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1. CO JE BEHCET?

1.1 Co je to?

Behcetov syndrom alebo Behcgetova choroba (Behcet’s disease - BD) je
systémova vaskulitida (zapal krvnych ciev v tele) neznameho pévodu.
Postihnuta je sliznica (tkanivo, ktoré produkuje hlien v traviacom,
pohlavnom a mocovom ustrojenstve) a koza. Hlavnymi prejavmi s
opakované Ustne a genitalne ulceracie (vredy) a poskodenie oéi, kibov,
ciev a nervového systému. BD je pomenovana po tureckom lekarovi,
profesorovi Dr. Hulusiovi Behcetovi, ktory ju popisal v roku 1937.

1.2 Aké je to casté?

BD sa vyskytuje Castejsie v urcitych oblastiach sveta. Geograficka
distribldcia BD suvisi s historickou hodvabnou cestou. NajcastejSie sa
vyskytuje v krajindch dalekého vychodu (ako je Japonsko, Kérea, Cina),
na strednom vychode (v Irane) a v oblasti stredozemia (Turecko,
Tunisko, Maroko). Prevalencia ochorenia (pocet pacientov v populacii) v
dospelej populacii je 100-300 pripadov/100000 obyvatelov v Turecku,
1/10000 v Japonsku a 0,3/100000 v Severnej Eurépe. Podla studie
uskutoCnenej v roku 2007, prevalencia BD v Irane je 68/100000
obyvatelov (2. najvysSia na svete za Tureckom). Niekol'ko pripadov bolo
popisanych aj v USA a Australii.

BD u deti je zriedkava choroba a to aj vo vysoko rizikovych populaciach.
Diagnostické kritérid spifa pred 18. rokom Zivota len asi 3-8% vsetkych
pripadov BD. Vek nastupu ochorenia je prevazne 20-35 rokov. Je
rovhomerne rozdelena medzi muzov a zeny, ale prejavy byvaju
zavaznejsie u muzov.
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1.3 Aké su priciny ochorenia?

Priciny ochorenia su nezname. Nedavny vyskum velkého poctu
pacientov predpokladd, ze pri vzniku ochorenia zohrava Ulohu genetickda
predispozicia. Neexistuje ziaden specificky spustac. Vyskum pricin a
lieCby prebieha v niekol'kych centrach.

1.4 Je to dedicné?

Nie je znadmy jednotny model dedi¢nosti BD, aj ked sa najma v
pripadoch skorého nastupu BD predpoklada vplyv genetickej
predispozicie. Syndrém je asociovany s genetickou predispoziciou (HLA-
B5), hlavne u pacientov ktori pochadzaju z oblasti Stredozemia a
Dalekého vychodu. Zaznamenané boli uz aj pripady celych rodin s
tymto ochorenim.

1.5. Preco ma moje dieta tuto chorobu? Da sa jej predist?

BD sa neda predchédzat, pretoze jej pricina nie je zndma. Nemohli ste
urobit ni¢ viac ani menej, aby ste zabranili vzniku BD. Nie je to vasa
chyba.

1.6 Je to infekcné?
Nie, nie je.

1.7. Aké su hlavné priznaky?

Vredy v ustnej dutine: Tieto |ézie sU pritomné takmer vzdy.
Ulceracie su zacliato¢nym priznakom asi u dvoch tretin pacientov. U
vacsiny deti vzniknld pocetné malé ulceracie, neodlisitel'né od
opakovanych vriedkov, ktoré su bezné v detstve. Velké vredy su
zriedkavejsie, ale mo6zu byt tazko liecitelné.

Vredy na pohlavnych organoch: U chlapcov sa vredy vyskytuju
hlavne na miesku a menej ¢asto na penise. U dospelych pacientov sa
takmer vzdy hoja jazvou. U dievcat sU najviac postihnuté vonkajsie
pohlavné organy. Tieto vredy sa podobaju na vredy v Ustnej dutine. Deti
maju menej genitalnych lézii pred pubertou. Chlapci m6zu mat
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opakované zapaly semennikov (orchitidu).

Postihnutie koze: Existuju rozlicné kozné lézie. Lézie pripominajuce
akné sa vyskytuju len po puberte. Erythema nodosum su Cerveng,
bolestivé, uzlovité |ézie, zvyCajne lokalizované na predkoleniach. Tieto
|ézie su CastejSie u deti pred pubertou.

Patergicka reakcia: Patergia je koznda reakcia na pichnutie ihlou
(prick-test). Tato reakcia sa pouziva ako diagnosticky test pri BD. Po
pichnuti koze predlaktia sterilnou ihlou sa v danom mieste do 24-48
hodin vytvori papula (okruhly hrbolcek) alebo lebo pustula (hnisavy
vriedok).

Postihnutie oka: Je to najvaznejsi prejav ochorenia. Vyskytuje sa u
priblizne 50% vSetkych pacientov, ale u chlapcov az u 70%. Dievcata su
postihnuté menej asto. U vacsiny pacientov su postihnuté obe oci a
zvycCajne pocas prvych troch rokov ochorenia. Priebeh postihnutia ocka
je chronicky, s prilezitostnymi vzplanutiami. Kazdé vzplanutie
zanechava strukturalne poskodenie, ktoré spb6sobi postupnu stratu
zraku. LieCba sa zameriava na kontrolu zdpalu, prevenciu akdtnych
vzplanuti, aby sa dalo vyhnut alebo minimalizovat stratu zraku.

Postihnutie kibov: Kiby si postihnuté pribliZne u 30-50% deti s BD.
Zvycajne Clenky, kolena, zdpastia a lakte, typicky sa jednd menej ako 4
kiby. Zapal spdsobi optchanie kibov, stuhnutost a obmedzenie ich
hybnosti. Nastastie tieto tazkosti trvajd len par tyzdriov a spontdnne
ustlpia. Pre tento typ zdpalového ochorenia je poskodenie kibov velmi
zriedkavé.

Neurologické postihnutie: Zriedkavo moéze doéjst | k vzniku
neurologickych tazkosti. Charakteristické su krce, zvyseny
intrakranialny tlak (tlak vo vnutri lebky) s bolestami hlavy a mozgovymi
priznakmi (porucha rovnovahy a chodze). NajzavaznejsSie formy sa
vyskytuji u muzov. U niektorych pacientov sa m6zu vyvinut
psychiatrické tazkosti.

Postihnutie ciev: Postihnutie ciev je mozné vidiet asi u 12-30%
juvenilnej BD a m6ze signalizovat zIU prognézu. Postihnuté su Zily aj
tepny réznej velkosti, preto BD klasifikuje ako vaskulitida ciev r6znej
velkosti. Bezne byvaju postihnuté zily lytok, ktoré si potom opuchnuté
a bolestivé.

Postihnutie gastrointestindlneho traktu: Tieto tazkosti su bezné
najma u pacientov z Dalekého vychodu. VySetrenie ¢reva odhali v vredy
aj v Creve.
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1.8 Je tato choroba rovnaka u vsetkych deti?

Nie, nie je. Niektoré deti m6zu mat miernu formu s ojedinelymi
epizédami ulceracii v Ustach a koznych lézii, kym u inych sa vyvinie
postihnutie oka alebo nervového systému. Takisto su badatelné rozdiely
medzi diev€atami a chlapcami. Chlapci mavaju vacsinou zavaznejsie
prejavy ako dievcatd, s CastejSim poskodenim oka alebo ciev. Okrem
odlisnej geografickej distriblcie ochorenia sa moézu aj klinické prejavy
vo svete liSit.

1.9 Je choroba u deti ina ako u dospelych?

BD je u deti zriedkava, ale medzi detmi s BD je Castejsi vyskyt viacerych
pripadov v rodine ako u dospelych. Prejavy choroby po puberte sa viac
podobaju na chorobu v dospelosti. Napriek urcitym odliSnostiam sa vsak
d4 povedat, Zze sa choroba u deti podoba na dospell formu.

2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 Ako sa to diagnostikuje?

Diagndza je predovsetkym klinicka. M6ze to trvat aj 1-5 rokov, kym
dieta spIni medzinarodné kritéria pre BD. Tieto kritérid zahrfiaju Ustne
ulceracie a 2 z dalSich charakteristik - vredy na genitaliach, typické
kozné |ézie, pozitivny test patergie a postihnutie oka. Diagndza sa
zvyCajne oneskori priemerne o tri roky.

Neexistuju laboratérne nalezy Specifické pre BD. Priblizne polovica deti
je nosicom alely HLA-B5, ktora suvisi s tazSimi formami ochorenia.

Ako uz bolo napisané vyssie -test patergie je pozitivny u 60-70%
pacientov. Avsak jeho frekvencia je nizSia u niektorych etnickych
skupin. Na diagnostiku poskodenia ciev a nervového systému moézu byt
nevyhnutné Specialne zobrazovacie vysetrenia ciev a mozgu.

BD je multisystémové ochorenie. Odbornici na liecbu oci (oftalmoldg),
koze (dermatoldg) a nervového systému (neuroldg) preto pri lieCbe
spolupracuju.

2.2. Ako dolezité su testy?
Pre diagndzu je dblezity test patergie. Je zahrnuty v Medzinarodnych
klasifikaCnych kritériach pre Behcetovu chorobu. Na vnatornu plochu
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predlaktia sa sterilnou ihlou urobia tri vpichy. Boli to len minimalne a
reakcia sa hodnoti po 24-48 hodinach. Zvysena hyperaktivita koze moze
byt viditel'na aj po odberoch krvi a po chirurgickych vykonoch. Preto by
sa pacienti s BD nemali podrobovat nadbyto¢nym vykonom.

Niektoré laboratdérne vysetrenia sa robia za ucelom diferencianej
diagnostiky, ale pre BD neexistuje Specificky test. Vo vSeobecnosti
mozno vidiet mierne zvysSenu zapalovu aktivitu. M6ze sa zistit mierna
anémia a leukocytdza (zvyseny pocet bielych krviniek). Testy nie je
potrebné opakovat, pokial' sa nemonitoruje u pacienta aktivita
ochorenia a neziaduce ucinky liekov.

U deti s cievnymi a neurologickymi prejavmi sa pouziva niekol'ko
zobrazovacich vySetreni.

2.3. Da sa to liecit alebo vyliecit?
Choroba mébze prejst do remisie, ale m6ze mat akutne vzplanutia. Da sa
kontrolovat, ale nie vyliecit.

2.4 AKka je liecba?

Neexistuje Specificka lieCba, pretoze priCina BD je neznama. OdlisSné
poskodenie jednotlivych organov vyzaduje odlisSné lieCebné postupy. Na
jednom konci spektra pacientov s BD su ti, ktori nevyzaduju ziadnu
lieCbu. Na druhom konci su pacienti s poSkodenim oci, nervového
systému a vaskulitidou, ktori mézu vyzadovat kombinovanu terapiu.
Takmer vsetky dostupné data k terapii BD su zo studii dospelych
pacientov. NajCastejsie pouzivané lieky su v nasledovnom zozname:

Kolchicin: Tento liek sa predpisuje pri takmer vsetkych klinickych
prejavoch BD. Posledné studie ukazuju, Ze je ucinnejsi pri liecbe
kibovych prejavov a erythema nodosum a pri zmierneni vredov v Ustne;
dutine.

Kortikosteroidy: Kortikosteroidy su velmi Gcinné na kontrolovanie
zapalu. Primarne sa podavaju detom s postihnutim oci, centralneho
nervového systému a ciev, vacsinou vo vysokych davkach
(1-2mg/kg/den). Ak to je nutné, daju sa podavat aj intravendézne vo
vyssich davkach (30 mg/kg/den, tri dni po sebe), aby sa dosiahla
okamzitd odpoved. Topicky (lokalne) podavané kortikosteroidy sa
pouzivaju pri lieCbe aft v Ustnej dutine, ale aj formou ocnych kvapiek pri
postihnuti oci.
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Imunosupresivne lieky: Tato skupina liekov sa podava detom so
zavaznou formou ochorenia, prevazne pri poskodeni oka, ciev a
délezitych organov. Patri k nim azatioprin, cyklosporin A a
cyklofosfamid.

Antiagregacna a antikoagulacna liecba: Obidve sa pouzivaju u
vybranych pripadov s cievnym postihnutim. U vacsiny pacientov
postacuje aj acylpyrin.

Anti TNF liecba: Toto je nova skupina liekov, ktord je uzitocna pri
istych prejavoch choroby.

Talidomid: Tento liek sa v niektorych centrach sa pouziva na lieCbu
velkych uUstnych ulceracii.

Lokalna lie€ba ustnych alebo genitalnych ulceracii je velmi délezita.
LieCba a sledovanie pacientov s BD vyzaduje timovy pristup. Okrem
detského reumatoléga by mal byt zaangazovany aj oftalmoldg a
hematolég. Rodina a pacient ma byt vzdy v kontakte s lekarom alebo
centrom, ktoré je zodpovedné za lieCbu.

2.5 Aké su vedlajsie ucinky liecby?

NajcastejSim vedlajsim ucinkom klochicinu je hnacka. V zriedkavych
pripadoch mo6ze spbsobit pokles poctu bielych krviniek alebo krvnych
dostiCiek. Popisana bola aj azoospermia (znizeny pocet spermii), ale pri
davkach ktoré sa pouzivaju pri tejto chorobe nepredstavuje velky
problém. PocCet spermii sa vrati k normalu, ked sa davka znizi alebo
terapia ukondi.

Kortikosteroidy su najefektivnejSim protizapalovym liekom, ale ich
pouzitie je obmedzené kvéli dlhotrvajucim vedlajSim ucinkom, ktorymi
su diabetes cukrovka, zvyseny krvny tlak, osteoporédza, Sedy zakal a
zaostavanie v raste. Deti, ktoré musia byt liecené kortikosteroidmi, ich
musia dostavat raz denne, rano. Pri dlhsom uzivani by mali byt do
lieCby pridané aj preparaty vapnika.

Z imunosupresivnych liekov, méze byt azatioprin toxicky pre pecen,
mo&ze spoOsobit pokles bielych krviniek a zvysSit vnimavost voci
infekciam. Cyklosporin A je toxicky hlavne pre oblicky, ale mbze
sposobit aj hypertenziu, zvysenie ochlpenia a problémy tykajlce sa
dasien. Vedlajsim ucinkom cyklofosfamidu je hlavne Utlm kostnej drene
a problémy s moCovym mechidrom. Dlhodobé uzivanie ma vplyv na
menstruacny cyklus a moze sposobit neplodnost. Pacienti lieceni
imunosupresivnymi liekmi musia byt dokladne sledovani, vratane
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pravidelnych vysetreni krvi a mocCu v intervale 1-2 mesiacov.

Anti-TNF lieky a iné biologické latky sa Coraz CastejSie vyuzivaju na
lieCbu rezistentnych pripadov ochorenia. Anti-TNF a iné biologické latky
zvysuju nachylnost k infekciam.

2.6 Ako dlho by mala trvat liecba?

Neexistuje Standardna odpoved na tuto otadzku. Vo vSeobecnosti sa
imunosupresivna lieCba konci po minimalne dvoch rokoch alebo po
dvojroCnej remisii pacienta. U deti s cievnym a o¢nym postihnutim nie
je jednoduché dosiahnut Uplnd remisiu a lie¢cba moéze trvat omnoho
dlhSie. V tychto pripadoch sa lieky a ich davkovanie upravuju podla
klinickych prejavov.

2.7 A co nekonvencna alebo doplnkova liecba?

Existuje vela doplnkovych a alternativnych sp6sobov lieCby, ¢o znacne
matie pacientov a ich rodiny. Treba pozorne premyslat o rizikach a
prinosoch skusania takejto lieCby, pretoze je len méalo podlozenych
prinosova takato lieCba moéze byt zbytoc¢ne ndroc¢né v zmysle c¢asu,
zadtaze pre dieta a nakladov. Ak sa zaujimate o komplementéarne a
alternativne moznosti lieCby, prosim prediskutujte ich s detskym
reumatolégom. Niektoré druhy lieCcby mdzu interagovat s konvencnymi
liekmi. Vacsina lekdrov nebude mat vyhrady proti vyhladdvaniu novych
moznosti, za predpokladu, Ze sa budete riadit lekarskymi radami. Je
velmi dolezité neprerusovat predpisanu lieCbu. Ak su lieky potrebné na
udrzanie kontroly nad ochorenim, mo6ze byt velmi nebezpecné liecbu
prerusit, kym je choroba este aktivna. Prosim, prediskutujte vase obavy
o lieCbe s lekarom vasho dietata.

2.8 Aké pravidelné kontroly su potrebné?

Pravidelné prehliadky su nevyhnutné pre monitorovanie aktivity
ochorenia a liecby a su obzvlast dolezité u deti s postihnutim odi.
Oftalmoldg skuseny v lieCbe uveitidy (zapalového ochorenia oka) by mal
pravidelne vysetrovat oci. Frekvencia kontrol zavisi od aktivity choroby
a typu lieCby, ktora je podavana.
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2.9 Ako dlho bude choroba trvat?
V typickom pripade sa pri tejto chorobe striedaju obdobia remisie a
zhorSenia. Celkova aktivita zvykne casom klesat.

2.10 Aka je prognoza - predpokladany priebeh a vysledok
choroby?

Na zhodnotenie dlhodobej prognézy deti s BD suU Udaje nedostatocné. Z
dostupnych uUdajov vieme, ze vela pacientov s BD nevyzaduje ziadnu
lieCbu. Deti s poskodenim oka, nervového systému a ciev vyzaduju
Specialnu lieCbu a sledovanie. BD mé6ze byt aj smrtelna, ale iba v
ojedinelych pripadoch, prevazne ako nasledok cievneho poskodenia -
pri prasknuti pl'dcnych tepien alebo periférnych aneuryzmach
(balénovitych rozSireniach ciev), postihnuti centralneho nervového
systému, ¢revnych ulceraciach alebo perforaciach, ktoré sa vyskytuju
najma u istych etnickych skupin (Japonci). Hlavnou pricinou chorobnosti
(morbidity) a horSej progndzy je postihnutie oka, ktoré méze byt velmi
vazne. Dieta m6ze zaostavat v raste, hlavne ako nasledok po liecbe
kortikosteroidmi..

2.11 Je mozné uplne sa vyliecit?
Deti s miernou chorobou sa mo6zu vyliecit, ale vacsina detskych
pacientov ma len dlhodobu remisiu nasledovanud vzplanutiami choroby.

3. KAZDODENNY ZIVOT

3.1 Ako mo6ze choroba ovplyvnit kazdodenny zivot dietata a
rodiny?

Ako kazda chronicka choroba aj BD ovplyvnuje dieta a kazdodenny zivot
rodiny. Ak je ochorenie mierne, bez postihnutia oka alebo inych
doélezitych organov, dieta a rodina mézu vo vseobecnosti viest normalny
zivot. Najvacsim problémom su recidivujlce Ustne afty, ktoré mézu byt
trapit mnohé deti. Tieto Iézie byvaju bolestivé a prekazaju detom pri piti
a prijimani potravy. Postihnutie oka méze byt taktiez vdaznym
problémom pre celd rodinu.
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3.2 A co skola?
Je nevyhnutné aby deti s chronickym ochorenim pokracovali vo
vzdelavani. Aj pri poSkodeni oka a iného hlavného organu moéze dieta
pravidelne chodit do skoly. Porucha zraku méze vyzadovat Specialny
vzdeldvaci program.

3.3 A co sa tyka Sportu?

Deti m6zu Sportovat dovtedy, kym trpia len lokdInymi koZznymi alebo
slizniénymi prejavmi. Pocas atakov kibového zépalu (artritidy), by sa
mali deti Sportu vyhybat. Artritida je pri BD kratkotrvajlca a rychlo sa
Uplne upravi. Pacienti sa po vymiznuti zapalovych zmien mézu k Sportu
vratit. Deti s poSkodenim oka a ciev musia Sportové aktivity obmedzit.
Pacientom s postihnutim ciev dolnych koncatin sa neodporuca dlhé
statie.

3.4 A co diéta?

Neexistuju obmedzenia v strave. Deti by mali mat vyvazenu, veku
primeranu diétu. Rastlcim detom sa odporica zdravéd vyvazena strava
s dostatkom bielkovin, vapnika a vitaminov. Pacienti lieCeni
kortikosteroidmi by sa mali vyhybat prejedaniu, lebo tieto lieky zvysuju
chut do jedla.

3.5 Mo6ze chorobu ovplyvnit podnebie?
Nie, nie je znamy ucinok podnebia na prejavy BD.

3.6 Mo6ze byt dieta ockované?

Lekar musi rozhodnut, ktoré ockovacie latky mo6ze dieta dostat. Ak je
pacient lieCeny imunosupresivnymi liekmi (kortikosteroidy, azatioprin,
cysklosporin A, cyklofosfamid, anti-TNF lieky a pod.) musi byt ockovanie
zivymi oslabenymi virusmi (rubeola, osypky, Cierny kasel,
poliomyelitida) odlozené.

Ockovacie latky, ktoré neobsahuju zivé virusy, ale len bielkoviny
patogénov (tetanus, zaskrt, Salkova vakcina proti poliomyelitide,
hepatitida B, Cierny kasel, pneumokok, hemophilus, meningokok,
chripka) sa mo6zu podavat.

9/10



3.7 A co sexualny zivot, tehotenstvo a antikoncepcia?
Jeden z hlavnych priznakov, ktory mo6ze ovplyvnit sexudlny zivot je
vznik genitdlnych ulceracii. M6zu sa opakovat, su bolestivé a prekazaju
pri pohlavnom styku. Zeny s BD maju obyc¢ajne miernu formu ochorenia
a mali by prezit normalne tehotenstvo. Pri lieCbe imunosupresivnymi
liekmi je potrebné zvazit antikoncepciu. Odporica sa oSetrujuceho
lekdra ohl'adom antikoncepcie a planovania tehotenstva.
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