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Profesor Hulusi Behget, turecky dermatoldg, v roku
1937 opisal chorobu (syndrém), ktory dodnes nesie jeho
meno [1].

Definicia

Bechcetova choroba (BCH) je chronické, relapsujuce,
zapalové, vaskuldrne ochorenie, ktoré sa povazuje
za autoinflamatdérne a casto je multisystémové. BCH
postihuje slizni¢né povrchy, koZu, oko, srdcovo-cievny
systém, oblicky, GIT, dychaci systém, mocovy systém,
CNS, kiby a krvné cievy [1, 2].

Zakladna charakteristika choroby

Opakujuce sa vredy ust a pohlavnych organov
(cca v 90 % pripadov); vaskulitidy krvnych ciev
(Obr. 1) a trombdza; pestré koZzné prejavy a patologické
zmeny. Ochorenie sa vyskytuje najmé v oblastiach
Stredozemného mora a v Azii [2].

Medzinarodné kritéria — bodovy systém: skore > 4
indikuje diagnézu BCH [3]

* Oc¢né lézie: 2 body

* Genitalna aftéza: 2 body

+ Ustna aftéza: 2 body

* Kozné l1ézie: 1 bod

* Neurologické prejavy: 1 bod

* Cievne prejavy: 1 bod

* Pozitivny test patergie: 1 bod

Mikroskopicky nalez

Ustne a genitdlne vredy: ne$pecifické; zmieSany
dermdlny zdapalovy infiltrat perivaskuldrny a na
spodine vredu (Obr. 2).

Lézie podobné erythema nodosum: septalna
panikulitida; mozno ndjst vaskulitidu (lymfocytdrnu
alebo neutrofilnu) a nekrobiézu.

Patologicka reakcia: perivaskuldrny infiltrat
pozostava z mononukledrnych buniek; moZno néjst
infiltrat mastocytov a neutrofilov.

Papulopustularne lézie: spongi6za, bazdlna va-
kuolizdcia keratinocytov, intraepidermdlne pustuly,
hnisava folikulitida.

Obr. 1 + Leukocytoklastickd vaskulitida, nie je
Specifickym prejavom BCH, av3ak jej vyskyt pri tejto
diagndze je takmer pravidelny

Obr. 2 « Ulceracie sliznice sa tiez ¢asto vyskytuju ako
nespecificky prejav ochorenia. Pri zisteni kombindcii
tychto zmien je potrebné uvazovat o BCH

Tromboflebitida: tromby v Ildmenoch ciev,

perivaskuldrny zapalovy infiltrat.

Leukocytoklasticka vaskulitida [2, 3].
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Diferencialna diagnostika
Lokalizovana chronicka fibrotizujica vaskulitida

* Klinicky nalez: erytematézne noduly na dolnych
koncatinach.

* Histopatologicky nadlez:
-hustda koncentrickd a lamelarna fibroza,
loZiskd neutrofilnej nukledrnej drte, riedky
infiltrat histiocytov, neutrofilov, eozinofilov
a lymfocytov;

- nie su pritomné granulomy;

- nie je Ziadne postihnutie podkoZného tuku;

- mikrobiologicky ndlez - tkanivové kultury na
mikroorganizmy su negativne;

- hodnotenia systémovych wvaskulitid a poruch
spojivového tkaniva sd negativne.

Chronické granulomatézne ochorenie (CGD) [2, 3]

Primdrna imunodeficiencia; genetické mutéacie
v ktoromkolvek zo 4 génov v komplexe nikotinamid
adenin dinukleotid fosfat oxiddzy; zhorSeny oxidacny
stres po fagocytdze.

Klinické znaky: tvorba abscesov a granulomatdzne
lézie na kozi a slizniciach, plucach, peceni a lym-
fatickych uzlindch. Bola hlasend recidivujuca oralna
ulceraciabez genitalnych alebo koznych1ézii. Pozitivny
test pri pouZziti nitrotetrazdliovej modrej/nitroblue
tetrazolium/(NBT).

Literatura

Periodicka horucka, aftézna stomatitida, faryngitida
a cervikalna adenitida (PFAPA) [2, 3]

* nededi¢ny syndrom periodickej horuckys;
* abnormdlna IL1f signalizacia;

» preruSované epizédy vysokej horucky spojené
s asponl jednym z priznakov uvedenych v jeho
nazve;

* horucka trva 3 - 7 dni s obdobiami zdravia medzi
zdchvatmi. Ziadna nebude spinat kritéria pre
BCH.

Zapalové ochorenie ¢riev

» vyrazné prekryvanie medzi klinickymi znakmi
zapalového ochorenia c¢riev a BCH, vratane
ordlnych ulcerdcii, podobnych koZnych preja-
vov, artritidy a uveitidy;

* zhrubnutie dolnej pery a charakteristické
zmeny v ustnej sliznici by skoér naznacovali
Crohnovu chorobu ako BCH;

» periandlne abscesy, fistuly, striktury sa vysky-
tuju CastejSie pri Crohnovej chorobe;

 pritomnost nekazedznych granulémov a absencia
vaskulitidy v malych Zilach a venuldch svedci
proti BCH [3, 4]
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