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1. KAS IR BEHCETA SLIMIBA?

1.1 Kas ta ir?

Behcleta sindroms jeb Behceta slimiba (BS) ir nezinama célona izraisits
sistemisks vaskulits (visa kermena asinsvadu iekaisums). Slimibas laika
tiek skarta glotada (audi, kas razo glotas gremosanas traktam,
dzimumorganiem un urinceliem), iekaist ari ada ap skartajiem
organiem. Galvenie slimibas simptomi ir vairakkartejas mutes un
dzimumorganu culas, ka ari acu, locitavu, adas, asinsvadu iekaisumi un
nervu sistemas traucejumi. BS tika nosaukta turku arsta, profesora
Hulusi Behceta varda, kas So slimibu pirmo reizi aprakstija 1937. gada.

1.2 Cik biezi ta sastopama?

BS izplatiba ir novérota dazas pasaules valstis. BS geografiska
izplatidanas atbilst vésturiskajam ,zida celam". ST slimiba galvenokart
novérojama Talajos Austrumos (Japana, Koreja, Kina), Tuvajos
Austrumos (lrana) un Vidusjuras baseina valstis (Turcija, Tunisija,
Maroka). Slimibas izplatibas limenis (pacientu skaits pret iedzivotaju
skaitu) starp pieaugusajiem ir 100-300: 100 000 Turcija, 1: 10 000
Japana un 0,3: 100 000 Ziemeleiropa. Saskana ar 2007. gada veikto
petijumu, BS izplatiba Irana ir 68 : 100 000 iedzivotajiem (otrais
augstakais raditajs péc Turcijas). Dazi saslimsanas gadijumi ir registréti
Amerikas Savienotajas Valstis un Australija.

Saslimsana ar BS ir reti sastopama bérnu vidu, pat populacijas ar
augstu riska pakapi. Lidz 18 gadu vecumam diagnozes uzstadiSana ir
iespéjama 3-8% pacientu, kas slimo ar BS. Visbiezak slimiba sastopama
vecuma no 20-35 gadiem. Slimiba vienadi biezi sastopama abu
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dzimumu parstavjiem, tomér viriesiem slimiba norit smagak neka
sievietém.

1.3 Kadi ir slimibas celoni?

Slimibas celoni nav zinami. Nesen veiktajos petijumos, kuros piedalijas
liels skaits pacientu, tika secinats, ka BS izcelsmei varétu but genétisks
pamatojums. Konkréts slimibas izraisitajs nav noteikts. Petijumi par
slimibas céloni un arstésanas metodém tiek pétiti vairakos zinatniskajos
centros.

1.4 Vai ta ir iedzimta?

Atbilstoss iedzimtibas paraugs BS slimibai nav noteikts, tomér pastav
uzskats, ka slimibas izplatiba gados jauniem pacientiem ir saistita ar
genéetisko uznémibu. Slimibas sindroms ir saistits ar genétisku
predispoziciju (HLA-B5), 1pasi pacientiem no Vidusjlras baseina valstim
un Talajiem Austrumiem. Literatara ir aprakstiti gadijumi, ka ar so
slimibu slimo visa gimene.

1.5 Kapec manam bérnam ir si slimiba?

No BS nevar pasargaties un paslaik nav zinams slimibas célonis. Nav
iespejams veikt profilaktiskos pasakumus, lai berns tiktu pasargats no
BS. Slimibu nav iespéjams novérst.

1.6 Vai ta ir lipiga?
Ne, nav.

1.7 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Mutes culas: Mutes Culas ir Sis slimibas raksturigakais simptomes.
Divam tresdalam pacientu Culu paradisanas ir slimibas sakotnéja
pazime. Lielakajai dalai bérnu attistas vairakas nelielas Culas, lidzigas
tam, kuras bija iesp&jams novérot bérniba. Lielas Culas veidojas retak
un to arstésana ir loti sarezgita.

Dzimumorganiem culas: Zéniem cCulas galvenokart veidojas uz
sékliniekiem, retak uz dzimumlocekla. PieauguSiem virieSiem cCulas
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gandriz vienmér atstaj retas. Meiteneém, galvenokart tiek skarti aréjie
dzimumorgani. Sis ¢alas ir lidzigas mutes ¢alam. Dzimumorganu ¢&alas
pirms pubertates perioda ir reta paradiba. Zeniem var but atkartots
orhits (séklinieku iekaisums).

Ada: Pastav dazadi adas bojajumi. Aknei lidzigi bojajumi sastopami
tikai pec pubertates. Nodoza (mezglaina) eritema ir sapigs, sarkans,
mezglains veidojums, kas parasti lokalizéjas uz kajam. Sadi veidojumi
biezak sastopami bérniem pirms pubertates saksanas.

Jutigums: Ta ir pacientu adas reakcija uz adatas darieniem. Si
metode tiek izmantota, lai noteiktu BS slimibas klatbutni organisma.
Péc adas punkcijas ar sterilu adatu iedur apaksdelma un novéro, vai
neizveidojas papula (uz adas veidojas uzpampis aplveida izsitums) vai
putite (izsituma veidojas strutas), kurs paradas 24-48 stundu laika péc
adatas duriena.

Acu iekaisums: Siir viena no komplicétakajam slimibas izpausmém.
Acu iekaisums sastopams 50% pacientu, tacu zéniem tas novérojams
lldz pat 70% gadijumu. Meiteném acu iekaisums novérojams salidzinosi
retak. Vairumam pacientu slimiba parasti skar abas acis. Sudzibas par
acim parasti paradas pirmo tris gadu laika péc slimibas paradisanas.
Acu slimiba ir hroniska, ar neregulariem uzliesmojumiem. Pec slimibas
uzliesmojumiem rodas strukturali acu bojajumi, kuri pakapeniski izraisa
redzes pasliktinadanos. ArstéSanas uzdevums ir uzraudzit acs
iekaisumu, novérsot slimibas uzliesmojumus un tadéjadi samazinot
redzes zuduma gadijumus.

Locitavu iekaisumi: Locitavu iekaisumi veidojas aptuveni 30-50%
bernu, kas slimo ar BS. Parasti iekaist potites, celi, plaukstas un elkoni,
tacCu parasti raksturigais iekaisums skar mazak par Cetram locitavam.
lekaisums var izraisit locitavu pietukumu, sapes, stivumu un kustibu
traucéjumus. Sie iekaisumi parasti ilgst daZas nedélas un pariet bez
arstésanas. Loti retos gadijumos iekaisumi var radit paliekoSus locitavu
bojajumus.

Neirologiskie traucejumi: Tie ir reti sastopami, iesp&jami bérniem
ar BS. Krampji, paaugstinats intrakranialais spiediens (spiediens
galvaskausa iekSpusé) ar galvassapém un citiem cerebraliem
simptomiem (lidzsvara zudumi vai gaitas traucejumi). Vissmagakas
slimibas formas ir novérojamas virieSiem. Daziem pacientiem var
attistities psihiska rakstura problémas.

Asinsvadu iekaisumi: Asinsvadu iekaisumi sastopami 12-30%
juvenilas BS pacientu, kas bridina par dzivibai bistamiem veselibas
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sarezgijumiem. Pacientiem var iekaist vénas un artérijas. Organisma var
iekaist dazada izméra asinsvadi, kurus Sis slimibas gadijuma klasificé ka
»,dazada izméra asinsvadu vaskulits". Kermena lielie asinsvadi klust
pietukusi un sapigi.

Gremosanas sistemas traucejumi: Ipasi plasi izplatiti pacientu vida
no Talajiem Austrumiem. Zarnu trakta izmeklésanas laika tiek atklatas
Culas.

1.8 Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?

Né, ta norit dazadi. Daziem bérniem var but slimibas viegla forma ar
mutes culam un daziem adas bojajumiem, citiem var attistities acu vai
nervu sistemas traucejumi. Slimibas gaita zéniem un meiteném ir
atskiriga. Zéniem parasti slimibas norise ir smagaka neka meiteném,
biezak sastopami acu un asinsvadu iekaisumi. Nemot véra slimibas
dazado geografisko novietojumu, tas kliniskie simptomi dazadas
pasaules valstis var bat atskirigi.

1.9 Vai slimiba bérniem izpauzas atskirigi no slimibas
pieaugusajiem?

Bérniem si1 slimiba ir retak sastopama neka pieaugusajiem, tacu
registréti vairaki gadijumi, kad saslimstiba ar BS ir biezak sastopama
gimenés ar bérniem neka pieauguso vidu. Slimibas izpausmes
jaunieSiem péc pubertates ir lidzigas ka pieaugusajiem. Neraugoties uz
dazam atskiribam, BS bérniem lidzinas slimibas simptomiem
pieaugusajiem.

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1 Ka ta tiek diagnosticeta?

Diagnozi galvenokart nosaka kliniski. Diagnozes noteikSana var aiznemt
1 - 5 gadus, pirms bérnam tiek noteikti starptautiski izstradatie BS
kritériji jeb simptomi. Kritériji paredz tadus simptomus ka culas mutég,
ka ar1 vél divi no talak aprakstitajiem simptomiem: dzimumorganu
culas, adas bojajumi, pozitivs jutiguma tests vai acu iekaisums. Parasti
diagnozes uzstadisana tiek novélota par aptuveni 3 gadiem.

Ipasi laboratoriski izmekléjumi, kas lautu konstatét BS, nav izstradati.
Aptuveni puse no bérniem, kas slimo ar BS, nes genétisko markieri HLA-
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B5, kas ir saistits ar smagaku slimibas formu norisi.

leprieks aprakstitais adas jutiguma tests ir pozitivs aptuveni 60-70%
pacientu. Tomer testa rezultati var but zemaki atseviskas etniskajas
grupas. Lai diagnosticetu asinsvadu un nervu sistemas iesaisti,
nepiecieSams veikt izmekléjumus asinsvados un smadzenés.

Ta ka BS ir multi-sistémiska slimiba, So pacientu arstésSana japiedalas
dazadiem specialistiem: acu arstam (oftalmologs), adas arstam
(dermatologs) un nervu sistemas arstam (neirologs).

2.2 Cik liela nozime ir parbaudem?

Adas jutiguma tests ir svarigs diagnozes noteik$anai. Tas ir ieklauts
Starptautiska Pétijumu grupas noteiktajos parbaudes kriterijos BS
diagnozes uzstadi$anai. Adu ar sterilu adatu, caurdur tris vietas
apaksdelma iekSpusé. Tas nav loti sapigi un adas reakcija paradas péc
24-48 stundam. Paaugstinats adas jutigums ir vérojamas ieprieks
veiktas asins nemsanas vietas vai péc kirurgiskam manipulacijam.
Tadél pacienti ar BS nav japaklauj nevajadzigam parbaudem.

Dazadas asins analizes var tikt veiktas diferencialas diagnozes
uzstadiSanai, tacCu tie nav specifiski laboratoriskie izmekléjumi tiesi Sai
slimibai. Kopuma asins analizu rezultati, kuri liecina par iekaisumu,
parasti ir nedaudz paaugstinati virs normas. Izmekléjumu rezultata var
tikt konstateta merena anémija un palielinats leikocitu skaits. Asins
analizes nav nepiecieSams atkartot, ja vien netiek novérota
paaugstinata slimibas aktivitate un pacients netiek paklauts nevélamam
medikamentu blakusparadibam.

Dazadas diagnostiskas metodes tiek izmantotas bérniem ar asinsvadu
iekaisumiem un neirologiskam problemam.

2.3 Vai slimibu var arstet vai izarstet pilniba?
Slimibai var iestaties remisija, taCu iesp&jami ari slimibas uzliesmojumi.
Slimibu ir iespéjams kontrolét, bet nav iespejams izarstét pilniba.

2.4 Kada ir arstesana?

Specifiska arstésana netiek piemérota, jo BS célonis nav zinams.
Dazadas arstéSanas metodes tiek piemérotas dazadu iesaistito organu
arstéSanai. Daziem BS pacientiem arstéSana nav nepiecieSama.
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Savukart pacientiem ar acu, centralas nervu sistémas un asinsvadu
bojajumiem ir nepiecieSama daudzveidiga terapija. Gandriz visi
pieejamie dati par BS arstésanu ir ieguti no pétijumiem ar
pieaugusajiem pacientiem. Galvenie arstéSana izmantotie medikamenti
ir aprakstiti zemak:

Kolhicins: : Agrak Sis zales lietoja gandriz pie visam BS izpausmém,
tomer pétijumos tika pieradits, ka visefektivak tiek arstéti locitavu
iekaisumi, mezglaina eritéma un glotadu Culas.

Kortikosteroidi: Kortikosteroidi ir |oti efektivs medikaments
iekaisuma kontrolésanai. Kortikosteroidi galvenokart tiek izrakstiti
bérniem ar acu, centralo nervu sistému un asinsvadu iekaisumu, parasti
lielas peroralas devas (1-2 mg/kg/diena). Ja nepiecieSams, tad tos var
ievadit art intravenozi lielakas devas (30 mg/kg/diena, kuru ievada katru
otro dienu, tris dienas), lai sasniegtu tulitéju efektu. Mutes Culu un acu
iekaisuma (arstésana ar acu pilieniem) arstéSana izmanto steroidus.

Imunsupresivie medikamenti: So medikamentu grupa tiek
nozimeéta bérniem ar nopietnam slimibas blaknem, acu iekaisumu un
lielo organu vai gremos$anas sistémas traucéjumiem. Saja grupa tiek
ieklauti tadi medkiamenti ka azatioprins, ciklosporins A un
ciklofosfamids.

Antiagregantu un antikoagulantu terapija: Asinsvadu slimibu
gadijuma tiek izmantota gan antiagregantu, gan antikoagulantu
arstéSanas terapija. Lielakajai dalai pacientu aspirins sniedz vélamo
efektu.

Anti - TNF terapija: Ta ir jauna medikamentu grupa, kuru izmanto
noteiktu slimibas simptomu arstésana.

Talidomids: Sis medikaments tiek pielietots dazos arstniecibas
centros, lai arstétu izteiktas mutes Culas.

Mutes un dzimumorganu Culu arstéSana ir loti svariga. BS arstéSanai un
turpmakam parbaudém nepiecieSami vairaki specialisti: reimatologs,
oftalmologs un hematologs. Pacientam vai vina gimenei ir jabut iespéjai
sazinaties ar savu arstu vai arstniecibas iestadi jebkura laika.

2.5 Kadi ir blakusefekti arstésanai ar medikamentiem?

Kolhicina visizplatitaka blakusparadiba ir caureja. Retos gadijumos
kolhicins var veicinat leikocitu un trombocitu skaita samazinasanos.
Azospermija (spermatozoidu daudzuma samazinasanas) ir izplatita, bet
ta nav galvena probléma arstésanas laika; samazinot kolhicina devu vai
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partraucot to lietot, spermatozoidu skaits atkal normalizejas.
Kortikosteroidi ir visefektivakas pretiekaisuma zales, bet to lietosanas
ilgums ir ierobezots, jo kortikosteroidu lietoSana ilgtermina ir saistita ar
nopietnam blakusparadibam, pieméram, cukura diabets, hipertensija,
osteoporoze, kataraktas veidoSanas un augsSanas aizture. Bérniem, kuri
jaarste ar kortikosteroidiem, deva jasanem vienu reizi diena no rita.
llgstoSai medikamenta nozimésSanai, papildus jaieklauj ari kalcija
saturoSi preparati.

ImUnsupresivie medikamenti, ka pieméram azatioprins, toksiski
iedarbojas uz aknam, tas var samazinat asins stnu daudzumu
organisma, tadéjadi palielinot organisma uznémibu pret infekcijam.
Ciklosporins A toksiski iedarbojas uz nierém un var veicinat hipertensiju
vai palielinat kermena apmatojumu un izraisit smaganu problemas.
Ciklofosfamida nevélamas blakusparadibas ir saistitas ar kaulu
smadzenu darbibas un urinpusla problémam. ligstoSa So zalu lietoSana
veicina menstruala cikla traucejumus un var izraisit neauglibu.
Pacientiem stingri jaievéro arstéSanas noradijumi un janodod asins,
urina analizes katru vai katru otro ménesi.

Anti-TNF un citu biologisko medikamentu lietoSana Sis slimibas
arstéSana palielinas. Anti-TNF un citu biologisko medikamentu lietoSana
paaugstina infekciju risku.

2.6 Cik ilgi jaarstejas?

Viennozimigas atbildes uz So jautajumu nav. Parasti imunsupresiva
terapija ir japartrauc péec vismaz diviem gadiem vai gadijuma, kad
iestajusies ilgstoSa slimibas remisija vismaz divus gadu garuma. Tomér
berniem ar asinsvadu vai acu slimibam ir grati sasniegt pilnigu remisiju,
tadé| terapija var ilgt daudz ilgak. Sajos gadijumos medikamentu
kombinacijas un devas tiek nozimétas atbilstosi kliniskajam slimibas
izpausmem.

2.7 Ka ir ar dabiskam papildu arstesanas terapijam?

Pastav daudzas papildu un alternativas arstéSanas iespéjas, tomér tas
var but mulsinosas pacientiem un vinu gimeném. Rupigi jaapsver visi
terapijas riski un ieguvumi, jo Sis arstéSanas metodes ir maz pieraditas
un var izmaksat parak dargi gan laika, gan naudas zina, ka ari lieki
apgrutinot bernu. Ja esat izlemis izveléties kadu no netradicionalas
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arstésanas veidiem, pirmkart konsultéjieties ar pediatru reimatologu.
Dazas terapijas metodes var mijiedarboties ar medikamentiem. Lielaka
dala arstu neiebilst pret alternativam arstésanas metodém, ja vien
pacients ievéro arsta noradijumus. Loti svarigi ir turpinat recepsu
medikamentu lietoSanu netradicionalas arstésanas laika. Ja zales ir
nepieciesamas, lai kontrolétu slimibas izpausmes, zalu lietoSanas
partraukSana var but loti bistama, jo slimiba veél joprojam var buat aktiva.
Pirms zalu partraukSanas obligati konsultéjieties ar sava bérna arstu.

2.8 Kada veida regularas parbaudes ir nepiecieSamas?
Regularas parbaudes ir nepiecieSamas, lai novérotu slimibas aktivitati
un piemeérotu atbilstoSu arstéSanu, kas ir ipasi svarigi bérniem ar acu
iekaisumu. leteicama regulara acu parbaude pie oftalmologa, kurs ir
pieredzéjis uvelta (acu iekaisuma slimiba) arstésana. NepiecieSamo
parbauzu biezums ir atkarigs no slimibas aktivitates un arstésana
izmantotajiem medikamentiem.

2.9 Cik ilgi jaarstejas?
Parasti slimibas gaita ietver remisijas periodus un slimibas
saasinajumus. Slimibas aktivitate ar laiku samazinas.

2.10 Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamie
rezultati un iznakums)?

Dati par slimibas attistibas ilgumu berniem ar BS nav pietiekami. No
pieejamajiem datiem secinams, ka ir daudz pacientu, kuriem nav
nepiecieSama nekada veida arstéSana. Tomér bérniem ar acu, nervu
sistémas un asinsvadu traucéjumiem nepiecieSama speciala arstésana
un novérosSana. Retos gadijumos BS var but letals iznakums,
galvenokart, asinsvadu bojajumu dé| (plausu artériju plisums vai citas
periféras aneirismas - asinsvadu balonveidiga paplasinasanas), smagas
centralas nervu sistémas slimibas un zarnu trakta culas un perforacijas,
kas ir sastopamas dazas no etniskajam pacientu grupam (Japana).
Saslimstibas galvenais iemesls (nelabveéligais iznakums) ir acu
iekaisums, kura arstéSana var but loti nopietna. Bérnu augsanas aizture
sekundari ir saistita ar steroidu terapiju.
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2.11 Vai ir iespejams atveseloties pilniba?

Berni ar slimibu viegla forma var atveseloties, bet vairuma gadijumu
pediatrijas pacientiem iespé&jams ilgstoss remisijas periods, kam seko
slimibas saasinajuma periods.

3. IKDIENAS DZIVE

3.1 Ka slimiba ietekme berna un gimenes dzivi?

Lidzigi ka jebkura hroniska slimiba, BS var ietekmét bérna un gimenes
ikdienas dzivi. Ja slimibas forma ir viegla, bez acu un citu svarigu
organu iesaistes, tad parasti bérns un gimene var dzivot normalu dzivi.
Visbiezak sastopamas problémas ir atkartotas mutes Cllas, kuras var
bat apgratino$as daudziem bérniem. Calas var bat sapigas un
traucéjosas éSanas un dzerSanas laika. Acu iekaisums var klut par
nopietnu problému visai gimenei.

3.2 Ka ir ar skolas apmeklejumu?

Bérniem ar hroniskam saslimsanam ir svarigi turpinat izglitoties. Bérni,
kas slimo ar BS, var apmekléet skolu regulari, ja vien slimiba nav
izraisijusi acu vai citu organu bojajumus. Redzes traucéjumu del var
nakties pielagot specialas izglitibas programmas bérna vajadzibam.

3.3 Ka ir ar sportu?

Bérns var nodarboties ar sportu, ja slimiba skar tikai adu un glotadu.
Locitavu iekaisuma saasinasanas perioda no sporta nodarbibam
jaatsakas. Artrits BS gadijuma ir 1slaicigs un pariet bez sekam.
NodarboSanos ar sportu var atsakt péc izarstésanas no iekaisuma.
Tomeér bérniem ar acu un asinsvadu bojajumiem ir jaierobezo sporta
nodarbibas. llgstoSa atteikSanas no sporta nodarbibam nav ieteicama
pacientiem ar asinsvadu bojajumiem kajas.

3.4 Ka ir ar uzturu?
Attieciba uz uzturu nav nekadu ierobezojumu. Bérniem jasanem
lldzsvarots normals uzturs, kas ir atbilstoSs vecumam. AugoSam bérnam
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ieteicams veseligs, sabalanséts uzturs ar pietiekamu olbaltumvielu,
kalcija un vitaminu daudzumu. No parésanas jauzmanas pacientiem,
kuri lieto kortikosteroidus, jo Sis zales palielina apetiti.

3.5 Vai klimats ietekme slimibas gaitu?
Ne, klimata ietekme uz slimibas izpausmém nav zinama.

3.6 Vai bernu drikst vakcinet?

Arstam ir jaizlemj par vakcinam, kuras bérns var sanemt. Ja pacients
tiek arstets ar imunsupresivam zalém (kortikosteroidi, azatioprins,
ciklosporins A, ciklofosfamids, Anti-TNF u.c.), tad vakcinacija ar dziviem,
novajinatiem virusiem (pieméram, masalinas, masalas, clcinas un
poliomielitu Sabin) ir jaatliek.

Vakcinas, kas nesatur dzivus virusus, bet tikai infekciozu proteinu
(stingumkrampju, pretdifterijas, poliomielitu Salk, pret hepatitu B, pret
garo klepu, pneimokoku, hemofiliju, meningokoku, gripu) var tikt
veiktas.

3.7 Ka ir ar dzimumdazivi, grutniecibu un izsargasanos no tas?
Viena no lielakajam ar dzimumdzivi saistitajam problémam ir
dzimumorganu ¢alu attistiba. Cilas var bat sapigas un atkartotas, ka ari
radit nepatikamas izjutas dzimumakta laika. Sievietém BS parasti norit
viegla forma un neizraisa Skérslus normalai grutniecibai. Par
kontracepcijas lietosanu ir jakonsultéjas, ja pacients lieto
imunsupresivos medikamentus. Pacientiem ieteicams konsultéties ar
savu arstu par kontracepcijas lidzeklu lietoSanu un gratniecibas
planosSanu.
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