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貝塞特氏症 
第？版本

 1.什麼是貝塞特氏症 

 1.1什麼是貝塞特氏症？ 
貝塞特氏症候群或貝塞特氏症（BD）是一種病因不明的系統性血管發炎疾病（全身血管壁的發炎浸潤）。黏膜（分泌黏液的組織，分佈
於消化道、生殖器和泌尿系的內層）和皮膚侵犯，以復發性口腔和生殖器潰瘍為特徵，眼、關節、皮膚、血管和神經系統均可受影響。B
D由1937年土耳其醫生Hulusi Behçet首先報導，並以其名字命名。

 1.2這種病常見嗎？ 
BD在世界某些地方較普遍。BD的地理分佈與歷史上的"絲綢之路"相一致。主要見於遠東（如日本、韓國、中國）、中東（伊朗）和
地中海盆地（如土耳其、突尼斯和摩洛哥）。在土耳其成人中的發病率是100-300/100,000。在日本是1/10,000，
而北歐的發病率是0.3/100,000。2007年的一項研究表明伊朗BD的發病率是68/100,000（為第2高發病率國家
，僅次於土耳其）。美國和澳大利亞病例報導很少。
即使在高危人群，BD在兒童中也很罕見。18歲以下診斷為BD的病人占所有病人的3-8%。發病年齡是20-35歲，無性別差
異，但是男性患病較重。

 1.3這種病的病因是什麼？ 
此病的病因不清楚。最近一項大樣本研究表明基因易感性在疾病的發展中可能起一定的作用。目前未發現特殊的誘發因素。目前幾個風濕
病中心正在進行疾病病因和治療方面的研究。

 1.4這種病有遺傳性嗎？ 
BD沒有固定的遺傳方式，儘管懷疑有一定的遺傳易感性，尤其是早期發病的患者。本病與遺傳背景（HLA-
B5基因）相關，特別是地中海和遠東地區病人。文獻報導一些家族發病的病例。

 1.5為什麼我的孩子得這種病？能預防嗎？ 
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這一疾病的病因不明，此病無法預防。沒有什麼你能做的可以預防你的孩子患BD，這並不是你的過錯。

 1.6這種病會傳染嗎？ 
這種病不傳染。

 1.7它的主要症狀是什麼？ 
 口腔潰瘍  大部分病人有口腔潰瘍。2/3的病人以口腔潰瘍為首發症狀。大多數的兒童表現為多發的小潰瘍，與兒童常見的復發性潰瘍
難以鑒別。大潰瘍很少見而且很難治癒。
 生殖器潰瘍  男孩潰瘍主要見於陰囊，少見於陰莖。成人男性病人常留有疤痕。女孩主要為外陰侵犯。這種潰瘍與口腔潰瘍類似。青春期
前的兒童外生殖器潰瘍較少見。男孩可有復發性睾丸炎。
 皮膚受影響  皮損呈不同形式。痤瘡樣皮損僅見於青春期後。紅斑結節為紅色、伴有疼痛的結節樣皮損，常局限於小腿。皮疹在青春期前
的兒童較多見。
 針刺反應  針刺反應是指BD病人皮膚對針刺的反應。可作為BD的診斷性實驗。即用無菌針頭刺入前臂，24-48小時內出現丘疹
（隆起的圓形皮疹）或膿瘡（隆起的圓形含膿液的皮疹）。
 眼睛受影響  是疾病最嚴重的表現之一。患病率大約為50%，男孩可達70%，女孩較少受影響。大多數病人雙側發病，眼睛受影
響常發生於起病的3年內。眼部病變的病程呈慢性經過，有時有復發加重。反復的加重可導致結構受損，引起逐步的視力喪失。治療的關
鍵是控制發炎、預防復發，避免或減少失明。
 關節受影響  BD患兒中約有30-50%發生關節受影響。常常為踝、膝、腕和肘關節受影響。典型的為少於4個關節受影響。關節
發炎可引起關節腫脹、疼痛、僵硬和活動受限。幸運地是，常持續數周後可自行緩解。BD關節炎很少發生關節破壞。
 神經系統受影響  儘管少見，但患BD的兒童可有神經系統受影響。以抽蓄、顱內壓增高、頭痛和小腦症狀（平衡或步態）為特徵性表
現。男性病人的神經系統表現嚴重。某些病人可以有精神症狀。
 血管侵犯  血管受影響見於12-30%的幼年型BD病人，可能是預後差的一個信號。靜脈和動脈都可能受影響。無論大小血管均可
受影響，所以本病是各種大小血管的發炎。常見的是腓腸肌靜脈受影響，導致腓腸肌腫脹疼痛。
 胃腸道侵犯  特別在遠東地區的病人中常見。結腸檢查可以發現潰瘍。

 1.8每個患者病情都是相同的嗎？ 
是不相同的。有的病人僅表現為輕度的口腔潰瘍和皮膚損害，有的病人可能有眼睛或神經系統侵犯。男孩和女孩也有差別，男孩比女孩病
情更嚴重，更容易有眼睛和血管侵犯。本病除了地理分佈不同外，在世界各地臨床表現也不相同。

 1.9兒童患者與成人患者有區別嗎？ 
與成人相比，兒童患BD較少見。但兒童患者家系發病更多。過了青春發育期，疾病的表現與成人類似。總的來說，儘管存在某些區別，
但兒童BD與成人是相似的。
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