e B RS

BEHCET KOR

Mi ez?

A Behcet szindroma, vagy Behcet kor (BS) egy ismeretlen okokra visszavezethet szisztémas
vaszkulitisz (érgyulladés), amelyet visszatérd szdj- €s genitdlis (ivarszervi) fekélyek, valamint a
szemek, az iziiletek, a bdr, az erek és az idegrendszer érintettsége jellemez. A BS Hulusi Behcet
professzorrdl, egy torok orvosrol kapta elnevezését, aki 1937-ben fedezte fel és irta le.

Milyen gyakori?

A BS a vilag egyes t4jain gyakrabban fordul eld. A BS-es esetek foldrajzi eloszlasa egybeesik a
torténelmi ,,selyemuttal”. Foként a Téavol-Kelet, a Kozel-Kelet orszdgaiban, a Mediterran 6bol
orszagaiban figyelték meg, mint példaul Japanban, Koredban, Kinaban, Iranban, Torokorszagban,
Tunézidban és Marokkoban. Az eldfordulasi gyakorisaga a felndtt népesség korében Japanban
1:10.000, Torokorszagban 1-3:10.000. Eszak-Eurépaban ez az arany 1:300.000. Ausztralidban és
Amerikdban csak néhany esetet jelentettek. A BS a gyermekek korében ritka, még a magas
kockazati populaciokban is. A 16 éves kor alattiak koziil mindossze az 6sszes BS eset 3%-a keriil
ki, mivel csak ennyien felelnek meg a diagnosztikai kritériumoknak. Osszességben a betegség
altalaban 20-35 éves kor kozott jelentkezik. Egyenletes az eloszlasa nemek szerint, bar a férfiak
betegsége altalaban stlyosabb.

Mik a betegség okai?

A betegség okai ismeretlenek (idiopatias betegség). A genetikai hajlamnak talan van némi szerepre
a BS kialakulasaban. Nincs ismert el6idéz6 tényezd.

Szamos kozpontban folynak kutatasok a lehetséges okokkal és kezeléssel kapcsolatban.

Orokletes-e a betegség?

Nincs egyértelmli mintdja a BS 6roklésének, bar bizonyos mértékli genetikai fogékonysag jelen
lehet. A szindroma Osszefiiggésbe hozhaté az eleve meglévd genetikai hajlammal (HLA BSY),
kiilondsen a Mediterran orszagokbol, vagy a Téavol-Keletrdl szdrmazo betegeknél. Van néhéany
csaladon beliil eléfordulo eset, amit feldolgoztak az irodalomban.

Miért betegedett meg a gyermekem? Megel6zheto-e a betegség?
A betegség oka ismeretlen. A BS ezért nem megel6zhetd.

Fert6zo-e a betegség?
Nem, nem fert6zo.

Melyek a fobb tiinetei?

1) Szajiregi fekélyek (aftak): Ezek az elvaltozdsok majdnem mindig jelen vannak. A betegek
kétharmadanal a szdjiiregi fekélyek a kezdeti tiinetek. A gyermekek tobbségénél sok kicsiny fekély
alakul ki, amelyek megkiilonboztethetetlenek az idénként visszatérd fekélyektdl, amelyek olyan
gyakoriak gyermekkorban. A nagy fekély igen ritka, de kezelése nagyon nehéz lehet.

2) Ivarszervi fekélyek: Fiuknal a fekélyek helyileg leginkdbb a herezacskon talalhatoak, és kevésbé
gyakran a péniszen. Feln6tteknél ezeknek mindig heges nyoma marad. A lanyoknal féleg a kiilsé
nemi szerv ¢érintett. Ezek a fekélyek a szdji aftakhoz hasonlitanak. A pubertas el6tt allo
gyermekeknél ritkdbban fordul el ivarszervi fekély.
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A fiuknak visszatérd heregyulladasuk, orhitisziik lehet.

3) A bor érintettsége: Kiilonbozd borelvaltozdsok léteznek. A pattanasszerli elvaltozasok csak
pubertaskor utan jelennek meg. Az eritéma nodézum voros, fajdalmas, csomodszerli elvaltozasok
megjelenését jelenti a labszarakon. Ez a fajta bdrelvaltozas a pubertdskor eldtt allo6 gyermekeknél
sokkal gyakoribb.

A patergias (tobbszordsen allergias) reakciok a BS-ben szenvedd betegek boérének tliszaras altal
kivaltott reaktivitdsa. Ezt akar a BS diagnosztizalasra alkalmas tesztként is hasznalhatjak. Steril
tliszUras utan az alkaron 24-48 oran beliil papula (kiiités, pattanas) vagy pusztula (gennyholyag)
jelenik meg.

4) A szemek érintettsége: Ez a betegség legsulyosabb tlineteinek egyike. Mig az Osszes esetben
megjelenése koriilbeliil 50%, ez a fiuk esetében 70%. A lanyokat tehat ritkabban érinti. A betegség
a betegek tobbségénél kétoldali. A szemek érintettsége altaldban a betegség kezdetétdl szamitott 3
éven beliil alakul ki.

A szembetegség lefolyasa kronikus, idonkénti fellobbanasokkal. Mind az eliilsé csarnok, mind a
hats6 csarnok érintett (eliils6, vagy hatsé uveitisz). Minden egyes fellobbanas utan szoveti
karosodas 1ép fel, ami fokozatos latasvesztéshez vezet.

5) lziileti érintettség: Az iziiletek érintettsége a BS-ben szenveddk 30-50 szazalékanal van jelen.
Altaldban a bokak, térdek, csuklok és konyokok érintettek. Vagy monoartikularis (egy iziiletet
érintd), vagy oligoartikularis (4, vagy anndl kevesebb iziiletet érint6) forma figyelheté meg. Ez a
gyulladas éltalaban par hétig tart, és maradvanytiinetek nélkiil szlinik meg. Nagyon ritka, hogy a BS
esetében eléforduld iziileti gyulladas iziileti karosodast okozna.

6) Idegi érintettség: barmily ritka, az idegi érintettség mégis eléfordulhat a BS-es gyermekeknél.
Jellegzetességei a gdrcsrohamok, agyvérzés, megemelkedett koponyatiri nyomas fejfajassal tarsulva
¢s mas agyi tiinetek. Legsulyosabb formai férfiaknal figyelheték meg. Némely betegnél
pszichiatriai problémak is adodhatnak.

7) Az erek érintettsége: A gyermekkori BS 12-30 szazalékanal tapasztalhato. Szerencsétlen
kimenetelt jelezhet. Altaldban a szervezet nagyobb erei érintettek. Gyakori célpontjai a labszar-
vénak, amelyek ezaltal duzzadtta, fajdalmassa valnak.

8) Gyomor-bél érintettség: Kiilonosen gyakori a Tavol-Keletrdl szarmazd betegeknél. A belek
vizsgalata felderitheti a lehetséges fekélyeket.

Minden gyermeknél azonos a betegség?

Nem, nem azonos. Néhanyuknal enyhe lefolyasu, szajiiregi fekélyekkel és némi borelvaltozassal,
masoknal szem, vagy ideg érintettség alakulhat ki. A fitk €s a lanyok kozott is vannak kiilonbségek.
A fiuknal altalaban sulyosabb lefolyasti a betegség, ¢€s tobbszor fordul el a szemek és az erek
érintettsége, mint a lanyok esetében.

Kiilonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?

A BS gyermekeknél ritkdbb, mint a felndtteknél. A serdiilékorra valo tekintettel is vannak
kiilonbségek. A pubertdskoron mar atesett gyermekek betegsége jobban hasonlit a felndttekéhez. A
BS-es gyermek esetében a csaladi halmozodas gyakoribb, mint a felndtteknél. Altalanossdgban
azonban, néhany variaciotdl eltekintve a gyermekkori BS hasonlit a felnéttkori BS-re.

Hogyan diagnosztizalhato?

A diagnozis foként klinikai alapokon nyugszik. 1-5 év is eltelhet, mire a gyermek a BS nemzetkozi
kritériumaival jellemezheto lesz. A diagnozis atlagosan 3 évvel késlekedik.

Nincsenek specifikus laboratoriumi eredmények a BS-t illetéen. A gyermekeknek megkdzelitdleg a
fele a HLA BS5 hordozoja. Ez stilyosabb betegséget jelent.

Mint mar leirtuk, a patergias bor-teszt a betegek 60-70 szazalékanal pozitiv.

Ahhoz, hogy megallapitsak az ér és az idegrendszeri érintettséget, az erek ¢s az agy specifikus
képalkotd vizsgalataira lehet sziikség.

2 12/2003



Mivel a BS egy tobb szervet érintd szisztémas betegség, szem- (szemorvos), bor- (bérgyogyasz),
ideg- (idegorvos) specialistak egylittmiikodése sziikséges a betegek kezelésében.

Mi a vizsgalatok jelentosége?

1) A patergids bor-teszt a diagndzis szemszdgébol fontos. A Behcet korra vonatkoz6 Nemzetkozi
Munkacsoport osztalyozasi kritériumai kozé tartozik. A vizsgélat sordn steril tlivel 3-5 szhrast
ejtenck az alkar belso felén. Ez alig fajdalmas. A reakciot 24-48 ora elteltével értékelik ki.

Ez a tlzott reaktivitds azon teriileteken is megfigyelhetd, ahol vérvételre, vagy miitétre keriilt sor,
ezért a BS-ben szenvedd betegeknek nem ajanlott sziikségtelen beavatkozasoknak aldvetni
magukat.

2) Nincs a BS-re jellemz0 laboratériumi vizsgalat, bar vérvizsgalatokat végeznek mas betegségektol
vald elkiilonités céljabol. Az Altalanos gyulladast kimutatd tesztek eredménye csak enyhén
emelkedett. Mérsékelt vérszegénység és a megemelkedett fehérvérsejt szam deriilhet ki ezen
vizsgalatok soran. Nincs sziikség a tesztek megismétlésére, hacsak nem tartjdk a beteget allando
ellenérzés alatt a betegség aktivitdsanak, vagy a gyogyszeres terapia mellékhatasainak
megfigyelésének céljabol.

3) Szamos képalkoto technika alkalmazhatd gyermekeknél, ha ér, vagy idegrendszeri érintettség
van jelen.

Gyogyithato-e, kezelheté-e?
A betegség megnyugodhat, de lehetnek fellangolasok is a lefolyas alatt. Ezek egyensulyban
tarthatok, de nem gydgyithatok meg teljesen.

Milyen kezeléseket alkalmaznak?

Mivel a BS okai ismeretlenek, nem létezik specifikus kezelés. A kezelési lehetdségek a kiilonboz6
szervek érintettségétdl fiiggden széles skalan mozognak. Az egyik véglet az, amikor a BS-es
betegnek nincs sziiksége kezelésre. Masrészrél vannak olyan betegek — foleg szem-, vaszkularis-,
vagy kozponti idegrendszeri betegséggel — akiknek kombinalt terapidra van sziikségiik.

A BS-re vonatkozé elérhetd adatok szinte mindegyike felndttkori tanulmanyokbdl szarmazik. A
legfontosabb gyodgyszerek, hatdoanyagok a kovetkezok:

a) Kolhicin: Régebben a BS szinte Osszes tlinetére alkalmaztak, de egy nemrégiben késziilt
tanulmany szerint az iziileti problémak és az eritéma nodozum kezelésére igazan hatékony.

b) Kortikoszteroidok: Nagyon hatékonyak a gyulladds kezelésében. A szteroidokat fdleg olyan
gyermekeknek adjak, akiknek szem-, idegrendszeri- vagy ér betegségiik van, ¢s altalaban szajon at
adjak, magas adagban(1-2mg/kg/nap). Amikor sziikséges, intravéndsan is kaphatnak magasabb
dozist (30mg/kg/map 3 egymadst kdvetd napon), hogy azonnali hatast érjenek el (szteroid 16kés
terapia). A helyi szteroidokat a szdjiregi fekélyek kezelésére hasznaljdk, valamint a
szemgyulladasra, szemcsepp formajaban.

¢) Immunoszuppressziv hatdéanyagok: Ezen gyogyszereket — foleg szem-, vagy mas fobb szerveket
érintd — sulyos betegség esetén adjak a gyermekeknek. Ide tartozik az Azatioprin, a Ciklosporin-A
¢s a Ciklofoszfamid.

d) Anti-aggregans ¢és anti-koagulans (alvadasgatlo) terdpia: az ér érintettség valogatott eseteiben
hasznaljak. A betegek tobbségénél az aszpirin hatékony erre a célra.

e) A szajiiregi és az ivarszervi fekélyek helyi kezelése.

f) Anti-TNF terapia: valogatott kozpontokban most értékelik ki ezt az 0j gydgyszercsoportot.

g) A taliomidot a nagyobb szajliregi fekélyek kezelésére hasznaljak néhany kézpontban.

A BS-es betegek kezelése és nyomonkovetése csapatmunkat kovetel. A gyermekreumatologus
mellett szemorvosnak ¢és haematologusnak is kell lennie a csapatban. A betegnek, vagy csaladjanak

mindig kapcsolatban kell allnia a kezeléséért felelds orvossal, vagy a kézponttal.

Mik a gyogyszeres kezelés mellékhatasai?
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1) A hasmenés a kolhicin leggyakoribb mellékhatasa. Ritkdn a fehérvérsejtek szamanak, vagy a
vérlemezke szamnak a csokkenését eredményezheti. A spermahiany (az ondosejtek szamdnak
csokkenése) is emlithetd, bar ez a terapids dozisokra vonatkozoan nem igazan Iényeges probléma.

2) A kortikoszteroidok a leghatékonyabb gyulladdscsokkentd szerek, de hasznéalatuk korlatozott,
mivel hosszu tavu alkalmazasuk olyan fontos mellékhatasokat eredményez, mint a cukorbetegség, a
magas vérnyomads, a csontritkulas, a sziirkehdlyog képzddés és a ndvekedés gatldsa. Azok a
gyermekek, akiknek szteroid kezelés sziikséges, lehetdség szerint napi egy alkalommal, reggel
kapjak meg a dozisukat. Hosszan tartd alkalmazas esetén kalcium-készitményeket is adni kell a
szteroid kezelés mellett.

3) Immunoszuppressziv szerek: Az azatioprin hepatotoxikus ( makarositd) lehet, csokkentheti a
vérsejtek szamat €s novelheti a fertdzésekre valo fogékonysagot. A ciklosporin-A féként a vesékre
karos, valamint magas vérnyomast okozhat. Emellett a szérzet tulzott ndvekedése €s inyproblémak
figyelhetok meg. A ciklofoszfamid mellékhatdsai kozé foként a csontveld-kérositds és a
holyagproblémék sorolhatéak. Hosszu tava szedése esetén beleavatkozika menstruacios ciklusba és
terméketlenséget okozhat. Ezen kezelésekben részt vevo betegeket szigorian nyomon kell kovetni,
minden hénapban, vagy minden masodik honapban vér- és vizeletvizsgalatokat kell végezni.

Meddig tartson a kezelés?

Nincs iranyad6 valasz ebben a kérdésben. Az immunoszuppressziv terapiat altaldban minimum két
¢év utan fejezik be, vagy amikor a beteg mar két éve a javulas/enyhiilés szakaszaban van.
Ugyanakkor az ér-, vagy szempanaszokkal rendelkezé gyermekeknél, ahol a teljes gyogyulast nem
konnyli elérni, a terdpia akar egy életen at is eltarthat. Ilyen esetben a gyogyszeres kezelést €s a
dozisokat a klinikai tiinetekhez kell igazitani.

Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos), illetve a kiegészité terapiakkal?
Nincsen ilyen kezelés a BS-re vonatkozoan.

Milyen idoszakos vizsgalatok, ellendrzések sziikségesek?

Az id6szakos ellenérzések azért sziikségesek, hogy nyomon kdvethessiik a betegség aktivitasat €s a
kezelést, és ez kiilondsen fontos a szemgyulladdsos gyermekek esetében. A szemet egy olyan
szemspecialista kell, hogy megvizsgélja, aki tapasztalt az uveitisz kezelésében! Az ellenérzések
gyakorisaga a betegség aktivitasatol, és a hasznalt gyogyszerektol fiigg.

Meddig fog tartani a betegség?
Altalaban a betegség lefolydsa tiinetmentes ¢és aktiv idészakokbdl all. Teljes aktivitdsa az id6
elérehaladtaval altalaban csokken.

Milyen a betegség hosszu tava kimenetele (prognozisa)?

A gyermekkori BS-ben szenvedd betegek hosszll tdva nyomon kovetésérdl nincsen elegendd adat.
Az elérhetd adatokbdl tudjuk, hogy sok BS-es van, akinek nincs sziiksége kezelésre.

Ugyanakkor a szem-, idegrendszeri-, vagy ¢ér érintettséggel rendelkezd gyermekek speciélis kezelést
¢s ellendrzést igényelnek. A fiatal fitknal valamilyen mddon sulyosabb betegség alakul ki, mint a
lanyoknal. A szem a betegség elsé néhany évén beliil valik érintetté.

A BS ritka esetben végzetes lehet, foleg az ér érintettség (a tlidOartéria megrepedése, vagy mas, a
végtagokban kialakult aneurizma, stb.), stlyos kdzponti idegrendszeri betegség, és bélrendszeri
fekélyek vagy perforaciok miatt, foleg bizonyos etnikai csoportokhoz tartozod betegeknél (pl.
japanoknal).

A hosszu tava problémak (karosodas) f6 oka a szembetegség, ami nagyon sulyos lehet.

A gyermek novekedése is visszamaradhat, leginkébb a szteroid kezelés eredményeképpen.

Lehetséges-e a teljes felépiilés?
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Néhany enyhe lefolyast esetnél lehetséges a gydgyulas, de a tobbség csak hosszu tavu enyhiilésre
szamithat.

Hogyan befolyasolja a betegség a gyermek és csaladja mindennapi életét?

Mint minden mas kronikus betegség, a BS is befolyasolja a gyermek és a csaladja mindennapi
¢letét. Ha a betegség enyhe, szem- és mas, fontos szervi érintettség nincs, akkor a csaldd altaldban
normalis életet élhet. A leggyakoribb probléma ennél a csoportndl az Gjra és Ujra jelentkezd
szajlregi fekélyek, ami sok gyermeknek okoznak gondot. Ezek az elvéltozdsok fajdalmasak, és
zavaroak lehetnek evés, vagy ivas kozben. A szem érintettsége szintén sulyos problémat jelenthet a
csaladd szamara.

Mi a helyzet az iskolaval?

Létfontossagu, hogy a krénikus betegségben szenvedd gyermekek oktatasat is folytassak. A BS
esetében, hacsak nincs szemprobléma, vagy mdas fobb szervi probléma, a beteg gyermek
rendszeresen jarhat iskoldba. A latascsokkenés sziikségessé teheti a specialis oktatasi programokban
val6 részvételt.

Mi a helyzet a sporttal?

A gyermek sportolhat abban az esetben, ha csak a bdr és a nyalkahartya érintett. Az izileti
gyulladas fellépésekor ajanlott a sportolds keriilése. Az artritisz a BS eseteiben rovid ideig tart és
teljesen elmulik. A beteg, amint a gyulladas elmult, Gjrakezdheti a sportolast.

Ugyanakkor azoknak a gyermekek, akiknek szem vagy ér problémaik vannak, korlatozni kell az
aktivitasukat. Az alsdé végtagok ér érintettsége esetén a betegnek nem ajanlott hosszi ideig
egyhelyben allnia sem.

Mi a helyzet az étrenddel?
Nincs az étrendre vonatkozd megkdotés.

Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Nem, az €ghajlatnak nincs ismert hatasa a BS-re.

Kaphat-e védooltasokat a gyermek?

Az orvosnak kell eldontenie, hogy mely véddoltasokat kaphatja meg a gyermek. Ha a beteget
immunoszuppressziv  terapiaval kezelik  (szteroidokkal, azatioprinnel, ciklosporin-A-val,
ciklofoszfamiddal, anit-TNF-fel, stb.) a legyengitett, ¢16 virusokkal val6 beoltast (rubeola elleni
oltas, kanyaro elleni oltas, mumpsz elleni oltas, Szabin cseppek) el kell halasztani.

Az olyan oltéanyagok, amik nem tartalmaznak ¢€l6 virusokat, csak fehérje természetii anyagokat
(tetanusz elleni oltas, diftéria elleni oltas, Salk véddoltas, hepatitisz B elleni oltas, szamarkohogés
elleni oltds, pneumokokkusz, haemofilusz és meningokokkusz elleni oltasok) beadhatoak.

Mi a helyzet a szexualis élet, a terhesség és a sziiletésszabalyozas kérdéseivel?

A szexualis ¢lettel kapcsolatos f6 problémak egyike a genitélis (ivarszervi) fekélyek kialakulasa.
Ujra és tjra megjelenhetnek, fajdalmasak és zavarjak a szexualis érintkezést. Mivel a néknél a BS
enyhébb, normalis terhességet vallalhatnak.

Ha immunoszuppressziv szereket szednek, szem el6tt kell tartaniuk a sziiletésszabélyozas kérdését.
Kovetkezésképpen, a fogamzasgatlassal és a terhességgel kapcsolatos kérdéseikkel fel kell
keresniiik orvosukat.
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