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Resume

Behcets syndrom (BD) er et symptomkompleks, der omfatter orale
after, udsleet, genital ulcus og gjensymptomer. Sygdommen forlg-
ber over flere &r med gentagne akutte episoder og inddragelse af
indre organer. Siden 1990 har BD-diagnosen veeret stillet i hen-
hold til de internationale diagnostiske kriterier. | de seneste 20 ar
har BD varieret i sygdomsudtrykket. Antallet af patienter, der op-
fylder de diagnostiske kriterier, er reduceret, mens et stgrre antal
patienter ikke opfylder kriterierne. Inddragelse af indre organer
findes hos begge patientgrupper. Forskning har givet ny viden om
patogenesen. Den teette relation til HLA-51-genet og til Strepto-
coccus sanguinis i mundhulen synes at have betydning ved diag-
nose og behandling. P4 denne baggrund har den japanske studie-
gruppe i 2005 praesenteret en udvidet version af de diagnostiske
kriterier med en tilpasset radgivning for behandling. BD er sjel-
den i de nordiske lande, men gget forbindelse med de mellemgst-
lige lande medfarer sandsynligvis et stigende antal af BD-patien-
ter. Vi bar derfor genopfriske og forny vores viden om BD.

Behgets syndrom (BD) er et symptomkompleks, der omfatter
orale after, udslet, genital ulcus og ejensymptomer. Sygdom-
men ses oftest i Tyrkiet, de mellemostlige lande, lande langs
Silkevejen, Kina, Korea og Japan. Symptomkomplekset blev
beskrevet af Hippokrates i det 5. arhundrede og siden af Ada-
mantiaddes 11903 og af Beh¢et 11937. Sygdommen er kendt un-
der navnet Adamantiaddes- Behgets syndrom eller BD [1, 2]. 1
1966 blev der holdt et symposium om BD i Miinchen [2], hvil-
ket bidrog til eget opmeerksomhed om sygdommen. I 1990
dannedes den internationale studiegruppe, der tentativt pree-
senterede de kliniske kriterier for diagnosen BD, baseret pa
tidligere erfaringer [3]. Dog har ethvert land modificeret krite-
rierne. Den made, sygdommen viser sig p3, er 2zndret med
arene, og flere patienter opfylder ikke de diagnostiske krite-
rier fuldt ud [4-6]. Blandt nyere forskningsresultater er relatio-
nen af BD med HLA-51-genet og Streptococcus sanguinis i
mundhulen af betydning for diagnose og behandling. I 2005
praesenterede en japansk studiegruppe et szt udvidede diag-
nostiske kriterier, der var tilpasset de nuvarende sygdomsud-
tryk, og studiegruppen gav ogsi rid om behandling [4-7]. BD
er sjzlden i de nordiske lande, men den ogede forbindelse
med mellemostlige lande medferer sandsynligvis et stigende

antal af BD- og BD-suspekte patienter. Vi ber derfor genop-
friske og forny vores viden om BD.

Metode

Litteraturgennemgangen af artikler om BD tog udgangspunkt
i den originale beskrivelse fra 1937 og i det internationale
symposium om BD fra 1966. I MEDLINE blev oversigtsartikler
om BD fra Europa, Japan og USA fundet, og for bedre at
kunne forstd sygdomsbilledet blev flere af artiklerne fra
MEDLINE og artikler, der var citeret i oversigtartiklernes litte-
raturlister, gennemlzest. Forfatterne har fundet, at der var en
serlig steerk udvikling inden for forskning i patogenese, hvil-
ket sammen med gode erfaringer i klinikken siden omkring
1990 har medfort bedre behandlingsmuligheder for patien-
terne med BD.

Forekomst

Fra 1997 il 2002 afsleredes nye forekomster af BD. BD- patien-
ter blev hyppigst set i Anatolien i Tyrkiet, hvor forekomsten
var 470 ud af 100.000, mens forekomsten i den europziske
del af Tyrkiet var 80 ud af 100.000. I landene ved Middelhavs-
kysten og langs den gamle Silkevej til Japan fandt man en
forekomst pa 13,5-20 ud af 100.000. I de europziske lande og
i USA var forekomsten henholdsvis 0,12 ud af 100.000 og 0,64
ud af 100.000. Tyrkiske indvandrere i Berlin havde en fore-
komst pa 20 ud af 100.000, mens tyskere i Berlin havde en
forekomst pa 0,5 ud af 100.000 [5-8]. Hos kinesere i Hong-
kong og hos japanske indvandrere i Hawaii blev der sjeldent
fundet BD [9, 10]. I Tyrkiet var antallet af mandlige patienter
dobbelt s& hojt som antallet af kvindelige patienter. Men i de
vestlige lande (ogsd blandt tyskere i Berlin) og i Hongkong og
Japan var antallet af kvindelige patienter lige sa hejt som an-
tallet af mandlige patienter [4-6, 9]. I de vestlige lande var der
hos 2-5% af familierne flere medlemmer, der havde BD , mens
det gjaldt for 10-15% af familierne i de mellemostlige lande [5].

Patogenese

Forekomsten af HLA-51-genet er hojere end forekomsten af
BD-patienter [6]. Man fandt HLA-51-genet hos 81% af de
mandlige BD- patienter i de mellemostlige lande og i Japan,
men kun hos 13% af de mandlige patienter i vestlige lande.

I Japan har HLA-51-baererne 6,7 gange si hgj risiko for at fa
BD som ikkebzrere, hvorimod risikoen kun er 1,3 gange s
hej i USA [6]. HLA-51-barende patienter har eget risiko for
at fa symptomer i centralnervesystemet og for at fa posterior
uveitis [6]. Resultaterne af en ny opdagelse viser, at HLA-C og
tumornekrosefaktor (TNF) ogsi indgir i udviklingen af BD
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[11]. Infektion med virus eller bakterier i relation til BD er
undersogt. Resultaterne har vist, at infektion med virus sand-
synligvis ikke har betydning for udviklingen af BD [12, 13].
Hvad angar bakterielle infektioner fremstillede et hold tyske
leeger et ekstrakt fra en BD-hudlaesion. Ekstraktet fik navnet
Behcetin. De udferte derefter en Mantoux- type intrakutan
reaktion med Behgetin. Testen var positiv hos BD- patienter,
hos hvem der udlestes en klassisk Mantoux- type- reaktion, og
BD-lesionerne formodes derfor at opstd pa baggrund af en
bakteriel infektion. Som skrevet i artiklerne [14-18] er det
pavist, at infektion med streptokokker er et led i patogenesen
til BD. Intrakutan reaktion med streptokokantigen og tand-
operation har veret relateret til forvaerring af symptomerne
hos BD- patienter [14, 17]. Streptococcus sanguinis-antigen blev
isoleret fra after i mundhulen hos BD- patienter [14], og der er
pavist antistoffer mod Streptococcus sanguinis-antigen og mod
beat shock protein (HSP 60/65) fra Streptococcus sanguinis i serum
fra BD-patienter [15, 16]. Eksperimentel provokation med
Streptococeus sanguinis og HSP60/65 udleste ojensymptomer
hos mus [15, 16]. Med hybridationteknik er Bes-1-DNA af
Streptococeus sanguinus fundet i cellekerner fra karveggen og
infiltrerende neutrofile granulocytter i hududslaet hos BD-
patienter [18]. Disse resultater tyder p3, at infektion med
Streptococcus sanguinis i mundhulen har stor betydning som
udlesende faktor (¢7igger) for udvikling af BD [8]. Det er des-
uden pavist, at BD-patienter har et oget serumniveau af inter-
leukin 2R, 1 og 8 samt af tumornekrosefaktor a (TNF- ),
hvilket indikerer, at immmunsystemet er opreguleret hos BD-
patienter [19].

Histopatologi

After og erythema nodosum samt hud i positive kutane reak-
tioner ved patergitest [20] (Tabel 1) viste leukocytoklastisk
vaskulitis med neutrofile granulocytter og opsvulmning af
karrenes endotelceller. Der findes mange aktiverede neutro-
file granulocytter, men de syntes ikke at vere relateret direkte
til BD [21, 22]. Lymfocytterne er talrige, men ingen plasmacel-
ler er presenteret [14, 21-23]. Positiv patergitest hos BD-pa-
tienter varierede fra 30 til 60% i forskellige lande [3, 4, 7]. 1 Ja-
pan fandtes 1 1991 et reduceret antal af patienter med positiv
patergitest pa 44% i forhold til forkomsten i 1972 pa 75% [4].
En positiv patergitest indicerer hyperreaktivitet og er ikke
specifik for BD. Pyodermia gangrenosum og Sweets syndrom
viser ogsa positiv reaktion [3]. Intercelluleer adhzsions mole-
kyle-1, immunglobulin (Ig)M og komplement har varet pa-
vist i karrenes endotelceller [14, 19].

Symptomer

Oversigt over symptomer og forleb

De fleste tilfelde af BD ses omkring 25- drs-alderen hos mand
og kvinder i Japan og i de vestlige lande. I nyere undersogelser
iJapan og i Tyskland har man pavist, at debutalderen er 3,5 ar
senere end tidligere [4-6]. Hos mere end 70% af patienterne
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begynder sygdommen med aftos stomatitis, og hos resten af
patienterne giver den forst symptomer i huden (erythema
nodosum) eller i gjnene (uveitis anterior). Undertiden fore-
kommer der desuden feber og ledsmerter ved sygdommens
opstden. Derefter kommer der andre symptomer i henhold til
de diagnostiske kriterier. Der kan gentagne gange komme
akutte episoder, og inden for ca. 15 maneder opfylder symp-
tomerne de diagnostiske kriterier (komplet type). Men gen-
nem de seneste 20 ar er der set flere patienter, hos hvem syg-
dommen startede med milde symptomer, som ikke opfyldte
de diagnostiske kriterier inden for 15 mineder (ukomplet
type). Antallet af disse patienter er nu fordoblet i forhold til
antallet af patienter med den komplette type i Japan [4-6].

I de forste fem ar efter at sygdommen er opstéet, fir de fleste
patienter hudforandringer, og uveitis anterior udvikler sig til
uveitis posterior [24]. Hos 10% af BD- patienterne begynder
sygdommen i gjnene, uden at der er orale after. En sjzlden
gang har patienterne kun orale after og genitale ulcera uden
ojensymptomer. Dette er sandsynligt forme fruste at BD og
kaldes kompleks aphthosis [25]. Desuden er der patienter med
BD-misteenkelige symptomer (abortiv form) f.eks. aphtha re-
cidivans, ulcus vulvae acutum (Lipschiitz), retinal bledning,
kondroretinitis og ekstrapyramidale symptomer [14]. Inddra-
gelse af de indre organer kan begynde allerede i de forste fem
ar efter sygdommen opstden. Det sker ofte hos yngre patien-
ter og kan forekomme gentagne gange i lobet af flere r.
Tarme og store kar (tromboflebitis), centralnervesystemet,
epididymis og led bliver ramt. Prognosen er darlig i den kom-
plette type, saerligt hvis de indre organer ogsa bliver ramt af
sygdommen. Den ukomplette type medferer ferre tilfzelde og
mindre grad af organinddragelse, og prognosen er bedre. De
akutte episoder er feerre, og de symptomfrie pauser er leen-
gere. Hos patienter i halvtredserne er symptomerne nzsten
forsvundet [14].

Faktaboks

Behcets syndrom har veeret en naesten ukendt sygdom i
Europa, men med stigende indvandring fra Mellemgsten
ses patienter med Behcets syndrom af og til

Behcets syndrom viser sig ved recidiverende after i mund-
hulen, udslet, genitale ulcera og gjenaffektion

Symptomerne kan recidivere, men med tendens til at for-
svinde med tiden

Prognosen er ikke darlig, hvis der ikke kommer komplika-
tioner og blindhed

Diagnosen stilles ved hjeelp af en raekke kriterier, men der
synes i den vestlige verden at vaere patienter med inkom-
plette syndromer
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Tabel 1. Diagnostiske kriterier for Behgets syndrom (BD) [5-7].
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Diagnosen BD udvides og opstilles i tre typer, komplet type, ukomplet type og misteenkelig type, med kardinal- og tilleegssymptomer, der opstar inden for ca. 15

maneder, og samtidig registreres symptomerne pa indre organinddragelse

Positive resultater fra laboratorieundersggelser statter BD-diagnosen. Hos nogle patienter med den ukomplette type opfyldes kriterierne for den komplette type
senere i en femarsperiode. Endvidere vurderes sygdommens aktivitet af hensyn til behandling

Kardinalsymptomer
1. Tilbagevendende after i den orale slimhinde

2. Hudsymptomer: erythema nodosum, follikulitis og akneelementer og subkutan tromboflebitis
3. @jensymptomer: iridocyklitis, chorioretinitis eller sekvenser (synekkier af iris, pigmenteringer, atrophia nervi optici, sekundeer katarakt og sekundeert glaukom)
4

. Ulcus i de eksterne genitalier

Tilleegssymptomer

Artritis uden deformiteter eller ankylose, epididymitis, ileocoekal ulceration, tromboflebitis, aneurisme, arteritis og symptomer i centralnervesystemet

Identifikation af BD-typer med symptomer
Komplet type: Alle 4 kardinalsymptomer

Ukomplet type: 1) 3 kardinalsymptomer eller 2 kardinalsymptomer med 2 tilleegssymptomer. 2) Typiske gjensymptomer med enten 1 kardinalsymptom eller

2 tilleegssymptomer

Misteenkelig type: 1 eller 2 kardinalsymptomer, der kommer tilfeeldigt, men ikke med samme mgnster som ved den inkomplette type eller med tilbagevendende

tilleegssymptomer

Symptomer ved inddragelse af indre organer
Tarm-Behget: mavesmerter og blgdning i tarm
Vaskuleer Behget: symptomer i arterier og vener, uanset karrenes starrelse

Neuro-Behcets og psyko-Behgets: hovedpine, paralyse, encephalomyelitis og mentale symptomer

Positive laboratorieundersggelser
1. HLA-B51-test

2. Patergitest: normal hud pa volarsiden af underarmen stikkes skeevt med en steril nél, 18-22 G tyk. Reaktionen skal afleeses af leege efter 24-48 timer.
Erytema med induration og steril pustel bedgmmes som en positiv reaktion [3, 4, 20]

3. Hypersensitivitetstest: priktest med streptokokvaccine. Positiv reaktion vurderes ved inspektion 20-24 timer senere

4. @get blodsedimentation, positiv serum-C-reaktivt protein, leukocytose i perifert blod. @get forekomst af komplement og 19G, gget S-1gD, tumornekrosefak-

tor-a. og interleukin-1R og -8. Positiv reaktion for autoantistof mod kollagen

5. Histopatologi: akutte erythema nodosum-elementer viser vaskulitis og pannikulitis i septa med infiltrat af neutrofile granulocytter og histiocytter. Lymfocytisk

vaskulitis og nekrotiserende vaskulitis kan ogsé ses

Bedgmmelse af aktive og inaktive faser

Aktiv fase: positive kardinal- og tilleegssymptomer, symptomer fra indre organ-inddragelse og positive beteendelsestegn i laboratorieundersggelser. Symptomer

set i leengere tid end 2 uger i de seneste 4 uger

Inaktiv fase: ingen aktive symptomer. Inaktiv fase i leengere tid end 1 &r betyder, at sygdommen er naesten helbredt

Bedgmmelse af strenghed

Grad I: kardinalsymptomer undtagen gjensymptomer

Grad II: grad | med iridocyklitis eller artritis eller epididymitis
Grad IlI: grad Il med chorioretinitis

Grad IV: risiko for blindhed eller aktiv indre organ-inddragelse
Grad V:
Grad VI: ded

livstruende organinddragelse eller neuro-Behcet med betydelig nedsat intelligens

Blindhed: samlet synskraft pa begge gjne er mindre end 0,12, eller synsfeltet er indskraenket til mindre end 10 grader

De forskellige symptomer, der indgar
i de diagnostiske kriterier
Tilbagevendende aftos stomatitis
Tilbagevendende aftes stomatitis findes inden for 15 maneder
i mundslimhinden hos nzsten alle patienter. Afterne er smer-
tefulde og kan ligne dem, der er fordrsaget af traumer, virus
eller medikamenter (Figur 1).

Afterne heler spontant inden for et par uger. Afterne kan
en sjzlden gang blive store og dybe og ligne planocellulzre
karcinomer [26].

Hudsymptomer
Hudsymptomer ses hos 75% af patienterne i de forste fem ér,
efter at sygdommen er brudt ud. Symptomerne inkluderer

erythema-nodosum-lignende og aknelignende udslet samt
perifollikulitis. Erythema nodosum opstér typisk pa forsiden
af crura, knae og lar. Udslettet kan bade vaere med og uden
smerter og efterlader pigmentering. Perifollikulitis og aknelig-
nende udslat viser sig som pustler pd spidsen af follikulitter
[23].

Ulcus pa genitalierne
Ulcus pa genitalierne ses inden for fem &r hos 90% af de
patienter, der har andre hudsymptomer. Ulcera, der er karak-
teristiske for BD, ses pa vulva, kenslzber, penis og scrotum
(Figur 2).

Ulcera forsvinder efter nogle uger og efterlader ar, men er
tilbagevendede.
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Symptomer i ojnene

90% af patienterne har symptomer i gjnene i form af uveitis
anterior (iridocyklitis) efter aftes stomatitis. Hos 10% af pa-
tienterne begynder BD i gjnene uden after. Patienterne klager
over sleret syn, smerte, fotofobi, tareflad, glaslegemeuklarhed
og peribulbzer hyperemi. Hypopyon i forreste kammer er
karakteristisk for anterior uveitis (Figur 3).

Symptomerne kan svinde spontant og recidivere, men ef-
terlade irissynekkier og sekundert glaukom. Anterior uveitis
progredierer til posterior uveitis (chorioretinitis). Posterior
uveitis er smertelost og binokulzrt.

Det forarsager recidiverende bledning i corpus vitreum og
retina. Zndringerne ender med atrophia nervi optici, arvev i
retina, panoftalmopati og til sidst blindhed hos 25% af patien-
terne, specielt efter flere tilbagevendende episoder og iszr hos
mandlige patienter.

Inddragelse af indre organer

Gastrointestinalkanalen

I gastrointestinalkanalen kan der vaere symptomer som smer-
ter, meleena og perforation (tarm-Behcet) [4, 6]. lleocoecalre-
gionen bliver mest afficeret. Colon ascendens og transversus
samt spiseroret bliver ogsa involveret. Tarm- Behget kan vaere
vanskelig at adskille fra mb. Crohn. Positiv patergitest og pa-
visning af HLA-B51 stetter BD-diagnosen.

Centralnervesystemet

Centralnervesystemet (CNS) er involveret hos 10-20% af BD-
patienterne, iszer hos mand med positiv HLA-B51 (neuro- og
psyko-Behcet) [4, 6]. CNS-inddragelse begynder med menin-
gitis og meningoencephalitis, og i 2-10 ar efter at BD er op-
stdet, ses der motorisk nerveforstyrrelse samt forstyrrelse af
vandladning og affering. Hjernestammesymptomer, neurolo-
giske affektioner, personlighedszndringer og psykiatriske
symptomer udvikler sig langsomt og i form af gentagne epi-
soder - mere end fem ar efter BD’s opstden. Encephalitis ses
ofte hos mandlige patienter efter 2-20 ars sygdomsforleb. I en
undersogelse fik 30% af patienterne demens, og 20% af disse
patienter dede inden for en syvarsperiode [27]. En sjzlden
gang er meningitis og meningoencephalitis de tidlige sympto-
mer pa BD. Magnetisk resonans-skanning og computertomo-
grafi bruges til at finde zndringer i CNS ved debut af sympto-
merne. Cerebrospinalvasken indeholder foreget protein og
pleocytosis med neutrofile granulocytter og lymfocytter. Det
vaskulzre system i hudens overfladiske sma kar er ofte invol-
veret, men dybe vener kan undertiden ogsa vaere involveret, i
form af tromboflebitis (vaskuler Behcet) [4-6]. Cardiolipinan-
tistoffer er positive i serum [5].

Aneurisme, infarkt, bledning og tillukning af kar giver
svaere symptomer, f.eks. bevaegelsesforstyrrelser, hvis vasku-
leer Bechet opstér i arme eller ben. Hvis den opstir i lungerne,
kommer der dyspne, hoste og heemoptyse, og patienten risi-
kerer at do af heemoptyse. Halvdelen af patienterne med va-
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Figur 1. After i mund- | 28
slimhinde.

Figur 2. Ulcus pa penis.

Figur 3. Iridocyklitis med hypopyon.

skulzer Bechet i lungerne der inden for en tredrig periode. Ved
pavirkning i koronarkarrene far patienterne koronart syn-
drom. Mono- og polyartritis findes hos halvdelen af patien-
terne. Knz, ankler, handled og albuer er hyppigst afficeret.
Der er neutrofil granulocytinfiltration i synoviums sma vener
uden tydelig veevsodeleggelse.
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Diagnostik

After i munden og ulcera i genitalierne giver stzerk mistanke
om BD, som skal adskilles fra andre aftese sygdomme. Diag-
nosen BD stilles ved brug af de internationale diagnosekrite-
rier eller ved brug af kriterierne i Tabel 1 (komplette type).
Svingende aktivitet i et langvarigt forleb skal neje registreres
til behandling. Hvis man diagnosticerer den ukomplette type,
skal den registreres og behandles nejagtig ligesom den kom-
plette type [4-6]. Den japanske version af diagnosekriterierne
12005 (Tabel 1) stemmer principielt overens med de interna-
tionale diagnosekriterier, men er bedre tilpasset til de nye
former for BD mbht. registrering og behandling. HLA-51-test
og kutane reaktioner (patergitest og priktest med streptokok-
vaccine) samt biopsi fra erythema nodosum er vigtige prover.
Positive undersogelsesresultater statter BD- diagnosen, men de
er ikke afgerende for diagnosen. Opdagelse af organinddra-
gelse er vigtig.

Behandling

En oversigt over behandling baseret pa de japanske erfaringer,
der er beskrevet i de angivne artikler [4, 6-8], er resumeret ne-
denfor. Et vigtigt princip er, at intensiv behandling rettes mod
livstruende organinddragelse i tarmen og i de store kar. Ind-
dragelse af retina og CNS er ogsa alvorlig. Behandling mod af-
ter, hudsymptomer, epididymitis, artritis og milde tarmsymp-
tomer er som regel palliativ. Tilbagevendende aktive, lang-
varige symptomer i hud, slimhinder og ejne (uveitis anterior)
skal behandles systemisk. Opmarksomheden skal rettes mod
tonsillitis, tandoperation og insektstik, som kan provokere
udbrud af symptomer. Klimazndring og menstruationscyklus
kan ogs influere pa forlebet [4, 6-8, 17]. Desuden er mund-
skylning og oral minocyclin hydrochlorid anbefalet som for-
stevalg i behandlingen mod aftes stomatitis [8].

Medikamenter

Glukokortikoid med immunsupprimerende midler, colchicin
og ciclosporiner er effektive. Glukokortikoid anvendes per-
oralt i hej dosis ved livstruende symptomer og ved recidive-
rende okulzre episoder kombineret med et immunsupprime-
rende praparat og kun i en kortvarig periode [4]. Mod mu-
kokutane leesioner i mundhule og genitalier bruges lokalt
glukokortikoid eller colchicin [4, 6]. I tilfelde af darlig effekt
forseges med peroral glukokortikoid. Mod erythema nodo-
sum anvendes fortrinsvist peroral glukokortikoid. Colchicin
virker ogsa fint. Thalidomid og dapson har nogen effekt mod
ulcus i genitalierne og mod perifolliculitis [4, 6, 28]. Ved ojen-
symptomer behandles iridocyklitis med subkonjunktival
injektion af glukokortikoid i kombination med steroid og
mydriarticum i dribeform. Denne behandling vil samtidig
beskytte mod dannelse af irissynekkier. Chorioretinitis be-
handles peroralt med glukokortikoid, og man kan forvente
nogen effekt. Colchicin og cytotoksisk medicin, sisom aza-
thiopurin, chlorambucil og cyclophosphamid, beskytter mod
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recidiver. Hvis patienterne har faet glukokortikoid som lang-
tidsbehandling, kan det ende med blindhed. Ciclosporin
kombineret med glukokortikoid er effektivt mod BD, men
efter langvarig behandling aftager effekten. Ciclosporin er
desuden kontraindiceret til patienter, hos hvem CNS er pa-
virket af sygdommen. Dapson forbedrer symptomer og deem-
per patergi [28]. Nyere undersogelser viser, at interferon-02a
[29] og en kombination af peptid 336-351 med cholera-toksin
B er effektivt mod de okulere symptomer [8, 30]. TNF-a-
hammere, og IL- 6-antistoffer er afprovet pa patienterne i
aktiv fase, strenghed grad I og IV (Tabel 1), og der er set en
relativ god effekt, men disse antistofbehandlinger er stadig-
vak under videre udvikling [6].

Gastrointestinale symptomer

Mod gastrointestinale symptomer (tarm-Behcet) findes

der ingen effektiv medicin. Glukokortikoid og sulfasalazin
kan anvendes i doser, der er reguleret efter symptomernes
sveerhedsgrad, men langvarig glukokortikoidbehandling kan
forarsage tarmperforation. Effekten af colchicin og immun-
supprimerende midler er usikker. Ved operation for tarmper-
foration ordineres glukokortikoid for at undga yderligere
komplikationer som usikker tarmanastomose eller tilbage-
vendende betendelse.

Pivirkning af centralnervesystemet

For akutte symptomer i CNS (ved neuro-Behcet og psyko-
Behcet) gives der hajdosis glukokortikoid med eller uden
cytotoksika [6]. Akut encephalomyelitis reagerer godt pa be-
handling, mens kroniske tilfzlde reagerer darligt [27].

Inddragelse af store kar

Aneurisme og tillukning af lumina opereres. Arteritis behand-
les med glukokortikoid og cytotoksika [6]. Ved tromboflebitis
i de store vener anvendes der glukokortikoid, antikoagulantia
og trombolytisk medicin. Artritis behandles med colchicin,
sulfasalazin og glukokortikoid. Interferon- o har ogsa vist sig
at vaere effektivt [4, 6]. Antireumatisk medicin er ikke effektivt
til denne type af artritis.
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Resume

Kolorektal cancer (KRC) er en hyppigt forekommende sygdom.
Trods intenderet radikal operation er recidivraten hgj og prognosen
darlig. Implementering af nye biologiske markgrer vil maske
kunne optimere behandlingen af patienter med KRC. Serumpro-
teinerne mannanbindende lectin (MBL) og MBL-associeret serin-
protease-2 (MASP-2) er biologiske markgrer under validering ved
KRC. MBL-deficiens praedisponerer til postoperativ infektion, som
er foroundet med darlig prognose, mens hgj praeoperativ MASP-2-
koncentration er associeret med tidligt recidiv og darlig prognose.

Kolorektal cancer (KRC) er den tredjehyppigste cancersyg-
dom i Danmark. Hvert ar diagnosticeres der ca. 3.600 nye til-
feelde.

Trods behandling er prognosen dérlig. Mere end 40% af de
patienter, som har gennemgdet intenderet radikal operation,
far recidiv inden for fem ar, og den samlede gennemsnitlige
femarsoverlevelse er kun pa omkring 50% [1, 2]. Dette tyder
P4, at de metoder, vi anvender til at evaluere sygdomsstadium
og prognose, ikke er tilstraekkelig sensitive. Der er siledes be-
hov for bedre metoder til tidlig diagnostik, stadieinddeling,
behandlingsstratificering og prognoseevaluering. Biologiske
markorer efterforskes med henblik herpa, herunder er protei-
ner i mannanbindende lectin (MBL)- komplementaktiverings-
pathway under validering.

I ojeblikket er karcinoembryonalt antigen (CEA) den ene-
ste anvendte tumormarker ved KRC, men mange andre mar-
korer (sdsom CA 19-9, CA 242 og TIMP-1) er under evalue-
ring. Ingen af disse, alene eller i kombination, har endnu vist
sig at vere tilstreekkelig specifikke eller sensitive til akkurat



