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BEHCET’'S SYGDOM

Hvad er det?

Behcet’'s syndrom eller Behcet’s sygdom (BS) er en systemisk vaskulit sygdom
af ukendt Aarsag (inflammation af blodkar mange steder i kroppen).
Karakteristiske symptomer er sdr i mund og omkring ydre kgnsorganer samt
symptomer fra hud og gjne. Led , blodkar og nervesystemet kan ogsa
pavirkes.. Sygdommen blev beskrevet i 1937 af en tyrkisk lsege, professor, dr.
Hulusi Behcet, deraf navnet pa sygdommen.

Hvor hyppig er den?

I Nordeuropa er sygdommen meget sjeelden, hvor den ses ved omkring
1:300.000 voksne. Den er derimod hyppig i de dele af verden, som historisk
kaldes “Silkeruten”, dvs. Det Fjerne @sten, Mellemgsten og Middelhavsomradet
med lande som Japan, Korea, Kina, Iran, Tyrkiet, Tunesien og Marokko.
Hyppigheden hos den voksne befolkning disse steder er i Japan 1:10.000 og i
Tyrkiet 1-3:1000. Der er kun rapporteret fa tilfeelde fra USA og Australien.

BS hos bgrn er meget sjeeldent, selv i lande som Tyrkiet. Af alle BS-patienter
vil kun omkring 3% have faet stillet diagnosen fgr 16-ars alderen. Generelt
debuterer sygdommen oftest i 20-35 ars alderen. Den ses lige hyppigt hos
mand og kvinder, men maend har tendens til at have et alvorligere forlgb af
sygdommen.

Hvad er arsagen til sygdommen?

Arsagen til sygdommen er ukendt (idiopatisk). Det er muligt, at der er en vis
genetisk disposition til at udvikle BS, men hvad, der udlgser denne udvikling,
vides ikke. Forskning prgver at klarleegge dette samt nyere behandlings
muligheder.

Er den arvelig?

Der er ikke noget fast mgnster i arveligheden af BS, men man mistaenker
alligevel at genetikken spiller en rolle. I Middelhavsomradet og i det fjerne
@sten ser man blandt BS-patienter en stgrre hyppighed af en speciel vaevstype
(HLAB5). I litteraturen er beskrevet tilfaelde, hvor flere familiemedlemmer har
sygdommen.

Hvorfor har mit barn fadet sygdommen? Kan den forebygges?
Arsagen til sygdommen er ukendt og den kan ikke forebygges.

Er den smitsom?
Nej, det er den ikke.
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Hvad er hovedsymptomerne?

1.Mundhulesar (apther). Disse laesioner er naesten altid til stede.
Mundhulesdrene er det fgrste tegn hos omkring 2/3 af patienterne.
Hovedparten af bgrnene udvikler flere mindre sdr, som ikke umiddelbart kan
skelnes fra sar af anden arsag. Store sar er sjeeldnere og er vanskelige at
behandle.

2.Sar omkring ydre kgnsorganer: i udseende minder de meget om sarene i
mundhulen. Bgrn fgr puberteten far sjeeldent sar omkring ydre kgnsorganer.
Hos drenge er de oftest lokaliseret p& pungen, mindre hyppigt pa penis .Hos
den voksne mand vil de naesten altid efterlade ar. Der kan hos drenge ses
tilbagevendende inflammation af testes (orchitis). Hos piger er sarene
lokaliseret pa skamlaeberne.

3.Hud. Der er flere forskellige hudlaesioner. Der kan vaere acne lignende
laesioner, dette ses efter puberteten. Fgr puberteten ses ofte erythema
nodosum, som er rgde smertefulde knuder og laesioner, hyppigst pa
underbenet. En speciel hudreaktion er Pathergy-testen. Det er en reaktion, der
kan bruges i diagnosen af BS. Hvis man med en steril ndl stikker i huden, vil
der i lgbet af de naeste 24-48 timer komme en lille blaere med sterilt pus.
4.0jne .En af de mere alvorlige manifestationer af sygdommen, som ses hos
60% af samtlige patienter, men hos 70% af drenge. Hos de fleste patienter pa
begge gjne. @jnene involveres oftest i Igbet af de fgrste tre sygdoms ar.
Forlgbet af gjensygdommen er ofte kronisk med periodevis opblussen, og hvor
bade forreste og bagerste kammer (anterior og posterior uveitis) er involveret.
Ved opblussen er der risiko for skade pa gjet med efterfglgende gradvist tab af
syn.

5. Led. Leddene involveres hos 30-50% af bgrn med BS. Ofte kun et enkelt led
(monoartikulaer) eller to (<4 = oligoartikulaer). Iseer knae, ankler, albuer og
handled kan pavirkes.

Inflammationen varer vanligvis fa uger og svinder uden at efterlade mén. Det
er saledes meget sjaeldent, at gigt ved BS giver blivende ledskade.

6. Neurologiske symptomer: Disse er sjeldne, men de kan ses hos bgrn og
kan give symptomer som kramper, forhgjet intrakranielt tryk (forhgjet tryk i
hjernens hulrum) med efterfglgende hovedpine. De mest alvorlige former ses
hos maend. Nogle patienter kan fa psykiske problemer.

7.Blodkar: pavirkning af blodkar kan varsle en darlig prognose, ses hos 12-
30% af bgrn med BS. Oftest er det de store kar, f.eks.de store vener i
underbenene, hvor lzeggene kan blive haavede og smertefulde. Ses specielt hos
patienter fra det fjerne @sten.

Blodkar i mave-tarmkanal kan pavirkes, det vil bl.a. give mavesmerter og
blodig affgring.

Er sygdommen den samme hos ethvert barn?

Nej, det er den ikke. Nogle bgrn kan have en mild sygdom med mundhulesar
og hudlaesioner, andre vil ogsa fa forandringer i gjne og/eller nervesystemet.
Drenge bliver sadvanligvis hardere ramt end piger og far hyppigere
forandringer i gjne og kar, end piger.
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Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos voksne?
Sammenlignet med voksne er BS meget sjaelden hos bagrn. Generelt er forlgbet
af BS hos bgrn som hos voksne - specielt hos bgrn efter puberteten. Hvis et
barn har BS er det hyppigere at finde andre familiemedlemmer med BS end
hos voksne .

Hvordan stilles diagnosen?

Diagnosen stilles p@ basis af symptomerne. Det centrale symptom ( major
kriterie) er mundhule sdrene. Hvis det er til stede sammen med mindst 2 af de
gvrige symptomer (minor kriterier) er der generel enighed om, at diagnosen
Bechet kan stilles ( International Study Group for Bechet’s disease).

Hos bgrn gdr der ofte mange ar, fra det fgrste symptom kommer, til
diagnosen kan stilles, optil 5 &r. Der er ingen specielle blodprgver, der peger
pd& diagnosen. Hos patienter fra Middelhavsomrddet kan man dog hos ca
halvdelen finde vaevstypen HLAB5, det peger pa mulighed for et sveerere
sygdomsforlgb. Hos omkring 60-70 % vil den tidligere beskrevet Pathergy
hudtest vaere positiv.

Ved mistanke om kar- og nervesystemsygdomme vil specielle
rentgenundersggelser vaere ngdvendige. Da BS er en multisystemsygdom, vil
der oftest vaere behov for, at mange specialister er involveret i diagnose og
behandling, sdledes bgrnereumatolog, gjenleege, hudlaege, neurolog etc.

Hvilke undersggelser er ngdvendige?

1. Pathergy hudtesten er vigtigt for diagnosen. Testen foregar som
tidligere beskrevet ved 3-5 prik med en nal i huden. Huden aflzeses efter
24-48 timer. Denne hyperreaktivitet kan ogsd ses pa stik efter
blodprgver og efter Kkirurgi. Testen er sjaeldent positiv hos
nordeuropaeere.

2. Blodprgver foretages fgrst og fremmest for at udelukke andre sygdomme
med lignende symptomer. Typisk vil vurderes eks. blodprocent, hvide
blodlegemer , saenkningsreaktion, "“nyretal” og "levertal. Blodprgver
vurderes tillige under en medicinsk behandling for at sikre mod
bivirkninger.

3. Ved symptomer fra nervesystem, kar og mave-/tarmkanal vil der veere
behov for forskellige rgntgenundersggelser.

Kan den behandles/helbredes?
Sygdommen kan behandles og ga i ro, men der kan komme sygdomsopblussen
igen. Den kan ikke helbredes.

Hvad er behandlingen?

Der er mange behandlingsmuligheder, afhaengig af, hvilke symptomer
patienten har og hvilke organer, der er pavirkede. Der kan vaere patienter, der
slet ikke har behov for behandling. Der vaere patienter med symptomer fra
gjne, nervesystem og kar, som har behov for en kombination af flere
preparater. Den stgrste viden omkring behandling af BS kommer fra
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undersggelser hos voksne. De hyppigst anvendte behandlinger beskrives
nedenfor:

a.

'_h

Colchicin: tidligere blev det brugt til neesten alle BS-patienter, men nyere
studier har vist, at det fgrst og fremmest er effektivt i behandlingen af
ledproblemer og erythema nodusum.

. Cortikosteroid (binyrebarkhormon) er lzegemidler, der med god effekt

kontrollerer inflammation. De gives til bgrn med symptomer fra gjne,
nervesystem og kar. Saadvanligvis i store doser (1-2 mg/kg/dag som
tabletter). Nogle gange kan der vaere behov for at give stgrre doser som
dropbehandling i blodkar (30 mg/kg/dag i tre pa hinanden fglgende
dage) for at opna prompte effekt (pulssteroidbehandling). Steroidcremer
kan bruges til at behandle sdr omkring mund ,0g gjensymptomer med
steroiddraber.

Immundaempende midler. Denne gruppe af leegemidler gives til bgrn
med svaer sygdom i gjne, nervesystem eller blodkar. Omfatter
leegemidler som Imurel, Sandimmun og Cyklofosfamid.

. Blodfortyndende midler kan vaere aktuelle ved pavirkning af blodkar, idet

der kan ses forsnaevring af karrene med risiko for blodpropper. Hos
hovedparten af patienter er magnyl tilstraekkeligt.

Lokalbehandling af sar i mund og omkring ydre kgnsorganer.
Anti-TNF-behandling .Denne nye gruppe af laegemidler vurderes pa
udvalgte centre.

. Thalidomid bruges p& nogle patienter, hvis der er meget store

mundhulesar.

Behandlingen og kontrollen af BS-patienter er et team-work af behandlende
laeger, som bgrnereumatolog, hudleege,gjenlaege etc. Familien bgr altid kunne
komme i kontakt med det center, der er ansvarlig for behandlingen.

Hvad er bivirkningerne til behandlingen?

1.

Ved Colchicin er diarre den mest almindelige bivirkning. I sjeeldne
tilfeelde kan der findes nedsat andel af de hvide blodlegemer eller
blodpladerne.

Der refereres undertiden nedsat antal sperm, men det er szedvanligvis
ikke et problem i de doser, man anvender.

. Cortikosteroider (CS, binyrebarkhormon) er det mest effektive

immundempende stof, men jo lengere behandlingsvarighed, og jo
stgrre doser, jo hyppigere bivirkninger. Disse kan veere udvikling af en
slags sukkersyge, forhgjet BT, knogleskgrhed, pavirkning af gjet med gra
staer, pavirkning af vaeksten. Bivirkningerne kan mindskes ved at give CS
i én daglig morgendosis, men dette er ikke altid muligt. Endvidere
tilrades tilskud med kalk og D-vitamin.

. Immundaempende stoffer: Ved Imurel er der sjeeldent bivirkninger, men

der kan ses pavirkning af lever og knoglemarv. Ved Sandimmun ses fgrst
og fremmest pavirkning af nyrer, der kan give blodtryksforhgjelse, der
kan ses gget beharing og gget vaekst af gummer. Cyklofosfamid er et
meget potent stof, men med risiko for pavirkning af knoglemarv og
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bleereslimhinde. Ved langtidsbehandling og ved en samlet stor dosis, vil
der veere risiko for pavirkning af menstruationscyklus og fertiliteten.
Behandlingen af patienten bgr fglges taet med blod- og
urinprgvekontroller.

Hvor lang tid skal behandlingen vare?

Der er ikke noget standardsvar til dette spgrgsmal. Generelt vil den
immundaempende behandling ophgre efter minimum behandlingsvarighed pa
to ar, eller nar patienten har haft ro i sygdommen i to &r. Hos bgrn med
pavirkning af kar og gjne er det derimod svaert at opn@ komplet sygdoms- ro,
og behandlingen kan veaere livslang.

Hvad med alternativ behandling?
Der findes ikke nogen sadan for BS.

Hvilken form for kontroller er ngdvendige?

Periodiske kontroller er ngdvendige for at vurdere sygdomsaktiviteten og
effekten af behandlingen og er iszer vigtig hos bgrn med gjensygdom. Kontrol
hos gjenlaege er derfor meget vigtig. Kontrolhyppigheden vil helt afhaenge af
sygdomsaktiviteten og behandlingen der anvendes.

Hvor lang tid vil sygdommen vare?
Sadvanligvis vil forlgbet af sygdommen vaere praeget af perioder med
remission (sygdoms ro) iblandet sygdomsopblussen. Generelt il
sygdomsaktiviteten aftage med tiden.

Hvad er prognosen for sygdommen?

Pga. sygdommens sjaldenhed, er der ikke tilstraekkeligt med data, der
fortaeller noget om langtidsprognosen for bgrn med BS. Af de data, der er
tilgeengelige ved vi, at der er mange patienter med BS som aldrig behgver
behandling. Hos bgrn med symptomer fra gjne, nervesystem eller kar, vil der
vaere behov for behandling og kontrol. Unge drenge udvikler lidt alvorligere
sygdom end pigerne.

BS kan i sjaeldne tilfselde veere dgdelig, specielt ved karpavirkning (brist af
store lungearterier eller brist af udposninger (aneurismer) pa perifere kar),
svaer sygdom i nervesystemet, svaere sar i tarmen, der gar igennem
tarmvaeggen, hvilket ses specielt hos nogle folkeslag, eks. vietnamnesere.

Det stgrste og sveereste problem at tackle i forbindelse med sygdommen er
gjensymptomerne, der kan vaere alvorlige.

Vaeksten hos et barn kan vaere pavirket, fgrst og fremmest pga. CS-
behandlingen.

Er det muligt at blive fuldstaendig rask?
I nogle milde tilfeelde opnas der fuld sygdomsfrihed. Hos hovedparten er der
lange perioder med remission.

Hvordan vil sygdommen pavirke barnets og familiens dagligliv?
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Som alle andre kroniske sygdomme vil BS pavirke barnet og familiens
daglighed. Hvis sygdommen er mild uden pavirkning af gjne eller stgrre
organer, kan familien oftest leve et fuldsteendig normalt liv. Det mest
almindelige problem er de tilbagevendende mundhulesdr, som kan give mange
problemer for barnet. De er smertefulde, og de kan ggre det besveerligt at
spise og drikke.

Ved svaer sygdom af gjne og andre organer vil det kunne give helt specielle
problemer for bade barn og familie, og behov for stgtte fra fagpersoner.

Hvad med skole?

Det er af stor vigtighed at fortsaette undervisningen af et barn med kronisk
sygdom. De fleste bgrn med BS kan fglge skolegangen helt regelmasssigt. Hvis
der er svaerere sygdom, kan der veere behov for specialundervisning,
ekstratimer, hjemmeundervisning etc.

Hvad med sport?

Hvis der kun er pavirkning af hud og slimhinder kan barnet fortsaette helt
uzendret med sine sportsaktiviteter. Hvis der er episoder med gigtsymptomer,
bgr sport undgas i disse perioder.

Gigt ved BS varer kort tid og svinder fuldstaendigt. Barnet kan genoptage
sportsaktiviteten, ndr gigten er svundet. Hvis der er gjen- og karproblemer vil
det begrzense den fysiske aktivitet. Hvis der er karproblemer, bgr barnet
undgad at sta ret op i laengere tid ad gangen.

Hvad med dizet?
Der er ikke nogle specielle forholdsregler omkring maden.

Kan klimaet influere pa forlgbet af sygdommen?
Nej, der er ikke nogen kendt effekt af klimaet pa udviklingen af BS.

Kan barnet blive vaccineret?

Hvis barnet bliver behandlet med immundaempende midler (
binyrebarkhormon , Imurel, Sandimmun, Cyklofosfamid, anti-TNF etc) bgr
vaccination med levende, svaekket virus undgds (MFR og poliosukkervaccine).
Man kan til gengeeld uden problemer give de gvrige vacciner, der hgrer til det
almindelige vaccinationsprogram, og derudover kan der veere behov for ekstra
vacciner mod eksempelvis pneumokok bakterien

Hvad med seksuallivet, graviditet og fadselskontrol?

S&r omkring de ydre kgnsorganer kan veere et problem i seksuallivet. Sarene
kan komme og g3 og vere smertefulde. Patienter, der er pa
hormondeempende laegemidler bgr anvende antikonception. Kvinder med mild
BS kan have en fuldsteendig normal graviditet. Det anbefales i tilfaelde af
graviditet, at man kontakter behandlende lzege.
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