&

\F\-lf
Q{'? paediatric
[ ] . . rheumatology
] X europaan
X E society

https://printo.it/pediatric-rheumatology/Fl/intro

Behcetin tauti
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2. DIAGNOOSI JA HOITO

2.1 Miten tauti todetaan?

Tauti todetaan paasaantoisesti laakarintarkastuksen ja taudin oireiden
perusteella. Voi kestaa 1-5 vuotta, ennen kuin lapsi tayttaa Behcetin
taudin kansainvaliset luokittelukriteerit. Niilden mukaan henkilolla taytyy
esiintya suun limakalvojen haavaumien lisaksi kaksi seuraavista
oireista: haavaumia sukupuolielinten alueella, Behcetin taudille
tyypillisia ihomuutoksia, positiivinen pistostestin tulos (patergia) tai
silmaoireita. Taudin toteaminen viivastyy yleensa keskimaarin kolmella
vuodella.

Behcetin taudin toteamiseksi ei ole laboratoriokoetta. Noin puolet
sairastuneista lapsista on HLA-B5-positiivisia, milla on yhteys
vakavampiin tautimuotoihin.

Noin 60-70 prosentilla potilaista neulanpistotesti (patergiatesti)
aiheuttaa ihoreaktion. Testin tulos kuitenkin vaihtelee potilaan
etnisyydesta riippuen. Verisuonten ja aivojen kuvantamistutkimukset
saattavat olla tarpeen verisuoniston ja hermoston oireiden
selvittamiseksi.

Koska Behcetin tauti vaikuttaa moniin elimiin, potilaan hoitoon
osallistuu silmalaakareita, ihotautilaakareita ja neurologian
erikoislaakareita.

2.2 Mika merkitys laboratoriokokeilla ja muilla tutkimuksilla
on?

Neulanpistotesti (patergiatesti) on diagnoosin kannalta tarkea, ja se
onkin yksi Behcetin taudin kansainvalisista luokittelukriteereista.
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Kasivarren sisapuolelle tehdaan kolme pistoa steriililla neulalla.
Pistokset aiheuttavat potilaalle vain pienta kipua. Testin tulos
arvioidaan 24-48 tunnin kuluttua pistoksista. Ihon suhteettoman
voimakas reaktio voidaan havaita myos verikokeen ottamisen tai
leikkauksen jalkeen. Leikkaushoitoja tulisikin valttaa, jos muita
vaihtoehtoja on kaytettavissa.

Behcetin taudin toteamiseksi ei ole laboratoriokoetta, mutta
verikokeiden avulla voidaan poissulkea muiden sairauksien
mahdollisuus. Tulehdusarvot ovat yleensa hieman koholla. Punasoluja
on ehka tavallista vahemman (keskivaikea anemia) ja valkosolujen
maara saattaa olla lisaantynyt. Laboratoriokokeita ei tarvitse uusia, ellei
taudin aktiivisuutta ja ladkkeiden haittavaikutuksia ole tarpeen seurata.
Erilaisia kuvantamismenetelmia kaytetaan verisuoni- ja hermosto-
oireista karsivien lasten tutkimiseen.

2.3 Voidaanko tauti hoitaa? Voiko taudista parantua?
Valilla saattaa olla oireettomia kausia ja sitten oireet saattavat
uusiutua. Tauti voidaan saada hallintaan, mutta sita ei voida parantaa.

2.4 Miten tautia hoidetaan?

Koska Behcetin taudin aiheuttajaa ei tiedeta, siihen ei ole olemassa
mitaan tiettya hoitoa. Eri elimissa ilmenevia oireita voidaan kuitenkin
hoitaa. Osalla potilaista oireet ovat niin lievia, ettei hoitoa tarvita
lainkaan. Toisaalta taas silma-, keskushermosto- ja verisuonioireista
karsivat potilaat voivat tarvita laajaa yhdistelmahoitoa. Lahes kaikki
Behcetin taudin hoitoa koskeva tieto perustuu aikuisilla tehtyihin
tutkimuksiin. Alla on lueteltu tarkeimmat taudin oireiden hoidossa
kaytetyt laakkeet.

Kolkisiini: : Aiemmin kolkisiinia maarattiin [ahes kaikkien Behcetin
taudin oireiden hoitoon, mutta tuoreen tutkimuksen mukaan se tehoaa
parhaiten niveloireiden ja kyhmyruusun (erythema nodosum) hoitoon ja
limakalvojen haavaumien lievittamiseen.

Kortikosteroidit: Kortikosteroidit hillitsevat tulehdusta erittain
tehokkaasti. Niita maarataan lahinna lapsille, joilla on silma-,
keskushermosto- tai verisuonioireita. Yleensa kortikosteroideja
annetaan suun kautta suurina annoksina (1-2 mg/kg/vrk). Tarvittaessa
kortikosteroideja voidaan antaa suonensisaisesti viela suurempina
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annoksina (30 mg/kg/vrk, kolme annosta, yksi annos vuorokaudessa)
valittdoman vaikutuksen aikaansaamiseksi (steroidipulssihoito).
Paikallisesti kaytettavia kortikosteroidivalmisteita kaytetaan suun
limakalvojen haavaumien ja silmaoireiden (silmatipat) hoidossa.
Immunosuppressiiviset laakkeet (immuunivastetta heikentavat
laakkeet): Immunosuppressiivisia eli immuunivastetta heikentavia
laakkeita annetaan lapsille, joilla tauti on vakava ja erityisesti, jos
oireita esiintyy silmissa, tarkeissa sisaelimissa tai verisuonissa. Naita
ovat esimerkiksi atsatiopriini, syklosporiini ja syklofosfamidi.

Veren hyytymista ehkaisevat laakkeet: Jos potilaalla on
verisuonioireita, hanelle voidaan maarata seka verenohennuslaakkeita
etta verihiutaleiden takertumista ehkaisevaa laaketta. Valtaosalle
potilaista aspiriini on tahan tarkoitukseen riittavan tehokas laake.
TNF-estajat: TNF-estdjat ovat uusia, biologisia laakkeita, jotka
tehoavat erittain hyvin joihinkin taudin oireisiin.

Talidomidi: Eraissa sairaaloissa vaikeat suun haavaumat hoidetaan
talidomidilla.

Suun ja sukupuolielinten alueen haavaumia hoidetaan paikallisesti
kaytettavilla l1aakkeilla. Behcetin tautia sairastavien potilaiden hoito ja
seuranta vaatii usean laakarin tyopanosta. Lasten reumalaakarin lisaksi
hoitoon osallistuu ainakin silmalaakari ja veritautien erikoislaakari.
Potilaan tai hanen perheensa tulisi olla saanndllisesti yhteydessa
hoidosta vastaavaan laakariin tai laitokseen.

2.5 Mita ovat laakehoidon haittavaikutukset?

Kolkisiinin yleisin haittavaikutus on ripuli. Joskus harvoin se saattaa
myos alentaa valkosolujen tai verihiutaleiden maaraa. Kolkisiinin kayton
on todettu heikentavan sperman laatua. Se ei kuitenkaan ole vakava
ongelma Behcetin taudin hoidossa kaytetyilla annoksilla, ja sperman
laatu palautuu normaaliksi, kun annosta pienennetaan tai laakkeen
kaytto lopetetaan.

Kortikosteroidit ovat erittain tehokkaita tulehdusta lievittavia laakkeita.
Niiden kayttoa rajoittaa kuitenkin se, etta pitkaaikaiseen kayttoon liittyy
vakavia haittavaikutuksia, kuten diabetes, kohonnut verenpaine
(hypertensio), luukato (osteoporoosi), kaihi ja kasvun hidastuminen. Jos
kortikosteroidihoito on tarpeen, laake tulisi antaa lapselle kerran
paivassa aamuisin. Jos kortikosteroidien kaytto jatkuu pitempaan,
potilaalle tulee antaa myo0s kalsiumia (kalsiumlisalla pyritaan
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ehkaisemaan pitkaaikaisen kortikosteroidihoidon aiheuttamaa luukatoa
eli osteoporoosia).

Atsatiopriini saattaa olla haitallista maksalle. Se voi myos vahentaa
verisolujen maaraa ja lisata alttiutta sairastua infektiotauteihin.
Syklosporiini on haitallista lahinna munuaisille, mutta se saattaa
aiheuttaa myos verenpainetautia, ienvaivoja ja karvoituksen
lisaantymista. Syklofosfamidin paaasiallisia haittavaikutuksia ovat
luuydinlama (verisolujen tuoton vaheneminen) ja virtsarakon ongelmat.
Laakkeen pitkdaikainen kaytto hairitsee kuukautiskiertoa ja saattaa
aiheuttaa hedelmattomyytta. Potilaita, joille on maaratty
immuunivastetta heikentavia eli immunosuppressiivisia laakkeita, tulee
seurata tarkoin. Veri- ja virtsanaytteet tutkitaan yhden tai kahden
kuukauden valein.

Erittain vaikeiden ja sitkeiden oireiden hoitoon on alettu enenevassa
maarin kayttaa TNF-estdjia ja muita biologisia laakkeita. Ne kuitenkin
lisaavat infektiotautien maaraa.

2.6 Kuinka kauan hoito kestaa?

Hoidon kesto riippuu monista asioista. Tavallisesti immuunivastetta
heikentavaa eli immunosuppressiivista laaketta annetaan vahinaan
kahden vuoden ajan ja sen antaminen voidaan lopettaa vasta, kun
potilas on ollut kahden vuoden ajan oireeton. Lapsilla, joilla on silma- tai
verisuonioireita, oireita ei yleensa saada taysin haviamaan ja hoitoa
saatetaan joutua jatkamaan paljon pidempaan. Naissa tapauksissa
|laakkeet ja annostus maaritetaan oireiden mukaan.

2.7 Onko tautiin olemassa vaihtoehtoisia tai taydentavia
hoitomuotoja?

Tarjolla on lukuisia taydentavia ja vaihtoehtoisia hoitomuotoja, mika
saattaa hammentaa potilaita ja heidan [aheisiaan. Harkitse taydentavan
tai vaihtoehtoisen hoitomuodon mahdollisia hyotyja ja haittoja erittain
huolellisesti. Tallaisten hoitomuotojen tehosta on varsin vahan tutkittua
nayttda ja ne saattavat ajallisen ja rahallisen panostuksen lisaksi
kuormittaa lasta. Mikali haluaisit kokeilla vaihtoehtoisia tai taydentavia
hoitomuotoja, keskustele vaihtoehdoista ensin lasten reumalaakarin
kanssa, koska joillakin hoitomuodoilla ja perinteisilla ladakkeilla saattaa
olla yhteisvaikutuksia. Useimmat laakarit eivat vastusta vaihtoehtoisia
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hoitoja, jos lasta hoidetaan laakarin ohjeiden mukaisesti. Tarkeinta on,
ettei ladkarin maaraamien laakkeiden ottamista lopeteta. Jos taudin
hallinta edellyttaa laakehoitoa, laakityksen keskeyttaminen taudin
ollessa viela aktiivivaiheessa voi olla erittain vaarallista. Keskustele
laakehoidosta lasta hoitavan laakarin kanssa.

2.8 Minkalaista saannollista seurantaa tarvitaan?

Taudin aktiivisuutta ja hoidon tehoa seurataan saannollisesti
laakarintarkastuksissa. Saannollinen seuranta on erityisen tarkeaa, jos
lapsella on silmatulehdus. Lapsen tulisi kayda silmalaakarilla, jolla on
kokemusta silman suonikalvoston tulehduksen (uveiitti) hoidosta.
Seurantakayntien tiheys maaritetaan taudin aktiivisuuden ja
maarattyjen ladkkeiden perusteella.

2.9 Kauanko tauti kestaa?
Taudin kululle on tyypillista, etta oireet valilla katoavat ja pahenevat
sitten uudelleen. Tavallisesti oireet muuttuvat ajan myota lievemmiksi.

2.10 Millainen on taudin ennuste?

Taudin ennusteen maarittaminen on hankalaa, koska lapsuusian
Behcetin tautia sairastavista potilaista ei ole riittavasti pitkaaikaista
seurantatietoa. Kaytettavissa olevan vahaisen tiedon perusteella monet
Behcetin tautia sairastavat potilaat eivat tarvitse lainkaan hoitoa, kun
taas toisille erikoishoito ja tiivis seuranta ovat valttamattomia. Nain
erityisesti, jos lapsella on silma-, hermosto- tai verisuonioireita.
Behcetin tauti on vakava sairaus. Verisuonioireet (keuhkovaltimon tai
jossain muussa valtimossa sijaitsevan pullistuman puhkeaminen,
verisuonten laajentumat), vaikeat keskushermoston oireet ja suoliston
haavaumat ja puhkeamat, joita esiintyy erityisesti japanilaisilla
potilailla, voivat vakavimmissa tapauksissa johtaa jopa kuolemaan,
vaikka se onkin harvinaista. Merkittavin ennustetta heikentava tekija on
silmatulehdus, joka voi olla hyvin vakava. Lapsilla voi esiintya lahinna
kortikosteroidihoidon valillisena seurauksena kasvun hidastumista.

2.11 Voiko Behcgetin taudista parantua kokonaan?
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Jos kyseessa on lieva tautimuoto, lapsi voi parantua taysin. Suurimmalla
osalla lapsipotilaista Behcetin tauti on kuitenkin pitkaaikaissairaus, joka
VoI sisaltaa pitkiakin oireettomia kausia.
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