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Behcetova bolezen

Kaj je to?

Behcetov sindrom (BS) ali Behgetova bolezen jeesiski vaskulitis (vnetje krvnih Zil)
neznanega izvora, za katerega sa:itma ponavljajée se razjede v ustni votlini in v
predelu spolovil ter prizadetostipsklepov, koze, krvnih Zil in Z&nega sistema. BS je
dobil ime po turskem zdravniku Prof. Dr. Hulusi Belu, ki ga je opisal leta 1937.

Kako pogosta je ta bolezen?

BS je pogostejSi v nekaterih delih sveta. Zemljepigorazdelitev BS sovpada z
zgodovinsko ‘svileno cesto’ in se najpogosteje wimav dezelah Daljnega vzhoda,
Srednjega vzhoda in v sredozemskem bazenu, kofaponski, Koreji, Kitajski, Iranu,
Turciji, Tuniziji in Maroku. Pogostost med odraslo pdguijo je 1/10.000 na Japonskem
in 1-3/1000 v Tutiji. V severni Evropi je pogostost okrog 1/300.08@@samini primeri
bolezni se pojavljajo v ZdruZenih drzavah in Avkjira

BS se redko pojavi pri otrocih, tudi v populacipkelikim tveganjem. Priblizno 3%
vseh bolnikov z BS izpolnjuje diagnasta merila pred 16. letom starosti. Najpogosteje
se bolezen zme med 20. in 35. letom. Oba spola sta prizadetkeepogosto, vendar
imajo moski obiajno tezjo obliko bolezni.

Kaj je vzrok bolezni?

Vzrok bolezni je nepoznan (idiopatski). Domnevaia,lahko k razvoju BS prispeva
genetska nagnjenost. Trenutno ne poznamo nobepeg#diciega sprozilca bolezni.
V Stevilnih centrih po svetu potekajo raziskavezookih in moznem zdravljenju BS.

Ali je bolezen dedna?

Pri BS ne obstaja ztiden vzorec dedovanja, vendar pa je prisotna gkaets
nagnjenost. Genetska predispozicija (HLA B5) jesgima predvsem pri bolnikih iz
Sredozemlja in Daljnega vzhoda. V strokovni litaraje opisanih tudi nekaj primerov,
ko je imelo BS ve ¢lanov ene druZine.

Zakaj je moj otrok dobil to bolezen? Ali lahko bolezen prepr&fimo?
Vzrok bolezni je nepoznan. Razvoj BS ne moremornetép

Ali je bolezen nalezljiva?
Ne, ni nalezljiva.

Kaksni so glavni simptomi?

1) Razjede v ustni votlini (afte): Te spremembeisaraj vedno prisotne. Razjede v ustni
votlini so prvi znak bolezni pri priblizno dveh tjieah bolnikov. Pri véini otrok se
pojavljajo Stevilne, manjSe razjede, ki jih tezkodino od razjed, ki se lahko pojavljajo
pri sicer zdravih otrocih. \&ge razjede so redkejSe, vendar so lahko zelo tedogrin
zahtevne za zdravljenje.



2) Razjede v predelu spolovil: Pridkh se razjede pojavljajo predvsem v predelu
mosnje in redkeje na spolnem udu. Pri odraslih mho$& mestu razjede skoraj vedno
ostane brazgotina. Pri deklicah je n&jmat prizadeto zunanje spolovilo. Razjede v
predelu spolovil so podobne razjedam v ustni votdroci pred puberteto imajo redkeje
spremembe v predelu spolovil.

Decki imajo lahko ponavljajo orhitis (vnetje testisov).

3) Prizadetost koze: Na kozi se lahko pojaw kalicnih sprememb. Spremembe, ki so
podobne mozoljem se pojavljajo po puberteti. Zamra eritema nodozum ozhigemo
rdete, bolé€e, vozltaste spremembe, ki se &&jno pojavijo na golenih. Te spremembe
S0 pogostejSe pri otrocih pred puberteto.

Z izrazom patergna reakcija oznajjemo znailen odziv na kozi bolnikov z BS po
vbodu z iglo. Ta odziv uporabljamo tudi kot diagh&s test za potrditev diagnoze BS.
Po vbodu koze na podlahti s sterilno injekcijskio ise po 24 do 48 urah na mestu vboda
razvije burica ali mehutek.

4) Prizadetost®: To je ena izmed najresnejSih manifestacij balezrse pojavlja
priblizno pri 50% bolnikov. Prizadetostige pogostejSa pri d&ih, kjer se pojavlja v
70%, redkejSa pa je pri deklicah. Prewe bolnikov sta prizadeti obecesi. Prizadetost
oc¢i se obtajno razvije v prvih treh letih od Zetka bolezni.

Prizadetost & je dolgotrajna (krordina) z oldasnimi novimi zagoni. Prizadeta sta
spredniji in zadnji &esni prekat (anteriorni in posteriorni uveitis)i ¥akem novem
zagonu lahko pride do strukturne okvatesa, ki povzréi postopno izgubo vida.

5) Prizadetost sklepov: Sklepi so prizadeti prbjizno 30-50% bolnikov z BS.
Najpogosteje so prizadeti gleznji, kolena, zapeastjomolci. Prizadetost sklepov je
lahko monoartikularna (prizadet en sklep) ali oéigikularna (prizadeti manj kot Stirje
sklepi). Vnetje v sklepih obajno traja nekaj tednov in izzveni brez dolgotrajposledic.
Vnetje sklepov pri BS zelo redko povzrarajno okvaro sklepa.

6) Prizadetost Zitnega sistemaCeprav redko, se pri otrocih z BS lahko pojavi tudi
prizadetost zitmega sistema. Z@ni so epilepténi napadi, pové&an intrakranialni tlak s
pridruzenim glavobolom in simptomi s strani mozganéajhujSe oblike prizadetosti
zivénega sistema se pojavljajo pri moskih. Pri neklatealnikih se lahko razvijejo
psihiatrine tezave.

7) Prizadetost zilja se pojavi priblizno pri 12-3@adostnikov z BS in je lahko znak
neugodnega dolgotnega poteka bolezni. Qiaijno so prizadete ¥ge Zile. Pogosta je
prizadetost ven v goleni, ki povaidooleco oteklino goleni.

8) Prizadetost prebavil: Ta vrsta prizadetostigegbej pogosta pri bolnikih z Daljnega
vzhoda. NatainejSi pregled lahko razkrije razjed€nevesju.

Ali bolezen poteka enako pri vseh otrocih?

Ne, bolezen ne poteka enako pri vseh otrocih. Mekiamajo lahko blago obliko bolezni
z razjedami v ustni votlini in blagimi koznimi spnembami, pri drugih pa se lahko
razvije prizadetostd in zivénega sistema. Obstajajo tudi razlike med deklicami

in detki. Obi¢ajno imajo deéki tezjo obliko bolezni in pogosteje prizadetostio Zil kot
deklice.

Ali je bolezen pri otrocih razli¢na kot pri odraslih?

BS je pri otrocih redek v primerjavi z odraslimiekgj razlik v poteku bolezni je
povezanih z razvojem pubertete. Tako je bolezentpocih, pri katerih so se ze pojavili
pubertetni znaki, bolj podobna poteku bolezni piiaslih. Pri otrocih z BS se pogosteje
pojavi ve& primerov bolezni znotraj ene druzine kot pri otihaKljub nekaterim



razlikam pa v sploSnem lahkotemo, da je bolezen pri otrocih podobna kot pri slina

Kako postavimo diagnozo bolezni?

Postavitev diagnoze je &i@oma klinicna. Preden otrok izpolnjuje mednarodno delta
merila za BS lahko pote 1-5 let od z&etka bolezni. Olgiajno je kokna diagnoza
postavljena tri leta od Zatka bolezni.

Pri BS ne obstaja nobena #Zitiaa laboratorijska preiskava. Priblizno polovidaok je
nosilcev antigena HLA B5, ki je povezan s tezjintgk@m bolezni.

Kot je bilo ze opisano zgoraj, je patengh reakcija na kozi pozitivna pri priblizno 60-
70% bolnikov.

Za opredelitev prizadetosti zil in Zinega sistema sa&sih potrebne posebne slikovne
preiskave Zzilja in mozganov.

Ker je BS bolezen, ki prizadenedverganskih sistemov, so pri zdravljenju teh bolriko
vkljuceni tudi specialisti za boleznéio(oftalmologi), bolezni koze (dermatologi) in
bolezni zi¥evja (nevrologi).

Katere preiskave so potrebn@&

1) Patergini kozni test je pomemben za postavitev diagnoadest je vkljgen med
klasifikacijska merila za Behgetov sindrom, ki jghpostavila mednarodna delovna
skupina. S sterilno iglo opravimo tri do pet vbodw@notranji povrsini podlahti, kar ne
povzraii hude boléine in po 24 do 48 urah ¢idamo reakcijo.

Omenjeno preatutljivost lahko vidimo tudi na mestih, kjer odvzame kri ali med
kirurSkim posegom in zaradi tega bolniki z BS n&@aoujejo dodatnih preiskav.

2) Nekatere preiskave v krvi opravimo za izkljav ostalih moznih diagnoz, ne obstaja
pa zn&ilna laboratorijska preiskava za BS. Izvidi preiskia kazejo na sploSno vnetje,
so ob&ajno nekoliko poveéani. Prisotna je lahko blaga slabokrvnost (anenmja)
povetano Stevilo belih krvnih celic. Teh testov ni pbine redno ponavljati, razen za
spremljanje aktivnosti bolezni in stranskigéinkov zdravil.

3) Razltne slikovne preiskave uporabljamo pri obravnawlkos prizadetostjo zil ali
Zivénega sistema.

Ali lahko bolezen pozdravimo?

Bolezen gasom lahko izzveni (remisija), vendar se v dolgonem poteku lahko pojavijo
novi zagoni. Bolezen trenutno Se ne znamo pozdyéatiko pa umirimo zagon in
bolezen nadzorujemo.

Kaksno je zdravljenje?

Ker je vzrok BS nepoznan, ne obstaja sp&utfizdravljenje za to bolezen. Poznanih je
vec vrst zdravil, ki jih uporabljamo ob prizadetosdzli¢cnih organov. Nekateri bolniki z
blago obliko BS ne potrebujejo nobenega zdravljeg@adrugi strani so bolniki s
prizadetostjo &, osrednjega zi&evja in krvnih zil, ki potrebujejo zdravljenje s
kombinacijami veé zdravil.

Skoraj vsi podatki o zdravljenju BS izvirajo iz 8ij) narejenih pri odraslih. Osnovna
zdravila, ki jih uporabljamo pri zdravljenju BS, savedena spodaj:

a) Kolhicin: Prectasom se je uporabljal za skoraj vsako izmed maadg8S, novejSe
klini¢ne raziskave pa so pokazale, da je najhotjkovit pri zdravljenju tezav s strani
sklepov in nodoznem eritemu.

b) Kortikosteroidi: To so zelodinkovita zdravila, ki umirijo vnetje. Kortikosterde
predpiSemo predvsem otrokom s prizadetostjpasrednjega zigevija in krvnih zil.



Zdravilo predpiSemo v visokih odmerkih (1-2 mg/kaijl in ga ohkiajno dobivajo v

obliki tablet.Ce je potrebno, lahko kortikosteroide dajemo tudbliki intravenskih
infuzij kot pulzno terapijo (30 mg/kg/dan tri draored), s katero dosezemo hiter
Klini¢ni odgovor. Lokalno zdravljenje s kortikosteroigiarabljamo pri zdravljenju
razjed v ustni votlini in v obliki kapljic pri zdwjenju sprememb nacesih.

¢) Imunosupresijska zdravila: Zdravila iz te skp{azatioprin, ciklosporin A,
ciklofosfamid) predpiSemo otrokom s hudo oblikodarli, predvsenie pride do
prizadetosti & ali katerega izmed zivljenjsko pomembnih notramgrganov.

d) Antiagregacijsko in antikoagulacijsko zdravlgisie uporablja pri izbranih primerih
bolnikov, ki imajo prizadete krvne zile. Pridiei bolnikov v ta namen verjetno zadostuje
zdravljenje z aspirinom.

e) Lokalno zdravljenje razjed v ustni votlini impvedelu spolovil.

f) Zdravila proti TNF so nova skupina zdravil, ka@tteviogo pri zdravljenju BS Se vedno
raziskujejo v izbranih centrih.

g) Talidomid uporabljajo v nekaterih centrih zaadjenje obseznih razjed v ustni
votlini.

Zdravljenje in dolgoréno vodenje bolnika z BS zahteva skupinski prisiRgeg
pediatrEnega revmatologa morajo pri obravnavi sodelovati tistali specialisti, kot npr.
oftalmolog in hematolog. Bolnik oziroma njegova Zina morajo biti v stalnem stiku z
zdravnikom ali centrom, ki je odgovoren za zdravjge

Kaksni so stranski Wwinki zdravil?

1) Najpogostejsi stransktunek jemanja kolhicina je driska. V redkih primel#inko
povzrai padec Stevila belih krvnih celic ali padec Sta\ktvnih plogic. Por@ali so tudi
0 azoospermiji (padec Stevila spermijev), ki pgrexstavlja tezav ob terapevtskih
odmerkih.

2) Kortikosteroidi so najboljdinkovita protivnetna zdravila, vendar je njihova
dolgotrajna uporaba omejena zaradi pomembnih #itansinkov, kot so npr. razvoj
sladkorne bolezni, poviSan krvni tlak, osteopor@ea mrena in zaostanek v rasti.
Otroci, ki morajo biti zdravljeni s kortikosterojdiaj bi le-te dobivali v enkratnem
jutranjem odmerku. Ob daljSem jemanju kortikosteowije potrebno dodatno uvesti
zagitno zdravljenje s pripravki kalcija.

3) Imunosupresijska zdravila: Azatioprin je lahlephtotoksien (Skodljiv za jetra),
povzrai padec Stevila krvnih celic in po¥@ nagnjenost k okuzbam. Ciklosporin A je
predvsem Skodljiv za ledvice in lahko powvaraisji krvni tlak. Pojavi se lahko tudi ¢@
poragsenost telesa ali tezave z dlesnimi. Glavni stran&kiki ciklofosfamida so zavora
kostnega mozga in tezave srien mehurjem. Pri dolgotrajni uporabi lahko vpliva
menstruacijski cikel in povztoneplodnost. Bolnike, ki prejemajo imunosupresjsk
zdravila, je potrebno natamo spremljati in opravljati kontrolne preglede kiviurina na
en do dva meseca.

Kako dolgo traja zdravljenje?

Na to vprasanje ne moremo enotno odgovoriti. V&mon prekinemo zdravljenje z
imunosupresijskimi zdravili po najmanj dveh let#h, ko je bolnik brez znakov aktivhe
bolezni vsaj dve leti.

Pri otrocih s prizadetostjo zil alébbolezen redko popolnoma izzveni in potrebujejo
dozivljenjsko zdravljenje. V teh primerih vrstoadmerke zdravil prilagajamo glede na
trenutne klinkne manifestacije.



Kaj pa alternativno/ komplementarno zdravljenje?
Za BS takSna vrsta zdravljenja ni poznana.

Kaksni kontrolni pregledi so potrebni?

Kontrolni pregledi so potrebni za spremljanje aktisti bolezni in zdravljenja ter so
posebej pomembni pri otrocih s prizadetostjp Breglede & mora opravljati specialist
oftalmolog z izkuSnjami na podtju zdravljenja uveitisov. Kako pogosto so potrebni
kontrolni pregledi je odvisno od aktivnosti boleamivrste zdravljenja.

Kako dolgo traja bolezen?
Obicajno bolezen poteka z obdobiji izboljSanja in ponmrzagoni bolezni. V sploSnem
se aktivnost bolezni&som postopno umirja.

Kaksna je dolgoraéna prognoza bolezni?

Zaenkrat Se nimamo dovolj podatkov o dolgorem poteku bolezni pri otrocih z BS.
Dostopni podatki iz literature kazejo, da velikdrbkov z BS ne potrebuje nobenega
zdravljenja.

Otroci s prizadetostjodd centralnega zidnega sistema in Zil potrebujejo posebno
zdravljenje in nataimo sledenje. Pri d&ih poteka bolezen nekoliko tezje kot pri
deklicah. Prizadetositbse obéajno pojavi v prvih letih bolezni.

BS je lahko smrtna bolezen v redkih primerih, kindlpido hude prizadetosti zil
(raztrganje pljdne arterije ali ostalih perifernih anevrizem, ipdhyide prizadetosti
centralnega ziéhega sistema, ali razjede in predifjavesne stene, ki se pojavlja
predvsem pri dokeenih etnénih skupinah bolnikov (pri Japoncih).

Glavni vzrok dolgoroénih bolezenskih tezav je prizadetost, &i je lahko zelo huda.
Rast otroka je lahko sekundarno zavrta zaradi fdrga s kortikosteroidi.

Ali je mozna popolna ozdravitev?
Nekateri blagi primeri lahko ozdravijo, &iaoma pa imajo bolniki daljSa obdobja
izboljSanja brez znakov aktivne bolezni.

Vsakodnevno zivljenje

Kako bolezen vpliva na vsakodnevno zivljenje otrokan druzine?

Kot vsaka druga krotiha bolezen tudi BS vpliva na otroka in druzinskdjénje. Ce je
bolezen blaga, brez prizadetosti ali katerega izmed notranjih organov, je lahko
druzinsko zivljenje normalno. NajpogostejSe tezaw®btajno ponavljajée se razjede v
ustni votlini, ki so lahko za otroka zelo mé&e Spremembe v ustni votlini so lahko
bolete in ovirajo hranjenje in pitje tekm. Prizadetost @ je prav tako lahko zelo tezavna
za druzino.

Kaj pa Sola?

Pri otrocih s krorinimi boleznimi je nujno nadaljevanje Solanja. Otro8S lahko redno
obiskujejo Solo, razete imajo tezjo prizadetostioali katerega izmed notranjih organov.
Pri tezji okvari vida je potrebna vkiuev v prilagojene izobrazevalne programe.

Kaj pa Sportna aktivnost?

Ce ima otrok samo prizadetost koZe in sluznic skdatkvarja s Sportom. Med zagoni
vnetja sklepov je potrebno izogibanje Sportnimakdistim. Artritis pri BS je
kratkotrajen in popolnoma izzveni. Ko vnetje skiefeveni, se lahko Zae bolnik



ponovno ukvarjati s Sportom.
Otroci s prizadetostjocoali velikih zil morajo omejiti Sportne aktivnos#ri bolnikih s
prizadetostjo zil na spodnijih udih ni pripohoso daljSe stanje.

Kaj pa dietna prehrana?
Pri BS ni nobenih omejitev glede hrane.

Ali lahko klimatske razmere vplivajo na potek boleni?
Ni znano, da bi klimatske razmere vplivale na iarge BS.

Ali je otrok lahko cepljen?

Lecesi zdravnik mora doléiti, katera cepljenja naj otrok opradie je otrok zdravljen z
imunosupresijskimi zdravili (kortikosteroidi, azagpirin, ciklosporin A, ciklofosfamid,
anti-TNF itd.) moramo cepljenje z zivimi, oslablyem virusi (kot npr. cepljenje proti
rdeckam, oSpicam, mumpsu in zivo cepivo proti poliomisl) odloziti.

Cepljenja z mrtvimi cepivi (proti tetanusu, davigirtvo cepivo proti poliomielitisu,
hepatitisu B, oslovskemu kaslju, pnevmokoku, hadmogu in meningokoku) otrok
lahko opravi.

Kaj pa spolno zivljenje, nos€nost in kontracepcija?

Ena izmed glavnih tezav pri spolnem zivljenju jstaaek razjed v predelu spolovil. Le te
so lahko ponavljajie, bol&e in vplivajo na spolno aktivnost. Zenske z BS naj
obicajno blazjo obliko bolezni in imajo lahko normalnos&nost.

V ¢asu zdravljenja z imunosupresijskimi zdravili jenebna odléitev glede uporabe
kontracepcijskih sredstev. O izbiri metode za peé&granje zanositve ali ob morebitni
nose&nosti je potreben posvet zZ&&im zdravnikom.



