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2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 Ako sa to diagnostikuje?

Diagndza je predovsetkym klinicka. M6ze to trvat aj 1-5 rokov, kym
dieta spIni medzinarodné kritéria pre BD. Tieto kritérid zahrriaju Ustne
ulceracie a 2 z dalSich charakteristik - vredy na genitaliach, typické
kozné |ézie, pozitivny test patergie a postihnutie oka. Diagnéza sa
zvyCajne oneskori priemerne o tri roky.

Neexistuju laboratérne nalezy Specifické pre BD. Priblizne polovica deti
je nosicom alely HLA-B5, ktora suvisi s tazSimi formami ochorenia.

Ako uz bolo napisané vyssSie -test patergie je pozitivhy u 60-70%
pacientov. AvSak jeho frekvencia je nizSia u niektorych etnickych
skupin. Na diagnostiku poskodenia ciev a nervového systému moézu byt
nevyhnutné Specialne zobrazovacie vysetrenia ciev a mozgu.

BD je multisystémové ochorenie. Odbornici na liecbu oci (oftalmoldg),
koze (dermatoldg) a nervového systému (neuroldg) preto pri lieCbe
spolupracuju.

2.2. Ako dolezité su testy?

Pre diagndzu je dblezity test patergie. Je zahrnuty v Medzinarodnych
klasifikacnych kritéridch pre Behcetovu chorobu. Na vnudtornu plochu
predlaktia sa sterilnou ihlou urobia tri vpichy. Boli to len minimalne a
reakcia sa hodnoti po 24-48 hodinach. Zvysena hyperaktivita koze moze
byt vidite'nd aj po odberoch krvi a po chirurgickych vykonoch. Preto by
sa pacienti s BD nemali podrobovat nadbyto¢nym vykonom.

Niektoré laboratdérne vysetrenia sa robia za ucelom diferencianej
diagnostiky, ale pre BD neexistuje Specificky test. Vo vSeobecnosti
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mozno vidiet mierne zvysSenu zapalovu aktivitu. M6ze sa zistit mierna
anémia a leukocytéza (zvyseny pocet bielych krviniek). Testy nie je
potrebné opakovat, pokial' sa nemonitoruje u pacienta aktivita
ochorenia a neziaduce Ucinky liekov.

U deti s cievnymi a neurologickymi prejavmi sa pouziva niekol'ko
zobrazovacich vysetreni.

2.3. Da sa to liecit alebo vyliecit?
Choroba méze prejst do remisie, ale m6ze mat akutne vzplanutia. D4 sa
kontrolovat, ale nie vyliecit.

2.4 Aka je liecba?

Neexistuje Specificka lieCba, pretoze priCina BD je neznama. Odlisné
poskodenie jednotlivych organov vyzaduje odlisné lieCebné postupy. Na
jednom konci spektra pacientov s BD su ti, ktori nevyzaduju ziadnu
lieCbu. Na druhom konci su pacienti s poSkodenim oci, nervového
systému a vaskulitidou, ktori mézu vyzadovat kombinovanu terapiu.
Takmer vsetky dostupné data k terapii BD su zo studii dospelych
pacientov. NajCastejSie pouzivané lieky su v nasledovnom zozname:

Kolchicin: Tento liek sa predpisuje pri takmer vsetkych klinickych
prejavoch BD. Posledné studie ukazuju, ze je ucinnejsi pri liecbe
kibovych prejavov a erythema nodosum a pri zmierneni vredov v Ustne;
dutine.

Kortikosteroidy: Kortikosteroidy su velmi Ucinné na kontrolovanie
zapalu. Primarne sa podavaju detom s postihnutim oci, centralneho
nervového systému a ciev, vacsinou vo vysokych davkach
(1-2mg/kg/den). Ak to je nutné, daju sa podavat aj intravenézne vo
vyssich davkach (30 mg/kg/den, tri dni po sebe), aby sa dosiahla
okamzita odpoved. Topicky (lokalne) podavané kortikosteroidy sa
pouzivaju pri lieCbe aft v Ustnej dutine, ale aj formou oCnych kvapiek pri
postihnuti oci.

Imunosupresivne lieky: Tato skupina liekov sa podava detom so
zavaznou formou ochorenia, prevazne pri poskodeni oka, ciev a
délezitych organov. Patri k nim azatioprin, cyklosporin A a
cyklofosfamid.

Antiagregacna a antikoagulacna liecba: Obidve sa pouzivaju u
vybranych pripadov s cievnym postihnutim. U vacsiny pacientov
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postacuje aj acylpyrin.

Anti TNF liecba: Toto je nova skupina liekov, ktora je uzitocna pri
istych prejavoch choroby.

Talidomid: Tento liek sa v niektorych centrach sa pouziva na lieCbu
velkych Ustnych ulcerdcii.

Lokdalna lieCba ustnych alebo genitalnych ulceracii je velmi dblezita.
LieCba a sledovanie pacientov s BD vyzaduje timovy pristup. Okrem
detského reumatoléga by mal byt zaangazovany aj oftalmolég a
hematolég. Rodina a pacient ma byt vzdy v kontakte s lekarom alebo
centrom, ktoré je zodpovedné za liecbu.

2.5 Aké su vedlajsie ucinky liecby?

Najcastejsim vedlajsim ucinkom klochicinu je hnacka. V zriedkavych
pripadoch méze spbsobit pokles poctu bielych krviniek alebo krvnych
dosticCiek. Popisana bola aj azoospermia (znizeny pocet spermii), ale pri
davkach ktoré sa pouzivaju pri tejto chorobe nepredstavuje velky
problém. PocCet spermii sa vrati k normalu, ked sa davka znizi alebo
terapia ukondi.

Kortikosteroidy su najefektivnejsim protizapalovym liekom, ale ich
pouzitie je obmedzené kvbli dlhotrvajucim vedlajSim ucinkom, ktorymi
su diabetes cukrovka, zvyseny krvny tlak, osteoporéza, sedy zakal a
zaostavanie v raste. Deti, ktoré musia byt lieCené kortikosteroidmi, ich
musia dostavat raz denne, rdno. Pri dlhSom uzivani by mali byt do
lieCby pridané aj preparaty vapnika.

Z imunosupresivnych liekov, méze byt azatioprin toxicky pre pecen,
mo&ze spoOsobit pokles bielych krviniek a zvysSit vnimavost voci
infekciam. Cyklosporin A je toxicky hlavne pre oblicky, ale mbze
sposobit aj hypertenziu, zvysenie ochlpenia a problémy tykajlce sa
dasien. VedlajSim ucinkom cyklofosfamidu je hlavne Utlm kostnej drene
a problémy s mocovym mechdrom. Dlhodobé uzivanie méa vplyv na
menstruacny cyklus a moéze sposobit neplodnost. Pacienti lieceni
imunosupresivnymi liekmi musia byt dokladne sledovani, vratane
pravidelnych vysetreni krvi a mocCu v intervale 1-2 mesiacov.

Anti-TNF lieky a iné biologické latky sa Coraz CastejSie vyuzivaju na
lieCbu rezistentnych pripadov ochorenia. Anti-TNF a iné biologické latky
zvysSuju nachylnost k infekciam.
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2.6 Ako dlho by mala trvat liecba?

Neexistuje Standardna odpoved na tuto otazku. Vo vSeobecnosti sa
imunosupresivna lieCba konci po minimalne dvoch rokoch alebo po
dvojroCnej remisii pacienta. U deti s cievnym a oCnym postihnutim nie
je jednoduché dosiahnut Uplnd remisiu a liecba mdze trvat omnoho
dlhSie. V tychto pripadoch sa lieky a ich davkovanie upravuju podla
klinickych prejavov.

2.7 A ¢o nekonvencna alebo doplnkova liecba?

Existuje vela doplnkovych a alternativnych sp6sobov lieCby, ¢o znacne
matie pacientov a ich rodiny. Treba pozorne premyslat o rizikach a
prinosoch skusSania takejto lieCby, pretoze je len malo podlozenych
prinosova takato lieCba méze byt zbytoc¢ne narocna v zmysle casu,
zataze pre dieta a nakladov. Ak sa zaujimate o komplementarne a
alternativne moznosti lieCby, prosim prediskutujte ich s detskym
reumatoldgom. Niektoré druhy lieCby mézu interagovat s konvencnymi
liekmi. Vacsina lekarov nebude mat vyhrady proti vyhladdvaniu novych
moznosti, za predpokladu, ze sa budete riadit lekarskymi radami. Je
vel'mi dolezité neprerusovat predpisanu lieCbu. Ak su lieky potrebné na
udrzanie kontroly nad ochorenim, mo6ze byt velmi nebezpecné liecbu
prerusit, kym je choroba este aktivna. Prosim, prediskutujte vase obavy
o lieCbe s lekdarom vasho dietata.

2.8 Aké pravidelné kontroly su potrebné?

Pravidelné prehliadky su nevyhnutné pre monitorovanie aktivity
ochorenia a lieCby a su obzvlast dolezité u deti s postihnutim odi.
Oftalmoldg skuseny v liecbe uveitidy (zapalového ochorenia oka) by mal
pravidelne vysetrovat oci. Frekvencia kontrol zavisi od aktivity choroby
a typu lieCby, ktora je podavana.

2.9 Ako dlho bude choroba trvat?
V typickom pripade sa pri tejto chorobe striedaju obdobia remisie a
zhorSenia. Celkova aktivita zvykne ¢asom klesat.

2.10 Aka je prognodza - predpokladany priebeh a vysledok
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choroby?

Na zhodnotenie dlhodobej prognézy deti s BD su Udaje nedostatocné. Z
dostupnych udajov vieme, ze vela pacientov s BD nevyzaduje ziadnu
lieCbu. Deti s poSkodenim oka, nervového systému a ciev vyzaduju
Specialnu lieCbu a sledovanie. BD mo6ze byt aj smrtel'nd, ale iba v
ojedinelych pripadoch, prevazne ako nasledok cievneho poskodenia -
pri prasknuti pl'dcnych tepien alebo periférnych aneuryzméch
(balénovitych rozsireniach ciev), postihnuti centralneho nervového
systému, ¢revnych ulceraciach alebo perforaciach, ktoré sa vyskytuju
najma u istych etnickych skupin (Japonci). Hlavnou pric¢inou chorobnosti
(morbidity) a horsej progndzy je postihnutie oka, ktoré méze byt vel'mi
vazne. Dieta m6ze zaostavat v raste, hlavne ako nasledok po liecbe
kortikosteroidmi..

2.11 Je mozné uplne sa vyliecit?
Deti s miernou chorobou sa mézu vyliecit, ale vac¢sina detskych
pacientov ma len dlhodobud remisiu nasledovanu vzplanutiami choroby.
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