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1. CO JE BEHCET?

1.1 Co je to?

Behcetov syndrom alebo Behcgetova choroba (Behcet’s disease - BD) je
systémova vaskulitida (zapal krvnych ciev v tele) neznameho pévodu.
Postihnuta je sliznica (tkanivo, ktoré produkuje hlien v traviacom,
pohlavnom a mocovom ustrojenstve) a koza. Hlavnymi prejavmi s
opakované Ustne a genitalne ulceracie (vredy) a poskodenie oéi, kibov,
ciev a nervového systému. BD je pomenovana po tureckom lekarovi,
profesorovi Dr. Hulusiovi Behcetovi, ktory ju popisal v roku 1937.

1.2 Aké je to casté?

BD sa vyskytuje Castejsie v urcitych oblastiach sveta. Geograficka
distribldcia BD suvisi s historickou hodvabnou cestou. NajcastejSie sa
vyskytuje v krajindch dalekého vychodu (ako je Japonsko, Kérea, Cina),
na strednom vychode (v Irane) a v oblasti stredozemia (Turecko,
Tunisko, Maroko). Prevalencia ochorenia (pocet pacientov v populacii) v
dospelej populacii je 100-300 pripadov/100000 obyvatelov v Turecku,
1/10000 v Japonsku a 0,3/100000 v Severnej Eurépe. Podla studie
uskutoCnenej v roku 2007, prevalencia BD v Irane je 68/100000
obyvatelov (2. najvysSia na svete za Tureckom). Niekol'ko pripadov bolo
popisanych aj v USA a Australii.

BD u deti je zriedkava choroba a to aj vo vysoko rizikovych populaciach.
Diagnostické kritérid spifa pred 18. rokom Zivota len asi 3-8% vsetkych
pripadov BD. Vek nastupu ochorenia je prevazne 20-35 rokov. Je
rovhomerne rozdelena medzi muzov a zeny, ale prejavy byvaju
zavaznejsie u muzov.
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1.3 Aké su priciny ochorenia?

Priciny ochorenia su nezname. Nedavny vyskum velkého poctu
pacientov predpokladd, ze pri vzniku ochorenia zohrava Ulohu genetickda
predispozicia. Neexistuje ziaden specificky spustac. Vyskum pricin a
lieCby prebieha v niekol'kych centrach.

1.4 Je to dedicné?

Nie je znadmy jednotny model dedi¢nosti BD, aj ked sa najma v
pripadoch skorého nastupu BD predpoklada vplyv genetickej
predispozicie. Syndrém je asociovany s genetickou predispoziciou (HLA-
B5), hlavne u pacientov ktori pochadzaju z oblasti Stredozemia a
Dalekého vychodu. Zaznamenané boli uz aj pripady celych rodin s
tymto ochorenim.

1.5. Preco ma moje dieta tuto chorobu? Da sa jej predist?

BD sa neda predchédzat, pretoze jej pricina nie je zndma. Nemohli ste
urobit ni¢ viac ani menej, aby ste zabranili vzniku BD. Nie je to vasa
chyba.

1.6 Je to infekcné?
Nie, nie je.

1.7. Aké su hlavné priznaky?

Vredy v ustnej dutine: Tieto |ézie sU pritomné takmer vzdy.
Ulceracie su zacliato¢nym priznakom asi u dvoch tretin pacientov. U
vacsiny deti vzniknld pocetné malé ulceracie, neodlisitel'né od
opakovanych vriedkov, ktoré su bezné v detstve. Velké vredy su
zriedkavejsie, ale mo6zu byt tazko liecitelné.

Vredy na pohlavnych organoch: U chlapcov sa vredy vyskytuju
hlavne na miesku a menej ¢asto na penise. U dospelych pacientov sa
takmer vzdy hoja jazvou. U dievcat sU najviac postihnuté vonkajsie
pohlavné organy. Tieto vredy sa podobaju na vredy v Ustnej dutine. Deti
maju menej genitalnych lézii pred pubertou. Chlapci m6zu mat
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opakované zapaly semennikov (orchitidu).

Postihnutie koze: Existuju rozlicné kozné lézie. Lézie pripominajuce
akné sa vyskytuju len po puberte. Erythema nodosum su Cerveng,
bolestivé, uzlovité |ézie, zvyCajne lokalizované na predkoleniach. Tieto
|ézie su CastejSie u deti pred pubertou.

Patergicka reakcia: Patergia je koznda reakcia na pichnutie ihlou
(prick-test). Tato reakcia sa pouziva ako diagnosticky test pri BD. Po
pichnuti koze predlaktia sterilnou ihlou sa v danom mieste do 24-48
hodin vytvori papula (okruhly hrbolcek) alebo lebo pustula (hnisavy
vriedok).

Postihnutie oka: Je to najvaznejsi prejav ochorenia. Vyskytuje sa u
priblizne 50% vSetkych pacientov, ale u chlapcov az u 70%. Dievcata su
postihnuté menej asto. U vacsiny pacientov su postihnuté obe oci a
zvycCajne pocas prvych troch rokov ochorenia. Priebeh postihnutia ocka
je chronicky, s prilezitostnymi vzplanutiami. Kazdé vzplanutie
zanechava strukturalne poskodenie, ktoré spb6sobi postupnu stratu
zraku. LieCba sa zameriava na kontrolu zdpalu, prevenciu akdtnych
vzplanuti, aby sa dalo vyhnut alebo minimalizovat stratu zraku.

Postihnutie kibov: Kiby si postihnuté pribliZne u 30-50% deti s BD.
Zvycajne Clenky, kolena, zdpastia a lakte, typicky sa jednd menej ako 4
kiby. Zapal spdsobi optchanie kibov, stuhnutost a obmedzenie ich
hybnosti. Nastastie tieto tazkosti trvajd len par tyzdriov a spontdnne
ustlpia. Pre tento typ zdpalového ochorenia je poskodenie kibov velmi
zriedkavé.

Neurologické postihnutie: Zriedkavo moéze doéjst | k vzniku
neurologickych tazkosti. Charakteristické su krce, zvyseny
intrakranialny tlak (tlak vo vnutri lebky) s bolestami hlavy a mozgovymi
priznakmi (porucha rovnovahy a chodze). NajzavaznejsSie formy sa
vyskytuji u muzov. U niektorych pacientov sa m6zu vyvinut
psychiatrické tazkosti.

Postihnutie ciev: Postihnutie ciev je mozné vidiet asi u 12-30%
juvenilnej BD a m6ze signalizovat zIU prognézu. Postihnuté su Zily aj
tepny réznej velkosti, preto BD klasifikuje ako vaskulitida ciev r6znej
velkosti. Bezne byvaju postihnuté zily lytok, ktoré si potom opuchnuté
a bolestivé.

Postihnutie gastrointestindlneho traktu: Tieto tazkosti su bezné
najma u pacientov z Dalekého vychodu. VySetrenie ¢reva odhali v vredy
aj v Creve.
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1.8 Je tato choroba rovnaka u vsetkych deti?

Nie, nie je. Niektoré deti m6zu mat miernu formu s ojedinelymi
epizédami ulceracii v Ustach a koznych lézii, kym u inych sa vyvinie
postihnutie oka alebo nervového systému. Takisto su badatelné rozdiely
medzi diev€atami a chlapcami. Chlapci mavaju vacsinou zavaznejsie
prejavy ako dievcatd, s CastejSim poskodenim oka alebo ciev. Okrem
odlisnej geografickej distriblcie ochorenia sa moézu aj klinické prejavy
vo svete liSit.

1.9 Je choroba u deti ina ako u dospelych?

BD je u deti zriedkava, ale medzi detmi s BD je Castejsi vyskyt viacerych
pripadov v rodine ako u dospelych. Prejavy choroby po puberte sa viac
podobaju na chorobu v dospelosti. Napriek urcitym odliSnostiam sa vsak
d4 povedat, Zze sa choroba u deti podoba na dospell formu.
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