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2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Hogyan diagnosztizalhaté?

A diagndzis féként klinikai tinetek alapjan allithato fel. 1-5 év is
eltelhet, mire a gyermeknél teljestilnek a BD nemzetko6zi kritériumai.
Ezek a kritériumok a kovetkezdk: szajuregi fekélyek, valamint az
ivarszervi fekélyek, a jellegzetes bérelvaltozasok, a pozitiv patergias
teszteredmény és a szem érintettsége kozul kettd. A diagndzis
altaldban harom évvel késik atlagban.

A BD-re vonatkozdan nincsenek specifikus laboratériumi eredmények. A
BD-s gyermekeknek megkodzelitéleg a fele hordozza a HLA-B5 genetikai
market, és ez a betegség sulyosabb formaival fligg 6ssze.

Mint mar leirtuk, a patergias bdorteszt eredménye a betegek
60-70%-anal pozitiv. Bizonyos etnikai csoportokndl a gyakorisaga
azonban kisebb. Az ér- és az idegrendszer érintettségének
megallapitasahoz az erek és az agy specifikus képalkotd vizsgalataira
lehet szukséqg.

Mivel a BD egy tobb szervet érintd szisztémas betegség, a kezelésben
szakorvosok (szemorvos, bérgydgyasz és ideggyégyasz)
egyuttm(kodése szukséges.

2.2 Mi a vizsgalatok jelentésége?

A patergias borteszt a diagnodzis szempontjabdl fontos. A Nemzetkozi
Vizsgalati Csoport (International Study Group) altal a Behcet-kdrra
vonatkozdan meghatarozott osztalyozasi kritériumok kézott is szerepel.
A vizsgalat soran steril tlvel 3 szurast ejtenek az alkar belsd felén. Ez
alig fajdalmas. A reakciot 24-48 éraval kés6bb értékelik ki. A bér
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fokozott tulérzékenysége szintén megfigyelhet6 a vérvétel helyénél
vagy mutét utan. Ezért a BD-s betegeken nem célszer( felesleges
beavatkozasokat végezni.

Kifejezetten a BD kimutatasara iranyuld laboratériumi vizsgalat nincs,
bar vérvizsgalatokat végeznek mas betegségektdl vald
megkllénbéztetés (differencidldiagndzis) céljabdl. Altaldban a tesztek
eredménye azt mutatja, hogy a gyulladas kissé fokozottabb. A
vizsgalatok mérsékelt vérszegénységet és emelkedett
fehérvérsejtszamot mutathatnak ki. Nincs szikség a tesztek
megismétlésére, hacsak a beteget nem tartjak folyamatos megfigyelés
alatt a betegség aktivitdsanak és az esetleges gydgyszermellékhatasok
az ellen6rzése céljabdl.

Szamos képalkoté eljaras alkalmazhaté gyermekeknél az erek és az
idegrendszer érintettsége esetén.

2.3 Kezelheto6-e, van-e ra gyogymod?
A betegség csillapodhat (remisszid), de lehetnek fellangolasai is. Ezek
egyensuUlyban tarthatdk, de nem gydgyithatok.

2.4 Milyen kezelések léteznek?

Mivel a BD okai ismeretlenek, nincs ra specifikus kezelés. A kezelési
modok a kulonb6z6 szervek érintettségétdl fliggden valtoznak. Az egyik
véglet az, amikor a BD-s betegnek nincs szilksége semmilyen kezelésre.
Masrészt vannak olyan betegek, akiknél a szem, a kézponti
idegrendszer és az erek érintettsége miatt kombinalt terapiat kell
alkalmazni. A BD kezelésével kapcsolatosan rendelkezésre all6 szinte
kivétel nélkll feln6tteken végzett klinikai vizsgalatokbdl szarmaznak. A
leginkabb alkalmazott gyégyszerek, hatdanyagok a kdvetkezdk:

Kolhicin: : Régebben a BD szinte 6sszes tinetére felirtak, de eqgy
nemrégiben végzett klinikai vizsgalatban bebizonyosodott, hogy
hatdsosabb az izileti problémadk és az eritéma noddézum kezelésére,
valamint a nyalkahartyafekélyek csokkentésére.

Kortikoszteroidok: A kortikoszteroidok igen hatdasosak a gyulladas
kezelésében. A kortikoszteroidokat féleg olyan gyermekeknek adjak,
akiknek szem-, kdzponti idegrendszeri és érbetegséguk van, és
altaldban szajon at alkalmazzak nagy dézisokban (1-2 mg/kg/nap).
SzUkség esetén intravénasan is adagolhaték nagyobb adagokban (30
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mg/kg/nap 3 alkalommal minden masodik napon), azonnali hatas
elérése érdekében. A topikalis (helyileg alkalmazott) kortikoszteroidokat
szajuregi fekélyek és szembetegség kezelésére hasznaljak (szemcsepp
formajaban az utobbi esetében).

Immunszuppressziv szerek: Ezeket a gyégyszereket féleg a szemet
és mas fébb szerveket vagy az ereket érintd, sulyos betegség esetén
adjak gyermekeknek. llyen szer példaul az azatioprin, a ciklosporin-A és
a ciklofoszfamid.

Antiaggregans és antikoagulans terapia: Mindkét kezelési
lehetdséget kilonleges esetekben alkalmazzak az erek érintettsége
esetén. A betegek tobbségénél az aszpirin valészinlileg elegendé erre a
célra.

Anti-TNF terapia: Ez az Uj gybégyszercsoport a betegség bizonyos
jellemzdinek kezelésében hasznos.

Talidomid: Ezt a szert slUlyosabb szajlregi fekélyekre alkalmazzak
egyes egészségugyi centrumokban.

Nagyon fontos a szdjlregi és az ivarszervi fekélyek helyi kezelése. A BD-
s betegek kezelése és utankodvetése csapatmunkat igényel. A
gyermekreumatolégus mellett szemorvosnak és hematolégusnak is kell
lennie a csapatban. A betegnek és csaladjanak folyamatos kapcsolatot
kell tartania a kezelésért felelds orvossal vagy egészségligyi kdzponttal.

2.5 Melyek a gyogyszeres kezelés mellékhatasai?

A kolhicin leggyakoribb mellékhatasa a hasmenés. A gydégyszer ritka
esetben a fehérvérsejtek vagy a vérlemezkék (trombocitdk) szamanak
csokkenését okozhatja. Beszamoltak azoospermiarél (az ondésejtek
szamanak csokkenése), de ez nem jelentds probléma az erre a
betegségre alkalmazott terapias ddézisok esetében; az onddsejtszam
visszatér a normadlis szintre a dézis csokkentése vagy a kezelés
abbahagyasa utan.

A kortikoszteroidok a leghatdsosabb gyulladascsokkentd szerek, de
hasznalatuk korlatozott, mivel hosszu tadvon sulyos mellékhatasokat,
példaul cukorbetegséget, magas vérnyomast, csontritkulast, szurke
halyogot okoznak, és gatoljak a novekedést. Azok a gyermekek, akiket
kortikoszteroidokkal kell kezelni, lehet6ség szerint napi egy alkalommal,
reggel kapjak meg az esedékes gyégyszeradagot. Hosszan tarté
alkalmazas esetén a kezelést kalciumkészitményekkel is ki kell
egésziteni.
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Az immunszuppressziv szerek kézul az azatioprin hepatotoxikus
(majkarositd) hatasu lehet, csékkentheti a vérsejtek szamat, és
novelheti a fert6zések iranti hajlamot. A ciklosporin-A féként a vesére
toxikus, de magas vérnyomast, illetve szérnévekedést és
foginyproblémakat is okozhat. A ciklofoszfamid mellékhatasai
elsdsorban a csontveld-karosodas és a hélyagproblémak. Hosszu tavu
alkalmazas esetén zavart okoz a menstruaciés ciklusban, és
medddséget okozhat. Az immunszuppressziv szerekkel kezelt betegeket
szoros utankovetésben kell részesiteni, és egy- vagy kéthavonta vér- és
vizeletvizsgalatot kell végezni

Anti-TNF gyégyszereket és mas bioldgiai szereket is egyre gyakrabban
hasznalnak a betegség ellenalld tulajdonsagainak kezelésére. Az anti-
TNF és mas bioldgiai szerek fokozzak a fertézések gyakorisagat.

2.6 Mennyi ideig tartson a kezelés?

Nincs iranyadé valasz ebben a kérdésben. Az immunszuppressziv
terapiat altaldban legalabb két év utan allitjak le, illetve akkor, ha a
beteg allapota mar két éve javul (remissziéban van). Ugyanakkor az ér-
vagy szembetegséggel kliizdé gyermekeknél, akiknél a teljes gyogyulast
nem koénnyU elérni, a terapia sokkal hosszabb ideig tarthat. llyen
esetben a gyogyszeres kezelést és a dbézisokat modositani kell a klinikai
tineteknek megfeleléen.

2.7 Mi a helyzet a nem konvencionadlis (nem szokvanyos),
illetve kiegészité terapiakkal?

Szamos kiegészitd és alternativ terapia létezik, ami 0sszezavarhatja a
betegeket és csalddtagjaikat. Kortltekintéen gondolja at e terapiak
kiprébalasanak kockazatait és eldnyeit, mivel a jétékony hatas nem
kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterhel6k lehetnek idében,
anyagilag és a gyermek szdmara is. Ha érdeklik a kiegészité vagy
alternativ terdpidk, beszélje meg ezeket a lehetdségeket a
gyermekreumatoldgussal. Bizonyos terapiak és a hagyomanyos
gyogyszerek kozott kélcsonhatasok |éphetnek fel. A legtobb orvosnak
nincs ellenvetése az egyéb lehet6ségek keresésével szemben, feltéve
ha tovabbra is kdvetik a szakmai tanacsaikat. Nagyon fontos, hogy nem
szabad abbahagyni az orvos altal felirt gydgyszerek szedését.
Amennyiben gyégyszerek szikségesek a betegség ellendrzés alatt
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tartasahoz, nagyon veszélyes lehet hirtelen leallni ezekkel, amig a
betegség még aktiv. Ha barmilyen aggalya van a gyogyszerekkel
kapcsolatosan, beszélje meg gyermeke kezel6orvosaval.

2.8 Milyen idoszakos vizsgalatok, ellendrzések sziikségesek?
Az id6szakos vizsgdalatok azért sziikségesek, hogy figyelemmel lehessen
kovetni a betegség aktivitasat és a kezelést, és ez kilondsen fontos a
szemgyulladasos gyermekek esetében. A beteg szemét az uveitisz
(gyulladasos szembetegség) kezelésében jartas szakorvossal kell
megvizsgaltatni. A vizsgalatok gyakorisdga a betegség aktivitasatol és
az alkalmazott gydégyszerek tipusatél flugg.

2.9 Mennyi ideig tart a betegség?

A betegség lefolyasat atmeneti javulasi (remisszids) és sulyosbodasi
(exacerbacios) idészakok jellemzik. Altaldnos aktivitdsa az id6
elérehaladtaval altalaban csokken.

2.10 Milyen a betegség hosszu tavu prognozisa (elorelathato
alakulasa és kimenetele)?

A gyermekkori BD-ben szenved6 betegek hosszu tavu utdnkdvetésérdl
nincs elegendd adat. Az elérhet6 adatokbdl tudjuk, hogy sok BD-s
betegnek semmilyen kezelésre nincs sziuksége. Ugyanakkor, kulénleges
kezelést és utankovetést igényelnek azok a betegek, akiknél a kér a
szemet, az idegrendszert és az ereket érinti. Igen ritka esetben a BD
végzetes lehet, elsGsorban az erek érintettsége (tidbartériak
megrepedése vagy mas periférids aneurizmak - a vérerek
léggombszerd kitaguldsa), sulyos kdzponti idegrendszeri tlinetek,
valamint bélrendszeri fekélyek vagy perforacidok miatt, féleg bizonyos
etnikai csoportokhoz tartozé betegeknél (pl. japanoknal). A morbiditas
(kedvezdtlen kimenetel) f6 oka a szembetegség, amely igen sulyos
lehet. A gyermek névekedése is visszamaradhat, leginkabb a szteroid
kezelés masodlagos kovetkezményeként.

2.11 Lehetséges-e a teljes felépulés?
Enyhébb lefolyasu eseteknél lehetséges a gyermek felépllése, de a
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gyermekkoru betegek tobbségénél a hosszu javulasi idészakokat a
betegség felldngolasai kovetik.
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