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2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Diagnoza jest gtéwnie kliniczna. Moze ming¢ od roku do nawet pieciu lat
zanim dziecko spetni wszystkie miedzynarodowe kryteria okreslone dla
BD. Kryteria te obejmujg obecnos¢ owrzodzen jamy ustnej, ktéorym
towarzyszg dwie z nastepujacych cech: owrzodzenia narzgdéw
ptciowych, typowe zmiany skérne, rozpoznana patergia i zajecie oczu.
Diagnoze stawia sie zwykle z 3-letnim opdznieniem.

Nie istniejg zadne specjalne badania laboratoryjne pod kgtem choroby
Behceta. U okoto potowy dzieci z BD wystepuje marker genetyczny HLA-
B5, ktérego obecnos¢ wigze sie z bardziej nasilonymi objawami
choroby.

Jak wspomniano powyzej, u okoto 60-70% pacjentdéw test patergii daje
pozytywny wynik. Jednak patergia wystepuje rzadziej u niektérych grup
etnicznych. Aby zdiagnozowac zajecie uktadu naczyniowego i
nerwowego, moze by¢ konieczne wykonanie specjalnych badanh
obrazowych naczyn krwionosnych i mézgu.

Z uwagi na to, ze BD jest chorobg wielouktadowg, w leczenie powinni
by¢ zaangazowani lekarze specjalisci z réznych dziedzin, zajmujacy sie
leczeniem chordb oczu (okulista), skory (dermatolog) i uktadu
nerwowego (neuroloq).

2.2 Jakie jest znaczenie badan?

Duze znaczenie dla postawienia diagnozy ma test patergii. Test zostat
witgczony do kryteriéw klasyfikacyjnych Choroby Behceta
Miedzynarodowej Grupy Badawczej. Na wewnetrznej powierzchni skory
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przedramienia sterylng igtag wykonuje sie trzy naktucia. Badanie nie jest
zbyt bolesne, a reakcja na badanie pojawia sie w ciggu 24-48 godzin.
Zwiekszong nadreaktywnos¢ skéry mozna zaobserwowad réwniez w
miejscach pobierania krwi lub przeprowadzonych zabiegow
chirurgicznych. W zwigzku z powyzszym pacjenci cierpigcy na BD nie
powinni przechodzi¢ zadnych zabiegow, ktdre nie sg niezbedne.

Istnieje kilka badan, ktore przeprowadza sie w diagnostyce réznicowej,
ale nie istnieje zadne specyficzne badanie laboratoryjne, ktére
potwierdzitoby obecnos¢ BD. Ogdlnie testy wskazujg, ze istnieje lekki
stan zapalny. Mogg tez wykry¢ umiarkowang anemie i podwyzszong
ilos¢ biatych krwinek. Nie ma potrzeby powtarzania tych badan, o ile
pacjent jest monitorowany pod kgtem aktywnosci choroby i dziatan
niepozgdanych wywotywanych przez leki.

U dzieci, u ktérych wystgpito zajecie uktadu naczyniowego i nerwowego,
stosuje sie kilka technik diagnostyki obrazowe;j.

2.3 Czy chorobe mozna leczy¢ lub wyleczyc¢?
W przebiegu choroby moze dojs¢ do remisji, mogg tez jednak
wystepowac zaostrzenia. Mozna jg kontrolowa¢, ale nie wyleczyc.

2.4 Na czym polega leczenie?

Nie istnieje zadna konkretna metoda leczenia, poniewaz przyczyna
choroby Behceta pozostaje nieznana. Zajecie réznych narzgdéw pocigga
za sobg koniecznosc¢ stosowania réoznych metod leczenia. Na jednym
koncu skali znajdujg sie pacjenci z BD, ktdrzy nie potrzebujg zadnej
terapii. Z kolei na drugim - pacjenci z objawami ze strony oczu,
osrodkowego uktadu nerwowego i uktadu naczyniowego, ktérzy moga
wymagac ztozonego leczenia. Niemal wszystkie dostepne dane na
temat leczenia BD pochodzg z badan przeprowadzonych na dorostych
pacjentach. Najwazniejsze stosowane leki zostaty opisane w dalszej
czesci.

Kolchicyna: : Lek ten stosuje sie niemal na wszystkie objawy BD, ale
ostatnie badania wykazaty, ze najskuteczniejszy jest w leczeniu
schorzeh stawow i rumienia guzowatego oraz w ograniczaniu wrzodéw
btony Sluzowej.

Kortykosteroidy: Kortykosteroidy sg bardzo skuteczne w zwalczaniu
stanu zapalnego. Kortykosteroidy, zazwyczaj w duzych dawkach (1-2
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mg/kg/dzien), podaje sie gtéwnie dzieciom, u ktérych wystgpity objawy
ze strony oczu, osrodkowego uktadu nerwowego oraz uktadu
naczyniowego. Gdy zachodzi taka potrzeba, leki te mogg zosta¢ podane
rowniez dozylnie, w wyzszych dawkach (30 mg/kg/dzien, w trzech
dawkach co drugi dzien), co gwarantuje natychmiastowg reakcje
organizmu. Miejscowe (podawane lokalnie) kortykosteroidy stosuje sie
w leczeniu owrzodzeh jamy ustnej i chorobach oczu (w formie kropli do
oczu).

Leki immunosupresyjne: Leki z tej grupy podaje sie dzieciom, u
ktorych wystgpity silne objawy choroby, zwtaszcza ze strony narzadu
wzroku, wiekszych organdw oraz naczyh krwionosnych. Do lekéw tych
nalezg azatiopryna, cyklosporyna A i cyklofosfamid.

Leki przeciwptytkowe i przeciwzakrzepowe: Obydwie opcje
stosuje sie w wybranych przypadkach, w ktérych dochodzi do zajecia
uktadu naczyniowego. U wiekszosci pacjentéw przy tego typu
dolegliwosciach prawdopodobnie wystarcza podanie aspiryny.

Leki anty-TNF: Ta nowa grupa lekdw okazuje sie pomocna w leczeniu
niektérych aspektow choroby.

Talidomid: W niektérych osrodkach ten lek stosuje sie do leczenia
rozleglejszych owrzodzenh jamy ustne;j.

W przypadku owrzodzen jamy ustnej i narzadéw ptciowych bardzo
wazne jest leczenie miejscowe. Leczenie i monitorowanie pacjentéw
cierpigcych na BD wymaga wspoétpracy specjalistdw z réznych dziedzin.
Oprécz reumatologa dzieciecego w zespole specjalistdw zajmujacych sie
leczeniem pacjenta z BD powinni sie znalez¢ okulista i hematolog.

Rodzina i pacjent powinni pozostawac w statym kontakcie z lekarzem
prowadzgcym lub osrodkiem odpowiedzialnym za leczenie chorego.

2.5 Jakie sa dziatania niepozadane leczenia
farmakologicznego?

Do najpowszechniejszych dziatah niepozadanych kolchicyny nalezy
biegunka. W rzadkich przypadkach lek ten moze powodowac spadek
liczby biatych krwinek lub ptytek krwi. Zgtaszane byty przypadki
azoospermii (spadek liczby plemnikéw), jednak nie stanowi ona
wiekszego problemu przy dawkach terapeutycznych stosowanych w
leczeniu tej choroby: liczba plemnikéw powraca do normy po
zmniejszeniu dawki leku lub przerwaniu leczenia.

Kortykosteroidy sq najbardziej skutecznymi dostepnymi lekami
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przeciwzapalnymi, ale ich uzycie jest ograniczone ze wzgledu na fakt,
ze przy dtuzszym stosowaniu wigze sie z wystgpieniem kilku znaczacych
dziatan niepozadanych, w tym cukrzycy, nadcisnienia, osteoporozy,
za¢my i zahamowania wzrostu. Dzieci, ktére muszg stosowac
kortykosteroidy, powinny je zazywac raz dziennie, rano. Przy
dtugotrwatym podawaniu tych lekéw do leczenia nalezy wtgczy¢
preparaty zawierajgce wapn.

Sposréd lekéw immunosupresyjnych azatiopryna moze by¢ toksyczna
dla watroby, powodowac spadek liczby krwinek i zwieksza¢ podatnos¢
na infekcje. Cyklosporyna A jest przede wszystkim toksyczna dla nerek,
ale moze rowniez powodowac nadcisnienie lub zwiekszenie owtosienia
ciata i problemy z dzigstami. Wsréd dziatan niepozgdanych
cyklofosfamidu obserwuje sie zahamowanie czynnosci szpiku kostnego i
problemy z pecherzem moczowym. Dtugotrwate zazywanie tego leku
ma wptyw na cykl menstruacyjny i moze doprowadzi¢ do bezptodnosci.
Pacjenci leczeni z uzyciem lekéw immunosupresyjnych podlegajg
scistemu nadzorowi lekarskiemu i co jeden lub dwa miesigce powinni
przeprowadzac badania krwi i moczu.

Leki anty-TNF i inne leki biologiczne sg coraz czesciej stosowane w
przypadku uporczywych objawdw choroby. Leki anty-TNF i biologiczne
zwiekszajg czestos¢ wystepowania infekcji.

2.6 Jak dtugo powinno trwad leczenie?

Nie istnieje ogdlna odpowiedz na to pytanie. Zasadniczo terapia lekami
immunosupresyjnymi zostaje przerwana po minimum dwodch latach
leczenia lub w momencie, kiedy faza remisji trwa u pacjenta co najmniej
dwa lata. Jednak u dzieci z objawami ze strony narzgdu wzroku i uktadu
naczyniowego, u ktérych trudno jest osiggngc faze remisji, terapia moze
trwac znacznie dtuzej. W takich przypadkach leki i dawki dostosowuje
sie do aktualnie wystepujacych objawow klinicznych.

2.7 Czy mozna stosowad leczenie niekonwencjonalne lub
uzupetniajace?

Istnieje wiele uzupetniajgcych i alternatywnych sposobéw leczenia, co
moze dezorientowad pacjentdow i ich rodziny. Nalezy doktadnie
przemyslec ryzyko i korzysci zwigzane z takimi terapiami, poniewaz
niewiele jest udowodnionych korzysci z nich wyptywajacych, a moga
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pochtania¢ wiele czasu i pieniedzy oraz by¢ obcigzeniem dla dziecka.
Jesli chce Pan(i) uzyskac wiecej informacji o leczeniu uzupetniajgcym i
alternatywnym, prosze porozmawiac¢ o tym z reumatologiem
dzieciecym. Niektére terapie mogg wchodzi¢ w interakcje z
konwencjonalnymi lekami. Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie miata nic
przeciwko leczeniu uzupetniajgcemu, pod warunkiem ze pacjent bedzie
przestrzegat zaleceh lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby nie
zaprzestawac przyjmowania przepisanych lekéw. Leki stuzg do
kontrolowania choroby - jesli choroba jest nadal aktywna, zaprzestanie
ich przyjmowania moze byc¢ bardzo niebezpieczne. Zachecamy do
omoéwienia watpliwosci zwigzanych z lekami z lekarzem swojego
dziecka.

2.8 Jakie kontrole okresowe sa niezbedne?

Aby monitorowad aktywnos¢ choroby i przebieg leczenia, nalezy
przeprowadzac okresowe kontrole, zwtaszcza w przypadku dzieci, u
ktérych wystgpito zapalenie oczu. Oczy powinien zbadac¢ okulista
doswiadczony w leczeniu zapalenia btony naczyniowej oka (zapalna
choroba oczu). Czestos¢ wizyt kontrolnych zalezy od aktywnosci
choroby i rodzaju zazywanego leku.

2.9 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?
Zazwyczaj przebieg choroby obejmuje okresy remisji i zaostrzenia
objawow. Ogdélna aktywnos¢ choroby zwykle maleje z czasem.

2.10 Jakie jest dtugofalowe rokowanie (przewidywany skutek i
przebieg) choroby?

Dane na temat dtugotrwatej obserwacji pacjentéw z dzieciecym BD sg
niewystarczajgce. Ze zgromadzonych danych wynika, ze wielu
pacjentéw z BD nie wymaga zadnego leczenia. Jednak dzieci z objawami
ze strony oczu, uktadu nerwowego i naczyniowego wymagajg
specjalnego leczenia i obserwacji. Choroba Behceta moze by
Smiertelna, ale tylko w rzadkich przypadkach, przede wszystkim w
wyniku powiktan naczyniowych (pekniecie tetniakdw - rozszerzen
naczyn krwionosnych przypominajgcych baloniki - tetnic ptucnych lub
innych tetnic obwodowych), zaawansowanego zajecia osrodkowego
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uktadu nerwowego oraz owrzodzenh i perforacji jelit, spotykanych
zwtaszcza u pacjentdw z niektérych grup etnicznych (np. Japohczykéw).
Gtownag przyczyng zachorowalnosci jest choroba oczu, ktéra moze
przybierac bardzo ciezka postac. U dziecka moze dojs¢ do zahamowania
wzrostu, bedgcego wtérnym skutkiem leczenia sterydami.

2.11 Czy mozliwe jest catkowite wyleczenie?

Dzieci cierpigce na tagodniejszg posta¢ choroby moga wyzdrowied, ale u
wiekszosci pacjentéw pediatrycznych wystepujg dtugie okresy remisji na
przemian z nawrotami choroby.
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