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1. KAS YRA BEHCETO LIGA?

1.1. Kokia tai liga?

Behcleto sindromas, arba Behceto liga (BL), yra nezinomos priezasties
sisteminis vaskulitas (viso kiino kraujagysliy uzdegimas). BL pazeidzia
gleivine (virskinamojo trakto, genitalijy ir Slapimo organy audinj,
gaminantj gleives) ir oda. Pagrindiniai ligos simptomai yra
besikartojancios burnos ir genitalijy opos, taip pat akiy, sgnariy, odos,
kraujagysliy ir nervy sistemos pazeidimai. Liga pavadinta turky
gydytojo profesoriaus Hulusi Behceto, aprasiusio ligg 1937 metais,
vardu.

1.2. Kaip daznai susergama Sia liga?

BL yra daznesné tam tikrose pasaulio vietose. Geografinis paplitimas
sutampa su istoriniu Silko keliu. Daugiausia $ia liga sergama
Tolimuosiuose Rytuose (Japonija, Koreja, Kinija), Viduriniuosiuose
Rytuose (lranas) ir Vidurzemio juros regione (Turkija, Tunisas, Marokas).
Paplitimo rodiklis (pacienty skaicius populiacijoje): 100 000 suaugusiy
gyventojy Turkijoje tenka 100-300 ligos atvejy, Japonijoje - 1 atvejis,
Siaurés Europoje - 0,3 atvejo. 2007 mety tyrimo duomenimis, Irane
nustatyti 68 ligos atvejai 100 000 gyventojy (antras didziausias
sergamumo rodiklis pasaulyje po Turkijos). Keletas ligos atvejy aprasyta
Jungtinése Amerikos Valstijose ir Australijoje.

Vaiky BL pasitaiko retai net ir didziausios rizikos Salyse. Diagnostinius
kriterijus iki 18 mety atitinka tik 3-8 procentai visy BL serganciy
pacienty. Liga dazniausiai pasireiskia 20-35 mety amziuje.
Pasiskirstymas tarp lyc¢iy yra mazdaug tolygus, taciau vyrai paprastai
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serga sunkiau nei moterys.

1.3. Kokios Sios ligos priezastys?

Ligos priezastys neaiskios. Neseniai atliktas tyrimas parode, kad BL
iSsivystymui galéty turéti jtakos genetinis pazeidziamumas. Specifinis
ligos sukéléjas néra zinomas. Keliuose centruose Siuo metu atliekami
tyrimai, susije su ligos priezasciy nustatymu ir gydymu.

1.4. Ar Si liga paveldima?

Nors jtariama, kad ligos pagrindas genetinis, ypac ligos ankstyvos
pradzios atvejais, néra aiSkaus paveldéjimo désningumo. Sindromas
siejamas su genetiniu polinkiu (HLA-B5), ypac tada, kai pacientai kile is
Vidurzemio juros regiono ir Tolimujy Ryty. Yra uzfiksuota atvejy, kada
Sia liga serga seimos.

1.5. Kodél vaikas suserga? Ar galima Sios ligos iSvengti?
Uzkirsti keliag BL nejmanoma, jos priezastys neaiskios. Kg bedaryty,
tévai negali apsaugoti savo vaiky nuo susirgimo, ir tai ne jy kalte.

1.6. Ar Si liga uzkreciama?
Ne, ji neuzkrecCiama.

1.7. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Burnos opos: Sie pazeidimai pasireiskia beveik visada. 2/3 pacienty
tai vienas pirmyjy pozymiy. Daugumai vaiky iSsivysto daugybines
nedidelés opos, nepastebimos ir pasikartojancios. Didelés opos
retesnes, jos labai sunkiai gydomos.

Genitaliju opos: Berniukams opos daugiausia atsiranda ant kapselio
ir reCiau - ant penio. Suaugusiems vyrams nuo jy dazniausiai lieka
randai. Mergaitéms pazeidziamos iSoriniai lyties organai. Genitalijy opos
nesiskiria nuo burnos opy. Vaikams iki prasidedant brendimui genitalijy
opos retesnés. Berniukams gali buti diagnozuotas pasikartojantis
orchitas (séklidziy uzdegimas).

Odos pazeidimas: Odos pazeidimas buna skirtingas. | akne panasus
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pazeidimas pasireiskia tik po brendimo. Mazginé eritema yra raudonos
spalvos skausmingas mazginis pazeidimas, dazniausiai pasireiskiantis
ant apatiniy kojy daliy. Sie pazeidimai daznesni vaikams iki prasidedant
brendimui.

Odos testas: Odos reakcija | adatos durj naudojama kaip diagnostinis
testas BL nustatyti. Sterilia adata jdurus | dilbj, durio vietoje per 24-48
valandas atsiranda papulé (pakiles virs odos apvalus bérimas) arba
pustulé (apvalus pakiles virS odos pulingas bérimas).

Akiuy pazeidimas: Pazeistos akys - vienas rimciausiy ligos
pasireiskimo pozymiy (btdingas 50 procenty pacienty). Berniuky akys
nuo Sios ligos nukencia 70 procenty atvejy, mergaiciy daug reciau.
Dauguma atvejy liga pakenkia abiem akims. Akys pazeidziamos per 3
metus nuo ligos pradzios. Akiy liga yra létiné, su paumeéjimais. Dél
kiekvieno paumeéjimo metu atsiradusiy strukturiniy pakitimy galimas
laipsniSkas regos netekimas. Gydymo tikslas - kontroliuoti uzdegimg ir
apsaugoti nuo paumejimy, siekiant iSvengti grésmeés netekti regéjimo ar
ja sumazinti.

Sanariy pazeidimas: Vaiky, serganciy BL, sgnariai pazeidziami
30-50 procenty atvejy. Paprastai liga paveikia Ciurnas, kelius, riesus ir
alklnes (dazniausiai maziau nei 4 sgnarius). Uzdegimas gali sukelti
sgnariy patinima, skausma, sustingima, judesiy ribotuma. Laimei, Sis
ligos poveikis paprastai pasireiSkia tik keletg savaiciy ir pranyksta
savaime, rimCiau nepakenkdamas sgnariams.

Nervy sistemos pazeidimas: Retais atvejais BL paveikia vaiky
nervy sistema: ligoniams budingi traukuliai, padidejes intrakranijinis
spaudimas (spaudimas kaukolés viduje - galvospudis), lydimas galvos
skausmuy, ir smegeniniai simptomai (eisena ar pusiausvyra). Sunkiausia
simptomy forma dazniausiai pasireiSkia vyrams. Kai kuriems
pacientams iSkyla psichiatrijos srities problemy.

Kraujagysliu pazeidimas: Liga pazeidzia paaugliy kraujagysles
12-30 procenty atvejy (prognozuojama nepalanki ligos eiga). Gali buti
pazeidziamos bet kokio dydzio venos ir arterijos (vadinamasis kintamo
kraujagysliy dydzio vaskulitas). Dazniausiai pazeidziamos blauzdy
kraujagyslés, jos tampa patinusios ir skausmingos.

Virskinamojo trakto pazeidimas: Sis paZeidimas badingiausias
pacientams iS Tolimyjy Ryty. Tiriant zarnas, paprastai randama opu.

1.8. Ar visi vaikai serga vienodai?
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Ne. Kai kuriems vaikams liga gali bati vidutinio sunkumo - per nedaznus
jos pasireiskimo epizodus issivysto burnos opos, nedideli odos
pakitimai. Kitiems vaikams pazeidziama akiy ar nervy sistema. Be to,
liga skirtingai pasireiSkia mergaitéms ir berniukams: Sie serga sunkiau,
jiems dazniau nei mergaitéms pazeidziamos akys ir kraujagysleés. Ligos

1.9. Ar vaiky liga skiriasi nuo suaugusiujy ligos?

Vaikai BL serga retai, palyginti su suaugusiaisiais, taCiau vaiky amziuje
pasitaiko daugiau atvejy Seimoje nei suaugusiyjy amziuje. Po brendimo
liga pasireiSkia panasiai kaip suaugusiesiems. Nors yra tam tikry
skirtumuy, iS esmés vaiky BL panasi | suaugusiyjy BL.
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