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2. DIAGNOZA A LECBA

2.1 Jak se BN diagnostikuje?

Diagndza se stanovuje hlavné na zakladé klinickych projevd, jeji
potvrzeni spInénim mezinarodné prijatych kritérii mdze trvat nékolik let.
Kritéria predpokladaji pritomnost viedld v Ustech a minimalné 2 z
dalsich priznakd: viedy na pohlavnich orgdnech, typické kozni zmény,
pozitivni patergni reakce nebo postizeni oci.

Nejsou zadné laboratorni nalezy specifické pro BN. Priblizné polovina
déti je nositelem genu HLA B5, ktery je spojen s rizikem zavaznéjsiho
pribéhu choroby.

Test patergické reakce je pozitivni asi u 60-70 % pacientd, v nékterych
populacich mdze byt frekvence nizsi. Pro diagnostiku onemocnéni
cévniho a nervového systému jsou potrebna specidlni zobrazeni cév a
mozku.

Vzhledem k tomu, Ze dochézi k postizeni rlznych systémd je nutna
spoluprace dalSich specialistl (o¢ni, kozni Iékar, neurolog).

2.2 Jaky je vyznam vysSetreni?

Patergicka reakce (viz kozni projevy) ma diagnosticky vyznam a je
jednim z klasifikaCnich kritérii pro BN. Provadi se sterilni jehlou na
vnitrni strané predlokti tremi vpichy. Reakce se vyhodnocuje po 24 az
48 hodinach. Mlze byt testovana cilené nebo byt ndhodnym nélezem
po odbéru krve nebo chirurgickém zakroku. Proto by pacienti s BN
neméli byt vystavovani zakroklm, které nejsou nezbytné nutné.
Laboratorni vySetreni slouzi hlavné k vylouceni jinych onemocnéni,
pripadné k monitorovani zanétlivé aktivity ¢i vedlejsich ucinkl 1éc¢by.
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Zanétlivé parametry mohou byt nespecificky zvySeny, setkdvame se s
mirnou anémii a zvySenou hladinou bilych krvinek.

Specialni zobrazovaci metody se pouzivaji k hodnoceni charakteru a
rozsahu neurologického Ci cévniho postizeni.

2.3 Da se nemoc lécit, vylécit?
Ano, BN se da Iécbou zklidnit, ale mohou se objevit znovuvzplanuti
nemoci. Na Ié¢bé mUze byt nemoc pod kontrolou, zcela vylécit se neda.

2.4 Jaka je lécbha?

Protoze pricina nemoci je neznama, neexistuje zadna cilena |éCba. Léky
se voli individualné na zédkladé zavaznosti projevi. Témér vSechny
poznatky o |éCeni BN pochazeji ze studii na dospélych pacientech.
NejdClezitejsi Iéky jsou uvedeny dale:

Kolchicin: : Jedna se o Iék, ktery uziva vétsina pacientd s BN, nejlepsi
ucinky ma pri lé¢eni kloubnich projevt, nodézniho erytému a slizni¢nich
viredd.

Kortikosteroidy: Kortikosteroidy jsou velmi uc¢inné pri kontrole
zanétu. Podavaji se hlavné détem s onemocnénim oci, mozku a cév,
obvykle ve vyssich dennich davkach (1-2 mg/kg/den). Pokud je potreba,
mohou byt podavany nitrozilni infuzi (30 mg/kg/den ve trech davkach).
Mistné jsou pouzivany k osSetreni Ustnich viredd a v podobé oc¢nich kapek
pri uveitide.

Imunosupresivni léky: Tyto Iéky jsou podavany détem s vaznéjsi mi
projevy nemoci, zvlasté pri zasazeni dllezitych organl. Patfi mezi né
azathioprin, yklosporin-A a cyklofosfamid.

Antiagregacni a antikoagulacni léky: Tyto Iéky se pouzivaji v
pripadé postizeni cév. U vétsiny pacientl postacuje antiagregacni |éCba
aspirinem.

Anti-TNF léky: Tato nova skupina Iékl se jevi byt velmi Gcinng, ale
zatim jsou zkouseny pouze ve vybranych centrech.

Thalidomid: je nékdy pouzivan pri oSetfovani vétsich Ustnich vreda.
Lokalni |éCba Ustnich a genitalnich vredl je také velmi dllezita.
Osetrovani a sledovani pacientl s BN vyzaduje tymovy pristup. Vedle
détského revmatologa by méli byt zaclenéni do tymu také ocni
specialista a hematolog. Pacient nebo jeho rodina by méli mit moznost
trvalého kontaktu s pracovniky pfislusného zdravotnického zafizeni, kde
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je dité oSetrovano.

2.5 Jaké jsou vedlejsi ucinky lécby?

Podrobnéji viz zvlastni kapitold Lékova terapie. NejbéznéjSim vedlejsim
ucinkem kolchicinu je prt@jem. Ve vzacnych pripadech mUze zplsobit
pokles bilych krvinek a desticek. Byla popsana také azospermie (snizeni
pocCtu spermii), ale pfi davkach vyssich nez se pouzivaji u BD, pocet
spermii se opét upravi po snizeni davky nebo vysazeni |éCby.
Kortikosteroidy jsou nejucinnéjSim protizanétlivym lékem, ale jejich
dlouhodobé uzivani je omezeno vedlejsimi UCinky jako napf. cukrovka,
hypertenze, osteopordza, vznik Sedého zdkalu a zpomaleni rlstu. Déti,
které jsou IéCeny kortikosteroidy, by je mély dostavat pokud mozno
jednou denné v ranni davce. Pri dlouhodobém uzivani by méla byt |éCba
doplnéna o vapnikové preparaty.

Azathioprin mUze byt hepatotoxicky (toxicky pro jatra), mdze
zplsobovat snizeni poctu krevnich bunék a zvysenou nachylnosti k
infekcim. Cyklosporin-A je hlavné toxicky pro ledviny a mdze vést k
hypertenzi, zvysenému ochlupeni a problém@m s dasnémi. Vedlejsim
ucinkem cyklofosfamidu je predevsim pokles funkce kostni drfené a
problémy s mocovym méchyrem. Jeho dlouhodobé podavani ovlivhuje
menstruacni cyklus a mize zplsobit neplodnost. Pacienti uzivajici tyto
|éky museji byt pravidelné klinicky i laboratorné sledovani, kontroly krve
i moci by mély byt kazdé 1-2 mésice.

U rezistentnich pripadl BN se stale ¢astéji pouzivaji anti-TNF preparaty
a dalsi biologické léky. Tyto Iéky mohou zvySovat riziko infekce.

2.6 Jak dlouho ma Iécba trvat?

Na tuto otazku neni jednoznacnd odpovéd. Obecné byva
imunosupresivni terapie ukoncena, kdyz je pacient v remisi po dobu 2
let. U déti s ocnim a cévnim postizenim, kde je obtizné dosahnout
kompletni remise, mGze byt Iécba celozivotni. Lécba a davkovani je
nutné prizplsobit klinickym projeviim a obtizim.

2.7 Existuje alternativni, doplnkova lécba?
Nejsou zadné vedecké doklady o tom, ze by alternativni [écba u BN
fungovala. Na trhu je k dispozici celd rfada rGznym pripravkd, slibujicich
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zarucenou pomoc u rady chronickych onemocnéni. Jejich pouziti se
muUze zdat velmi ldkavym, zvlasté v situaci, kdy se bézné medicinské
postupy nezdaji byt dostatecné Uspésné. Jednotlivci mohou prichazet se
zkusSenosti priznivého ucinku toho ¢i onoho prostredku. Bohuzel
ucinnost zaddného z nich nebyla prokdzana a rada pacientt doplatila na
to, ze prestali uzivat predepsané léky v dlvére v nabizené, ¢asto
financ¢né nakladné prostredky. Vétsina Iékard nebude branit vyzkouset
neskodné pripravky, pokud bude soucasné dodrzovana predepsana
|éCba. Je velmi vhodné prohovorit pripadné pouziti téchto pripravkl s
oSetrujicim lékarem.

2.8 Jaké pravidelné kontroly jsou vhodné?

Pravidelné prohlidky jsou nezbytné k monitorovani aktivity nemoci,
zvlasteé u déti s oCnim zanétem, které by mély byt pravidelné sledovany
u oéniho specialisty se zku$enosti s 1é¢bou uveitidy. Cetnost prohlidek
zavisi na aktivité nemoci a uzivanych lécich.

2.8 Jak dlouho bude nemoc trvat?

BN je chronické onemocnéni s protrahovanym pribéhem. Nemoc je
charakteristicka stfidanim obdobi zklidnéni (remise) a vzplanuti.
Celkova aktivita se v pribéhu ¢asu snizuje.

2.10 Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognéza) nemoci?

Zatim nejsou dostacujici poznatky o dlouhodobém sledovani déti s BN.
Z dostupnych udajl je zndmo, ze mnoho pacientl s BN nepotrebuje
zadnou léCbu. Déti s postizenim oci, nervového systému a cév vyzaduji
zvlastni oSetrovani a sledovani. Tézsi pribéh nemoci se vyskytuje spiSe
u chlapcd nez divek. Ohrozeni zivota mize nastat ve vzacnych
pfipadech cévniho postizeni (protrzeni plicni tepny nebo tepennych
vyduti), vazného onemocnéni centralni nervové soustavy, strfevnich
viedl s perforaci (¢astéji u urcitych etnickych skupin). Hlavni pricinou
dlouhodobych problémd je o¢ni onemocnéni, které mlze byt vazné a
poskodit zrak. RUst u déti byva zpomalen hlavné diky terapii
kortikosteroidy.
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2.11 Je mozné se upiné uzdravit?

V nékterych pripadech mirného onemocnéni mize dojit k plné Gzdraveé,
Castéji se vsak jednd o dlohodobé remise, které jsou nasledovany
znovuvzplanutim nemoci.
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