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1. MIKA ON BEHCETIN TAUTI?

1.1 Mika se on?

Behcetin tauti, jota kutsutaan myos Behcetin oireyhtymaksi, on useissa
eri elimissa esiintyva verisuonitulehdus (systeeminen vaskuliitti), jonka
aiheuttajaa ei tiedeta. Tauti oireilee erityisesti iholla ja limakalvoilla
(ruuansulatus-, sukupuoli- ja virtsaelinten sisapintaa peittava kudos).
Tyypillisia oireita ovat toistuvasti esiintyvat haavaumat suun ja
sukupuolielinten alueella seka silma-, nivel-, iho-, verisuoni- ja hermosto-
oireet. Tauti on nimetty sen vuonna 1937 kuvanneen turkkilaisen
|laakarin, professori Hulusi Behcetin, mukaan.

1.2 Kuinka tavallinen se on?

Behcetin tauti keskittyy tietyille maantieteellisille alueille ja eniten sita
esiintyy historiallisen Silkkitien varrella Kaukoidassa (esimerkiksi
Japanissa, Koreassa ja Kiinassa), Lahi-idassa (lran) ja Valimeren maissa
(Turkki, Tunisia ja Marokko). Aikuisvaestossa esiintyvyys on Turkissa
100-300 sairastunutta 100 000 henkea kohden ja Japanissa yKksi
kymmentatuhatta kohden, mutta Pohjois-Euroopassa vain 0,3
sataatuhatta kohden. Vuonna 2007 tehdyn tutkimuksen mukaan
sairastuneita on lranissa 68 sataatuhatta asukasta kohden, mika on
Turkin jalkeen maailman toiseksi eniten. Yhdysvalloissa ja Australiassa
on todettu vain muutamia tautitapauksia.

Lapsilla Behcgetin tauti on harvinainen myaos niilla alueilla, joilla
sairastumisriski on suuri. Taudin diagnostiset kriteerit tayttyvat ennen
18 vuoden ikaa noin 3-8 prosentilla potilaista. Tavallisimmin tauti
puhkeaa 20-35 vuoden iassa. Sita esiintyy yhta paljon naisilla kuin
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miehilla, mutta miehilla tauti on yleensa vakavampi.

1.3 Mika sen aiheuttaa?

Taudin aiheuttajaa ei tiedetd. Askettain tehtyyn tutkimukseen osallistui
suuri joukko potilaita ja tulosten mukaan nayttaisi silta, etta
perinnollinen alttius saattaa jollakin tavalla vaikuttaa Behcetin taudin
puhkeamiseen. Taudin laukaisevaa tekijaa ei kuitenkaan tiedeta. Talla
hetkelld taudin syita ja hoitoa tutkitaan useissa tutkimuslaitoksissa.

1.4 Onko se perinnollinen?

Behcetin tauti ei periydy minkaan tunnetun mallin mukaan, mutta
erityisesti lapsuudessa puhkeaviin tauteihin nayttaisi liittyvan
perinnollinen sairastumisalttius. Erityisesti Valimeren alueelta ja
Kaukoidasta olevilla potilailla tauti nayttaisi olevan yhteydessa
perinnolliseen HLA-B5-tekijaan, ja eraissa julkaisuissa on kuvattu
tapauksia, joissa tautia esiintyy suvuittain.

1.5 Miksi lapsella on Behcetin tauti? Voidaanko se ehkaista?
Behcetin tautia ei voi ehkaista eika sen aiheuttajaa tiedeta. Omilla
tekemisillasi tai tekematta jattamisillasi et voi estaa lasta sairastumasta
Behcetin tautiin. It is not your fault.

1.6 Tarttuuko se?
Ei, Behcetin tauti ei ole tarttuva tauti.

1.7 Mitka ovat sen paaasialliset oireet?

Suun limakalvon haavaumat: Lahes kaikilla potilailla on suun
limakalvon haavaumia. Noin kahdella kolmesta potilaasta suun
haavaumat ovat taudin ensimmainen merkki. Lapsista suurimmalle
osalle kehittyy useita pienia haavaumia, jotka eivat poikkea
lapsuusiassa yleisesti esiintyvista haavaumista. Suuret haavaumat ovat
harvinaisempia, ja niiden hoitaminen voi olla vaikeaa.
Sukupuolielinten alueen haavaumat: Pojilla sukuelinten
haavaumia on paaasiassa kivespusseissa, harvemmin peniksessa.
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Aikuisilla miehilla haavaumista jaa lahes poikkeuksetta arpi. Tytoilla
genitaalialueen haavaumia esiintyy lahinna ulkoisissa
sukupuolielimissa. Haavaumat muistuttavat suun limakalvon
haavaumia. Sukupuolielinten alueen haavaumat ovat lapsilla harvinaisia
ennen murrosikaa. Pojilla voi olla toistuva kivestulehdus (orkiitti).
lhomuutokset: Potilailla esiintyy erilaisia ihomuutoksia. Aknea
muistuttavia ihomuutoksia esiintyy vasta murrosian jalkeen.

Kyhmyruusu (erythema nodosum) aiheuttaa punaisia, kivuliaita
kyhmyja tavallisesti saariin, polven alapuolelle. Lapsilla kyhmyruusua
esiintyy tavallisimmin ennen murrosikaa.

Patergiareaktio: Behcetin tautia sairastavien potilaiden iho reagoi
voimakkaasti neulanpistoon, mita voidaan kayttaa apuna diagnoosin
maarityksessa. Jos potilaan kasivarren ihoon tehdaan steriililla neulalla
syva pisto, pistokohtaan muodostuu 24-48 tunnin kuluessa nappyla tai
markarakkula.

Silmatulehdus: Silmatulehdus on yksi taudin vakavimmista
ilmenemismuodoista. Sita esiintyy noin 50 prosentilla kaikista potilaista
ja 70 prosentilla sairastuneista pojista. Tytoilla silmatulehdusta esiintyy
harvemmin. Useimmilla potilailla tulehdus on molemmissa silmissa.
Silmatulehdus ilmenee tavallisesti kolmen vuoden kuluessa taudin
puhkeamisesta. Silmatauti on krooninen, ja valilla oireet pahenevat.
Oireiden uusiutuminen aiheuttaa jokaisella kerralla rakenteellisia
vaurioita, jotka johtavat vahitellen nadon heikkenemiseen. Hoidon
tavoitteena on lievittaa tulehdusta, estaa oireiden paheneminen ja
uusiutuminen seka ehkaista nadnmenetys.

Niveltulehdus: Noin 30-50 prosenttia Behcetin tautia sairastavista
lapsista karsii niveltulenhduksesta. Tavallisimmin oireita esiintyy
nilkoissa, polvissa, ranteissa ja kyynarpaissa, ja tulehtuneita nivelia on
yleensa alle nelja. Tulehdus voi aiheuttaa turvotusta, kipua, jaykkyytta
ja liikelaajuuden pienenemista. Oireet kestavat yleensa vain muutaman
viikon ja paranevat itsestaan. Behcgetin tautiin liittyva niveltulehdus
aiheuttaa nivelvaurioita aarimmaisen harvoin.

Hermosto-oireet: Hermosto-oireita esiintyy Behcetin tautia
sairastavilla lapsilla harvoin. Tyypillisia oireita ovat kouristuskohtaukset,
kallonsisaisen paineen nousu ja siihen liittyva paansarky seka
aivoperaiset oireet (tasapaino, kavely). Vakavimmat oireet esiintyvat
pojilla. Joillekin potilaille saattaa kehittya mielenterveyden ongelmia.
Verisuonitulehdus: Verisuonitulehdusta esiintyy noin 12-30
prosentilla nuoruusian Behcetin tautia sairastavista potilaista. Tulehdus
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on yleensa huonon ennusteen merkki. Verisuonitulehdus voi esiintya
niin valtimoissa kuin laskimoissa eika suonen koolla ole merkitysta.
Tulehdusta esiintyy tavallisimmin pohkeiden verisuonissa, mika
aiheuttaa pohkeissa turvotusta ja kipua.

Maha-suolikanavan oireet: Maha-suolikanavan oireet ovat erityisen
yleisia Kaukoidasta peraisin olevilla potilailla, ja suolen tahystyksessa
havaitaan haavaumia.

1.8 Onko tauti samanlainen kaikilla lapsilla?

Tauti ei ole samanlainen kaikilla sairastuneilla lapsilla. Joillakin lapsilla
tauti on lieva ja suun haavaumia ja ihomuutoksia esiintyy vain
satunnaisesti. Vaikeammissa tapauksissa lapselle voi kehittya silma- tai
hermosto-oireita. Joitakin eroja on myos tyttojen ja poikien valilla. Tauti
on pojilla yleensa vaikeampi, ja silma- ja verisuonioireet ovat pojilla
yleisempia kuin tytoilla. Sen lisaksi, etta tautia tavataan lahinna vain
tietyilla maantieteellisilla alueilla, myos sen oireet vaihtelevat eri
puolilla maailmaa.

1.9 Onko tauti lapsilla erilainen kuin aikuisilla?

Aikuisiin verrattuna Behcetin tauti on lapsilla harvinainen, mutta
suvuittain esiintyvaa Behcetin tautia tavataan enemman lapsilla kuin
aikuisilla. Murrosian jalkeen oireet alkavat muistuttaa aikuisten oireita.
Pienista eroista huolimatta Behcetin tauti on lapsilla paasaantoisesti
samantapainen kuin aikuisilla.
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