbe klbového postihnutia
a erythema nodosum.

b) Kortikosteroidy: Velmi Uclinne kontroluju zapal. Podavaju sa hlavne
detom s postihnutim o¢i, centrdlneho nervového systému a ciev, vaésinou vo
vysokych davkach (1 - 2mg/kg/den). V pripade potreby sa mézu aplikovat
vnutrozilovo vo velmi vysokej davke (30mg/kg/den 3x obden) na dosiahnutie
okamzitého UcCinku (pulzna kortikosteroidna liecba). Lokalne kortikosteroidy sa
pouzivaju v liecbe vriedkov v dutine Ustnej, a vo forme ocnych kvapiek aj
v liecbe o¢ného postihnutia.

c) Imunosupresivne lieky: Pouzivaju sa u deti s tazkym priebehom choroby,
hlavne s postihnutim oci a vaznym poskodenim zivotne dolezitych organov.
Podava sa azatioprin, cyklosporin A a cyklofosfamid.

d) Lieky zabranujluce zrazaniu krvi a zhlukovaniu krvnych dostiCiek
(antikoagulacna a antiagregacna liecba): Pouzivaju sa u vybranych pacientov
s postihnutim ciev. U vacsiny pacientov postacuje na tieto Ucely acylpyrin.

e) Lokalna liecba vriedkov v dutine ustnej a v oblasti pohlavnych organov

f) Anti-TNF lie¢ba: Ucinnost tejto novej skupiny liekov sa v sicasnosti
skima vo vybranych svetovych centrach.

g) Thalidomid: V niektorych centrach sa pouziva na liecbu velkych aft
v dutine Ustnej.

Aké s neziaduce Gcinky liecby?

1. Hlavnym neziaducim ucinkom kolchicinu je hnacka, vzacne sa moze
objavit aj pokles poctu bielych krviniek a krvnych dosti¢iek. Do Gvahy
prichadza aj azoospermia (pokles poctu spermii), ale pri uzivani lie¢ebnych
davok kolchicinu nie je vyznamnym problémom.

2. Kortikosteroidy su ucinnné protizapalové lieky, ale ich pouzitie je
obmedzené zavaznymi neziaducimi Ucinkami, ktoré vznikaju pri ich dlhodom
uzivani. Patria k nim cukrovka, vysoky krvny tlak, osteopordéza (rednutie
kosti), katarakta (zakal ocCnej SoSovky) a zaostavanie v raste. Deti, ktoré
musia byt lie¢ené kortikosteroidmi by mali prednostne uzivat jednu davku lieku
denne v rannych hodinach. Pri dlhodobej lieCbe je potrebné uzivat pripravky
vapnika.

3. Imunosupresivne lieky: Azatioprin modze poskodzovat peceri a mbze
navodit znizenie poctu bielych krviniek a zvySenU nachylnost k infekciam.
Cyklosporin A poskodzuje predovsetkym oblicky a mdze vyvolat vysoky krvny
tlak, postihnutie dasien a zvySené ochlpenie tela. Hlavnymi neziaducimi
uc¢inkami cyklofosfamidu su Gtlm kostnej drene a postihnutie mocového
mechara. Dlhodobé uzivanie nari$sa menstruaény cyklus a moze spdsobit
neplodnost. Pacienti s touto lieCbou musia byt prisne sledovani, a mali by sa
u nich vykonavat pravidelné vysetrenia krvi a mocu kazdy alebo kazdy druhy
mesiac.
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Ako dlho by mala trvat lie¢ba?

Na tuto otdzku neexistuje jednoznacna odpoved. Vo vSeobecnosti
imunosupresivna lieCba trva najmenej 2 roky alebo sa ukonci, ked' je pacient 2
roky v remisii.

AvSak u deti s postihnutim oéi a ciev, u ktorych je velmi tazké dosiahnut
remisiu, moze byt lie¢ba celozivotna. V takom pripade sa lie¢ba a davky liekov
upravuju podla klinickych prejavov.

Existuje alternativna alebo podporna liecba?
Takato liecba BS neexistuje.

Aké pravidelné kontroly sG potrebné?

Pravidelné kontroly su nevyhnutné na sledovanie aktivity choroby a ucinnosti
lie¢by a s mimoriadne délezité hlavne u deti so zapalom odi. O& by mali byt
pravidelne vySetrené oftalmolégom, ktory ma skusenosti s lieCbou uveitidy.
Intervaly medzi jednotlivymi kontrolami sa stanovuju podla aktivity choroby a
podla typu liecby.

Ako dlho choroba trva?
Choroba vacsinou prebieha pod obrazom striedajucich sa obdobi remisie
(Ustupu) a exacerbacie (vzplanutia). Aktivita choroby vacsinou ¢asom klesa.

Aky je dlhodoby vyvoj a prognéza choroby?

Nemame dostatok udajov o dlhodobom sledovani detskych pacientov s BS.
Z dostupnych udajov je zjavné, ze je vela pacientov s BS, ktori nepotrebuju
Ziadnu lie¢bu.

Deti s postihnutim oci, nervového systému a ciev potrebuju Specialnu liecbu a
sledovanie. U mladych chlapcov prebieha choroba tazsie ako u dievdat.
Postihnutie oci sa vyvija pocas prvych rokov trvania choroby.

Vo vzacnych pripadoch méze byt BS smrtelnhd, v désledku cievneho postihnutia
(prasknutie vydute plicnej alebo inej tepny), postihnutia centralneho
nervového systému, vredov traviaceho traktu s prederavenim creva. Tieto
komplikacie su CastejSie v niektorych populaciach, napr. v Japonsku.

Hlavnou pri¢inou dlhodobej chorobnosti je postihnutie oci, ktoré méze byt aj
velmi vazne.

Nasledkom lie¢by glukokortikoidmi méze byt spomaleny rast dietata.

Je mozné upiné vyliecenie?
Niektoré lahké pripady sa moézu Uplne vylieit, ale u vadsiny pacientov je
mozné lie¢bou dosiahnut len dlhodobUl remisiu.

Ako ovplyviiuje choroba Zivot dietata a celej rodiny?

Ako kazda ind chronickd choroba aj BS zasahuje do Zivota dietata i celej
rodiny. Ak je choroba mierna bez postihnutia oCi a dbélezitych organov, modze
viest rodina normalny Zivot.
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NajcastejSim problémom je opakovana tvorba vriedkov v dutine Ustnej, ktoré
mozu byt pre dieta velmi neprijemné. Afty si bolestivé a mo6zu rusit jedenie i
pitie. Zavaznym problémom pre rodinu je o¢né postihnutie u chorého dietata.

Ako je ovplyvnena skolska dochadzka?

Je nevyhnutné, aby deti s chronickymi chorobami pokracovali v uceni.
V pripade, ze pacient nema zavazné postihnutie oci alebo dbélezitych organov,
moze pokracovat v normalnej Skolskej dochadzke. Pri oslabeni zraku su
niekedy potrebné Specialne vyukové programy.

Ako je to so Sportovanim?

Pokial' je postihnutie obmedzené na koZu a sliznice mo6ze sa dieta zGCastfiovat
vSetkych Sportovych aktivit. PoCas vzplanuti klbového zapalu je vSak nutné
vyhybat sa Sportom. Artritida pri BS trvd kratko a ustupuje bez trvalych
nasledkov. Po odzneni zdpalu mbze dieta znova Sportovat.

Deti s postihnutim oéi a ciev sU natené obmedzit svoje aktivity. Hlavne
dlhotrvajuce statie je nevhodné pre pacientov s postihnutim ciev dolnych
koncatin.

Je potrebna diéta?
Nie je potrebné Ziadne obmedzenie tykajuce sa diéty.

Mobze podnebie ovplyvnit priebeh choroby?
Nie je znamy Ziadny ucinok podnebia na priebeh BS.

Mobze byt dieta ockované?

Lekar by mal rozhodnut o tom, ktoré ockovanie by dieta malo dostat. Ak dieta
uziva imunosupresivne lieky (kortikosteroidy, cyklosporin A, cyklofosfamid,
anti-TNF) nesmie byt ockované Zivymi oslabenymi mikroorganizmami (napr.
vakcinou proti rubeole, osypkam, mumpsu, detskej obrne - lyzickou). Tieto
ockovania je nutné odlozit na neskorsie.

Dieta mb6ze byt ockované vakcinami, ktoré neobsahuju Zivé mikroorganizmy,
ale len ich casti - bielkoviny (vakcina proti tetanu, zaskrtu, injekéna Salkova
vakcina proti detskej obrne, proti Zltacke typu B, Cdciernemu kaslu,
pneumokokom, Haemophilus influenzae, meningokokom).

Ako choroba ovplyviiuje sexualny Zivot, tehotnost, antikoncepciu?
Jednym z hlavnych problémov v sexualnom Zivote pacientov sBS je
opakovana tvorba vriedkov v oblasti pohlavnych orgdnov. Mézu byt bolestivé a
mozu prekdazat pri pohlavnom styku. Nakolko Zeny s BS maju vadésinou lahky
priebeh choroby, ich tehotnost nie je komplikovana chorobou.

Pokial' Zena wuziva imunosupresivne lieky, mala by zvazit pouzivanie
antikoncepcie. Otazky tykajuce sa antikoncepcie a tehotnosti by mala
konzultovat so svojim lekarom.
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