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Behcetova nemoc je multisystémové onemocnéni s vyraznou heterogenitou klinic-
kych projevd, které se ¢asto manifestuje koznimi a slizni¢nimi Iézemi. Prezentovana
kazuistika zdGraznuje vyznam v¢asného dermatologického vysetfeni u pacienta
s atypickymi a rychle progredujicimi koznimi projevy, jez sehrdly klicovou roli pfi
stanoveni diagnézy Behgetovy choroby.
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Behcet’s disease: How skin manifestations reveal a rare disease

Behcet’s disease is a multisystem disease with a significant heterogeneity of clinical
presentation that often manifests with skin and mucosal lesions. The present case
report underscores the importance of early dermatological evaluation in a patient
with atypical and rapidly progressing skin manifestations, which played a key role in

establishing the diagnosis of Behcet's disease.
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Uvod

Behcetova nemoc (morbus Behcet, BD)
predstavuje vzacnou, chronicky probihajici
autoinflamatorni vaskulitidu nejasné etiolo-
gie, charakterizovanou postizenim tepen i zil
vsech kalibrd. Klinicky obraz je vysoce variabilni
a mize zahrnovat mukokutanni, kloubni, o¢ni,
vaskuldrni, neurologické, kardidlni a gastrointes-
tindlni pfiznaky (1). Vzhledem k nizké prevalenci
v evropské populaci a absenci patognomickych
laboratornich marker( byva stanoveni diagnézy
obtizné a ¢asto dochazi k prodlevé mezi prvnimi

symptomy a definitivnim uréenim nemoci.

Popis pripadu

Pacientem je 57lety muz s obezitou tfetiho
stupné, dlouhodobé Ié¢eny pro arterialni hy-
pertenzi, fibrilaci sini a diabetes mellitus 2. typu.
Chronicky uzival betaxolol, telmisartan, moxoni-

din, hydrochlorotiazid, rivaroxaban, metformin
a gliklazid. Pacient se dostavil k akutnimu vyset-
feni do kozni ambulance pro Ctyfi dny trvajici
kozni a slizni¢ni obtize. Mukokutanni projevy
vznikly nahle, bez zjevné vyvolavajici priciny,
vzniku nepredchazela infekce, anizménav chro-
nické medikaci. Klinicky dominovaly bolestivé
ulcerace v dutiné Ustni, konkrétné na sliznici
vnitini strany spodniho rtu a na laterdIni hrané
jazyka (Obr. 1, 2) a na genitélu v lokalité skrota
(Obr.3).V oblasti nosu a cela byly pfitomny eroze
kryté hemoragickou krustou (Obr. 1). Na hornich
i dolnich koncetinach se vyskytovala vicecetnd
erytematézni loziska tercovitého charakteru,
néktera s centralni tvorbou hemoragického
puchyfe (Obr.4),jind s povrchovymi centralnimi
nekrézami (Obr. 5). Subjektivné pacient udaval
vyraznou unavu, celkovou slabost, snizenou

vykonnost a bolesti ramennich kloubu.
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Obr. 1, 2. Ulcerace v dutiné ustni

Obr. 3. Ulcerace s nekrotickou spodinou v oblasti
skrota

www.dermatologiepropraxi.cz

SDELENI Z PRAXE (

MORBUS BEHCET: JAK KOZNI PROJEVY ODHALUI VZACNE ONEMOCNENI

Pfi vstupnim vysetfeni byla laboratorné
v séru prokdzéana vyrazna elevace markerd za-
nétu (CRP 223 mg/I, leukocytdza 20,8 x 10%/1),
v moci nélez leukocyturie. Prosty snimek
hrudniku byl bez patologického nalezu.
V rdmci vstupni diferencidlni diagnostiky byly
zvazovany pyodermie, erythema multifor-
me, autoimunitni onemocnéni ze skupiny ko-
lagendz, vaskulitida a s ohledem na charakter
a lokalizaci l1ézi také morbus Behcet.

Po pfijeti na lizkové oddéleni byla vzhle-
dem k laboratornim nalezdm zahéjena em-
piricka antibioticka parenteralni lé¢ba cefa-
losporinem druhé generace, doplnéna zevni
terapii zahrnujici kortikosteroidni, antibioticka
a antisepticka externa. K vylouceni infekéni
etiologie byly provedeny stéry z koznich de-
fektl k bakteriologické kultivaci a sérologické
vysetieni. Moznost autoimunitniho pdvodu
onemocnéni byla ovéfena stanovenim para-
metr( humoralni imunity. Dale byla realizo-
vana probatorni excize k histopatologickému
zhodnoceni.

Mikrobiologicka a sérologicka vysetieni
vyloucila infek¢ni pficinu obtizi. Laboratorni
analyza humoralniimunity véetné detekce au-
toprotilatek byla negativni. Histopatologicky
ndlez potvrdil nekrotizujici vaskulitidu arteriol
a venul s fibrinoidni nekrézou a neutrofilni
infiltraci (Obr. 6, 7, 8).
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Obr. 4, 5. Kozni projevy v oblasti dolnich koncetin
4 -

Tab. 1. Mezindrodni kritéria pro Behcetovu nemoc
- ICBD (International Criteria for Behget's Disease)
z roku 2014, skére > 4 bod( = Behgetova nemoc

Pocet bodu

Klinicky projev

Oralni aftdzni ulcerace 2
Genitélni ulcerace
Kozni léze

Vaskularni manifestace

Neurologickd manifestace

2
O¢ni postizen( 2
1
1
1
1

Pozitivni test patergie

Vzhledem k suspekci na Behcetovu ne-
moc bylo dopInéno oftalmologické vysetieni,
které neodhalilo Zadné patologické zmény.
Vyznamnym diagnostickym voditkem by-
la pozitivita testu patergické reakce (Obr.
9, 10), ktery je vysoce specificky pro BD. Na
zékladé splnéni mezinarodnich diagnostic-
kych kritérii ICBD (International Criteria for
Behcet’s Disease) z roku 2014, kterd vycha-
zeji z klinického obrazu a pozitivniho testu
patergie, byla u pacienta diagnostikovana
Behgetova choroba. Pacient dosahl celkové-
ho skére 6 bodd, pficemz minimalni pocet
potiebny pro stanoveni této diagnézy jsou
4 body (Tab. 1).

Lécba spocivala v nasazeni systémové
imunosupresivni terapie — prednison v vodni
dévce 70 mg denné (0,5 mg/kg/den) a aza-
thioprin v davce 100 mg denné (0,7 mg/kg/
den). Klinickd odpovéd byla ptizniva, s po-
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Obr. 6. Prehledny snimek excize na povrchu s ulceraci a s denznim perivas-
kuldrnim smiSenym zdnétlivym infiltrdtem s fibrinoidni nekrézou stény cév

Obr. 8. Detail perivaskuldrniho denzniho smiSeného zdnétlivého infiltrdtu v okolf arteriol a venul s

prunikem neutrofildi do stény cév

S

Ay :t.'-

stupnou regresi nalezu a bez tvorby novych

koznich ¢i slizni¢nich projevi. S ohledem na
pretrvavajici artralgie byl pacient pfelozen na

revmatologické pracovisté k dalSimu pokraco-
vaniterapie a doplnéni vysetieni k vylouceni
organového postizeni.
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Obr. 7. Detail fibrinoidni nekrézy stény cév

T

Diskuze

Morbus Behcet je vzacné chronické mul-
tiorgdnové zanétlivé onemocnéni, které se
vyznacuje heterogennimi klinickymi projevy
s nepredvidatelnymi fazemi relapsu a remise.
Své jméno nese podle tureckého dermatolo-
ga Hulusi Behgeta (1889-1948), ktery ji popr-
vé popsal jako samostatnou jednotku v roce
1937 (2). Behgetova nemoc je epidemiologic-
ky nejcastéji rozsitena v oblastech podél tzv.
Hedvabné stezky, tedy v pasmu mezi 30° a 45°
severni Sitky, které zahrnuje Stfedni vychod,
vychodni a Stfedni Asii a oblast Stfedomoifi.
Vysoké prevalence byla zaznamendna napfi-
klad v Turecku, lranu, Saudské Arabii, Iraku, Ciné
a Japonsku. Naproti tomu v evropské populaci
je vyskyt onemocnéni nizky, coz vyznamné
ztézuje diagnostiku této nemoci. Nejcastéji se
Behgetova nemoc objevuje ve tieti dekadé zi-
vota, zatimco u déti nebo osob starsich 50 let je
vyskyt vzacny (3). Postihuje obé pohlavi, aviak
u muzl ma zpravidla zdvaznéjsi prabéh s vys-
Sim rizikem ocnich a cévnich komplikaci (2).

Ackoliv patogeneze Behcetovy nemoci
neni dosud pIné objasnéna, soucasné dliikazy
podporuji teorii, Ze na jejim vzniku se podili
kombinace genetické predispozice — zejména
asociace s HLA-B51, imunologickych poruch
zahrnujicich dysregulaci vrozené i adaptivni
imunity a vliv environmentalnich spoustécd,
jako jsou infekéni agens, mikrobidlni dysbiéza
a dalsi faktory vnéjsiho prostredi (4).

Klinicky obraz Behgetovy nemoci je velmi
variabilni a mGze postihnout rlizné organové

systémy. Velmi ¢asto byvaji pfitomné kozni
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a slizni¢ni symptomy, které mohou byt prv-
nimi nebo dokonce jedinymi zndmkami BD
v Casnych fazich nemoci. Mezi typickeé slizni¢ni
projevy patfirecidivujici ordlni a genitalni ulce-
race okrouhlého nebo ovalného tvaru. Ulcerace
v Ustni dutiné se vyskytuji nej¢astgji na sliznici
rtQ, tvaii, mékkého patra a jazyka a v 90% ne-
zanechavaji po zhojeni jizvy. Genitalni ulcerace
byvaji hlubsi, bolestivéjsi a na rozdil od ordlnich
aftéznich ézi se ¢asto hoji jizvenim. U muzli se
nejcastéji vyskytuji v lokalité skrota a u zen na
vulvé ¢&i vagindlini sliznici. Kozni projevy, kte-
ré se objevuji pfiblizné u 75 % pacientd, jsou
polymorfnia mohou zahrnovat papulopustu-
16zni exantémy, akneiformni erupce, erythema
nodosum-like 1éze, erythema multiforme ci
leukocytoklastickou vaskulitidu (5).

Oc¢ni postizeni se typicky projevuje bilate-
raIni panuveitidou, iridocyklitidou ¢i episkleriti-
dou, které mohou pfi nedostatecné nebo poz-
dé zahdjené l1é¢bé vést k zdvaznému ohrozeni
zraku (6). Castym systémovym projevem je také
artritida, kterd postihuje predevsim velké klou-
by a je charakterizovana zanétem synovidlni
membrany, coz se klinicky manifestuje bolesti
a omezenim hybnosti. Vyznamnou komplikaci
BD je vaskularni postizeni, spojené s vyrazné
vys$sim rizikem hlubokych zilnich trombéz,
vzniku vaskulitidy, aneuryzmat ¢i recidivujicich
tromboflebitid. Neurologické postizeni pfi mor-
bus Behcet se projevuje predevsim na drovni
centrdlniho nervového systému a miize vyvo-
lat rozli¢né neurologické symptomy véetné
rozvoje meningoencefalitidy ¢i neuropsychia-
trickych poruch. Periferni nervovy systém byva
postihovan méné Casto (7). Gastrointestinalni
projevy nemoci jsou charakterizovany zejmé-
na tvorbou ulceraci v ileocekalni oblasti, kde
vedou k bolestem bticha a mohou byt pfici-
nou krvaceni. Kardialni manifestace Behcetovy
nemoci jsou relativné vzacné, nicméné byly
popsany pfipady perikarditidy, endokarditidy,
myokarditidy, chlopennich |ézi i aneuryzmat
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myokardu, které mohou vyrazné nepftiznivé
ovlivnit prognézu nemocnych (2).

Diagnéza morbus Behget je stanovena na
zakladé klinického obrazu, nebot dosud nebyl
popsan validovany biomarker ani specificky his-
topatologicky nalez umoznvuijici jeji jednoznacné
potvrzeni.V prabéhu let bylo navrzeno vice nez
15 rdznych klasifika¢nich a diagnostickych systé-
mu. Nejnovéjsi a v soucasnosti nejpouzivanéjsi
diagnosticky ndstroj predstavuji revidovana
mezindrodni kritéria pro Behcetovu nemoc
ICBD (International Criteria for Behget's Disease)
z roku 2014. Bodovaci systém pfidéluje dva bo-
dy za pfitomnost orélnich, genitalnich nebo
ocnich |ézi a jeden bod za kozni, neurologické
¢i cévni postizeni a za pozitivni test patergické
reakce. Diagnéza Behgetovy nemoci je urcena
pfi dosaZeni minimalné ¢ty bodU, pficemz tato
kritéria vykazuji vysokou citlivost a jsou dnes
povazovana za standardni nastroj pro klinickou
diagnostiku BD (8).

Fenomén patergie pfedstavuje hypersenzi-
tivni reakci kiiZze na drobné trauma a je typicky
vyvoldn testem patergické reakce. Test se pro-
vadi sterilnim vpichnutim jehly do klize (nejcas-
t&ji na oblast predlokti) bez aplikace cizorodé
latky. V pfipadé pozitivity se v misté poranéni
do 24-48 hodin objevuje erytematdzni indu-
race, ktera miize prejit v papulu nebo sterilni
pustulu (9). Popsan byl poprvé v roce 1937 a je-
ho presny mechanismus neni zcela objasnén.
Predpoklada se nadmérné uvolrovani cytokind
a vznik perivaskularnich zanétlivych infiltratd.
U Behgetovy nemoci je test patergie dlilezitym
podpurnym diagnostickym znakem, i kdyz
neni pozitivni u vsech pacientl a jeho vyskyt
se geograficky lisi. Kromé Behg¢etovy nemoci
je fenomén patergie popisovan i u fady jinych
onemocnéni, zejména u neutrofilnich dermatoz,
jako jsou pyoderma gangrenosum ¢i SweetGv
syndrom. V téchto piipadech pojem patergie
oznacuje vznik [ézi po traumatu, které se svym

patologickym obrazem Uzce podobaji primar-
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nim projeviim daného onemocnéni. Tento jev
ma urcitou podobnost s Koebnerovym feno-
ménem, popsanym u jinych koznich chorob,
nejznaméji u psoridzy. U Behcetovy choroby
jsou léze vyvolané vpichnutim jehly obvykle his-
tologicky i makroskopicky odli$né od spontanné
vznikajicich projevd tohoto onemocnéni (10).

S ohledem na priibéh nemoci ariziko
zévaznych komplikaci je zcela zasadni ¢asna
a adekvatni imunosupresivni 1écba zahrnujici
systémové kortikosteroidy a kortikoidy Setfici
1é¢iva, jako azathioprin, cyklosporin, mykofe-
nolat-mofetil, metotrexat ¢i biologickou terapii,
a to zejména inhibitory TNF-alfa, s cilem indukce
remise, prevence organového postizeni a mini-
malizace morbidity a mortality (11). Vzhledem
k multisystémové povaze onemocnéni a riziku
Cetnych, prevazné internich komplikaci, je 1é¢ba
zpravidla v kompetenci revmatologu, ktefi od-
povidaji za dispenzérni péci a koordinaci multi-
disciplindrniho tymu zahrnujiciho dermatology,
oftalmology a dalsi specialisty.

Zaver

Nami prezentovany ptipad je klinicky za-
jimavy nejen nahlym vznikem koznich a sliz-
ni¢nich 1ézi s rychlou progresi, ale i vékem
pacienta, ktery prekrocil obvyklé rozmezi
manifestace Behcetovy nemoci, jez je typicky
ve tfeti dekadé Zivota. U osob starsich 50 let
je vyskyt vzacny, coz mize diagnostiku zti-
Zit a opozdit. Pacient navic nevykazoval o¢ni
postizeni, které je béznou soucasti klinického
obrazu této nemoci. Kazuistika tak upozorriuje
na nutnost a dilezitost zahrnout Behgetovu
nemoc do diferencialni diagnostiky i u starsich
pacientd s atypickymi mukokutannimi projevy.
Dermatologické vysetieni a brzké rozpoznani
charakteristickych zmén na kUzi a sliznicich
jsou nezbytné pro zahdjeni ¢asné a adekvatni
lé¢by. Dermatolog sehrava klicovou roli v dia-
gnostickém procesu i v rdmci multidisciplinarni

péce o pacienty s touto diagnézou.
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