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1. CE INSEAMNA BOALA BEHCET

1.1 Ce este aceasta boala?

Sindromul Behcet, sau boala Behcet (SB) este o vasculita sistemica
(inflamatie a vaselor de sange), de cauza necunoscuta. Principalele
simptome sunt ulceratii bucale si genitale recurente, precum si leziuni
la nivelul ochilor, articulatiilor, vaselor de sange si sistemului nervos
central. SB a fost denumit dupa numele unui doctor turc, Prof. Dr.
Hulusi Behcget, care a descris boala in 1937.

1.2 Cat este de frecventa?

SB este mai frecvent in anumite parti ale lumii. Distributia geografica a
SB coincide cu istoricul "drum al matasii". Se observa mai ales in tarile
din Orientul indepartat (cum ar fi Japonia, Coreea, China), Orientul
Mijlociu (lran) si bazinul mediteranean (Turcia, Tunisia, Maroc). Rata de
prevalenta (numar de pacienti in populatie) in populatia adulta este
100-300 de cazuri/100.000 de persoane in Turcia, 1/10.000 in Japonia si
0,3/100.000 in Europa de Nord. Potrivit unui studiu realizat in 2007,
prevalenta SB in Iran este de 68/100.000 de locuitori (a doua tara cea
mai afectata, dupa Turcia). Putine cazuri sunt raportate din Statele
Unite ale Americii si Australia.

SB este rar la copii, chiar si in populatiile care au risc crescut pentru
boala. Criteriile de diagnostic sunt atinse inaintea varstei de 18 ani la
aproximativ 3-8% din totalul pacientilor cu SB. in general, varsta de
debut a bolii este de 20-35 de ani. Se distribuie in mod egal intre femei
si barbati, dar boala este de obicei mai severa la barbati.
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1.3 Care sunt cauzele bolii?

Cauzele bolii sunt necunoscute. Cercetari recente efectuate pe un
numar mare de pacienti sugereaza ca susceptibilitatea genetica poate
avea un anumit rol in dezvoltarea SB. Nu a fost identificat un factor
declansator specific. Cercetari asupra cauzei si tratamentului bolii sunt
conduse in cateva centre.

1.4 Este o boala mostenita?

Nu exista un model de transmitere intrafamiliala a SB, dar se banuieste
existenta unor factori genetici care predispun la aparitia bolii. Sindromul
este asociat cu o predispozitie genetica (HLA-B5), in special la pacientii
care provin din bazinul Mediteranean si Orientul indepartat. Au fost
raportate si cazuri de familii care sufera de aceasta boala.

1.5 De ce copilul meu are aceasta boala? Boala poate fi
prevenita?

SB nu poate fi prevenit si cauza este necunoscuta. Nu exista nimic ce
ati fi putut face pentru a preveni declansarea SB la copilul
dumneavoastra. Nu este vina dumneavoastra.

1.6 Este o boala contagioasa?
Nu, SB nu este o boala contagioasa.

1.7 Care sunt principalele simptome?

Ulceratii bucale: Aceste leziuni sunt aproape intotdeauna prezente.
Ulceratiile bucale sunt primul semn al bolii pentru aproximativ doua
treimi din pacienti. Majoritatea copiilor dezvolta ulceratii multiple, mici,
asemanatoare cu cele observate in aftele recidivante, care apar
frecvent in copilarie. Ulceratiile mari sunt rare si pot fi foarte dificil de
tratat.

Ulceratii genitale: La baieti, ulceratiile sunt localizate in principal pe
scrot si, mai putin frecvent, pe penis. La pacientii adulti de sex
masculin, acestea lasa aproape intotdeauna o cicatrice. La fete, sunt
afectate in principal organele genitale externe. Ulceratiile genitale
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seamana cu cele bucale. Copiii prezinta mai putine ulcere genitale
inainte de pubertate. Baietii pot prezenta orhita recurenta (inflamatie
testiculara).

Afectarea pielii: Exista diferite leziuni ale pielii. Leziuni
asemanatoare cu acneea apar doar dupa pubertate. Eritemul nodos
consta in aparitia de leziuni nodulare, rosiatice, dureroase, localizate de
obicei pe gambe. Aceste leziuni sunt mai frecvente in randul copiilor
aflati inainte de pubertate.

Testul patergiei: Patergia este reactivitatea pielii pacientilor de SB la
o intepatura de ac. Aceasta reactie este folosita ca test diagnostic in SB.
Testul este pozitiv daca la 24-48 ore de la inteparea pielii antebratului
cu un ac steril, in locul respectiv apare o papula (eruptie circulara
ridicata fata de planul tegqumentului), sau chiar o pustula (eruptie
rotunda cu continut de puroi).

Afectarea oculara: Aceasta este una dintre cele mai grave
manifestari ale bolii. Daca prevalenta generala este de aproximativ
50%, procentul creste la 70% la baieti. Fetele sunt afectate mai rar.
Boala implica ambii ochi la majoritatea pacientilor. Ochii sunt afectati,
de obicei, in primii trei ani de la debutul bolii. Evolutia bolii oculare este
cronica, cu reactivari ocazionale. Dupa fiecare reactivare se produc
anumite leziuni ale structurilor oculare, cauzand pierderea treptata a
vederii. Tratamentul este axat pe controlul inflamatiei, prevenirea
reactivarilor si evitarea sau minimizarea pierderii vederii.

Afectarea articulara: Articulatiile sunt afectate la 30-50% dintre
copiii cu SB. Sunt afectate de obicei gleznele, genunchii, incheieturile
mainilor si coatele; de obicei sunt afectate mai putin de patru articulatii.
Inflamatia poate provoca la nivelul articulatiilor: tumefiere (umflare),
durere, rigiditate si limitarea miscarilor. Din fericire, aceste efecte
dureaza doar cateva saptamani si dispar de la sine. Aceste inflamatii
cauzeaza rareori leziuni articulare.

Afectarea neurologica: Rareori, copiii cu SB pot dezvolta probleme
neurologice. Pot apare convulsii, hipertensiune intracraniana (presiune
crescuta in interiorul craniului), cu dureri de cap asociate si simptome
cerebrale (tulburari de echilibru sau mers). Formele cele mai grave sunt
observate la sexul masculin. Unii pacienti pot dezvolta probleme
psihiatrice.

Afectarea vasculara: Complicatiile vasculare se observa la
aproximativ 12-30% dintre pacientii cu SB juvenil si pot fi asociate cu un
prognostic negativ (o evolutie nefavorabila a bolii). Sunt implicate atat
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venele cat si arterele. Pot fi implicate toate vasele din organism
indiferent de dimensiune; de aici rezulta si clasificarea bolii ca
»vasculita a vaselor cu dimensiuni variabile". Vasele moletului sunt
frecvent afectate, devenind tumefiate si dureroase.

Afectarea gastrointestinala: Aceasta este deosebit de frecventa la
pacientii din Orientul indepartat. Examinarea intestinului evidentiaza
prezenta ulceratiilor.

1.8 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Nu. Unii copii pot avea o boala usoara, prezentand doar ulceratii bucale
si leziuni ale pielii, altii, in schimb, pot prezenta leziuni ale ochilor si
sistemului nervos. Exista, de asemenea, diferente ale bolii intre fete si
baieti. Baietii tind sa faca forme mai severe decat fetele, cu afectare
frecventa oculara si vasculara. Pe langa distributia geografica diferita a
bolii, si manifestarile sale clinice pot varia in functie de regiunea
geografica.

1.9 Este boala la copii diferita de boala in cazul adultilor?

SB este mai rar la copii, comparativ cu adultii, dar exista mai multe
cazuri familiale in randul copiilor cu SB decat la adulti. Manifestarile
bolii dupa pubertate sunt mai asemanatoare cu boala adultilor. in
general, chiar daca exista cateva variatii, SB al copiilor seamana cu SB
al adultilor.
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