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1. MI A BEHCET-KOR

1.1 Mi ez?

A Behcet-szindréma vagy Behcet-kér (BD) egy szisztémas vaszkulitisz
(az egész testre kiterjedd érgyulladas), amelynek az oka nem ismert. A
nyalkahartyat (az emésztd- és a hdgy-ivar szerveket borité hartyaban a
nyalkat termeld szdvet) és a bort érinti, és a f6 tlinetei a kiljulé
szajuregi és ivarszervi fekélyek, valamint a szemet, az izlleteket, a
bért, a vérereket és az idegrendszert érintd tinetek. A BD Dr. Hulusi
Behcet torok professzorrél kapta a nevét, aki 1937-ben fedezte fel és
irta le.

1.2 Milyen gyakori?

A BD a vilag egyes tajain gyakrabban fordul el6. A BD-s esetek foldrajzi
eloszlasa egybeesik a torténelmi ,selyemuttal". Féleg a tavol-keleti
orszagokban (pl. Japanban, Koreaban, Kinaban), a Kozel-Keleten
(Iranban) és a Foldkozi-tenger medencéjében (Torokorszagban,
Tunéziaban, Marokkdban) fordul eld. Prevalenciaja (a betegek szama a
népességen belil) a felnétt népesség kérében 100-300 eset/100 000 f6
Torékorszagban, 1/10 000 Japanban, illetve 0,3/100 000 Eszak-
Eurépaban. Egy 2007-ben végzett vizsgalat szerint a BD prevalencidja
Irdnban 68/100 000 lakos (a 2. legmagasabb arany a vilagon
Torokorszag utan). Az Egyesult Allamokban és Ausztralidban kevés
esetet jelentettek.

A BD a gyermekek korében ritka, még a magas kockdazatu
populaciokban is. A 18 éves kor alattiak kozil minddssze az 6sszes BD
eset 3-8%-a kerul ki, mivel csak ennyien felelnek meg a diagnosztikai
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kritériumoknak. Osszességében a betegség 20 és 35 éves kor kdzott
jelentkezik. Eloszlasa egyenl6 a n6k és a férfiak kdzott, de altalaban
sulyosabb az utdébbiaknal.

1.3 Mik a betegség okai?

A betegség okai ismeretlenek. Nagy létszamu betegen a kézelmultban
végzett kutatas alapjan a genetikai hajlam némi szerepet jatszhat a BD
kialakulasaban. Konkrét kivalté okrél nem tudunk. Szamos vizsgalati
kdézpontban folynak jelenleg is kutatdsok a betegség lehetséges okaival
és kezelésével kapcsolatban.

1.4 Orokletes-e ez a betegség?

A BD 6roklésének nincs egyértelmd mintazata, bar bizonyos mértékd
genetikai hajlam feltételezhetd, kildndsen a koran jelentkezé
esetekben. A szindréma 6sszefliggésbe hozhaté genetikai hajlammal
(HLA-B5), kilondsen a mediterran orszagokbdl vagy a Tavol-Keletrdl
szarmazo betegeknél. Beszamoltak mar olyan csalddokrol, amelyek
tagjai ebben a betegségben szenvednek.

1.5 Miért van a gyermekemnek ez a betegsége? Megel6zheté6-e
a betegség?

A BD nem megel6zhetd, és az oka nem ismert. Szul6ként se
kevesebbet, se tobbet nem lehet tenni annak érdekében, hogy a
gyermeknél ne alakuljon ki a BD. A szil6 nem hibas azért, hogy a
gyermeke megbetegszik.

1.6 Fert6zo-e a betegség?
Nem, nem fert6z6.

1.7 Mik a f6 tunetei?

Szajuregi fekélyek: Ezek az elvaltozasok majdnem mindig jelen
vannak. A betegek kétharmadanal a szajlregi fekélyek a kezdeti
tinetek. A gyermekek tébbségénél sok kis fekély alakul ki, amelyek
megkulonboztethetetlenek a kidjuld fekélyektdl, amelyek
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gyermekkorban gyakoriak. A nagy kiterjedés( fekélyek ritkabbak, és
kezelésik nagyon nehéz lehet.

Ivarszervi fekélyek: Fiuknal a fekélyek leginkabb a herezacskén
talalhatdk, kevésbé gyakran a péniszen. Felnétt férfi betegeknél
majdnem mindig heg marad utdnuk. Lanyoknal féként a kllsé nemi
szerveken alakulnak ki. Ezek a fekélyek a szdjuregi aftakhoz
hasonlitanak. Gyermekeknél kevesebb ivarszervi fekély figyelhetéd meg
a pubertas elbtt. Fiuknal visszatérd heregyulladas (orchitisz) 1éphet fel.
A bor érintettsége: Kilonb6z6 bdérelvaltozasok léteznek. A
pattandsszerl elvaltozasok csak pubertaskor utan jelennek meg. Az
eritéma noddézum voros, fajdalmas, csomdszerl elvaltozas altalaban a
labszaron. Ez a fajta bérelvaltozas a pubertaskor el6tt allé
gyermekeknél gyakoribb.

Patergias reakcio: A patergia (tobbszoros allergia) a BD-ben
szenvedl betegek bdrének reakcidja a tlszurasra. Ezt a BD
diagnosztizalasara alkalmas tesztként is hasznaljak. Steril tliszuras utan
az alkaron 24-48 6ran belll papula (kiemelkedd, kerek kitités) vagy
pusztula (kerek, kiemelked6 gennyes kilités) jelenik meg.

A szem érintettsége: Ez a betegség legsulyosabb tlineteinek egyike.
Mig az 6sszesitett prevalenciaja kortlbelll 50%, ez fidknal 70%-ra n6. A
lanyokat kevésbé gyakran érinti. A betegség mindkét szemre kiterjed a
betegek tobbségénél. A szemek érintettsége altalaban a betegség
kezdetétdl szamitott 3 éven belll alakul ki. A szembetegség lefolyasa
kronikus, idénkénti fellobbanasokkal. Az egyes fellobbandsok
kdvetkeztében bizonyos szerkezeti karosodas lép fel, ami fokozatos
|latasvesztéshez vezet. A kezelés a gyulladas enyhitésére 6sszpontosul,
hogy megelb6zze a fellobbanasokat és elkerilje, illetve minimalizalja a
|atasvesztést.
izileti érintettség: Az izllletek érintettsége a BD-ben szenvedd
gyermekek 30-50%-ara jellemzd. Altaldban a bokat, térdet, csuklét és
konyokot érinti, jellemzéen kevesebb mint négy izlletet. A gyulladas
iztleti duzzanatot, fajdalmat és merevséget, valamint
mozgaskorlatozottsagot okozhat. Szerencsére ezek a hatasok altaldban
csak néhany hétig tartanak, és maguktél megsziinnek. Ez a gyulladas
nagyon ritkan okoz iztuletkarosodast.

Idegi érintettség: BD-s gyermekeknél ritka esetben kialakulhatnak
idegrendszeri problémak. Jellemzd tinetek: gércsrohamok, fokozott
intrakranialis (koponyadri) nyomas, valamint ezzel 6sszefliggd fejfajas
és agyi tinetek (egyensuly- vagy jaraszavarok). Legsulyosabb formai
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férfiaknal figyelhet6k meg. Némely betegnél pszichiatriai problémak is
kialakulhatnak.

Az erek érintettsége: Az erek a gyermekkori BD-s betegek
12-30%-anal érintettek, és kedvezétlen kimenetelt jelezhetnek. A
betegség a véndkat (visszereket) és az artériakat (veréereket) egyarant
megtamadhatja. Ez nem fligg az erek méretétdl, ezért a betegség a
»Vvaltozé érméretl vaszkulitisz" kategdridba sorolhatd. A betegség
gyakran érinti a vadli ereit, amelyek megduzzadnak és fajnak.
Emésztiszervi érintettség: Ez kilondsen a tavol-keleti betegeknél
gyakori. A belek vizsgalataval kimutathatdok az esetleges fekélyek.

1.8 Minden gyermeknél azonos a betegség?

Nem. Néhanyuknal enyhe lefolyasu, nem gyakori szdjuregi fekélyekkel
és némi bérelvaltozassal, mig masoknal a szemet vagy az idegrendszert
is érintheti. A fiuk és a lanyok k6zo6tt is vannak bizonyos kllénbségek.
Fidknal a betegség altalaban sulyosabb lefolyasu, és gyakoribb a
szemek és az erek érintettsége, mint lanyok esetében. A betegség
kilonb6z6 foldrajzi eloszlasa mellett a klinikai tlnetei is eltéréek
lehetnek vilagrésztdl figgden.

1.9 Kiulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?
Gyermekeknél a BD ritkabb, mint feln6tteknél, azonban a csaladon
bellli esetek szama nagyobb az el6bbieknél. A betegség
megnyilvanulasai pubertaskor utan jobban hasonlitanak a felndttkori
betegségére. Altaldnossagban, néhany variaciétdél eltekintve a
gyermekkori BD hasonlit a felndttkori betegségre.
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