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1. STA JE BEHCETOVA BOLEST

1.1 Kakva je to bolest?

Behcetov sindrom ili BehCetova bolest (BB) je sistemski vaskulitis
(zapaljenje krvnih sudova u celom telu) nepoznatog uzroka. Zahvadene
su sluzokoza (tkivo koje proizvodi sluz koja se nalazi u organima za
varenje, polnim i mokra¢nim organima) i koza, a glavni simptomi su
ponavljajuce ranice u ustima i polnim organima, promene na ocima,
zglobovima, kozi, krvnim sudovima i nervnom sistemu. BB je dobila ime
po turskom profesoru i lekaru dr Hulusi Behcetu (Hulusi Behcet) koji je
opisao 1937. godine.

1.2 Koliko je bolest cesta?

BB je ¢es¢a u nekim delovima sveta. Geografska rasprostranjenost BB
poklapa se sa istorijskim pojmom "put svile". NajviSe se srece u
zemljama Dalekog istoka (kao Sto su Japan, Koreja, Kina), Srednjeg
istoka (lran) i mediteranskog basena (Turska, Tunis, Maroko). Stopa
prevalencije (broj bolesnika u populaciji) kod odraslog stanovnistva je
100-300 slucajeva/100.000 ljudi u Turskoj, 1/10.000 u Japanu i
0,3/100.000 u Severnoj Evropi. Prema istrazivanju sprovedenom 2007.
godine, prevalencija BB u Iranu je 68/100.000 stanovnika (druga po
ucCestalosti u svetu posle Turske). Nekoliko sluCajeva je zabelezeno u
Sjedinjenim Americkim Drzavama i Australiji.

Kod dece, BB je retka, Cak i u populaciji sa visokom rizikom. Pre 18.
godine zivota dijagnosticki kriterijumi su ispunjeni kod oko 3-8%
bolesnika sa BB. UopsSte uzev, bolest pocinje izmedu 20. i 35 godine.
Podjednako oboljevaju i Zene i muskarci, ali je bolest kod muskaraca
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obi¢no teza.

1.3. Koji su uzroci bolesti?

Uzroci bolesti su nepoznati. Novija istrazivanja, sprovedena na velikom
broju bolesnika, ukazuju da nasledna sklonost moze imati ulogu u
nastanku BB. Ne postoji poznat, poseban okidac koji pokrece bolest.
Istrazivanja o uzroku i leCenju BB sprovode se u nekoliko centara u
svetu.

1.4. Da li bolest nasledna?

Ne postoji jasno definisan obrazac nasledivanja BB, ali se smatra da

postoji nasledna sklonost, posebno u slucajevima sa ranim pocetkom
bolesti. Sindrom je povezan sa naslednom predispozicijom (HLA-B5),
posebno kod bolesnika poreklom iz mediteranskog basena i Dalekog
istoka. Postoje podaci o porodicama koje su obolele od ove bolesti.

1.5. Zasto se moje dete razbolelo? Da li bolest moze da se
spreci?

BB ne moze da se spreci i njen uzrok je nepoznat. Ne postoji nista sto bi
trebalo da se uradi da bi se vise ili manje sprecilo da vase dete oboli. To
nije vasa krivica.

1.6. Da li je bolest zarazna?
Bolest nije zarazna.

1.7. Koji su glavni simptomi bolesti?

Ranice u ustima: Ove promene su skoro uvek prisutne. Ranice u
ustima su pocetni znak bolesti kod dve trecine bolesnika. Kod vecine
dece javljaju se brojne male ranice, koje se tesko razlikuju od
ponavljajucih ranica (afte) uobicajenih u detinjstvu.Velike ranice, koje
mogu biti veoma teSke za leCenje, su retke.

Ranice na polnim organima: Kod decaka, ranice se uglavhom
nalaze na mosSnicama i rede na penisu. Kod odraslih muskaraca gotovo
uvek ostavljaju oziljke. Kod devojCica su uglavnom prisutne na spoljnim
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genitalijama. Lice na ranice u ustima. Kod dece pre puberteta ove
promene su rede. Kod decaka moze da se javi ponavljajudi orhitis (upala
testisa).

Promene na kozi: Postoje razliCite vrste promena. Akne - promene
slicne bubuljicama javljaju se posle puberteta. Nodozni eritem su
crvene, bolne, ¢vornovate promene, obi¢no lokalizovane na
potkolenicama. Ove promene su c¢esSc¢e kod dece pre puberteta.

Patergijska reakcija: Patergija je reakcija koze na ubod igle kod
bolesnika sa BB. Ova reakcija se koristi kao dijagnosticki test za BB.
Posle uboda koze podlaktice sterilnom iglom, nakon 24-48 sati, javlja se
papula (okrugla promena izdignuta iznad ravni koze) ili pustula
(okrugla, gnojna promena izdignuta iznad ravni koze).

Promene na oc¢ima: Ovo je jedan od najozbiljnijih znakova bolesti.
Javlja se kod oko 50% bolesnika, a kod decaka i do 70%. Kod devojcica
se ove promene javljaju rede. Bolest kod vecline bolesnika zahvata oba
oka, obi¢no u prve tri godine od pocetka bolesti. Tok oCne bolesti je
hroni¢an, sa povremenim pogorsanjima. Posle svakog pogorSanja ostaju
promene koje dovode do postepenog gubitka vida. Lecenje je
fokusirano na kontrolu upalnog procesa, prevenciju pogorsanja i
sprecavanje ili minimiziranje gubitka vida.

Promene na zglobovima: Zglobovi su zahvaceni kod 30-50% dece
sa BB. Obi¢no je zahvaceno manje od Cetiri zgloba, naj¢esce skocni
zglobovi, kolena, rucni zglobovi i laktovi. Zapaljenje dovodi do pojave
otoka zglobova, bola, ukocenosti i ograniCenja obima pokreta.
Zapaljenje obic¢no traje nekoliko nedelja i spontano prolazi. Vrlo retko
dolazi do ostecenja zglobova.

Neuroloske promene: NeuroloSke promene su retke. Karakteristicni
su epilepti¢ni napadi, povecan intrakranijalni pritisak (pritisak u lobaniji)
udruzen sa glavoboljom i mozdanim simptomima (poremecaj ravnoteze
ili hoda). Kod muskaraca se javljaju najozbiljniji oblici bolesti. Neki
bolesnici mogu imati i psihijatrijske poremecaje.

Promene na krvnim sudovima: Promene na krvnim sudovima
javljaju se kod 12-30% obolele dece i mogu da ukaze na los ishod
bolesti. Mogu biti zahvacdene i vene i arterije. Bolest moze da zahvati
krvne sudove bilo koje veli¢ine u organizmu, zbog toga se bolest
klasifikuje kao "vaskulitis krvnih sudova razlicite veli¢ine". Obi¢no su
zahvadeni krvni sudovi na listovima nogu, Sto dovodi do pojave bolnih
otoka.

Zeludaéno-crevne promene: Karakteristi¢ne su za bolesnike sa
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Dalekog istoka. Ispitivanja pokazuju da ranice nastaju i u crevima.

1.8 Da li je bolest ista kod svakog deteta?

Ne, nije. Neka deca mogu imati blaze oblike bolesti sa retkim
epizodama pojave ranica u ustima i promena na kozi, a druga mogu
imati oboljenje ociju i nervnog sistema. Takode, postoje razlike izmedu
decaka i devojcica. Tok bolesti kod decCaka je ozbiljniji, sa tezim
ostec¢enjem ociju i krvnih sudova nego kod devojcica. Pored razlicite
geografske rasprostranjenosti i simptomi bolesti mogu da se razlikuju
Sirom sveta.

1.9 Da li se bolest kod dece razlikuje od bolesti kod odraslih?

U odnosu na odrasle, kod dece se BB retko javlja, ali postoji vise
porodicnih slucajeva kod dece sa BB nego kod odraslih. U periodu posle
puberteta bolest je sli¢nija bolesti kod odraslih. UopSteno govoredi, bez
obzira na razlike, BB kod dece ipak li¢i na bolest kod odraslih.

2. DIJAGNOZA | TERAPIJA

2.1 Kako se postavlja dijagnoza?

Dijagnoza se uglavnom postavlja na osnovu klinickog pregleda.
Medutim, cesto prode izmedu 1 do 5 godina pre nego Sto se kod deteta
ispolje svi znaci koji su potrebni da bi se ispunili medunarodni
kriterijumi za dijagnozu BB. Ovi kriterijumi zahtevaju prisustvo ranica u
usnoj duplji plus 2 od slededih znakova: ranice na polnim organima,
tipiCne promene na kozi, pozitivan patergijski test ili zahvatanje ociju.
Postavljanje dijagnoze obi¢no kasni oko 3 godine.

Ne postoje posebni laboratorijski nalazi za BB. Otprilike polovina dece
sa BB nosi obelezivac na svim ¢elijama u organizmu, koji se naziva HLA
B5 i to ukazuje na ozbiljniji oblik bolesti.

Kao Sto je vel receno, patergijski kozni test je pozitivan kod oko 60-70%
bolesnika. Medutim, ucestalost je manja kod nekih etnickih grupa. Da bi
se dijagnostikovala upala u krvnim sudovima i nervnom sistemu,
potrebna su posebna snimanja ovih organa.

BB je multisistemska bolest (zahvata viSe organa). Zato je potrebno da
u leCenje budu ukljuceni ocni lekar (oftamolog), kozni lekar
(dermatolog), specijalista za bolesti nervnog sistema (neurolog) i da
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rade timski.

2.2 Kakav je znacaj testova?

Patergijski kozni test je vazan za postavljanje dijagnoze. Ukljucen je u
klasifikacione kriterijume za Behcletovu bolest koje je dala Medunarodna
studijska grupa struc¢njaka. Sterilnom iglom se napravi ubod na kozi na
unutrasnjoj strani podlaktice tri puta. Boli veoma malo i reakcija se
posmatra 24-48 sati kasnije. Povisena reaktivnost koze se takode moze
videti na mestima gde je prethodno vadena krv, kao i posle operacija.
Zbog toga bolesnici sa BB ne bi trebalo da se izlazu nepotrebnim
intervencijama.

Ne postoje posebni testovi samo za dijagnozu BB, ali je nekad potrebno
da se rade i neki drugi testovi da bi se iskljucile druge bolesti. Nalazi
koji ukazuju da postoji upalni proces mogu biti blago poviSeni. Moze se
naci umeren stepen malokrvnosti i poveane vrednosti belih krvnih
zrnca. Nema potrebe da se ovi testovi ponavljaju, osim ako se prati
stepen aktivnosti bolesti ili nezeljena dejstva lekova.

Kod dece kod kojih je dosSlo do oboljenja krvnih sudova i nervnog
sistema rade se i neka dodatna snimanja.

2.3 Da li bolest moze da se leci ili izledi?
Tokom bolesti moze dodi do smirivanja aktivnosti, ali i do pogorsSanja.
Bolest moze da leci, ali ne i da se izleci.

2.4 Kako se bolest leci?

Posto je uzrok nepoznat, ne postoje ni posebni oblici le¢enja. Sirok je
spektar razlicitinh postupaka za leCenje organa koji su oboleli. Postoje
bolesnici kojima terapija uopste nije potrebna. Sa druge strane,
bolesnici sa oboljenjem oka, centralnog nervnog sistema i krvnih
sudova zahtevaju kombinovano leCenje. Gotovo svi dostupni podaci o
leCenju dobijeni su u ispitivanjima sa odraslima. Koriste se sledeci
lekovi:

Kolhicin: Ranije je koris¢en kod skoro svih manifestacija BB, ali u
poslednje vreme pokazao se efikasnijim pretezno u leCenju upale
zglobova i nodoznog eritema i u smirivanju ranica na sluznicama.
Kortikosteroidi: Kortikosteroidi su veoma efikasni u suzbijanju
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upale. Primenjuju se kod dece sa oboljenjem ociju, centralnog nervnog
sistema i krvnih sudova, obi¢no u velikim dozama (1-2 mg/kg/dnevno)
koje se uzimaju u obliku tableta. Kada je potrebno, daju se i u
intravenskim infuzijama u velikim dozama (30 mg/kg/dnevno tri doze
svakog drugog dana) da bi se postigao brz terapijski efekat.
Kortikosteroidi se primenjuju i lokalno za leCenje ranica u ustima i za
oboljenje oka u obliku kapi.

Imunosupresivni lekovi: Ova grupa lekova se propisuje deci sa
teskim oblikom bolesti, posebno za oboljenje oka i glavnih organa ili
krvnih sudova. To su azatioprin, ciklosporin A i ciklofosfamid.

Lekovi protiv pojave tromboza i zgrusavanja krvi: Koriste se u
pojedinacnim slucajevima gde postoji oboljenje krvnih sudova. U tu
svrhu kod vecine bolesnika dovoljna je primena aspirina.

Anti-TNF terapija: Ova nova grupa lekova je korisna za odredene
simptome bolesti.

Talidomid: Ovaj lek se u nekim centrima koristi za leCenje velikih
ranica u ustima.

Lokalni tretman ranica u ustima i ranica na polnim organima je veoma
vazan. LeCenje i pra¢enje bolesnika sa BB zahteva timski rad. Pored
decjeg reumatologa i oftamologa, potrebno je da bude ukljucen i
hematolog. Porodica i bolesnik treba uvek da budu u kontaktu sa
lekarom ili centrom u kome se bolesnik leci.

2.5 Koji su nezeljeni efekti lekova?

Proliv je naj¢esci nezeljeni efekat kolhicina. U retkim slucajevima moze
izazvati i smanjenje broja belih krvnih zrnaca ili krvnih ploCica. Moguca
je i azospermija (smanjenje broja spermatozoida), ali u terapijskim
dozama ovo nije veliki problem. Broj spermatozoida se vrac¢a na
normalu kada se doza smaniji ili prekine lecCenje.

Kortikosteroidi su najefikasniji protivupalni lekovi, ali njihova primena
treba da bude vremenski ograni¢ena zato Sto je dugotrajno uzimanje
povezano sa pojavom ozbiljnih nezeljenih efekata kao Sto su: secerna
bolest, visok krvni pritisak, osteoporoza, katarakta i zaustavljanje
telesnog rasta. Deca koja bi trebala da se leCe kortikosteroidima,
trebalo da ih piju jednom dnevno, ujutru. Uz dugotrajnu primenu ovih
lekova potrebno je da se uzima i kalcijum.

Od imunosupresivnih lekova, azatioprin moze da bude Stetan za jetru,
moze da smanji broj krvnih Celija i poveca osetljivost na infekcije.
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Ciklosporin A je uglavnom Stetan za bubrege, a moze izazvati i porast
krvnog pritiska ili povecanu maljavost po telu i nabubrelost desni.
Ciklofosfamid uglavnom izaziva smanjenje broja svih krvnih elemenata
u kostanoj srzi i problem sa mokra¢nom beSikom. Dugotrajno uzimanje
moze da uti¢e na menstrualni ciklus i da izazove neplodnost. Bolesnici
koji uzimaju imunosupresivne lekove treba da se rade testove krvi i
mokrace svakog ili svakog drugog meseca i da budu pod stalnim
nadzorom lekara.

Anti-TNF lekovi i drugi bioloSki lekovi sve viSe se primenjuju u teskim
formama bolesti. Ovi lekovi povecdavaju ucCestalost infekcija.

2.6 Koliko dugo treba da traje leCenje?

Nema standardnog odgovora na ovo pitanje. Primena imunosupresivnih
lekova se obi¢no prekida posle najmanje dve godine, ili 2 godine nakon
potpunog smirivanja znakova bolesti. Medutim, kod dece sa oboljenjem
oCiju i krvnih sudova nije lako posti¢i smirivanje bolesti, te leCenje moze
da traje mnogo duze. U takvim slucajevima, lekovi i doze se uskladuju
sa klinickim manifestacijama bolesti.

2.7. Da li se preporucuje alternativno ili dopunsko lecenje?
Postoji vise dopunskih i alternativnih oblika leCenja, Sto moze da zbuni
bolesnike i njihove porodice. Potrebno je dobro razmisliti o rizicima i
prednostima ovakvog lecCenja, jer je vrlo malo dokaza o koristi, a moze
se izgubiti vreme i novac i moze biti opterecenje za dete. Ako ste
zainteresovani za dopunsko i alternativno leCenje, molimo vas da o
ovim opcijama prodiskutujete sa Vasim decjim reumatologom. Moze
dodi do uzajamnog delovanja nekih od ovih oblika lecenja i standardnih
lekova. Vedina lekara Vam se nece suprotstaviti ako trazite druge opcije
leCenja, pod uslovom da pratite njegove savete. Vrlo je vazno da
bolesnik ne prestane da uzima propisane lekove. Kada je bolest aktivna
i kada su lekovi potrebni da drze bolest pod kontrolom, veoma je
opasno prekinuti leCenje. Molimo vas popriCajte sa detetovim lekarom o
svojoj zabrinutosti vezano za lekove.

2.8 Kakve vrste periodicnih pregleda su potrebne?
Potrebni su periodicni pregledi da bi se pratila aktivnost bolesti i
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leCenje, posebno kod dece koja imaju zapaljenje ociju. Ove preglede
treba da vrSi oCni lekar koji ima iskustva u leCenju uveitisa (zapaljenje
oCiju). UcCestalost poseta lekaru zavisi od aktivnosti bolesti i vrste lekova
koji se uzimaju.

2.9 Koliko ce bolest dugo da traje?
Tok bolesti se karakteriSe periodima poboljSanja i pogorSanja. Ukupna
aktivnost bolesti vremenom opada.

2.10 Kakva je dugorocna prognoza (predviden tok | ishod)
bolesti?

Nema dovoljno podataka o dugorocnom pracenju bolesnika kod kojih je
BB pocela u detinjstvu. Na osnovu podataka kojima raspolazemo,
velikom broju bolesnika nije potrebno nikakvo leCenje. Ipak, deca sa
oboljenjem ociju, nervnog sistema i krvnih sudova zahtevaju posebno
leCenje i pracenje. BB kod malog broja bolesnika moze smrtno da se
zavrsSi. Razlog za to su oboljenje krvnih sudova (pucanje pluéne arterije,
ili drugog krvnog suda zbog prosirenja - aneurizmi), ozbiljna bolest
centralnog nervnog sistema, rane u crevima i pucanje creva, sto je
posebno Cesto kod nekih naroda (napr. Japanci). Glavni uzrok loseg
ishoda je bolest oka, koja moze biti vrlo teska. Rast deteta moze biti
usporen prvenstveno zbog uzimanja kortikosteroida.

2.11 Da li je mogué potpuni oporavak?
Bolesnici sa blazim oblikom bolesti mogu da se oporave, ali se kod
vecdine bolest ponovo vraca posle odredenog perioda.

3. SVAKODNEVNI ZIVOT

3.1. Kako bolest utice na dete i svakodnevni zivot porodice?
Kao i svaka druga hroni¢na bolest i BB uti¢e na svakodnevni zivot
deteta i njegove porodice. Ukoliko je bolest blaga, bez oboljenja odiju i
drugih organa, porodica moze da vodi uobicajeni nacin zivota. Najcesdi
problem mogu da budu ranice u ustima, koje se ponavljaju i mogu da
budu bolne i da ometaju uzimanje hrane i te€nosti. Oboljenje ociju kod
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deteta moze biti ozbiljan problem za celu porodicu.

3.2 Da li dete moze da ide u skolu?

Hroni¢no obolela deca treba da nastave skolovanje. Ukoliko nije dosSlo
do oboljenja oka ili nekog drugog organa, deca mogu redovno da idu u
Skolu. Ako je vid oslabljen treba razmotriti moguénost primene posebnih
obrazovnih programa.

3.3 Da li dete moze da se bavi sportom?

Ako je zahvadena samo koza i sluznica dete moze da se bavi sportom.
Ukoliko ima upalu zglobova, treba izbegavati bavljenje sportom. Kod BB
artritis je kratkotrajan i moze potpuno da se izleCi. Nakon toga dete
moze da nastavi da se bavi sportom. Ipak, deca sa oboljenjem ociju i
krvnih sudova treba da ograniCe svoje fiziCke aktivnosti. Ukoliko su
upalom zahvacdeni krvni sudovi nogu, bolesnik treba da izbegava dugo
stajanje.

3.4. Da li treba da drzi dijetu?

Nema ograniCenja u ishrani. U principu, ishrana treba da bude
uravnotezena, normalna za uzrast deteta. Zdrava, dobro izbalansirana
ishrana sa dovoljno proteina, kalcijuma i vitamina preporucuje se za
dete koje raste. Uzimanje vecih koli€ina hrane treba izbegavati kod
bolesnika koji primaju kortikosteroide jer ovi lekovi povecdavaju apetit.

3.5 Da li klima moze da utice na tok bolesti?
Ne, klima nema uticaja na ispoljavanje BB.

3.6 Da li dete moze da se vakcinisise?

Lekar treba da odluci koje vakcine dete moze da primi. Ako se bolesnik
leci imunosupresivnim lekovima (kortikosteroidi, azatioprin, ciklosporin
A, ciklofosfamid, anti-TNF itd.) vakcinacija zivim, oslabljenim virusima
(protiv rubeole, malih boginja, zausaka, decje paralize) treba da bude
odlozena.

Vakcine koje ne sadrze zive viruse (protiv tetanusa, difterije,
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inaktivisana vakcina protiv decje paralize, protiv hepatitisa B, velikog
kaslja, pneumokoka, hemofilusa, meningokoka, gripa) mogu da se daju.

3.7 Kako bolest utice na seksualni zivot, trudnocu, kontrolu
radanja?

Kada je seksualni zZivot u pitanju, jedan od najvecih problema su ranice
na polnim organima. One mogu da se ponavljaju, a posto su bolne
ometaju seksualne odnose. Posto se kod zena obicno javlja blaga forma
BB, one mogu normalno da iznesu trudnocu. Ukoliko koriste
imunosupresivne lekove, treba da se sprovodi zastita od trudnoce.
Bolesnici treba da se posavetuju sa svojim lekarom o kontroli radanja i
trudnodi.
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