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Behcetova Bolezen

Razlicica

1. KAJ JE BEHCETOVA BOLEZEN

1.1 Kaj je to?

Behcetov sindrom (BS) ali Behcetova bolezen je sistemski vaskulitis
(vnetje krvnih zil celega telesa) neznanega izvora. Prizadeti sta sluznica
(plast tkiva, ki tvori sluz ter prekriva prebavno cev, spolovila in secila) in
koza. Glavni simptomi so ponavljajoCe ulceracije v ustih in na sluznici
spolovil. Ob tem so lahko prizadete tudi oci, sklepi, koza, krvne zile in
zivCni sistem. Behcetova bolezen je bila poimenovana po turSkem
zdravniku Prof. Dr. Hulusi Behcetu, ki jo je opisal leta 1937.

1.2 Kako pogosta je ta bolezen?

BS je pogostejSi v nekaterih delih sveta. Zemljepisna porazdelitev BS
sovpada z zgodovinsko ‘svileno cesto’ in se najpogosteje pojavlja v
dezelah Daljnega vzhoda,Srednjega vzhoda in sredozemskem bazenu,
kot npr. Japonski, Koreji, Kitajski, Iranu, Turciji, Tuniziji in Maroku.
Pogostost med odraslo populacijo je 1-3/1000 v Turciji, 1/10.000 na
Japonskem in 0,3/300.000 v Sevrni Evropi. V letu 2007 je raziskava
prevalence bolezni v Iranu prikazala drugo najvecjo pogostnost za
Turcijo (68/100000). Posamicni primeri bolezni se pojavljajo v Zdruzenih
drzavah in Avstraliji.

BS se redko pojavi pri otrocih, tudi pri populacijah z velikim tveganjem.
Priblizno 3-8% vseh bolnikov z BS izpolnjuje diagnosti¢na merila pred
18. letom starosti. Najpogosteje se bolezen zacne med 20. in 35. letom.
Oba spola sta prizadeta enako pogosto, vendar imajo moski obi¢ajno
tezjo obliko bolezni.
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1.3 Kaj je vzrok bolezni?

Vzrok bolezni je nepoznan. Zadnje preiskave na velikem Stevilu bolnikov
nakazujejo, da je pomemben vzrok genetska nagnjenost. Trenutno ne
poznamo nobenega specificnega sprozilca bolezni. V stevilnih centrih po
svetu potekajo raziskave o vzrokih in moznem zdravljenju BS.

1.4 Ali je bolezen dedna?

Pri BS ne obstaja znacilen vzorec dedovanja, predvsem pri zgodnjih
pricetkih bolezni pa se sumi, da je prisotna genetska nagnjenost.
Predvsem pri bolnikih iz Sredozemlja in Daljnjega Vzhoda je BS povezan
s krvnim oznacevalcem HLA B5, ki predstavlja vecjo genetsko
predispozicijo. V strokovni literaturi je opisanih tudi nekaj primerov, ko
je imelo BS vec ¢lanov ene druzine

1.5 Zakaj je moj otrok dobil to bolezen? Ali lahko bolezen
preprecimo?

Vzrok bolezni je nepoznan. Razvoj BS ne moremo prepreciti. Ni€ kar ste
ali niste naredili ne bi preprecilo razvoja bolezni pri vasem otroku.

1.6 Ali je bolezen nalezljiva?
Bolezen ni nalezljiva.

1.7 Kaksni so glavni simptomi?

Razjede v ustni votlini - Afte Te spremembe so skoraj vedno
prisotne. Razjede v ustni votlini so prvi znak bolezni pri priblizno dveh
tretjinah bolnikov. Pri vecini otrok se pojavljajo Stevilne, manjSe razjede,
ki jih tezko loCimo od ponavljajocCih razjed, ki se lahko pojavljajo pri sicer
zdravih otrocih. Vecje razjede so redkejse, vendar so lahko zelo
trdovratne in zahtevne za zdravljenje.

Razjede v predelu spolovil: Pri decCkih se razjede pojavljajo
predvsem v predelu mosnje in redkeje na spolnem udu. Pri odraslih
moskih na mestu razjede skoraj vedno ostane brazgotina. Pri deklicah je
najveckrat prizadeto zunanje spolovilo. Razjede v predelu spolovil so
podobne razjedam v ustni votlini. Otroci pred puberteto imajo redkeje
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spremembe v predelu spolovil. Decki imajo lahko ponavljajoc orhitis

(vnetje testisov).

Prizadetost koze: Na kozi se lahko pojavi vec razlicnih sprememb.
Spremembe, ki so podobne mozoljem se pojavljajo po puberteti. Z
izrazom eritema nodozum oznacujemo rdece, bolece, vozlicaste
spremembe, ki se obi¢ajno pojavijo na golenih. Te spremembe so
pogostejse pri otrocih pred puberteto.

Patergicna reakcija: Z izrazom patergicna reakcija oznacujemo
znacilen odziv na kozi bolnikov z BS po vbodu z iglo. Ta odziv
uporabljamo tudi kot diagnosticni test za potrditev diagnoze BS. Po
vbodu koze na podlahti s sterilno injekcijsko iglo se po 24 do 48 urah na
mestu vboda razvije buncica ali mehurcek.

Prizadetost ocCi: To je ena izmed najresnejsih manifestacij bolezni, ki
se pojavlja priblizno pri 50% bolnikov. Prizadetost oCi je pogostejsa pri
deckih, kjer se pojavlja v 70%, redkejSa pa je pri deklicah. Pri vecini
bolnikov sta prizadeti obe ocCesi. Prizadetost ocCi se obicajno razvije v
prvih treh letih od zacetka bolezni. Prizadetost oci je dolgotrajna
(kroni¢na) z ob¢asnimi novimi zagoni. Pri vsakem novem zagonu bolezni
lahko pride do strukturne okvare ocesa, ki povzroci postopno izgubo
vida. Samo zdravljenje je osredotoc¢eno na nadzor vnetja, preprecevanje
zagonov bolezni in prepreevanje ooziroma minimiziranje izgube vida.
Prizadetost sklepov: Sklepi so prizadeti pri priblizno 30-50%
bolnikov z BS. Najpogosteje so prizadeti gleznji, kolena, zapestja in
komolci, znacilno so prizadeti manj kot stirje sklepi. Vnetje povzroci
oteklino, bolecino, okorelost in zmanjSano gibljivost v sklepih. Vnetje v
sklepih obicajno traja nekaj tednov in izzveni brez dolgotrajnih posledic.
Zelo redko artritis pri BS povzroci trajno okvaro sklepa.

Prizadetost zivénega sistema: Ceprav redko, se pri otrocih z BS
lahko pojavi tudi prizadetost zivénega sistema. Znacilni so epilepticni
napadi, povecan intrakranialni tlak s pridruzenim glavobolom in
simptomi s strani mozganov, kot npr. motnje ravnotezja in hoje.
NajhujSe oblike prizadetosti zivénega sistema se pojavljajo pri moskih.
Pri nekaterih bolnikih se lahko razvijejo psihiatricne tezave.
Prizadetost zZilja: Prizadetost zilja se pojavi priblizno pri 12-30%
mladostnikov z BS in je lahko znak neugodnega dolgoro¢nega poteka
bolezni. Prizadete so tako vene kot arterije, lahko po vseh delih telesa.
Bolezen zato poimenujemo tudi po velikosti nespecifi¢ni vaskulitis.
Pogosta je prizadetost ven v goleni, ki povzroci bolecCo oteklino goleni.
Prizadetost prebavil: Ta vrsta prizadetosti je posebej pogosta pri
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bolnikih z Daljnega vzhoda. Natancnejsi pregled lahko razkrije razjede v
crevesiju.

1.8 Ali bolezen poteka enako pri vseh otrocih?

Ne, bolezen ne poteka enako pri vseh otrocih. Nekateri imajo lahko
blago obliko bolezni z razjedami v ustni votlini in blagimi koznimi
spremembami, pri drugih pa se lahko razvije prizadetost s strani oci in
zivénega sistema. Obstajajo tudi razlike med deklicami in decki.
Obicajno imajo decki tezjo obliko bolezni in pogosteje prizadetost oci in
zil kot deklice. Poleg razli¢ne pogostosti pojavljanja bolezni po svetu je
lahko sam klinic¢ni potek razlicen na razlicnih koncih sveta.

1.9 Ali je bolezen pri otrocih razlicna kot pri odraslih?

BS je pri otrocih redek v primerjavi z odraslimi. Kadar se bolezen pricne
pri otrocih se pogosteje lahko pojavlja pri vec sorojencih. Kadar se
bolezen pri¢ne po puberteti je bolj podobna bolezni pri odraslih. Kljub
nekaterim razlikam pa v sploSnem lahko reCcemo, da je bolezen pri
otrocih podobna kot pri odraslih.
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