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Streszczenie

Choroba Behgeta (Behget’s disease — BD) jest postacia uktadowego
zapalenia naczyn wystepujaca u mieszkancow basenu Morza Sréd-
ziemnego i Dalekiego Wschodu, bardzo rzadko stwierdzang w Polsce.
Charakteryzuje sie ona owrzodzeniami jamy ustnej, narzagdu rodnego,
zapaleniem btony naczyniowej oka i spojowek oraz zajeciem wielu
uktadéw i narzadéw, w tym zapaleniem stawéw. Choroba wystepuje
najczesciej miedzy 2. a 4. dekada zycia, niemniej jednak coraz czesciej
wykrywana jest u 0séb przed okresem pokwitania. W pracy przedsta-
wiono opisy przypadkéw dwaéch chorych na BD, u ktérych petny obraz
kliniczny umozliwiajacy diagnoze pojawit sie przed 16. rokiem Zycia.
Na ich przyktadzie oméwiono problemy diagnostyczne i terapeutycz-
ne dotyczace tej choroby w okresie dzieciecym. Pomimo pewnych
réznic, przebieg choroby u dzieci i dorostych jest podobny. Dzieki coraz
lepszej rozpoznawalnosci wydaje sie, ze zapadalnos¢ na BD u dzieci
moze by¢ wyzsza niz pierwotnie opisywana.

Wstep

Choroba Behceta (Behget’s disease — BD) jest posta-
cig uktadowego zapalenia naczyn krwionosnych przebie-
gajaca z okresami remisji i zaostrzen, w ktdrej obserwu-
je sie nawracajace bolesne owrzodzenia w obrebie bton
Sluzowych jamy ustnej i narzadéw ptciowych, zmiany
skérne oraz w narzadach wewnetrznych, a takze czeste
powiktania oczne. Najczesciej wystepuje u 0s6b zyjacych

Summary

Behget’s disease (BD) is a form of systemic vasculitis with the
highest prevalence in the Mediterranean area and the Far East,
and is very rare in Poland. The syndrome is a multisystem disorder
characterized by recurrent oral and genital ulcers, relapsing uveitis,
articular, neurological, vascular and pulmonary manifestations.
Although the usual onset of the disease occurs after puberty, and
between the second and fourth decades, there has been increased
awareness of patients with onset before puberty.

The aim of our study is to evaluate the clinical spectrum in two
patients in whom the disease was fully manifested and diagnosed
during childhood. Two cases of childhood BD from Poland are pre-
sented in the paper. Based on the reported cases diagnostic and ther-
apeutic problems of BD are discussed. Our results point out to a sim-
ilar systemic expression of BD in children and adults. Behcet syndrome
may be more common in the children than previously reported.

wzdtuz szlaku tgczacego Japonie z Turcja, zwanego
jedwabnym. Po raz pierwszy chorobe te opisali w 1937 .
turecki dermatolog Hulusi Behcet oraz grecki okulista
Benediktos Adamantiades [1-3].

W Polsce opisano dotychczas kilkanascie przypad-
kow wystagpienia BD u 0séb dorostych [4-11], u ktérych
jest czesciej spotykana, ale moze pojawic sie w kazdym
wieku. Mtodziehczy zespdt Behgeta stanowi 5,4-7,6%
wszystkich przypadkéw BD. Czestos¢ jego wystepowa-
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nia we Francji u 0séb ponizej 15. roku zycia w przyblize-
niu wynosi 1 przypadek na 600 000. Nie ma danych
dotyczacych czestosci wystepowania BD wsréd dzieci
w innych krajach, szczegélnie z obszaru basenu Morza
Srédziemnego. Stwierdzono jedynie zblizong czestos¢
zachorowan wsérod chtopcow i dziewczynek. Mtodzien-
cza posta¢ BD ma podobne spektrum objawow klinicz-
nych do tych, jakie obserwuje sie u dorostych. Wykaza-
no, ze rodzinne wystepowanie jest czestsze [12-19].

Etiopatogeneza BD nie jest znana. Wsrdd przyczyn
rozwaza sie udziat czynnikéw genetycznych. Wykazano
zwigzek BD z obecnoscia antygenu zgodnosci tkankowe;]
HLA-B51 i HLA-B12. W chorobie dochodzi do zaburzen
w uktadzie odpornosciowym, objawiajacych sie zwiek-
szeniem produkcji cytokin prozapalnych, przeciwciat
przeciwko komoérkom btony Sluzowej oraz przeciwko
komoérkom srodbtonka, a takze tworzeniem przeciwciat
antykardiolipinowych i komplekséw immunologicznych.
Wsréd czynnikéw infekcyjnych, ktére moga wywotaé BD,
wymienia sie przede wszystkim: Streptococcus sanguis,
Streptococcus orali, Saccharomyces cerevisiae oraz wiru-
sy opryszczki typu | [6, 20, 21].

Najczestszymi objawami klinicznymi BD sa: owrzo-
dzenia jamy ustnej (97-99%), owrzodzenia narzadow
ptciowych (85%), zmiany skorne grudkowo-krostkowe
(85%), rumien guzowaty (50%), objaw patergii (60%),
a takze zajecie narzadu wzroku, najczesciej w postaci
zapalenia tylnego odcinka btony naczyniowej oka (50%).
U ok. 50% chorych wystepuja objawy stawowe w posta-
ci bélow i obrzekéw stawdw, przy czym nie stwierdza sie
zmian destrukcyjnych ani deformujacych. Rzadziej
wystepuja objawy neurologiczne oraz zajecie nerek, ptuc
i powiktania zotadkowo-jelitowe [22].

Dotychczas nie opracowano swoistych testow dia-
gnostycznych dla BD. W praktyce klinicznej uzywane sa
sformutowane w 1987 r. kryteria Behget’s Disease Rese-
arch Committee of Japan oraz kryteria International Stu-
dy Group for Behget Disease z 1990 r. [23]. Nie ma stan-
dardow leczenia farmakologicznego. Postepowanie jest
indywidualne i zalezy od przebiegu klinicznego. Najcze-
Sciej stosowane sa kortykosteroidy ogélnie i miejscowo,
niesteroidowe leki przeciwzapalne, kolchicyna, azatio-
pryna, cyklosporyna, cyklofosfamid oraz talidomid.

W ciezkich postaciach BD stosuje sie inhibitory czyn-
nika martwicy nowotwordéw alfa oraz rekombinowany
interferon a-2a i a-2b. Trwajg badania nad zastosowa-
niem przeciwciat anty-CD52 [24-26].

Opisy przypadkéw

Pacjentka 1

Dziewczynke (B.A) w wieku 7 lat przyjeto w lutym
2007 r. na Oddziat Dzieci Starszych z Pododdziatem Reu-

matologii Wojewddzkiego Specjalistycznego Szpitala
Dzieciecego im $w. Ludwika w Krakowie w celu dalszej
diagnostyki z powodu pojawiajacych sie od okoto roku
nawracajacych bolesnych owrzodzen w obrebie bton $lu-
zowych jamy ustnej oraz obrzeku paliczka dystalnego
kciuka prawego.

W wywiadzie stwierdzono, ze w lutym 2006 r. dziew-
czynka przebyta obustronne zapalenie rogéwek oczu.
Wsréd objawéw dominowat Swiattowstret, tzawienie
oraz silny bol. Chora byta leczona zaréwno miejscowo,
jak i doustnie antybiotykami oraz steroidami. Z powodu
nawracajacych infekcji gérnych drég oddechowych oraz
pojawiania sie opryszczek wargowych w sierpniu 2007 r.
wykonano diagnostyke immunologiczng — badania
odpornosci humoralnej i komoérkowej z poszerzeniem
o sktadowe dopetniacza — wyniki byty prawidtowe. Od
listopada 2006 r. do lutego 2007 r. obserwowano 5-krot-
ne nawroty zmian nadzerkowych, dotyczace bton sluzo-
wych jamy ustnej. Z podejrzeniem BD dziewczynka
zostata skierowana na badania diagnostyczne w warun-
kach szpitalnych.

Podczas badania w szpitalu stwierdzono liczne ptyt-
kie nadzerki bton sluzowych jamy ustnej, jezyka oraz zlo-
kalizowane na czerwieni wargowej. Przez kilka dni poja-
wiaty sie kolejne nowe zmiany, gojace sie bez
pozostawienia blizn (ryc. 1A-C). Nadzerkom towarzyszyt
obrzek z zaczerwienieniem dystalnego paliczka kciuka
prawego, ze zmienionym watem paznokciowym. Na ské-
rze w okolicy watu paznokciowego poczatkowo byta
obecna zmiana pecherzowa, nastepnie przechodzaca
w owrzodzenie z obecnoscig wtdknika (ryc. 2).

W badaniach laboratoryjnych odnotowano podwyz-
szong wartos¢ OB 25 mm/h, przy prawidtowym stezeniu
w surowicy biatka ostrej fazy (C-reactive protein — CRP),
oraz immunoglobuliny klasy E (Igf — 162 g/l; norma do
90 g/l). Pozostate wyniki badan laboratoryjnych (morfo-
logia krwi z rozmazem, badanie ogélne moczu, proby
watrobowe, stezenie w surowicy elektrolitow, kreatyni-
ny, mocznika, aktywnos¢ CPK, GGTP, miano ASO, steze-
nie Fe, uktad krzepniecia) byty w normie. Nie wykazano
obecnosci czynnika reumatoidalnego klasy IgM oraz
przeciwciat przeciwjadrowych, przeciwko dwuniciowe-
mu DNA, przeciwko miesniom gtadkim i szkieletowym,
przeciwko endomysium oraz dla antygenu Saccharomy-
ces cerevisiae ASCA w klasie IgA i 1gG. Wyniki testow tar-
czycowych byty prawidtowe, nie stwierdzono obecnosci
przeciwciat antyfosfolipidowych w klasie IgG i IgM. Uzy-
skano ujemne wyniki w kierunku infekcji Borrelia burg-
dorferi, Yersinia enterocolitica i Yersinia pseudotubercu-
losis, Toxoplasma gondii oraz w kierunku zakazenia
wirusami Epsteina-Barr.

Z wymazow z gardta i nosa wyhodowano saprofi-
tyczne bakterie, wykluczono zakazenie wywotane przez
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Pneumocystis carinii. Dodatni wynik serologicznego
badania uzyskano dla wirusa opryszczki (HSV) w klasie
IgG, przy ujemnym odczynie serologicznym w klasie IgM.

Narzady klatki piersiowej w badaniu radiologicznym
przedstawiaty sie prawidtowo, a w badaniu ultrasonogra-
ficznym jamy brzusznej nie uwidoczniono nieprawidto-
wosci narzadéw migzszowych. Badanie echokardiogar-

Ryc. 2. Zmiana skérna na kciuku prawym.
Fig. 2. Skin lesions on the right thumb.
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Ryc. 1A-C. Zmiany $luzéwkowe charakterystycz-
ne dla choroby Behceta.

Fig. 1A-C. Characteristic lesions of Behget dis-
ease.

ficzne byto prawidtowe. Dziewczynka miata wykonane
badanie okulistyczne, w ktérym nie wykazano zmian
ocznych. W badaniu densytometrycznym stwierdzono
cechy osteoporozy (T-score — 5,1, Z-score — 1,9). Dokonano
oceny strukturalno-morfologicznej mikrokrazenia watéw
paznokciowych palcéw rak. Badanie kapilaroskopowe nie
wykazato zmian patologicznych w zakresie mikrokraze-
nia. Wynik testu patergii byt ujemny.

Na podstawie obrazu klinicznego, przebiegu choroby
oraz badanh dodatkowych w czasie kilku hospitalizacji
rozpoznano BD. W leczeniu zastosowano kolchicyne,
dobrze tolerowang przez dziecko. Objawy skérno-slu-
zéwkowe i stawowe ustapity catkowicie.

W marcu 2007 r. dziewczynka zgtaszata uporczywe
bole gtowy. W badaniu obrazowym (magnetyczny rezo-
nans jadrowy; nuclear magnetic resonance — NMR)
wykazano w istocie biatej wienca promienistego obu
poétkul mézgowych pojedyncze ogniska demielinizacyj-
ne. Zapis EEG byt prawidtowy.

Dziewczynka byta leczona kolchicyna przez 10 mie-
siecy. Zmiany na btonach sluzowych jamy ustnej pojawi-
ty sie tylko raz, trwaty krécej niz poprzednio, wymagaty,
oprécz stosowania kolchicyny, miejscowego leczenia. Ze
wzgledu na zaostrzenie objawoéw klinicznych i tendencje
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do zmniejszania sie liczby leukocytéw w obrazie krwi
obwodowej dotaczono do leczenia mata dawke predni-
zonu (Encorton w dawce 5 mg/dobe). Po 10 miesigcach
leczenia kolchicyna pojawity sie objawy dziatania niepo-
zadanego w postaci mrowienia i dretwienia najpierw
opuszek palcéw rak, nastepnie palcoéw u stop. Z uwagi
na nasilenie czestosci oraz dtugosci czasu trwania poli-
neuropatii obwodowej odstgpiono od podawania kolchi-
cyny, stosowano jedynie zmniejszong dawke preparatu
Encorton (2,5 mg/dobe). Obserwowane objawy po mie-
sigcu ustapity catkowicie, byty zatem efektem dziatania
niepozadanego kolchicyny.

Po 4 tygodniach od odstgpienia od leczenia kolchicy-
na wystapito zaostrzenie choroby w postaci objawow
Sluzéwkowych, dotyczacych po raz pierwszy réwniez
sromu oraz obrzeku zapalnego kciuka prawego. Nawrot
dolegliwosci z zajeciem zewnetrznych narzadéw ptcio-
wych wymusit skorygowanie leczenia.

Wprowadzono Imuran w dawce 3 mg/kg m.c. oraz
leczenie miejscowe glikokortykosteroidami i antybioty-
kami. Zmiany skérno-sluzéwkowe ustapity po 5 dniach
bez pozostawienia blizn. Test patergii byt dodatni.
W przeprowadzonych badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono podwyzszone wskazniki stanu zapalnego — OB 54
mm/h, przy prawidtowym stezeniu CRP, prawidtowym
stezeniu immunoglobulin w klasach IgG, IgM i IgA, oraz
sktadnikéw dopetniacza C3 i C4, brak obecnosci prze-
ciwciat przeciwjadrowych, przeciwfosfolipidowych oraz
przeciwciat ANCA. W badaniach dodatkowych jedynie
stezenie immunoglobuliny E przekraczato ponad 7-krot-
nie norme i wynosito 678,5 g/l. Przez ostatnie 12 miesie-
cy nie obserwowano nawrotu choroby. Nie zmieniono
leczenia immunosupresyjnego: dziewczynka otrzymuje
Imuran w dawce 3 mg/kg m.c. oraz Encorton 2,5 mg na
2 dni.

Pacjentka 2.

Dziewczynka (J.P) w wieku 11 lat w 2004 r. zostata
przyjeta na Oddziat Reumatologii Uniwersyteckiego
Szpitala Dzieciecego w Krakowie w celu diagnostyki
z powodu nawracajgcych owrzodzeh jamy ustnej oraz
obecnosci rumienia guzowatego na podudziach. Chora
zostata przywieziona ze szpitala rejonowego, gdzie kilka-
krotnie byta hospitalizowana z powodu tych dolegliwo-
Sci. Dziewczynka gorgczkowata, zgtaszata zte samopo-
czucie, wystepowaty béle oraz przelotne obrzeki stawdw.
Wywiad rodzinny w kierunku gruzlicy, sarkoidozy, nie-
swoistych zapalen jelita, reumatoidalnego zapalenia sta-
wow byt ujemny. Chora byta szczepiona zgodnie z kalen-
darzem szczepien, z choréb zakaznych przebyta ospe.

Stan ogblny dziecka byt dobry. W badaniu przedmio-
towym stwierdzono na podudziach nowe zmiany oraz

w fazie regresji odpowiadajgce rumieniowi guzowatemu,
na btonach sluzowych jamy ustnej pojedyncze zmiany
krostkowo-pecherzykowe oraz pojedyncze nadzerkowe.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono podwyz-
szony wynik OB (35 mm/h, 70 mm/h) oraz stezenie CRP
w surowicy 32,1 mg/l. W morfologii krwi odnotowano
cechy anemii niedobarwliwej oraz prawidtowe wartosci
leukocytow i ptytek krwi. Wyniki badanh biochemicznych
i hemostazy byty w granicach normy, poziom ASO poni-
zej 200 j. Nie wykazano w surowicy obecnosci czynnika
reumatoidalnego klasy IgM, obecnosci przeciwciat prze-
ciwjadrowych, przeciwciat antycytoplazmatycznych
(ANCA) oraz dla antygenu Saccharomyces cerevisiae
ASCA w klasie IgA i 1gG. Wyniki badan immunologicz-
nych: odpornosci komaérkowej, limfocytow T i B oraz ich
subpopulacji, poziomy sktadowych dopetniacza, byty
w granicach normy. W wymazach z gardta i nosa stwier-
dzono saprofityczne bakterie. Uzyskano ujemne wyniki
w kierunku infekcji Borrelia burgdorferi, Y. enterocolitica
i Y. pseudotuberculosis, Campylobacter, natomiast wyso-
ko dodatni wynik w klasie IgG dla wirusa opryszczki HSV
(1:10000), przy ujemnym wyniku w klasie IgM. Badanie
stolca na krew utajona dato wynik ujemny.

W badaniach obrazowych ptuc — RTG klatki piersio-
wej oraz wysokorozdzielczej tomografii komputerowe;]
(high resolution computer tomography — HRCT) — nie
wykazano nieprawidtowosci.

W badaniu okulistycznym — przedni odcinek i dno oczu
nie wykazaty zmian. Z uwagi na zgtaszane dolegliwosci
brzuszne, zlokalizowane w okolicy katnicy, wykonano USG
jamy brzusznej, gastroskopie i kolonoskopie i na tej pod-
stawie wykluczono nieswoiste zapalenie jelit. W trakcie
hospitalizacji obserwowano pojawianie sie nowych zmian
na btonach $luzowych jamy ustnej oraz narzgdéw moczo-
wo-ptciowych i w okolicy odbytu. Test patergii byt ujemny.
Na podstawie obrazu klinicznego rozpoznano BD. Zastoso-
wano Encorton w dawce 1 mg/kg m.c., uzyskujac catkowi-
ta regresje opisywanych zmian.

Miesiac po wypisie obserwowano kolejny rzut bole-
snych zmian na btonach $luzowych jamy ustnej — do
leczenia dotaczono metotreksat (MTX) w dawce 10
mg/tydzien. W styczniu 2005 r. nastapito kolejne
zaostrzenie choroby. Mimo zwiekszenia dawki MTX do
12,5 mg/tydzien oraz dawki steroidéw wynoszacej 0,6
mg/kg m.c., nie uzyskano oczekiwanej poprawy. Podjeto
prébe leczenia azatiopryna (2,5 mg/kg m.c.), uzyskujac
przejsciowg poprawe, niemniej kazda proba zmniejsza-
nia dawki steroidow powodowata nawrét choroby, czyli
pojawianie sie kolejnych zmian w obrebie btony $luzo-
wej jamy ustnej oraz owrzodzen i nadzerek w obrebie
sromu. Zmiany na sromie goity sie z pozostawianiem
niewielkich blizn. Towarzyszyt tym objawom rumien
guzowaty na podudziach.

Reumatologia 2010; 48/4



280

Dorota Turowska-Heydel, Zbigniew Zuber, Matgorzata Sobczyk, Bozena Pilch

Po 4-miesiecznej nieskutecznej terapii azatiopryna
i kolejnym zaostrzeniu choroby do leczenia wprowadzo-
no kolchicyne, ktéra ztagodzita objawy kliniczne. Nie
odnotowano kolejnych rzutéw rumienia guzowatego,
jednak leczenie to nie umozliwiato stopniowego zmniej-
szania dobowej dawki steroidow.

Z uwagi na brak dostatecznej poprawy po kolejnych
5 miesigcach podjeto probe leczenia cyklosporyna
w dawce 2,5 mg/kg m.c. Dawka prednizonu (Encorton),
przy ktérej zmiany Sluzéwkowe sie wyciszaty, wynosita
15 mg/dobe. Proba trwata jedynie przez 3 miesigce i nie
data Zadnego efektu terapeutycznego, dlatego powréco-
no do leczenia kolchicyna.

Na podstawie leczenia réznymi lekami immunosu-
presyjnymi ustalono, ze kolchicyna jest lekiem, przy kto-
rym stosunkowo tagodnie przebiegaja okresy zaostrzen
zmian nadzerkowych zaréwno w obrebie jamy ustnej,
jak i narzadéw ptciowych, nie obserwuje sie takze
nawrotéw rumienia guzowatego.

Do lutego 2006 r. dziewczynka byta leczona kolchicy-
na. Dobowa dawka steroidéw wynosita 10 mg w przeli-
czeniu na Encorton.

Omoéwienie

Pierwsza pacjentka spetniata gtéwne kryterium cho-
roby i trzy kryteria dodatkowe. Obserwowano u niej
drobne aftopodobne, bolesne owrzodzenia jamy ustnej,
nawracajgce kilkakrotnie w ciggu roku. Pojawity sie réw-
niez owrzodzenia narzadéw ptciowych. Przy kolejnym
nawrocie choroby obecny byt objaw patergii — zaczer-
wienienie skéry i powstanie grudek po 24 godz. od uktu-
cia igta. Wystepowaty zmiany skérne o charakterze
pecherzowym, zlokalizowane jedynie w okolicy dystal-
nego paliczka kciuka prawego. Zmiany oczne (niekla-
syczne, 1j. zapalenie rogéwki), wyprzedzaty pojawienie
sie nawracajacych owrzodzen. U dziewczynki nie stwier-
dzono powaznych powiktan narzadowych BD. Chora
byta obserwowana w kierunku procesu demielinizacyj-
nego w osrodkowym uktadzie nerwowym. Z nieprawi-
dtowosci w badaniach laboratoryjnych zaobserwowano
podwyzszong wartos¢ OB i duze stezenie immunoglobu-
lin E. Decydujace znaczenie w ustaleniu rozpoznania
miaty wyniki badan podmiotowego i przedmiotowego.
Diagnoza u pacjentki zostata postawiona w ciggu roku
trwania choroby. Kolchicyna byta lekiem z wyboruy,
wywotywata dobry skutek terapeutyczny. Niestety, u cho-
rej pojawity sie objawy niepozadanego dziatania tego
leku, zmuszajgce do jego odstawienia. W krotkim czasie
nastapito ponowne zaostrzenie choroby. Drugi lek
immunosupresyjny — Imuran — byt stosowany zbyt krot-
ko, aby oceni¢ jego skutecznos¢. Pacjentka wymaga dal-
szej obserwacji klinicznej oraz monitorowania leczenia.
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Druga chora spetniata kryterium gtéwne choroby
oraz dwa dodatkowe. W diagnostyce réznicowej
uwzgledniono: stany zapalne jamy ustnej i narzadow
ptciowych, zmiany zapalne jelit, choroby rozrostowe,
reaktywne zapalenia stawéw, sarkoidoze, zapalenia
naczyn oraz uktadowe choroby tkanki tacznej. Okres
obserwacji choroby w chwili obecnej wynosi 4,5 roku.
U dziewczynki obserwuje sie tendencje do nawracania
objawéw klinicznych przy prébie zmniejszenia dawek
steroidow.

Obraz kliniczny u opisywanych dzieci byt zblizony
do opiséw choroby u 0séb dorostych, jak réwniez do
przedstawianych we wczesniejszych doniesieniach
pediatrycznych. Nawracajace zmiany nadzerkowe
w obrebie btony Sluzowej jamy ustnej, ze zmianami
skornymi, byty dominujacymi objawami w wiekszosci
opisywanych przypadkéw [12-15, 18, 27]. W pracy Kari
i wsp. [15] dotyczacej 10 pacjentéw owrzodzenia
w obrebie narzadéw ptciowych obserwowano u 60%
0s6b. Po przeanalizowaniu 86 pacjentéw z wieloosrod-
kowego centrum badawczego uzyskano podobne wyni-
ki. Dotyczyty one dzieci z Turcji, Francji, Iranu oraz Ara-
bii Saudyjskiej [27]. Stwierdzono réwniez rzadsze
wystepowanie zapalenia btony naczyniowej oczu
u dzieci w poréwnaniu z chorymi dorostymi. Rodzinne
wystepowanie tej choroby obserwowano w 15% [27].
Rezultaty badan Borlu i wsp. [12] u 17 pediatrycznych
pacjentéw z Turcji sa poréwnywalne z danymi
z pismiennictwa, odnotowano jedynie wieksza cze-
stos¢ rodzinnego wystepowania, ktéra wynosita 45%.

W rodzinach opisanych w niniejszej pracy pacjentek
nie stwierdzono wystepowania tej choroby. U 17 oséb
narodowosci izraelskiej kliniczne spektrum BD przypo-
minato posta¢ dorostych, aczkolwiek rozpowszechnienie
objawoéw byto r6zne. Dzieci z BD miaty wiecej nieswo-
istych dolegliwosci dotyczacych uktadu pokarmowego,
jak réwniez osrodkowego uktadu nerwowego oraz zgta-
szaty czesciej bole stawowe. Rzadziej notowano owrzo-
dzenia narzgdéw moczowo-ptciowych i naczyniowopo-
chodnej zakrzepicy. Indeks aktywnosci i ciezkosci byt
nizszy u dzieci w poréwnaniu z dorostymi [18].

Przyjmuje sie, ze aktywnos¢ BD zmniejsza sie z cza-
sem i rokowanie na ogét jest dobre. Postepowanie lecz-
nicze jest zwykle indywidualne, w zaleznosci od przebie-
gu choroby. Z uwagi na nieprzewidywalny proces
chorobowy, samoistne zaostrzenia i remisje, leczenie
jest trudne i wymaga wsp6tpracy lekarzy wielu specjal-
nosci. Potwierdza to przebieg choroby u opisanej
pacjentki (LP), u ktérej — pomimo prawidtowego i szyb-
kiego rozpoznania — istniaty trudnosci w zastosowaniu
odpowiedniego leczenia. Poprawe uzyskano dopiero po
zastosowaniu kolchicyny i statej dobowej dawki 10 mg
prednizonu.
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Podsumowanie

W naszej szerokosci geograficznej BD jest rzadko

wystepujacym zapaleniem naczyn u dzieci, stanowi
trudny problem zaréwno diagnostyczny, jak i leczniczy,
dlatego opisanie i przedstawienie tej rzadkiej choroby
jest celowe i godne przypomnienia.
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