quf '
Q{r paediatric
) . . rheumatology
k¥ SHARE
X E society

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

Choroba behceta
Wersja 2016

1. COTO JEST CHOROBA BEHCETA

1.1 Co to jest?

Zespo6t Behceta lub choroba Behgeta (ang. Behcet's Disease, BD) to
uktadowe zapalenie naczyn krwionosnych (stan zapalny naczyn
krwionosnych w catym ciele) o nieznanej przyczynie. Choroba dotyczy
btony Sluzowej (tkanki produkujgcej sluz, ktéra wysciela narzady
ptciowe, narzady uktadu pokarmowego i moczowego) i skory, a jej
gtdwnymi objawami sg nawracajgce owrzodzenia jamy ustnej i
narzgdéw ptciowych oraz objawy ze strony oczu, stawdw, skdéry, naczyn
krwionosnych i uktadu nerwowego. Nazwa BD pochodzi od nazwiska
tureckiego lekarza, profesora doktora Hulusi Behceta, ktéry opisat to
schorzenie w 1937 roku.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

W niektorych czesciach swiata BD wystepuje czesciej niz w innych.
Geograficzne wystepowanie BD pokrywa sie z terytorium zajmowanym
niegdys przez historyczny ,jedwabny szlak". Przypadki zachorowan
zdarzajg sie najczesciej w krajach Dalekiego Wschodu (takich jak
Japonia, Korea, Chiny), Bliskiego Wschodu (Iran) i basenu Morza
Srédziemnego (Turcja, Tunezja, Maroko). Wskaznik rozpowszechnienia
(liczba pacjentow w danej populacji) w populacji oséb dorostych wynosi
100-300 przypadkdéw na 100 000 osob w Turcji, 1 na 10 000 oséb w
Japonii i 0,3 na 100 000 oséb w Europie Pétnocnej. Wedtug badah
przeprowadzonych w 2007 roku, rozpowszechnienie BD w Iranie
wynosito 68 przypadkdéw na 100 000 mieszkancdédw (drugi po Turcji
najwyzszy wskaznik na swiecie). W Stanach Zjednoczonych i Australii
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zgtoszonych zostato kilka przypadkédw zachorowan.

BD u dzieci wystepuje rzadko, nawet w populacjach wysokiego ryzyka.
Kryteria diagnostyczne zostajg spetnione przed 18. rokiem zycia u okoto
3-8% wszystkich pacjentéw cierpigcych na BD. Poza tym choroba
ujawnia sie najczesciej u pacjentéw w wieku od 20 do 35 lat.
Zapadalnos¢ u kobiet i mezczyzn jest podobna, ale u mezczyzn choroba
przybiera zazwyczaj ciezszg postac.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby?

Przyczyna choroby jest nieznana. Ostatnie badania przeprowadzone na
duzej grupie pacjentdw sugerujg, ze w rozwoju BD pewne znaczenie
moze miec czynnik genetyczny. Dotychczas nie odkryto zadnego
konkretnego czynnika wywotujgcego chorobe. W kilku osrodkach
prowadzone sg badania majgce na celu okreslenie przyczyny choroby i
metod jej leczenia.

1.4 Czy choroba jest dziedziczna?

Nie stwierdzono spdjnego wzoru dziedziczenia BD, choc istniejg pewne
podejrzenia co do genetycznych sktonnosci do zachorowania, zwtaszcza
w przypadkach wczesnego zachorowania. Zesp6t chorobowy powigzany
jest z pewng genetyczng sktonnoscig (HLA-B5), widoczng zwtaszcza u
pacjentéw pochodzacych z krajéw basenu Morza Srédziemnego i
Dalekiego Wschodu. Zgtaszano przypadki catych rodzin cierpigcych na
te chorobe.

1.5 Dlaczego moje dziecko choruje na te chorobe? Czy mozna
jej zapobiec?

Chorobie nie mozna zapobiec, poniewaz jej przyczyna jest nieznana. Nie
mogt/mogta Pan(i) zrobi¢ nic, aby zapobiec rozwojowi BD u Pana(-i)
dziecka. To nie Pana(-i) wina.

1.6 Czy choroba jest zakazna?
Nie, nie jest.
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1.7 Jakie sa gtédwne objawy choroby?

Owrzodzenia jamy ustnej: Zmiany te sg niemal zawsze obecne.
Owrzodzenia jamy ustnej sg poczatkowym objawem wystepujgcym u
2/3 pacjentow. U wiekszosci dzieci pojawiajg sie liczne niewielkie
owrzodzenia, ktére trudno odrézni¢ od nawracajgcych owrzodzen czesto
wystepujgcych w dziecinstwie. Rozleglejsze owrzodzenia zdarzajg sie
rzadziej i mogqg sie okazac¢ bardzo trudne do wyleczenia.

Owrzodzenie narzadow ptciowych: U chtopcéw owrzodzenia
rozwijajg sie gtbwnie na mosznie, rzadziej na penisie. U dorostych
pacjentéw zmiany te niemal zawsze powodujg powstanie blizn. U
dziewczynek zainfekowane zostajg gtéwnie zewnetrzne narzady
ptciowe. Owrzodzenia te przypominajg zmiany w jamie ustnej. U dzieci
przed okresem dojrzewania rozwija sie mniej owrzodzen narzgdéw
ptciowych. Chtopcy mogg cierpiec¢ z powodu nawracajgcego zapalenia
jader.

Zajecie skory: Powstajg réznego rodzaju zmiany skérne. Zmiany
pseudotrgdzikowe pojawiajg sie wytagcznie po okresie dojrzewania.
Rumien guzowaty to czerwone, bolesne zmiany guzkowe, zlokalizowane
zazwyczaj na nizszych partiach ndg. Tego typu zmiany czesciej
wystepujg wsrod dzieci przed okresem dojrzewania.

Patergia: Patergia to reaktywnosc¢ skéry na uktucie igtg, wystepujaca
u pacjentéw z BD. Reakcje te wykorzystuje sie w badaniach
diagnostycznych choroby Behceta. W trakcie badania skoére
przedramienia naktuwa sie sterylng igtg i obserwuje, czy w ciggu 24-48
godzin w miejscu uktucia powstanie grudka (wypukta, okrggta wysypka)
lub krosta (okrggta, wypukta wysypka zawierajgca wydzieline ropna).
Zajecie oczu: Jest to jeden z najpowazniejszych objawdw tej choroby.
O ile ogdblna czestos¢ wystepowania wynosi 50%, o tyle u chtopcéw
wzrasta ona do 70%. U dziewczynek objaw ten wystepuje rzadziej. U
wiekszosci pacjentéw zaatakowanych zostaje obydwoje oczu. Objawy ze
strony oczu pojawiajg sie zazwyczaj w ciggu pierwszych trzech lat od
momentu wystgpienia choroby. Choroba oczu ma postac przewlekia z
okresowymi zaostrzeniami. Kazde zaostrzenie objawéw choroby
powoduje pewne uszkodzenia strukturalne i stopniowg utrate wzroku.
Celem leczenia jest opanowanie stanu zapalhego, zapobieganie
wystgpieniu zaostrzen oraz ochrona wzroku lub ograniczanie utraty
wzroku.

Zajecie stawodéw: U okoto 30-50% dzieci cierpigcych na BD zajete sag
stawy. Zazwyczaj sg to stawy skokowe, kolana, nadgarstki i tokcie, a
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choroba dotyka mniej niz czterech stawéw. Stan zapalny moze
powodowac obrzek stawdw, ich bél, sztywnosc¢ i ograniczenie
ruchomosci. Na szczescie objawy te zwykle trwajg tylko kilka tygodni,
po czym samoistnie mijajg. Rzadko zdarza sie, aby stan zapalny
doprowadzit do uszkodzenia stawu.

Objawy ze strony uktadu nerwowego: W rzadkich przypadkach u
dzieci z BD pojawiajg sie problemy natury neurologicznej.
Charakterystycznymi objawami sg drgawki, zwiekszone cisnienie
wewnatrzczaszkowe (cisnienie krwi wewnatrz czaszki) z towarzyszacymi
bdlami gtowy i objawami ze strony mézgu (dotyczgcymi zaburzen
rownowagi lub chodu). Najciezsze formy schorzenia obserwuje sie u
mezczyzn. U niektdérych pacjentéw mogg wystgpi¢ zaburzenia
psychiczne.

Zajecie naczyn krwionosnych: Zajecie naczyh krwionosnych
obserwuje sie u okoto 12-30% pacjentéw z mtodziehczg postacig BD i
moze ono oznaczac stabe rezultaty leczenia. Choroba moze zaatakowac
zarowno zyty, jak i tetnice. Poniewaz zaatakowane moze zostac
naczynie krwionosne o dowolnym rozmiarze, choroba sklasyfikowana
zostata jako ,zapalenie naczyn réznej wielkosci". Celem ataku choroby
sg czesto naczynia krwionosne zlokalizowane w tydkach, ktére staja sie
opuchniete i bolesne.

Objawy ze strony uktadu pokarmowego: Jest to szczegdlnie
powszechne u pacjentdw pochodzgcych z Dalekiego Wschodu.
Przeprowadzone badanie jelita ujawnia obecnos¢ owrzodzenh.

1.8 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?

Nie, nie przebiega tak samo. U niektérych dzieci choroba moze miec
tagodny przebieg z niezbyt czesto pojawiajgcymi sie owrzodzeniami
jamy ustnej i zmianami skérnymi, podczas gdy u innych moga wystgpic
objawy ze strony oczu oraz uktadu nerwowego. Wystepujg rowniez
pewne roznice miedzy chtopcami i dziewczynkami. U chtopcéw objawy
S9 zazwyczaj ciezsze niz u dziewczat i w wiekszym stopniu obejmujg
oczy oraz naczynia krwionosne. W zaleznosci od potozenia
geograficznego zmienia sie nie tylko liczba zachorowan, ale rowniez
zakres objawéw klinicznych choroby.

1.9 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?
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U dzieci BD wystepuje rzadziej niz u dorostych, ale to wtasnie u
najmtodszych pacjentéw z BD obserwuje sie wiecej przypadkdéw
rodzinnych zachorowan. Objawy choroby wystepujgce po okresie
dojrzewania bardziej przypominajg te charakterystyczne dla dorostych
pacjentéw. Ogdlnie rzecz biorgc, mimo pewnych réznic BD u dzieci
przypomina chorobe wystepujgcg u dorostych.
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