f{'.—

*-\F\-l
Q{F paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/CZ/intro

Behcetova nemoc
Verze ¢ 2016

1. CO JE BEHCETOVA NEMOC

1.1 Co je to?

Behcetlv syndrom neboli Behcetova nemoc (BN) je systémova
vaskulitida (zanét krevnich cév) neznamé pficiny. Je pro ni
charakteristicky opakovany vysev vridkd v Ustech a na zevnim
pohlavnim Ustroji a zanétlivé postizeni oci, kloubU, klze, velkych cév a
nervového systému. BN byla pojmenovana po tureckém |ékari prof.
Hulusi Behcetovi, ktery ji popsal v roce 1937.

1.2 O jak castou nemoc se jedna?

BN je béznd v nékterych Castech svéta. Zemeépisné se jeji vyskyt
shoduje s tzv. ,hedvabnou cestou". Nejvice se vyskytuje v zemich
Délného vychodu (Japonsko, Korea, Cina), stfedniho vychodu (Irdn) a
Stfredomori (Turecko, Tunisko, Maroko). V Turecku BN postihuje 1-3
osoby z 1000, v severni Evropé pak pouze 1 osobu z 300 000. Nékolik
pripadd bylo zaznamenano ve Spojenych Statech a v Australii.

BN je u déti vzacna a to i v rizikovych populacich. Diagnosticka kritéria
spliuje pred 18. rokem véku jen asi 3-8 % vsech nemocnych. Nejcastgji
zaCina nemoc ve veéku 20 - 35 let. Vyskytuje se stejné Casto u obou
pohlavi, u muzl byvaji projevy zavaznéjsi.

1.3 Jakeé jsou priciny nemoci?
Pricina nemoci je neznadma. Urcity vliv ma vrozena dispozice k rozvoiji
BN. Nejsou znamy zadné specifické vyvolavajici faktory.
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1.4 Je tato nemoc dédicna?

BN neni pfimo prenasena z generace na generaci, ale pravdépodobné
se dédi dispozice k nemoci v podobé urcitych gend (HLA B5), zejména u
pacientl pochéazejicich ze Stredozemi ¢i Dalného Vychodu.

1.5 Pro¢ onemocnélo moje dité? Da se nemoci predejit?
PriCcina nemoci je nezndma a neda se ji predchazet.

1.6 Je nemoc nakazliva?
Ne, nejedna se o infek¢ni onemocnéni.

1.7 Jaké jsou hlavni projevy nemoci?

a. Ustni viedy (afty): Tyto projevy jsou pfitomny témé&r vzdy. Jsou
uvodnim priznakem u dvou tretin pacientl. U vétsiny déti se objevuje
mnoho malych vridkG. Velké viedy jsou vzacné a obtizné |éclitelné.

b. VFedy na pohlavnich organech: U chlapcl jsou umistény hlavné
na Sourku, méné c¢asto na penisu. Mohou po nich zUstat jizvy, hlavné u
dospélych pacientd. U dévcat jsou zasazeny predevsim vnéjsi genitélie.
Tyto viedy jsou podobné aftim. U déti pred pubertou se vyskytuji méné
casto. Chlapci mohou mit opakujici se zanét varlat.

c. Postizeni kuze: Projevy podobné akne se vyskytuji az po puberté.
Nodozni erytém je Cervena bolestiva kozni vyrazka, obvykle na bércich.
Tento projev je Castéjsi pred pubertou.

d. Patergicka reakce: Tzv. patergicka reakce se projevi jako pupen
nebo puchyr v misté vpichu sterilni jehlou na predlokti za 24-48 hodin.
Lze ji pouzit jako diagnosticky test.

e. Postizeni oci: Postizeni oli patfi k nejzdvaznéjsim projeviim
nemoci. Objevuje se obvykle v prlbéhu prvnich 3 let (asi u 50%
pacientd), u chlapcl je ¢astéjsi az 70% nez u dévcat. Jednéd se o
oboustranny zdnét v predni i zadni ¢asti oka (predni a zadni uveitida),
probihd chronicky s kolisajici aktivitou. MGze vést k postupné ztraté
zraku. LéCba je zameérena na potlaceni zanétu, prevenci recidiv zanétu a
snizeni rizika ztraty zraku.

f. Postizeni kloub(: Postizeni kloub® v podobé artritidy se objevi asi
u 30 - 50 % déti. Obvykle jsou zasazeny kotniky, kolena, zapésti a lokte.
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Postizené klouby jsou oteklé, bolestivé, ztuhlé s omezenou hybnosti,
typicky jsou postizeny méné nez 4 klouby najednou. Zanét trva vétsinou
jen omezenou dobu nékolika tydnl a jen vzacné vede k poskozeni
kloubu.

d. Neurologické projevy: Neurologické projevy jsou u déti vzacné.
Mohou mit charakter bolesti hlavy zplsobenych zvySenym nitrolebnim
tlakem, nékdy se objevi zachvaty kreci Ci jiné centraini projevy.
Zavazneéjsi postizeni byva u pacientld muzkého pohlavi. Nékteri pacienti
mohou rozvinout i psychiatrické projevy.

h. Postizeni vétsSich cév: Postizeni cév je popsano asiu 12 -30 %
détskych pacientl a mUze mit vaznéji prognézou. Postizeny jsou cévy
véech velikosti, Zily i arterie, nej¢ast&j$im projevem je trombdza. Casto
jsou postizeny mozkové cévy, které jsou bolestivé a oteklé.

i. Postizeni zazivaciho ustroji: Tyto projevy jsou bézné zvlasté u
pacientl z Dalného Vychodu. Strevni endoskopie odhali pritomnost
viredd.

1.8 Probiha nemoc u vsSech déti stejné?

Nemoc se u jednotlivcd liSi zavaznosti i charakterem organovych
projevl. Chlapci mivaji mnohem zavaznéjsi priibéh nemoci, oci a cévy
jsou zasazeny vice nez u dévcat. Nemoc se vyskytuje v nékterych
oblastech Casteji a pravdépodobné i klinické projevy se mohou lisit v
jednotlivych geografickych oblastech.

1.9 LiSi se nemoc u déti a dospélych?

BN je u dospélych Castéjsi nez u déti, v zasadé se vsak prilis nelisi. U
déti s BN se Casto setkavame s familiarnim vyskytem nemoci, tzn. jsou
postizeni i dalsi prislusnici v rodiné.

2. DIAGNOZA A LECBA

2.1 Jak se BN diagnostikuje?

Diagndza se stanovuje hlavné na zdkladé klinickych projevd, jeji
potvrzeni splnénim mezinarodné prijatych kritérii mdze trvat nékolik let.
Kritéria predpokladaji pritomnost vredd v Ustech a minimalné 2 z
dalSich priznak(: viedy na pohlavnich orgdnech, typické kozni zmény,
pozitivni patergni reakce nebo postizeni oci.
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Nejsou zadné laboratorni nalezy specifické pro BN. Priblizné polovina
déti je nositelem genu HLA B5, ktery je spojen s rizikem zavazneéjsiho
pribéhu choroby.

Test patergické reakce je pozitivni asi u 60-70 % pacientd, v nékterych
populacich mdze byt frekvence nizsi. Pro diagnostiku onemocnéni
cévniho a nervového systému jsou potrebna specialni zobrazeni cév a
mozku.

Vzhledem k tomu, Ze dochézi k postizeni rlznych systémd je nutna
spoluprace dalSich specialistl (o¢ni, kozni Iékar, neurolog).

2.2 Jaky je vyznam vysSetreni?

Patergicka reakce (viz kozni projevy) ma diagnosticky vyznam a je
jednim z klasifikaCnich kritérii pro BN. Provadi se sterilni jehlou na
vnitrni strané predlokti tremi vpichy. Reakce se vyhodnocuje po 24 az
48 hodinach. Mlze byt testovdna cilené nebo byt ndhodnym nélezem
po odbéru krve nebo chirurgickém zakroku. Proto by pacienti s BN
neméli byt vystavovani zakroklm, které nejsou nezbytné nutné.
Laboratorni vySetreni slouzi hlavné k vylouceni jinych onemocnéni,
pripadné k monitorovani zanétlivé aktivity ¢i vedlejsich ucinkl 1éc¢by.
Zanétlivé parametry mohou byt nespecificky zvysSeny, setkdvame se s
mirnou anémii a zvysenou hladinou bilych krvinek.

Specialni zobrazovaci metody se pouzivaji k hodnoceni charakteru a
rozsahu neurologického Ci cévniho postizeni.

2.3 Da se nemoc lécit, vylécit?
Ano, BN se da IéCbou zklidnit, ale mohou se objevit znovuvzplanuti
nemoci. Na lé¢bé mize byt nemoc pod kontrolou, zcela vylécit se neda.

2.4 Jaka je lécba?

Protoze pficina nemoci je neznama, neexistuje zadna cilend |1éCba. Léky
se voli individualné na zakladé zavaznosti projevl. Témér vSechny
poznatky o |éCeni BN pochdazeji ze studii na dospélych pacientech.
NejdUlezitejsi Iéky jsou uvedeny déle:

Kolchicin: : Jedna se o Iék, ktery uziva vétsina pacientd s BN, nejlepsi
ucinky ma pri 1é¢eni kloubnich projevd, nodézniho erytému a slizni¢nich
viredd.
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Kortikosteroidy: Kortikosteroidy jsou velmi Gcinné pfi kontrole
zanéetu. Podavaiji se hlavné détem s onemocnénim oci, mozku a cév,
obvykle ve vyssich dennich davkach (1-2 mg/kg/den). Pokud je potreba,
mohou byt podavany nitrozilni infuzi (30 mg/kg/den ve trech davkach).
Mistné jsou pouzivany k oSetreni Ustnich viredd a v podobé oc¢nich kapek
pri uveitidé.

Imunosupresivni léky: Tyto |éky jsou podavany détem s vaznéjsi mi
projevy nemoci, zvlasté pri zasazeni dllezitych organl. Patri mezi né
azathioprin, yklosporin-A a cyklofosfamid.

Antiagregacni a antikoagulacni Iéky: Tyto Iéky se pouzivaji v
pripadé postizeni cév. U vétsSiny pacientl postacuje antiagregacni [éCba
aspirinem.

Anti-TNF léky: Tato nova skupina lékl se jevi byt velmi Gcinna, ale
zatim jsou zkouseny pouze ve vybranych centrech.

Thalidomid: je nékdy pouzivan pri oSetfovani vétsich Ustnich vreda.
Lokalni 1é¢ba Ustnich a genitalnich viedl je také velmi dllezita.
Osetrovani a sledovani pacientl s BN vyzaduje tymovy pristup. Vedle
détského revmatologa by méli byt zaclenéni do tymu také ocni
specialista a hematolog. Pacient nebo jeho rodina by méli mit moznost
trvalého kontaktu s pracovniky pfislusného zdravotnického zafrizeni, kde
je dité oSetrovano.

2.5 Jaké jsou vedlejsi ucCinky lécby?

Podrobnéji viz zvlastni kapitola Lékova terapie. Nejbézneéjsim vedlejSim
ucinkem kolchicinu je prl@jem. Ve vzacnych pripadech mUze zplsobit
pokles bilych krvinek a desticek. Byla popsana také azospermie (snizeni
pocCtu spermii), ale pri davkach vyssich nez se pouzivaji u BD, pocet
spermii se opét upravi po snizeni davky nebo vysazeni |éCby.
Kortikosteroidy jsou nejucinnéjSim protizanétlivym lékem, ale jejich
dlouhodobé uzivani je omezeno vedlejsimi UCinky jako napf. cukrovka,
hypertenze, osteopordza, vznik Sedého zdkalu a zpomaleni rlstu. Déti,
které jsou IéCeny kortikosteroidy, by je mély dostavat pokud mozno
jednou denné v ranni davce. Pri dlouhodobém uzivani by méla byt |éCba
doplnéna o vapnikové preparaty.

Azathioprin mUze byt hepatotoxicky (toxicky pro jatra), mCze
zplsobovat snizeni poc¢tu krevnich bunék a zvysenou nachylnosti k
infekcim. Cyklosporin-A je hlavné toxicky pro ledviny a mdze vést k
hypertenzi, zvySenému ochlupeni a problémUm s dadsnémi. Vedlejsim
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ucinkem cyklofosfamidu je predevsim pokles funkce kostni dfené a
problémy s mocovym méchyrem. Jeho dlouhodobé podavani ovlivhuje
menstruacni cyklus a mUze zplsobit neplodnost. Pacienti uzivajici tyto
|éky museji byt pravidelné klinicky i laboratorné sledovani, kontroly krve
i mocCi by mély byt kazdé 1-2 mésice.

U rezistentnich pripadd BN se stale ¢astéji pouzivaji anti-TNF preparaty
a dalsi biologické léky. Tyto Iéky mohou zvySovat riziko infekce.

2.6 Jak dlouho ma lécba trvat?

Na tuto otazku neni jednoznacnd odpovéed. Obecné byva
imunosupresivni terapie ukoncena, kdyz je pacient v remisi po dobu 2
let. U déti s ocnim a cévnim postizenim, kde je obtizné dosahnout
kompletni remise, mlize byt |é¢ba celozZivotni. LéCba a davkovani je
nutné prizplsobit klinickym projeviim a obtizim.

2.7 Existuje alternativni, doplnkova lécbha?

Nejsou zadné veédecké doklady o tom, Ze by alternativni [é¢ba u BN
fungovala. Na trhu je k dispozici celd rada rznym pripravkd, slibujicich
zarucenou pomoc u rady chronickych onemocnéni. Jejich pouziti se
mUze zdat velmi ldkavym, zvlasté v situaci, kdy se bézné medicinské
postupy nezdaji byt dostatecné Uspésné. Jednotlivci mohou prichazet se
zkuSenosti priznivého ucinku toho ¢i onoho prostredku. Bohuzel
ucinnost zadného z nich nebyla prokdzana a rada pacientt doplatila na
to, ze prestali uzivat predepsané léky v dlvére v nabizené, ¢asto
financné nakladné prostredky. Vétsina Iékard nebude branit vyzkouset
neskodné pripravky, pokud bude soucasné dodrzovana predepsana
|éCba. Je velmi vhodné prohovofit pripadné pouziti téchto pripravkl s
oSetrujicim lékarem.

2.8 Jaké pravidelné kontroly jsou vhodné?

Pravidelné prohlidky jsou nezbytné k monitorovani aktivity nemoci,
zvlasteé u déti s oCnim zanétem, které by mély byt pravidelné sledovany
u oéniho specialisty se zku$enosti s 1é¢bou uveitidy. Cetnost prohlidek
zavisi na aktivité nemoci a uzivanych lécich.
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2.8 Jak dlouho bude nemoc trvat?

BN je chronické onemocnéni s protrahovanym pribéhem. Nemoc je
charakteristicka stfidanim obdobi zklidnéni (remise) a vzplanuti.
Celkova aktivita se v pribéhu ¢asu snizuje.

2.10 Jakeé jsou dlouhodobé vyhledy (prognoza) nemoci?

Zatim nejsou dostacujici poznatky o dlouhodobém sledovani déti s BN.
Z dostupnych udajd je zndmo, Zze mnoho pacientl s BN nepotrebuje
zadnou IéCbu. Déti s postizenim oci, nervového systému a cév vyzaduji
zvlastni oSetrovani a sledovani. Tézsi pribéh nemoci se vyskytuje spise
u chlapcd nez divek. Ohrozeni zivota mize nastat ve vzacnych
pripadech cévniho postizeni (protrzeni plicni tepny nebo tepennych
vyduti), vdzného onemocnéni centralni nervové soustavy, strevnich
viedl s perforaci (¢astéji u urcitych etnickych skupin). Hlavni pricinou
dlouhodobych problémU je o¢ni onemocnéni, které mdize byt vazné a
poskodit zrak. RUst u déti byva zpomalen hlavné diky terapii
kortikosteroidy.

2.11 Je mozné se uplné uzdravit?

V nékterych pripadech mirného onemocnéni mdze dojit k plné Gzdraveé,
Castéji se vSak jednd o dlohodobé remise, které jsou nasledovany
znovuvzplanutim nemoci.

3. KAZDODENNI ZIVOT

3.1 Jak nemoc ovlivauje zivot ditéte a rodiny?

Stejné jako jina chronickda onemocnéni i BN ovliviuje kazdodenni zivot
ditéte a jeho rodiny. Pokud je nemoc mirnd, bez postizeni oci a jinych
dulezitych organt, rodina mlze vést celkem normalni Zivot. Nejvétsim
problémem byvaiji recidivujici Ustni viredy. Mohou byt bolestivé a plsobit
problémy s jidlem a pitim. OCni postizeni je obvykle také vaznym
problémem pro celou rodinu.

3.2 A co skola?
U déti s chronickym onemocnénim je dllezité pokracovat i pres nemoc
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ve vzdeélavani. Pokud u BN nedojde k postizeni oCi nebo jinych
dllezitych organt, mlze dité navstévovat sSkolu pravidelné. Pri zhorseni
zraku je nezbytny zvlastni vzdélavaci program.

3.3 A co sport?

Dité mlze provozovat sportovni aktivity naplno pokud mé pouze kozni
nebo slizni¢ni postizeni. Pri zanétech kloubl by se mél sport do¢asné
omezit. Déti s onemocnénim oci a cév by také mély limitovat své
aktivity. Dlouhodobé stani mlze vadit pacientdim s cévnim postizenim
dolnich koncetin.

3.4 A co dieta?

U BN nejsou zadna dietni opatreni. Obecné by dité mélo dostavat
vyvazenou, pestrou stravu vhodnou pro dany veék. Pro rostouci
organismus je dllezity dostatecny prijem bilkovin, vapniku a vitamina.
U pacientl |é¢enych kortikosteroidy je vhodné vyvarovat se prejidant,
protoze tyto léky zvysuji chut k jidlu a vdhové prirlstky.

3.5 Muze podnebi/poéasi ovlivnit pradbéh nemoci?
Ne, tento efekt neni znam.

3.6 Muze byt dité ockovano?

Lékar by mél rozhodnout, jaké vakciny mUze dité dostat. Pokud je
pacient [éCen imunosupresivnimi Iéky (kortikosteroidy, azathioprin,
cyklosporin A, cyklofosfamid, anti-TNF atd.), oCkovani zivymi vakcinami
neni vhodné, jsou to oCkovaci latky proti spalnickam, zardénkam,
priusnicim, tuberkuléze a ziva vakcina proti détské obrné.

Nezivé vakciny (tetanus, zakrt, Cerny kasel, détska obrna Salk,
hepatitida B, pneumokok, haemophilus, meningokok, chripka) je mozné
podavat.

3.7 A co pohlavni zivot, téhotenstvi, antikoncepce?
Jednim z hlavnich problém{ sexualniho zZivota je vyskyt viedl na
genitaliich. Mohou se vracet, jsou bolestivé a maji vliv na pohlavni styk.
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Zeny mivaji mirny prlb&h nemoci a vétsinou mohou normalné
otéhotnét. Po dobu uzivani imunosupresivnich 1ék{ je treba branit
pocCeti pouzivanim vhodné, nejlépe barierové antikoncepce.

9/9


http://www.tcpdf.org

