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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.

2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

tarptautinius BL kriterijus, gali uztrukti 1-5 metus. Remiantis ligos
nustatymo kriterijais, diagnozei patvirtinti batini Sie pozymiai: burnos
opos ir 2 pozymiai is keliy papildomy (genitalijy opos, tipiniai odos
pazeidimai, teigiamas odos testas arba akiy pazeidimas). Ligg
diagnozuoti daznai uztrunka iki 3 metuy.

Néra jokiy specifiniy laboratoriniy tyrimy BL diagnozuoti. Apytiksliai
puseé vaiky, serganciy BL, turi genetinj zymenj HLA-B5, siejamg su
sunkesne ligos forma.

Kaip minéta, odos testas teigiamas apie 60-70 procenty pacienty.
Taciau Sis daznis mazesnis tam tikrose etninése grupése. Kraujagysliy ir
nervy sistemos pazeidimams nustatyti gali prireikti atlikti kraujagysliy ir
smegeny vaizdo tyrimus.

BL yra daugelj organy sistemy pazeidzianti liga, todél j3 gydydami
turety bendradarbiauti keli specialistai - akiy (oftalmologas), odos
(dermatologas) ir nervy sistemos (neurologas).

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Odos testas yra svarbus ligai diagnozuoti. Jis jtrauktas | tarptautinius
Behceto ligos diagnostinius kriterijus. Dilbyje sterilia adata atliekami 3
duriai (tai beveik neskausminga). Odos reakcija jvertinama po 24-48

4/10



valandy. Odos reaktyvumas taip pat buna padidéjes tose vietose, isS
kuriy buvo imtas kraujas, ar po atliktos operacijos. Pacientams,
sergantiems BL, reikety vengti nereikalingos intervencijos.
Diferencinés diagnostikos tikslais atliekami tam tikri kraujo tyrimai,
taciau néra specifiniy laboratoriniy tyrimy BL diagnozuoti. Kraujo
tyrimas paprastai rodo nedidelj uzdegima. Gali bati nustatoma vidutiné
anemija ir padidéjes baltujy kraujo kineliy skaicius. Siy tyrimy nereikia
kartoti, nebent stebimas paciento ligos aktyvumas ir vaisty Salutinis
poveikis.

Pacientams, kuriems pasireiskia kraujagysliy ir nervy sistemos
pazeidimai, gali bati atliekami tam tikri vaizdo tyrimai.

2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?
Gydant pasiekiama remisija, taCiau galimi pauméjimai. Liga gali bati
kontroliuojama, tacCiau néra isgydoma.

2.4. Kaip gydoma Si liga?

Specialaus gydymo néra, nes BL priezastys neaiskios. Kadangi
pazeidziami skirtingi organai, turi bati skiriamas atitinkamas gydymas.
Viena vertus, daliai pacienty gydymo iS viso nereikia. Kita vertus,
pacientams, kuriems pasireiskia akiy, centrinés nervy sistemos ir
kraujagysliy pazeidimai, reikia kompleksinio gydymo. Informacija apie
gydymo rezultatus surinkta daugiausia tik iS suaugusiyjy tyrimy.

Pagrindiniai vaistai:

Kolchicinas: Sis vaistas skiriamas jvairioms BL pasireiskimo formoms
gydyti. TacCiau neseniai atliktas tyrimas parodé, kad Sis vaistas
veiksmingiausiai gydo sgnariy pazeidimg, mazgine eritemg ir mazina
opy burnoje.

Gliukokortikoidai: Gliukokortikoidais labai veiksmingai
kontroliuojamas uzdegimas. Jie visy pirma skiriami vaikams, kuriems
pazeistos akys, nervy sistema ir kraujagyslés, dazniausiai didelémis
dozémis (1-2 mg/kg per dieng). Prireikus Sie vaistai leidziami | veng
didesnémis dozemis (30 mg/kg per dieng), siekiant kuo greitesnio
atsako. Vietiskai skiriami gliukokortikoidai burnos opoms ir akiy
pazeidimui gydyti (pastarajam - akiy lasai).

Imunosupresantai: Sios grupés vaistai skiriami esant sunkiai ligai,
ypac kai pazeistos akys ir didieji organai ar kraujagyslés. | Sig grupe
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jeina azatioprinas, ciklosporinas-A ir ciklofosfamidas.
Antiagregacinis ir antikoaguliacinis gydymas: Abiejy grupiy
vaistai skiriami tais atvejais, kai pazeistos kraujagyslés. Daugumai
pacienty gydyti naudojamas aspirinas.

Anti-TNF vaistai: Sios naujos grupés vaistai naudojami kai kuriais
atvejais.

Talidomidas: Kai kuriuose centruose Sis vaistas naudojamas
didelems burnos opoms gydyti.

Labai svarbu vietisSkai gydyti burnos ir lytiniy organy opas. Pacientus,
sergancius BL, turéty gydyti ir stebéti specialisty komanda - pediatras
reumatologas, oftalmologas ir hematologas. Seima ir pacientas turéty
nuolat palaikyti rySius su gydytoju ar centru, kuris atsakingas uz

gydyma.

2.5. Koks vaisty Salutinis poveikis?

Viduriavimas yra dazniausias nepageidaujamas kolchicino poveikis.
Retais atvejais Sis vaistas gali sukelti baltyjy kraujo kineliy arba
trombocity sumazeéjimg. Nustatyta keletas azospermijos (spermos
kiekio sumazéjimo) atvejy, taciau tai néra didelé problema gydant
terapinémis dozémis. Kai dozé sumazinama ar gydymas nutraukiamas,
spermos kiekis vél pasidaro normalus.

Gliukokortikoidai yra veiksmingiausi vaistai nuo uzdegimo, taciau jy
skiriama ribotg laikg, nes ilgas vartojimas susijes su ryskiais Salutiniais
reiskiniais, tokiais kaip cukrinis diabetas, hipertenzija, osteoporoze,
katarakta ir augimo sustabdymas. Vaikai, gydomi kortikosteroidais,
turety gauti vaistus vieng kartg per dieng rytais. llgiau vartojant kartu
turety buti skiriami kalcio preparatai.

Kalbant apie imunitetg slopinancius vaistus, azatioprinas gali toksiskai
paveikti kepenis, sumazinti leukocity skaiciy ir padidinti imlumg
infekcijoms. Ciklosporinas-A daugiausia pasizymi toksisku poveikiu
inkstams, be to, jis gali sukelti hipertenzijg, padidinti kuno plaukuotuma
ar sukelti danteny problemy. Pagrindiniai ciklofosfamido sukeliami
nepageidaujami reiskiniai yra kauly Ciulpy slopinimas ir Slapimo puslés
problemos. Dél ilgalaikio vartojimo sutrinka menstruacijy ciklas ir gali
grésti nevaisingumas. Pacientus, gydomus imunitetg slopinanciais
vaistais, butina kuo atidziau stebéti ir skirti jiems kas 1-2 ménesius
privalomus kraujo ir Slapimo tyrimus.

Anti-TNF ir kiti biologiniai vaistai vis plaCiau naudojami, kai liga
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nepasiduoda gydoma. Anti-TNF ir kiti biologiniai vaistai didina infekcijy
dazni.

2.6. Kiek trunka gydymas?

Néra standartinio atsakymo | Sj klausimg. Imunosupresinis gydymas
paprastai nutraukiamas maziausiai po 2 mety arba tada, kai liga iSbtna
remisijoje 2 metus. Taciau pacientams, kuriems pazeistos kraujagyslés
ar akys, visiSka remisija sunkiai pasiekiama, todél gydymag galima testi
ilgiau. Tokiu atveju vaistai ir dozés tikslinamos pagal ligos pasireiskima.

2.7. Ar gali padeéti netradiciniai gydymo metodai?

Siuo metu galima rinktis i$ daugybés netradicinio gydymo baduy, ir $i
jvairove gali trikdyti pacientg ir jo Seimg. Bltina gerai apsvarstyti rizikg
ir nauda, juolab kad alternatyvaus gydymo veiksmingumas nejrodytas.
Netradiciniai metodai gali pareikalauti daug laiko ir pinigy, o vaikui
sudaryti psichologine nastg. Jeigu vis délto norite iSbandyti netradicinius
gydymo budus, butinai aptarkite juos su vaiky reumatologu. Kai kurie
metodai gali tureti jtakos vaisty veikimui. Dauguma gydytojy neturety
priestarauti, jeigu ir toliau bus klausoma jy patarimy. Labai svarbu
nenustoti vartoti vaisty, skirty gydymui. Kai vaistai reikalingi ligai
kontroliuoti, gali buti labai pavojinga nustoti juos vartoti, kol liga vis dar
aktyvi. Visus su gydymu susijusius klausimus butina aptarti su vaiko

gydytoju.

2.8. Kokie periodiniai sveikatos patikrinimai reikalingi?
Periodiniais patikrinimais kontroliuojamas ligos aktyvumas ir gydymo
eiga. Vaikams, kuriems liga paveikeé akis, ypac svarbu periodiskai
tikrintis pas akiy gydytoja, gerai iSmanantj uveito (uzdegiminés akiy
ligos) gydymo metodus. Patikrinimy daznis priklauso nuo ligos
aktyvumo ir gydymui naudojamy vaisty.

2.9. Kiek liga tesiasi?
Paprastai liga pereina j remisijg, taCiau gali paumeéti. Ligos aktyvumas
su laiku mazéja.
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2.10. Kokia ilgalaikeé ligos prognozé (galima eiga ir baigtis)?
Vaiky, serganciy BL, ilgalaikio stebéjimo duomeny sukaupta
nepakankamai. IS turimos informacijos aisku, kad daugeliui pacienty
nereikia jokio gydymo. Taciau vaikams, kuriems pazeistos akys, nervy
sistema ir kraujagysles, turi buti skiriamas specialus gydymas ir
stebeéjimas. BL gali bati mirtina, taciau tik retais atvejais, pirmiausia dél
kraujagysliy pazeidimo (plauciy arterijy ar kity periferiniy aneurizmy -
panasiai kaip balionas issiplétusiy kraujagysliy - plysimo), sunkaus
nervy sistemos pazeidimo, zarny iSopéjimo ir prakiurimo. Tokie atvejai
budingi tam tikroms etninéms grupéms (pavyzdziui, Japonijoje).
Pagrindiné sunkiy padariniy prielaida yra akiy pazeidimas, kuris gali
buti labai sunkus. Dél gliukokortikoidy gali sulététi vaiko augimas.

2.11. Ar imanoma visiskai pasveikti?
Lengva ligos forma susirge vaikai pasveiksta. Taciau daugumai pacienty
budingi ilgi remisijos laikotarpiai, lydimi paumejimy.

3. KASDIENIS GYVENIMAS

3.1. Kaip liga paveikia vaiko ir jo Seimos kasdienybe?

Kaip ir kitos létinés ligos, BL paveikia vaiko ir Seimos kasdienj
gyvenima. Jeigu lengvos formos liga nepakenkia akims ar kitiems
didiesiems organams, paprastai vaiko Seima gali gyventi jprastinj
gyvenimg. Dazniausia problema yra besikartojancios burnos opos,
varginancios daugelj vaiky, - jos skausmingos, trukdo valgyti ir gerti.
Akiy pazeidimas taip pat gali biti rimta problema visai seimai.

3.2. Ar vaikas gali lankyti mokykla?

Vaikams, sergantiems létinémis ligomis, batina toliau mokytis. BL
sergantys vaikai gali eiti | mokykla, isskyrus tuos atvejus, kai pazeistos
akys ar kiti didieji organai. Pablogéjus regai, gali prireikti specialiy
mokymosi programu.

3.3. Ar vaikas gali sportuoti?
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Jeigu BL apémusi tik odg ar gleivine, vaikas gali lankyti sporto
uzsiémimus. Paumeéjus sagnariy uzdegimui, reikéty vengti sportuoti.
Sergant BL pasireiSkes artritas trunka trumpai ir visiskai praeina.
Pacientas gali toliau sportuoti, kai uzdegimas praeina. TacCiau vaikams,
kuriems pazeistos akys ir kraujagyslés, sporto uzsiémimai ribojami.
Pacientai, kuriems pazeistos apatiniy galtuniy kraujagyslés, turety
vengti ilgai stoveti.

3.4. Kokia mityba rekomenduojama?

Néra jokiy mitybos apribojimy. Auganciam vaikui rekomenduojamas
sveikas, subalansuotas maistas, tinkamas pagal jo amziy, turintis
pakankama baltymuy, kalcio ir vitaminy kiekj. Pacientai, vartojantys
kortikosteroidus, kurie didina apetita, turety vengti persivalgyti.

3.5. Ar klimatas turi itakos ligos eigai?
Néra jrodymy, kad klimatas galéty paveikti ligos pasireiskima.

3.6. Ar vaika galima skiepyti?

Gydantis gydytojas turéety nuspresti, kokias vakcinas skirti vaikui. Jeigu
pacientas gydomas imunitetg slopinanciais vaistais (gliukokortikoidais,
azatioprinu, ciklosporinu-A, ciklofosfamidu, anti-TNF ir kitais), reikety
atidéti gyvujy vakciny skiepus (nuo tymuy, raudonukés, parotito,
poliomielito).

Galima skirti vaikui tas vakcinas, kuriy sudetyje néra gyvuyjy virusuy, tik
infekcijos sukeléjo baltymas (nuo stabligés, difterijos, poliomielito,
hepatito B, kokliuso, pneumokoko, Haemophilus, meningokoko, gripo).

3.7. Lytinis gyvenimas, néstumas ir kontracepcija

Vienas pagrindiniy ligos simptomy, kurie gali daryti jtakg lytiniam
gyvenimui, yra opy formavimasis genitalijose. Jos gali buti
pasikartojancios ir skausmingos, todél gali paveikti lytinius santykius.
Moterims dazniau pasireiskia lengvesnés formos liga, todél néstumas
turety buti sklandus. Jeigu pacientés gydomos imunosupresantais,
reikety apsvarstyti kontraceptiniy priemoniy vartojima. Dél néstumo ir
kontraceptiniy priemoniy pacienteés turety pasitarti su gydanciu
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gydytoju.
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