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BEHCETS SJUKDOM

1. VAD AR BEHCETS SJUKDOM?

1.1 Vad ar det?

Behcets syndrom eller Behcets sjukdom (BS), ar en systemisk vaskulit
(inflammation av kroppens olika blodkarl) av okand orsak. Slemhinnor
(vavnad som producerar slem och utgor ytskicktet pa tarmkanal,
underliv och urinvagar) och hud kan drabbas. Huvudsakliga symtom ar
ater-kommande sar i mun och underliv samt engagemang av 6gon,
leder, hud, blodkarl och nervsystem. BS fick sitt namn efter en turkisk
|lakare, Prof. Dr. Hulusi Behcet, som beskrev sjukdomen 1937.

1.2 Hur vanlig ar sjukdomen?

BS ar vanligare i vissa delar av varlden. Den geografiska fordelningen
av BS sammanfaller med "silkesvagen". Sjukdomen aterfinns i fjarran
Ostern (Japan, Korea, Kina), Mellandstern (Iran) och ldnderna runt
Medelhavet (Turkiet, Tunisien, Marocko). Forekomsten i den vuxna
befolkningen ar 100-300 fall per 100 000 manniskor i Turkiet, 1 per 10
000 i Japan, och 0,3 per 100 000 i norra Europa. Enligt en studie gjord
2007 ar férekomsten i Iran 68 per 100 000 invanare (nast hogst i
varlden efter Turkiet). Fa fall rapporteras fran USA och Australien.

BS ar sallsynt i barndomen, aven i hogriskbefolkningar. Hos ungefar 3-8
% av alla BS-patienter uppfylls diagnoskriterierna fére 18 ars alder. Den
genomsnittliga debutaldern ar 20 - 35 ar. Sjukdomen ar jamnt férdelad
mellan kvinnor och man, men ar vanligtvis allvarligare hos man.

1.3 Vad ar orsakerna till sjukdomen?
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Vad som orsakar sjukdomen &r okant. Ny forskning fran ett stort antal
patienter tyder pa att en genetisk benagenhet kan ha betydelse for att
utveckla BS. Det finns ingen kand specifik utlosande faktor. Forskning
om orsak och behandling pagar pa flera centra.

1.4 Ar sjukdomen arftlig?

Det finns inget tydligt nedarvningsmonster for BS, aven om man
misstanker att det finns en viss genetisk benagenhet, sarskilt i fall med
tidig debut. Sjukdomen ar associerad med en genetisk predisposition
(HLA-B5), sarskilt hos patienter med ursprung fran Medelhavslander och
Fjiarran Ostern. Det har rapporterats om en familjar form av sjukdomen.

1.5 Varfor har mitt barn den har sjukdomen? Kan den
forhindras?

BS kan inte forebyggas och orsaken ar okand. Det finns inget man som
foralder kunnat gora for att forhindra att sjukdomen uppkommer.

1.6 Ar sjukdomen smittsam?
Nej, det ar den inte.

1.7 Vad ar de huvudsakliga symtomen?

Sar i munslemhinnan: Dessa slemhinneskador forekommer i ndstan
alla fall. Sar i munslemhinnan ar det forsta tecknet hos 2/3 av
patienterna. Majoriteten av barn med sjukdomen utvecklar multipla
sma sar som inte gar att sarskilja fran afte (aterkommande munsar)
vilka ar vanliga i barndomen. Stora sar ar mer sallsynta och kan vara
valdigt svarbehandlade.

Genitala sar: Hos pojkar ar saren lokaliserade huvudsakligen pa
pungen och, mindre ofta, pa penis. Hos vuxna manliga patienter [amnar
dessa sar nastan alltid ett arr. Hos flickor &r huvudsakligen yttre
genitalia paverkade. Dessa sar liknar saren i munnen. Barn har farre
genitala sar fore puberteten. Pojkar kan ha aterkommande
testikelinflammation.

Hudengagemang: BS kan ge olika hudlesioner. Akneliknande lesioner
forekommer bara efter pubertet. Erythema nodosum ar roda,
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smartsamma, nodulara hudférandringar som vanligen ar lokaliserade pa
underbenen. Dessa lesioner ar vanligare hos barn fore puberteten.
Patergireaktion: Patergi ar en reaktion av ett nalstick i huden hos BS-
patienter. Denna reaktion anvands som diagnostiskt test vid BS. Efter
punktion av huden pa underarmen med en steril nal formas en papel
(upphojt, cirkelformat utslag) eller en pustel (runt, upphojt varfyllt
utslag) inom 24 - 48 timmar.

Ogonengagemang: Detta ar en av de allvarligaste
sjukdomsmanifestationerna. Den totala forekomsten ar ungefar 50 %
men okar till 70 % hos pojkar. Flickor drabbas mer sallan. Sjukdomen
drabbar bada dgonen hos de flesta patienter. Ogoninflammationen
upptrader vanligen inom de tre forsta aren efter sjukdomsdebut.
Forloppet av 6gonsjukdomen ar kroniskt med enstaka skov. Viss
vavnadsskada uppstar som en f6ljd av varje skov, vilket orsakar gradvis
synforlust. Behandlingen inriktas pa att kontrollera inflammationen,
forebygga skov och att undvika eller minimera synpaverkan.
Ledengagemang: Ledengagemang forekommer hos ungefar 30 - 50 %
av barn med BS. Vanligtvis ar fotleder, knan, handleder och armbagar
paverkade och vanligen ar farre an fyra leder drabbade.
Inflammationen kan ge ledsvullnad, smarta, stelhet och inskrankt
rorlighet. Ledinflammationen kvarstar emellertid i regel bara nagra fa
veckor och upphor av sig sjalvt. Det ar mycket sallsynt att
inflammationen orsakar ledskada.

Neurologiskt engagemang: Barn med BS utvecklar sallan
neurologiska symtom. Associerade sjukdomssymtom ar annars
epileptiska anfall, okat intrakraniellt tryck (tryck innanfor skallbenen)
med atféljande huvudvark och cerebrala symtom (paverkad balans eller
gang). De mest allvarliga formerna ses hos man. En del patienter kan
utveckla psykiatriska symtom.

Blodkarlsengagemang: Karlengagemang ses hos ungefar 12 - 30 %
av patienterna med juvenil BS och kan vara ett tecken pa samre
prognos. Bade vener och artarer kan vara drabbade. Alla karlstorlekar
kan vara engagerade, saledes klassificeras sjukdomen som "vaskulit i
blodkarl av varierande storlek". Blodkarlen i vaderna ar vanligaste
lokalisationen for vaskulit och orsakar lokal svullnad och smarta.
Gastrointestinalt engagemang: Ar sarskilt vanligt hos patienter fran
Fjiarran Ostern. Undersdkning av tarmen pavisar sar i slemhinnan.

3/5



1.8 Ar sjukdomen lika hos varje barn?

Nej, det ar den inte. Vissa barn kan ha en mild sjukdom och glest
aterkommande perioder med munsar och hudlesioner, medan andra
kan utveckla engagemang av 6gon eller nervsystem. Det finns ocksa
vissa skillnader mellan flickor och pojkar. Pojkar uppvisar oftare ett mer
allvarligt sjukdomsforlopp med mer 6gon- och karlengagemang an
flickor. Forutom att sjukdomen varierar i forekomst runtom i varlden sa
finns geografiska skillnader i sjukdomsuttryck.

1.9 Ar sjukdomen hos barn annorlunda &n sjukdomen hos
vuxna?

BS ar sallsynt hos barn i jamforelse med vuxna, men det finns fler
familjara fall i yngre aldrar. Sjukdoms—mani—festationerna efter
puberteten ar mer lik sjukdomen hos vuxna.

3.1 Hur kan sjukdomen paverka barnet och familjens dagliga liv? Precis
som vid andra kroniska sjukdomar sa paverkar BS barnet och familjens
vardagsliv. Om sjukdomen ar lindrig, utan 6gon- eller annat betydande
organengagemang, sa kan barnet och dess familj vanligtvis leva ett
normalt liv. Det vanligaste problemet ar aterkommande munsar, vilket
kan vara besvarligt féor manga barn, eftersom de kan vara smartsamma
och paverka atandet och drickandet negativt.

3.2 Paverkar sjukdomen skolgangen? Det ar angelaget att alla barn
med kronisk sjukdom bereds mojlighet att fullfélja ordinarie skolgang.
Vid svarare BS med 6gon- eller betydande organengagemang, sa kan
vissa skolanpassningar behdva goras. Synnedsattning kan saledes
krava sarskilda utbildningsinsatser.

3.3 Hur ar det med idrott? Barn med BS kan delta i idrottsaktiviteter,
sarskilt sa lange det bara finns hud- och slemhinneengagemang. Under
attacker med ledinflammation bor tyngre fysisk belastning undvikas.
Artrit vid BS ar kortvarig och laker ut fullstandigt och barnet kan
ateruppta idrottsaktiviteter nar inflammationen ar éver. Barn med 6gon-
och karlproblem bér i samrad med behandlande lakare diskutera behov
av anpassning vid fysiska aktivitet. Patienter med karlengagemang i
nedre extremiteter b6ér avradas fran att std upp under lang tid.
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3.4 Kan kosten ha betydelse? Det finns ingen anledning att folja sarskild
diet. Generellt sett bor vaxande barn fa en valbalanserad kost med
tillrdckligt av protein, kalcium och vitaminer utifran alder. Barn som
behandlas med kortison bor undvika alltfor stort kaloriintag, eftersom
dessa lakemedel kan 6ka aptiten och orsaka viktuppgang.

3.5 Kan klimatet paverka sjukdomsforloppet? Nej, det finns inga evidens
for att klimatet paverkar sjukdomssymtomen.

3.6 Kan barnet vaccineras? Lakaren bor bestamma vilka vacciner
barnet kan ta emot. Om en patient behandlas med immunosuppressiva
lakemedel (t ex kortison, azathiprin, cyclosporin-A, cyclofosfamid, anti-
TNF), sé kan man behdva avvakta med levande vaccin (mot réda hund,
massling, passjuka och polio).

Vaccin som innehaller avdodat virus (stelkramp, difteri, polio, hepatit B,
kikhosta, pneumocock, haemofilus , meningokock, influensa) kan ges.

3.7 Hur ar det med sexualliv, graviditet och preventivmedel? Ett av
huvudsymtomen som kan paverka sexuallivet ar utveckling av sar i
underlivet. Dessa kan vara aterkommande och smartsamma och kan
darfor orsaka smarta vid samlag. Kvinnor med BS har vanligtvis en mild
form av sjukdomen och far vanligtvis en normal graviditet.
Preventivmedel bor dvervagas om en patient behandlas med
immunosuppressiva lakemedel. Patienter rekommenderas darfor att
radfraga lakare angaende preventivmedel och graviditet.
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