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1. CO JE BEHCETOVA NEMOC

1.1 Co je to?

Behcetlv syndrom neboli Behcetova nemoc (BN) je systémova
vaskulitida (zanét krevnich cév) neznamé pficiny. Je pro ni
charakteristicky opakovany vysev vridkd v Ustech a na zevnim
pohlavnim Ustroji a zanétlivé postizeni oci, kloubU, klze, velkych cév a
nervového systému. BN byla pojmenovana po tureckém |ékari prof.
Hulusi Behcetovi, ktery ji popsal v roce 1937.

1.2 O jak castou nemoc se jedna?

BN je béznd v nékterych Castech svéta. Zemeépisné se jeji vyskyt
shoduje s tzv. ,hedvabnou cestou". Nejvice se vyskytuje v zemich
Délného vychodu (Japonsko, Korea, Cina), stfedniho vychodu (Irdn) a
Stfredomori (Turecko, Tunisko, Maroko). V Turecku BN postihuje 1-3
osoby z 1000, v severni Evropé pak pouze 1 osobu z 300 000. Nékolik
pripadd bylo zaznamenano ve Spojenych Statech a v Australii.

BN je u déti vzacna a to i v rizikovych populacich. Diagnosticka kritéria
spliuje pred 18. rokem véku jen asi 3-8 % vsech nemocnych. Nejcastgji
zaCina nemoc ve veéku 20 - 35 let. Vyskytuje se stejné Casto u obou
pohlavi, u muzl byvaji projevy zavaznéjsi.

1.3 Jakeé jsou priciny nemoci?
Pricina nemoci je neznadma. Urcity vliv ma vrozena dispozice k rozvoiji
BN. Nejsou znamy zadné specifické vyvolavajici faktory.
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1.4 Je tato nemoc dédicna?

BN neni pfimo prenasena z generace na generaci, ale pravdépodobné
se dédi dispozice k nemoci v podobé urcitych gend (HLA B5), zejména u
pacientl pochéazejicich ze Stredozemi ¢i Dalného Vychodu.

1.5 Pro¢ onemocnélo moje dité? Da se nemoci predejit?
PriCcina nemoci je nezndma a neda se ji predchazet.

1.6 Je nemoc nakazliva?
Ne, nejedna se o infek¢ni onemocnéni.

1.7 Jaké jsou hlavni projevy nemoci?

a. Ustni viedy (afty): Tyto projevy jsou pfitomny témé&r vzdy. Jsou
uvodnim priznakem u dvou tretin pacientl. U vétsiny déti se objevuje
mnoho malych vridkG. Velké viedy jsou vzacné a obtizné |éclitelné.

b. VFedy na pohlavnich organech: U chlapcl jsou umistény hlavné
na Sourku, méné c¢asto na penisu. Mohou po nich zUstat jizvy, hlavné u
dospélych pacientd. U dévcat jsou zasazeny predevsim vnéjsi genitélie.
Tyto viedy jsou podobné aftim. U déti pred pubertou se vyskytuji méné
casto. Chlapci mohou mit opakujici se zanét varlat.

c. Postizeni kuze: Projevy podobné akne se vyskytuji az po puberté.
Nodozni erytém je Cervena bolestiva kozni vyrazka, obvykle na bércich.
Tento projev je Castéjsi pred pubertou.

d. Patergicka reakce: Tzv. patergicka reakce se projevi jako pupen
nebo puchyr v misté vpichu sterilni jehlou na predlokti za 24-48 hodin.
Lze ji pouzit jako diagnosticky test.

e. Postizeni oci: Postizeni oli patfi k nejzdvaznéjsim projeviim
nemoci. Objevuje se obvykle v prlbéhu prvnich 3 let (asi u 50%
pacientd), u chlapcl je ¢astéjsi az 70% nez u dévcat. Jednéd se o
oboustranny zdnét v predni i zadni ¢asti oka (predni a zadni uveitida),
probihd chronicky s kolisajici aktivitou. MGze vést k postupné ztraté
zraku. LéCba je zameérena na potlaceni zanétu, prevenci recidiv zanétu a
snizeni rizika ztraty zraku.

f. Postizeni kloub(: Postizeni kloub® v podobé artritidy se objevi asi
u 30 - 50 % déti. Obvykle jsou zasazeny kotniky, kolena, zapésti a lokte.
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Postizené klouby jsou oteklé, bolestivé, ztuhlé s omezenou hybnosti,
typicky jsou postizeny méné nez 4 klouby najednou. Zanét trva vétsinou
jen omezenou dobu nékolika tydnl a jen vzacné vede k poskozeni
kloubu.

d. Neurologické projevy: Neurologické projevy jsou u déti vzacné.
Mohou mit charakter bolesti hlavy zplsobenych zvySenym nitrolebnim
tlakem, nékdy se objevi zachvaty kreci Ci jiné centraini projevy.
Zavazneéjsi postizeni byva u pacientld muzkého pohlavi. Nékteri pacienti
mohou rozvinout i psychiatrické projevy.

h. Postizeni vétsSich cév: Postizeni cév je popsano asiu 12 -30 %
détskych pacientl a mUze mit vaznéji prognézou. Postizeny jsou cévy
véech velikosti, Zily i arterie, nej¢ast&j$im projevem je trombdza. Casto
jsou postizeny mozkové cévy, které jsou bolestivé a oteklé.

i. Postizeni zazivaciho ustroji: Tyto projevy jsou bézné zvlasté u
pacientl z Dalného Vychodu. Strevni endoskopie odhali pritomnost
viredd.

1.8 Probiha nemoc u vsSech déti stejné?

Nemoc se u jednotlivcd liSi zavaznosti i charakterem organovych
projevl. Chlapci mivaji mnohem zavaznéjsi priibéh nemoci, oci a cévy
jsou zasazeny vice nez u dévcat. Nemoc se vyskytuje v nékterych
oblastech Casteji a pravdépodobné i klinické projevy se mohou lisit v
jednotlivych geografickych oblastech.

1.9 LiSi se nemoc u déti a dospélych?

BN je u dospélych Castéjsi nez u déti, v zasadé se vsak prilis nelisi. U
déti s BN se Casto setkavame s familiarnim vyskytem nemoci, tzn. jsou
postizeni i dalsi prislusnici v rodiné.
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