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Behcetova Bolezen

Razlicica

2. DIAGNOZA IN TERAPIJA

2.1 Kako postavimo diagnozo bolezni?

Postavitev diagnoze je vecinoma klini¢na. Preden otrok izpolnjuje
mednarodno doloc¢ena merila za BS lahko potece 1-5 let od zacetka
bolezni. Merila zajemajo prisotnost ustnih razjed ob 2 dodatnih
znacilnostih: razjede na spolovilu, znacilne kozne lezije, pozitivna
patergija, prizadetost oci. Obicajno je koncna diagnoza postavljena tri
leta od zacCetka bolezni.

Pri BS ne obstaja nobena znacilna laboratorijska preiskava. Priblizno
polovica otrok je nosilcev antigena HLA B5, ki je povezan s tezjim
potekom bolezni.

Kot je opisano zgoraj, je patergi¢na reakcija na kozi pozitivna pri
priblizno 60 - 70% bolnikov. Pogostost reakcije je razlicna pri
posameznih eti¢nih skupinah. Za opredelitev prizadetosti zil in zivénega
sistema so vcasih potrebne posebne slikovne preiskave zilja in
Mozganov.

Ker je BS bolezen, ki prizadene vec organskih sistemov, so pri
zdravljenju teh bolnikovvklju€eni tudi specialisti za bolezni oci
(oftalmologi), bolezni koze (dermatologi) in bolezni zivCevja (nevrologi).

2.2 Katere preiskave so potrebne?

Patergicni kozni test je pomemben za postavitev diagnoze. Ta test je
vkljucen med klasifikacijska merila za Behgetov sindrom, ki jih je
postavila mednarodna delovna skupina. S sterilno iglo opravimo tri
vbode na notranji povrSini podlahti. Test ni pretirano bolec, reakcijo
odcitamo po 24 - 48 urah. Omenjeno preobcutljivost koze lahko vidimo

1/5



tudi na mestih, kjer odvzamemo kri ali med kirurskim posegom. Pri
bolnikih z BS zaradi omenjene preobcutljivosti ni potrebno opraviti
dodatnih preiskav.

Nekatere krvne preiskave opravimo za izkljucCitev ostalih moznih
diagnoz, ne obstaja pa znacilna laboratorijska preiskava za BS. lzvidi
preiskav, ki kazejo na splosno vnetje,so obi¢ajno nekoliko povecani.
Prisotna je lahko blaga slabokrvnost (anemija) in povecano Stevilo belih
krvnih celic. Teh testov ni potrebno redno ponavljati, razen
zaspremljanje aktivnosti bolezni in stranskih u¢inkov zdravil.
Razlicne slikovne preiskave uporabljamo pri obravnavi otrok s
prizadetostjo zil ali ziv€nega sistema.

2.3 Ali znamo bolezen zdraviti/pozdraviti?

Bolezen s casom lahko izzveni (remisija), vendar se v dolgorocnem
poteku lahko pojavijo novi zagoni. Bolezen trenutno se ne znamo
pozdraviti, lahko pa umirimo zagon in bolezen nadzorujemo.

2.4 Kaksno je zdravljenje?

Ker je vzrok BS nepoznan, ne obstaja specificno zdravljenje za to
bolezen. Prizadetost razlicnih organov zahteva individualen pristop k
zdravljenju. Nekateri bolniki z blago obliko BS ne potrebujejo nobenega
zdravljenja. Na drugi strani so bolniki s prizadetostjo oCi, osrednjega
zivCevija in krvnih zil, ki potrebujejo zdravljenje s kombinacijami vec
zdravil. Skoraj vsi podatki o zdravljenju BS izvirajo iz studij, narejenih pri
odraslih. Osnovna zdravila, ki jih uporabljamo pri zdravljenju BS, so
navedena spodaj:

Kolhicin: : Pred ¢asom se je uporabljal za skoraj vsako izmed
manifestacij BS, novejse klinicne raziskave pa so pokazale, da je najbolj
ucCinkovit pri zdravljenju tezav s strani sklepov in nodoznem eritemu ter
pri zmanjsevanju pogostnosti sluzni¢nih razjed.

Kortikosteroidi: To so zelo ucinkovita zdravila, ki umirijo vnetje.
Kortikosteroide predpisemo predvsem otrokom s prizadetostjo oci,
osrednjega zivC€evja in krvnih zil. Zdravilo predpiSemo v visokih
odmerkih (1-2 mg/kg/dan) in ga obi¢ajno dobivajo v obliki tablet. Ce je
potrebno, lahko kortikosteroide dajemo tudi v obliki intravenskih infuzij
kot pulzno terapijo (30 mg/kg/dan tri dni zapored), s katero dosezemo
hiter klinicni odgovor. Lokalno zdravljenje s kortikosteroidi uporabljamo
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pri zdravljenju razjed v ustni votlini in v obliki kapljic pri zdravljenju
sprememb na ocesih.

Imunosupresivna zdravila: Zdravila iz te skupine (azatioprin,
ciklosporin A, ciklofosfamid) predpisemo otrokom s hudo obliko bolezni,
predvsem Ce pride do prizadetosti oci, katerega izmed zivljenjsko
pomembnih notranjih organov ali Zil.

Antiagregacijsko in antikoagulacijsko zdravljenje Se uporablja
pri izbranih primerih bolnikov, ki imajo prizadete krvne zile. Pri vecini
bolnikov v ta namen verjetno zadostuje zdravljenje z aspirinom.
Zdravila proti TNF So nova skupina zdravil, katerih vlogo pri
zdravljenju BS Se vedno raziskujejo v izbranih centrih.

Talidomid Se uporabljajo v nekaterih centrih za zdravljenje obseznih
razjed v ustni votlini.

Pomembno je tudi lokalno zdravljenje razjed v ustni votlini in v predelu
spolovil. Zdravljenje in dolgorocno vodenje bolnika z BS zahteva
skupinski pristop. Poleg pediatricnega revmatologa morajo pri
obravnavi sodelovati tudi ostali specialisti, kot npr.oftalmolog in
hematolog. Bolnik oziroma njegova druzina morajo biti v stalnem stiku z
zdravnikom ali centrom, ki je odgovoren za zdravljenje.

2.5 Kaksni so nezeleni ucinki zdravil?

Najpogostejsi nezeleni uCinek jemanja kolhicina je driska. V redkih
primerih lahko povzroci padec Stevila belih krvnih celic ali padec Stevila
krvnih ploscic. Porocali so tudi o azoospermiji (padec Stevila spermijev),
ki pa ne predstavlja tezav ob terapevtskih odmerkih- Stevilo spermijev
se normalizira, ko dozo zdravila zmanjsamo ali prekinemo zdravljenje.
Kortikosteroidi so najbolj uCinkovita protivnetna zdravila, vendar je
njihova dolgotrajna uporaba omejena zaradi pomembnih stranskih
ucinkov, kot so npr. razvoj sladkorne bolezni, povisan krvni tlak,
osteoporoza, siva mrena in zaostanek v rasti. Otroci, ki morajo biti
zdravljeni s kortikosteroidi, naj bi le-te dobivali v enkratnem jutranjem
odmerku. Ob daljSem jemanju kortikosteroidov je potrebno dodatno
uvesti zascitno zdravljenje s pripravki kalcija.

Med imunosupresijskimi zdravili je azatioprin lahko hepatotoksicen
(Skodljiv za jetra), lahko povzroci padec Stevila krvnih celic in poveca
nagnjenost k okuzbam. Ciklosporin A je predvsem skodljiv za ledvice in
lahko povzroci visji krvni tlak. Pojavi se lahko tudi vecja porascenost
telesa ali tezave z dlesni. Glavni nezeleni ucinki ciklofosfamida so
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zavora kostnega mozga in tezave s secnim mehurjem. Pri dolgotrajni
uporabi lahko vpliva na menstruacijski cikel in povzroci neplodnost.
Bolnike, ki prejemajo imunosupresijska zdravila je potrebno spremljati
in opravljati kontrolne preglede krvi in urina na en do dva meseca.
Zdravila proti TNF in druga bioloSka zdravila se vse pogosteje
uporabljajo pri klini¢nih znakih bolezni, ki so rezistentni na zdravljenje.
Zdravila proti TNF in ostala biolSka zdravila lahko povecajo pogostost
okuzb.

2.6 Kako dolgo traja zdravljenje?

Na to vprasanje ne moremo enotno odgovoriti. V sploSnem prekinemo
zdravljenje z imunosupresijskimi zdravili po najmanj dveh letih oziroma
ko je bolnik brez znakov aktivne bolezni vsaj dve leti. Pri otrocih s
prizadetostjo zil ali oCi bolezen redko popolnoma izzveni in potrebujejo
dolgotrajnejse zdravljenje. V teh primerih vrsto in odmerke zdravil
prilagajamo glede na trenutne klinicne manifestacije.

2.6 Kaj pa nekovencionalno / komplementarno zdravljenje?
Stevilo razli¢nih moznih komplementarnih in alternativnih terapij lahko
bolnike in njihove druzine zmede. Pri izbiri komplementarnega
zdravljenja je potrebno natanc¢no premisliti morebitne koristi in
tveganja, kajti zelo malo je jasnih dokazov o ucinkovitosti takSnega
nacina zdravljenja. Komplementarno zdravljenje lahko zahteva veliko
¢asa in denarja ter predstavlja dodaten napor za otroka. Ce bi Zeleli
preiskusiti komplementarno in alternativno zdravljenje se je smiselno o
tovrstnem zdravljenju podrobno pogovoriti s pediatricnim
revmatologom. Nekatere oblike zdravljenja lahko neposredno vplivajo
na konvencionalna zdravila. Vecina zdravnikov ne bo nasprotovala
komplementarnemu zdravljenju v kolikor boste upostevali nasvete
konvencionalnega zdravljenja. Zelo pomembno je, da ne prenehate
prejemati predpisana zdravila. Kadar so za nadzor nad boleznijo
potrebna zdravila kot so kortikosteroidi, je zelo nevarno Ce prekinete
terapijo ob Se vedno aktivni bolezni. Prosimo, da se o pomislekih glede
zdravil posvetujete z zdravnikom vasega otroka.

2.8 Kaksni kontrolni pregledi so potrebni?
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Kontrolni pregledi so potrebni za spremljanje aktivnosti bolezni in
zdravljenja ter so posebej pomembni pri otrocih s prizadetostjo oci.
Preglede oCi mora opravljati specialist oftalmolog z izkuSnjami na
podrocju zdravljenja uveitisov. Kako pogosto so potrebni kontrolni
pregledi je odvisno od aktivnosti bolezni in vrste zdravljenja.

2.9 Kako dolgo traja bolezen?
Obicajno bolezen poteka z obdobiji izboljSanja in ponovnimi zagoni
bolezni. V sploSnem se aktivnost bolezni s Casom postopno umirja.

2.10 Kaksna je dolgorocna prognoza bolezni?

Zaenkrat Se nimamo dovolj podatkov o dolgoro¢nem poteku bolezni pri
otrocih z BS. Dostopni podatki iz literature kazejo, da veliko bolnikov z
BS ne potrebuje nobenega zdravljenja. Otroci s prizadetostjo oci,
centralnega ziv€nega sistema in Zil potrebujejo posebno zdravljenje in
natancno sledenje. BS je sicer v zelo redkih primerih lahko tudu smrtna
bolezen. Kadar pride do hude prizadetosti zil (raztrganje plju¢ne arterije
ali ostalih perifernih anevrizem, ipd.), hude prizadetosti centralnega
zivénega sistema, ali razjede in predrtja Crevesne stene, ki se pojavlja
predvsem pri doloCenih etni¢nih skupinah bolnikov (pri Japoncih). Glavni
vzrok dolgorocnih bolezenskih tezav je prizadetost oci, ki je lahko zelo
huda. Rast otroka je lahko sekundarno zavrta zaradi zdravljenja s
kortikosteroidi.

2.11 Ali je mozna popolna ozdravitev?
Nekateri blagi primeri lahko ozdravijo, vecinoma pa imajo bolniki daljsa
obdobja izboljSanja brez znakov aktivne bolezni.
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