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W niniejszym opracowaniu autorzy przedstawili rzadki przypadek choroby Behgeta u mezczyzny rasy kaukaskie;.
Choroba ta jest przewlektym, nawracajacym, uktadowym zapaleniem naczyn krwionosnych, ktérej wystapienie wy-
daje sie zaleze¢ od czynnikéw Srodowiskowych u 0séb predysponowanych genetycznie. Pojawia sie endemicznie
w centralnej i wschodniej Azji. Najczesciej spotyka sie objawy skérne i sluzéwkowe, takie jak nawracajace afty w ja-
mie ustnej i owrzodzenia okolic ptciowych. Ciezkie zapalenie struktur oka moze doprowadzi¢ do utraty wzroku.
Zajecie narzadéw moze spowodowac zagrazajace zyciu powiktania. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek kli-
niczny, oméwiono objawy choroby oraz kryteria rozpoznania i zasady leczenia.

Stowa kluczowe: choroba Behgeta, objawy, rozpoznanie, leczenie.

Abstract

We report a rare case of Behget’s disease in a Caucasian man. Behget’s disease is a chronic recurrent generalized
vasculitis whose manifestation seems to be dependent on genetic predisposition triggered by environmental factors.
It occurs endemically in central and eastern Asia. Dermatological symptoms are most common, including recurrent
oral and genital aphthous ulcers. Severe ocular inflammation can lead to permanent impairment of vision.
The involvement of other organ systems can potentially lead to life-threatening complications. We discuss the course

of the disease, the clinical symptoms, the diagnostic criteria and methods of treatment.

Key words: Behcet disease, symptoms, diagnosis, treatment.

Wstep

Choroba Behgeta nalezy do grupy przewlektych ukta-
dowych zapalef naczyn krwionosnych. Najbardziej cha-
rakterystycznymi objawami sg: nawracajace afty w jamie
ustnej i owrzodzenia na narzadach ptciowych, zmiany
skérne grudkowo-krostkowe i objawy oczne. W przebie-
gu schorzenia moga wystepowac ponadto réznie nasilo-
ne objawy ze strony wielu narzadéw i uktadéw [1].

Choroba Behceta wystepuje najczesciej w Turcji, w kra-
jach Srodkowego i Dalekiego Wschodu i w krajach base-
nu Morza Srédziemnego. Rzadko rozpoznaje sie j3 u 0s6b
rasy kaukaskiej (1-5 przypadkdw na 100 tys. w Europie

i Ameryce Pétnocnej), zapadaja na nig czesciej mtode ko-
biety i ma tagodniejszy przebieg niz w regionach ende-
micznych. Przypuszczalnie wyzwalajg jg nieznane czynni-
ki sSrodowiskowe, ktore stymuluja uktad immunologiczny
u predysponowanych pacjentéw. Wykazano zwigzek cho-
roby z antygenami zgodnosci tkankowej (1, 2].

Kryteria rozpoznania choroby Behgeta zostaty opraco-
wane przez miedzynarodowa grupe ekspertow. Kryterium
gtdwnym sa nawracajace afty w jamie ustnej, co najmniej
3-krotnie w ciagu 12 mies. Do rozpoznania konieczne jest
ponadto stwierdzenie co najmniej dwoch kryteriow do-
datkowych, do ktorych naleza: owrzodzenia narzagdow
ptciowych, zmiany oczne, zmiany skérne (rumien guzo-
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waty, zapalenie mieszkéw wtosowych, zmiany grudkowo-
-krostkowe, jatowe krosty) oraz dodatni test patergii [3].

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 40, rolnik, negujacy choroby przewle-
kte, nieobciazony rodzinnie. Pierwsze objawy choroby wy-
stapity u pacjenta 4 mies. przed przyjeciem do szpitala,
rok po powrocie z pracy w Grecji w charakterze robotnika
budowlanego. Byty to nawracajace, bolesne afty w obre-
bie jamy ustnej, gardta i migdatkéw podniebiennych. Z te-
go powodu pacjent byt bez poprawy leczony przez
laryngologow kilkoma antybiotykami. W nastepstwie nad-
kazenia Candida albicans, potwierdzonego badaniem mi-
kologicznym, doszto do duzego nasilenia stanu zapalne-
go i trudnosci w przyjmowaniu pokarméw oraz ptynéw.
Jednoczeénie wystapity bolesne owrzodzenia na narza-
dach ptciowych oraz zmiany skérne. Pacjent podawat, ze
wykwity pojawiaja sie w szczegélnosci w okolicach ura-
z6w, nawet bardzo nieznacznych. Stan ogdlny mezczyzny
systematycznie sie pogarszat ze wzgledu na niedozywie-
nie i odwodnienie. Pacjent unikat jedzenia i picia z powo-
du bardzo silnych bélow wywotanych owrzodzeniami w ja-
mie ustnej i gardle. Zgtaszat ogélne ostabienie, utrate
masy ciata i zte samopoczucie. Z powodu odwodnienia
i niedozywienia oraz wysokiej goraczki przyjeto go do Kli-
niki Alergologii Immunologii i Choréb Wewnetrznych w sta-
nie ogélnym ciezkim. Podczas badania stwierdzono obec-
nosc¢ licznych aft w jamie ustnej, ostro odgraniczonych,
bolesnych, pokrytych wtéknikiem i otoczonych obwoédka
zapalng (ryc. 1.). Dwa bolesne owrzodzenia pokryte stru-
pem zaobserwowano na praciu, a jedno w okolicy odby-
tu. Zmiany skérne byty zlokalizowane na kohczynach gor-
nych i dolnych, ze szczegélnym nasileniem na grzbietach
rak, w okolicach tokci i kolan (ryc. 2.). Byty to wykwity grud-
kowo-krostkowe oraz ptytkie owrzodzenia pokryte stru-
pem. Objaw patergii byt dodatni (ryc. 3.). W miejscu in-
iekcji pojawiata sie po ok. 24 godz. kopulasta grudka
obrzekowa. Zmianom skérnym towarzyszyty béle miesni
i stawow konczyn dolnych. Chorobe Behgeta rozpoznano
na podstawie obrazu klinicznego — nawracajace afty w ja-
mie ustnej, owrzodzenia w okolicy narzagdow ptciowych,
zmiany ropne na skoérze oraz dodatni objaw patergii. Na
podstawie badania okulistycznego wykluczono zmiany
oczne, a na podstawie konsultacji wielu specjalistow tak-
ze powazne powiktania narzgdowe choroby Behceta. W ba-
daniach laboratoryjnych odnotowano nastepujace odchy-
lenia od normy: wysoki OB 104 mm/godz., zmniejszone
stezenie hemoglobiny 11,1 g%, zwiekszone stezenie biatka
C-reaktywnego 131,71 mg/|, AlaT 128 U/I, IgA 549 mg/dl
oraz hipoalbuminemie z hipergammaglobulinemia. Wyklu-
czono zakazenie wirusami HBV, HCV i HIV. W badaniu hi-
stopatologicznym wycinka ze zmian chorobowych skéry
rozpoznano leukocytoklastyczne zapalenie naczyn (ryc. 4.).

Poczatkowo leczenie polegato na dozylnym uzupet-
nianiu ptynéw, dozylnym podawaniu duzych dawek kor-
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tykosteroidow, uzupetnianiu albumin oraz stosowaniu flu-
konazolu. Stan pacjenta szybko sie poprawit i zostat on
przekazany do dalszego leczenia do Kliniki Dermatologii,
gdzie kontynuowano terapie prednizonem w dawce
40 mg/dobe i dozylnie immunoglobuline, uzyskujac cat-
kowite ustapienie zmian chorobowych. Miejscowo stoso-
wano leki odkazajace. Po zmniejszeniu dawki prednizonu

Ryc. 1. Afty na btonie $luzowej jezyka

Ryc. 2. Ptytkie owrzodzenia pokryte strupem, na podtozu
wyniostego rumienia u chorego z rozpoznaniem choroby
Behceta
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do 30 mg doszto do szybkiego nawrotu zmian skérnych
oraz wystapienia aft w jamie ustnej, a objaw patergii po-
jawiat sie w miejscach nawet nieznacznego urazu. Zwiek-
szono ponownie dawke steroidu do 40 mg/dobe i dota-
czono dapson w dawce 100 mg. Zmiany chorobowe
ponownie wygoity sie i w ciagu 3 mies. leczenia nie na-
wracaty, jednak pacjent zaczat uskarzac sie na silne boéle
miesni w okolicy tokci oraz ud i podudzi, utrudniajace cho-
dzenie i ograniczajace codzienng aktywnosc. Zgtaszat tak-
ze silne bole stawdw, gtéwnie kolanowych i skokowych.
Po ponownym zmniejszeniu dawki prednizonu do
30 mg/dobe nawrécity rozlegte owrzodzenia w jamie ust-
nej, afty pojawity sie na migdatkach i w gardle, wystgpity
liczne krosty na koficzynach i objaw patergii. Stan ogélny
pacjenta znacznie sie pogorszyt, a dolegliwosci bélowe
miesni i stawow koriczyn dolnych uniemozliwiaty normal-
ne funkcjonowanie. Pacjent zgtaszat ponadto béle gtowy

Ryc. 3. Objaw patergii (kopulasta grudka o podtozu rumie-
niowym powstata w 24 godz. po iniekcji)

Ryc. 4. Obraz histopatologiczny biopsji ze zmiany chorobo-
wej skory — leukocytoklastyczne zapalenie naczyh oraz roz-
lany naciek z granulocytéw obojetnochtonnych przypomi-
najacy zesp6t Sweeta

i wystapity u niego objawy depresji. Po konsultacji neuro-
logicznej i psychiatrycznej wykluczono zwiazek powyz-
szych objawow z chorobg podstawowa. Zwiekszenie daw-
ki prednizonu do 50 mg/dobe nie przyniosto poprawy. Po
konsultacji z reumatologiem zmodyfikowano leczenie i do-
taczono kolchicyne w dawce 3 x 500 mg oraz azatiopryne
w dawce 3 x 50 mg, uzyskujac ustapienie wszystkich ob-
jawow i dolegliwosci w ciagu kilkunastu dni. Po miesigcu
leczenia odstawiono kolchicyne i zmniejszono stopniowo
dawke prednizonu do 30 mg. Od 2 mies. pacjent przyjmu-
je prednizon w dawce 30 mg i azatiopryne 3 razy po
50 mg, nie wystepuja objawy ogoblne, okresowo pojawia-
ja sie mate afty na brzegu jezyka, ustepujace po miejsco-
wych antyseptykach.

Oméwienie

Choroba Behgeta jest rzadko wystepujacym schorze-
niem w Europie i Stanach Zjednoczonych (0,1-7,5 przy-
padkdéw na 100 tys. mieszkancow). W Azji natomiast roz-
poznaje sie jg z czestoscig 1-10 chorych na 10 tys.
mieszkancéw [4]. Wyraznie rzadsze rozpoznawanie cho-
roby Behceta wsrdd tureckich pacjentéw zamieszkujacych
w Berlinie w poréwnaniu z mieszkajgcymi w Turcji (ok.
18-krotna) oraz wsréd Japonczykéw mieszkajacych poza
Japonia (ponad 30-krotna) znaczaco wskazuje na wyste-
powanie potencjalnego, nieznanego czynnika $rodowi-
skowego wyzwalajgcego chorobe. Bierze sie pod uwage
role zakazen bakteryjnych i wirusowych, w szczegélnosci
paciorkowcow Streptococcus: sanguis, pyogenes, faecalis,
salivarius, a takze Escherichia coli, Klebsiella pneumoniae,
Mycoplasma fermentas, wirusa opryszczki typu 1, parwo-
wirusa B19 i wirusa zapalenia watroby typu C [5, 6]. Pa-
cjent pracowat w Grecji przed wystgpieniem pierwszych
objawéw choroby. Mozna przypuszczad, ze nieznany en-
demiczny czynnik wyzwalajacy przyczynit sie do jej ujaw-
nienia. W wymazach z jamy ustnej i zmian skérnych nie
wykryto wymienionych powyzej patogendw. Nie okreslo-
no, czy u pacjenta wystepuje predyspozycja genetyczna
do choroby Behceta. Najsilniejsza asocjacja dotyczy przede
wszystkim antygenu HLA B51 i HLA B5, jednak nie ziden-
tyfikowano pojedynczego odpowiedzialnego genu i uwa-
za sie, ze zaburzenia genetyczne odgrywaja role w modu-
lowaniu odpowiedzi immunologicznej. U pacjentéw
stwierdza sie zwiekszenie produkcji cytokin prozapalnych,
obecnos¢ krazacych komplekséw immunologicznych, prze-
ciwciat przeciwko komérkom btony $luzowej czy przeciw-
ciat przeciwko komaérkom srédbtonka. Choroba Behceta
nie wystepowata w rodzinie prezentowanego pacjenta.
Rodzinne wystepowanie opisuje sie u 1-18% pacjentoéw,
szczegblnie w krajach arabskich, w Turcji i Korei, rzadko
w Europie (0-2,6%) [7]. Chorobe Behgeta spotyka sie u obu
ptci, z przewaga mezczyzn, u ktérych przebieg choroby
jest ciezszy i czgsciej wystepuja zagrazajgce zyciu powi-
ktania [6, 7].
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Najczestszym objawem klinicznym choroby Behceta,
pojawiajacym sie u niemal wszystkich pacjentow
(97-99%), sa nawracajace afty w jamie ustnej [8]. U opi-
sywanego pacjenta wystepowaty typowe dla choroby bo-
lesne i ostro odgraniczone owrzodzenia w jamie ustnej.
Dotyczyty ponadto jezyka, migdatkéw podniebiennych
i gardta. Obecnos¢ owrzodzeh w ustnej czesci gardta sta-
nowi mniej typowga lokalizacje [9]. Drugim najczestszym
objawem choroby Behceta s3 nawracajgce owrzodzenia
narzadéw ptciowych (85% pacjentéw). S3 to bolesne
owrzodzenia, réznej wielkosci, pojedyncze lub liczne, kt6-
re nawracajg rzadziej w poréwnaniu z aftami w jamie
ustnej. Lokalizuja sie w obrebie narzadéw ptciowych, oko-
licy odbytu, a takze okolicach pachwin [7, 9]. U prezen-
towanego pacjenta owrzodzenia na praciu i w okolicy od-
bytu wystapity tylko podczas pierwszego rzutu choroby.
Zmiany skorne opisywane w chorobie Behceta to przede
wszystkim wystepujace u 85% pacjentow wykwity grud-
kowo-krostkowe, na podtozu wyniostego rumienia, i ko-
pulaste drobne krosty w ich czesci Srodkowej. Krosty mo-
ga powstawaé w obrebie mieszkéw wtosowych lub
niezaleznie od nich (pseudofolliculitis) [7]. Do rzadziej opi-
sywanych zmian skérnych naleza: piodermia, owrzodze-
nia skory, zapalenie zyt powierzchownych, zmiany przy-
pominajace zespot Sweeta, martwicze zapalenie naczyh
oraz pioderma zgorzelinowa [7]. Dodatni objaw patergii,
ktéry wystepowat u opisywanego chorego, polega na po-
wstaniu rumieniowej grudki lub krosty w miejscu uktucia
igta po 24-48 godz. Stanowi on wprawdzie bardzo cha-
rakterystyczne zjawisko dla choroby Behgeta, jednak nie
jest objawem patognomonicznym. Dotyczy 60% chorych.
Rzadziej opisuje sie go u chorych w Europie i USA [10].
Objawy oczne nalezg do najczestszych objawdw narzg-
dowych w chorobie Behgeta. S3 to przede wszystkim za-
palenie teczéwki przednie lub tylne oraz zapalenie naczyn
siatkowki. Nawracajace zapalenie naczyh moze doprowa-
dzi¢ do niedokrwiennego zaniku nerwu wzrokowego.
Zmiany zapalne stawdw z towarzyszacym obrzekiem spo-
tyka sie u 53% pacjentéw. Poczatkowo objawy stawowe
dotycza czesto tylko jednego stawu, szczegodlnie kolana
lub kostki, podobnie jak u prezentowanego chorego.
W péZniejszym okresie zapalenie stawéw jest symetrycz-
ne i moze dojs¢ do zajecia niemal wszystkich stawow [11].
Zajecie duzych naczyn objawia sie przede wszystkim na-
wracajacymi zatorami w powierzchownych lub gtebokich
zytach i ma charakter wedrujacy [12]. Do mozliwych za-
burzen neurologicznych zalicza sie m.in.: aseptyczne
zapalenie opon, zapalenie mézgu i objawy wynikajgce
z zajecia naczyn moézgowych. Czestym objawem powiktan
neurologicznych sg silne béle gtowy i objawy psychiatrycz-
ne, takie jak depresja lub zaburzenia pamieci. Zajecie prze-
wodu pokarmowego moze objawiac sie zapaleniem zo-
tadka, przetyku, dwunastnicy lub jelita grubego, ktére
rzadko dajg powazniejsze powiktania [13]. Innymi rzadziej
wystepujgcymi mozliwymi objawami choroby Behceta sa:
zapalenie prostaty i najadrzy, zmiany ptucne objawiaja-
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ce sie kaszlem i krwiopluciem, objawy sercowe przypomi-
najace dusznice bolesng oraz zapalenie ktebkéw nerko-
wych [14]. Badania laboratoryjne nie sg specyficzne. Mo-
ze pojawic sie przyspieszenie OB, niedokrwistosc
i leukocytoza oraz zwiekszone stezenie biatka C-reaktyw-
nego i poziomu immunoglobulin, gtéwnie IgA, podobnie
jak w przypadku opisywanego pacjenta. Zazwyczaj nie
stwierdza sie obecnosci przeciwciat przeciwjadrowych
i czynnika reumatoidalnego [1].

W obrazie histologicznym zmian skérnych odnotowu-
je sie przede wszystkim leukocytoklastyczne zapalenie
matych naczyn. Wystepuje martwica wtéknikowata en-
dotelium, a takze nacieczenie scian naczyn limfocytami
i granulocytami [8]. Moga wystepowac tetniaki.

Rozpoznanie réznicowe dotyczy w przypadku obja-
wow skornych, ocznych i sluzéwkowych rumienia wielo-
postaciowego, zespotu Vogta-Koyanagiego, choroby
Reitera, autoimmunologicznych choréb pecherzowych
i piodermy zgorzelinowej [15, 16]. Afty nalezy réznicowac
z przewlekta nawracajaca aftoza, cykliczng neutropenia
i zakazeniami wirusem Herpes simplex. Owrzodzenia na
narzadach ptciowych wymagaja réznicowania z choroba-
mi przenoszonymi droga ptciowa [8, 12].

Leczenie miejscowe aft w jamie ustnej polega na sto-
sowaniu miejscowych anestetykéw i antyseptykow.
Niektorzy autorzy zalecajag mas¢ z triamcynolonem, diklo-
fenak, miejscowo tetracykline, krem zawierajacy 5-pro-
centowy kwas 5-aminosalicylowy [8].

Nie ma standardéw leczenia farmakologicznego cho-
roby Behceta. Terapia ogélna w okresie zaostrzenia polega
najczesciej na dozylnym lub doustnym podawaniu
kortykosteroidéw w potgczeniu z innymi lekami immuno-
supresyjnymi, kolchicyng lub dapsonem [17]. Kolchicyne
stosuje sie w dawce 1-2 mg/dobe, a dapson w dawce
100-150 mg/dobe. Dziatajg one szczegblnie korzystnie
w objawach skérno-sluzéwkowych, zwtaszcza w przypad-
ku aft i owrzodzen narzadéw ptciowych, w rumieniu guzo-
watym i zapaleniu stawéw. Po zaprzestaniu stosowania
dapsonu obserwuje sie czesto gwattowne nawroty choro-
by. Pentoksyfiline zaleca sie szczegélnie u dzieci w przypad-
ku zmian w jamie ustnej i na narzadach ptciowych. Azatio-
pryne mozna podawac w monoterapii lub z innymi lekami
immunosupresyjnymi, w szczegélnosci w przypadku obja-
wow ocznych choroby, jednak nie jest to leczenie pierw-
szego rzutu [8]. Cyklosporyne A zaleca sie w przypadku uve-
itis, w dawce 3-6 az do 10 mg/kg m.c./dobe, jednak szybka
redukcja dawki moze spowodowac efekt odbicia. Cyklofos-
famid podawany w pulsach 1000 mg/tydz. w potaczeniu
z duzymi dawkami kortykosteroidow jest skuteczny przede
wszystkim w objawach neurologicznych choroby [17].
Interferon a uzywano z dobrym efektem w skérno-sluzow-
kowe] postaci choroby, w zapaleniu stawdw i naczyn w daw-
ce 6-9 MIU 3 razy na tydzien przez 6 mies., a nastepnie
3 MIU 3 razy na tydzien podskérnie przewlekle. Innymi moz-
liwosciami leczenia wielonarzagdowej choroby Behceta sa:
infliksymab, etanercept, talidomid, sulfasalazyna i chloram-
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bucil [8]. W ciezkich postaciach stosuje sie ponadto inhibi-
tory czynnika martwicy guza o oraz rekombinowany inter-
feron a-2a i a-2b [18]. Trwaja badania nad zastosowaniem
przeciwciat anty-CD52 [1].

Choroba Behgeta jest —wg doswiadczenia autoréw ni-
niejszego opracowania —trudna do zdiagnozowania ze wzgle-
du na rzadkie jej wystepowanie w polskiej populacji. Jest tak-
ze trudna do réznicowania i rozpoznaje sie ja na podstawie
kryteriow klinicznych, poniewaz nie istnieja wiarygodne te-
sty diagnostyczne. Leczenie powinno by¢ indywidualnie do-
brane do stanu klinicznego i reakcji pacjenta oraz modyfi-
kowane w celu podtrzymania remisji. Chory powinien by¢
pod kontrolg wielospecjalistyczng w celu wczesnego wykry-
cia zagrazajacych zyciu powiktan. W chorobie Behceta ob-
serwuje sie tendencje do samoistnego ustepowania i na-
wracania objawdw. Okresy remisji trwajg tygodnie, miesigce
lub nawet lata, a zaostrzenia od kilku dni do kilku miesiecy.
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