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1 Das Krankheitsbild des Morbus Adamantiades Behçet 

1.1  Einleitung und Zielsetzung 

Der Morbus Adamantiades Behçet (MAB) ist eine chronisch progrediente Vaskulitis vom 

multisystemischen Typ. Die Erkrankung ist klinisch gekennzeichnet durch das rezidivierende 

Auftreten von oralen Aphthen, Genitalulzera und Uveitis. Endemisch tritt der MAB im östlichen 

Mittelmeerraum sowie im Mittleren und Fernen Osten auf, dieses Ausbreitungsgebiet entspricht 

der „antiken Seidenstraße“. In Deutschland ist die Erkrankung selten, sie wird jedoch in Zukunft 

aufgrund der gesteigerten Migration immer mehr an Bedeutung gewinnen. Studien über den 

MAB sind in der Bundesrepublik hauptsächlich auf rheumatologische oder dermatologische 

Bereiche beschränkt. Es existieren keine epidemiologischen Daten über okuläre Manifestationen 

in Deutschland. In dieser Arbeit werden erstmalig in Deutschland Verläufe des MAB aus 

ophthalmologischer Sicht dargestellt. Berlin eignet sich durch den hohen Anteil der 

Bevölkerung, die aus den Gebieten entlang der Seidenstraße stammen, ausgezeichnet zur 

Erfassung neuer epidemiologischer Daten.  

 

In der vorliegenden Studie werden: 

 

• epidemiologische Daten und genaue Verläufe der okulären Symptomatik für den Morbus 

Adamantiades Behçet im deutschsprachigen Raum anhand eines Patientenkollektivs im 

Zeitraum zwischen1982 und 2006 erfasst 

 

• mögliche Unterschiede in der klinischen Symptomatik und den Krankheitsverläufen bei 

den Patienten verschiedener Herkunft und unterschiedlichen Geschlechts aufgezeigt 

 

• sowie der Einfluss von Geschlecht, Herkunft der Patienten und der Beginn des 

Beobachtungszeitraums auf den Visusverlauf dargestellt. 
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1.2 Historischer Rückblick 

Die vermutlich ersten Aufzeichnungen über diese Erkrankung findet man in der Antike bei 

Hippokrates von Kos, der in seinem siebten Fall des dritten EPIDEMION-Buch Symptome 

beschreibt, die den Kardinalsymptomen des Morbus Adamantiades Behçet sehr ähnlich sind97: 

 

            

Abbildung 1: Hippokrates Büste aus81      Abbildung 2: Originaltext III. Epidemion-Buch aus287 

 
„Es gab auch andere febrile Erkrankungen, die im folgenden beschrieben werden. Der Mund 

vieler Patienten war von aphthösen Ulzerationen befallen. Um die Genitalien waren viele 

purulente Geschwüre sowie Furunkel außerhalb und innerhalb und um die Leisten zu sehen. 

Dazu gab es eine wässerige Augenentzündung mit chronischem Verlauf und Schmerzen sowie 

Wucherungen an den Augenlider- außerhalb und innerhalb- die das Sehvermögen vieler 

Patienten minderten. Diese Läsionen werden mykotische Veränderungen genannt. Reichliche  

Wucherungen wuchsen auch auf den anderen Ulzerationen, besonders auf den Geschwüren im 

Genitalbereich. Viele Karbunkel wuchsen im Sommer sowie andere Läsionen, die septische 

Läsionen genannt werden. Es gab auch große Ekthyma und große herpetische Veränderungen bei 

vielen Patienten292.“  

 

In der Neuzeit berichtete Benediktos Adamantiades (1875-1962), ein griechischer 

Ophthalmologe, von einem jungen Mann mit ähnlichen Manifestationen. Im Jahre 1930, auf der 

Jahrestagung der ärztlichen Vereinigung in Athen, beschrieb er in einem Vortrag, dass dieser 

innerhalb von 3 Jahren an einer Thrombophlebitis des linken Unterschenkels sowie an einer 

rezidivierenden Iritis mit Hypopyon beider Augen erkrankte, die durch eine Opticusatrophie im 

Verlauf zur Erblindung führte. Außerdem litt der Patient an einer rezidivierenden oralen 

Aphthose, an vernarbenden Genitalulzera und einer sterilen Hydarthrose100. Erstmalig wurden in 

diesem Vortrag die Augensymptome, die oralen Aphthen und die Genitalulzera miteinander in 
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Verbindung gebracht und einem Krankheitsbild zugeordnet. Dieser Fall wurde 1931 in der 

französischen Zeitschrift „Annales d´Oculistique“ veröffentlicht6. Sechzehn Jahre später fügte er 

eine vaskuläre Beteiligung hinzu und klassifizierte mit der okulären, mukokutanen und 

systemischen Variante unterschiedliche Manifestationsformen5. Er wies in seinen Arbeiten 

darauf hin, dass die Krankheit entweder viele Jahre monosymptomatisch bleibt, oder bereits zu 

Beginn die polysymptomatische Form auftreten kann und Augenbeteiligungen sowie schlechtere 

Prognosen häufiger bei Männern vorzufinden sind. Die okuläre Symptomatik, Adamantiades 

Hauptsymptom, eine rezidivierende Hypopyoniritis hinterlässt Dauerschäden und führt im Laufe 

der Zeit zur Erblindung. 

 

                                 
Abbildung 3: Benediktos Adamantiades aus288                       Abbildung 4: Hulûsi Behçet aus215 

 
Der türkische Dermatologe Hulûsi Behçet präsentierte 5 Jahre später in einer Sitzung der 

Dermatologischen Gesellschaft von Istanbul eine 34 jährige Patientin mit Läsionen am Mund, an 

den Genitalien und an den Augen, die seit 7 Jahren rezidivierend auftraten. Er veröffentlichte 

seine Beobachtungen im Jahre 1937 in der Dermatologischen Wochenschrift36. Bei 

histologischen Untersuchungen der oralen Läsionen fand Behçet Elementarkörperchen und 

äußerte den Verdacht einer viralen Genese35,36. Behçet veröffentlichte in den kommenden 3 

Jahren mehrere Publikationen mit Krankheitsbeschreibungen von 5 weiteren Patienten, in 

welchen er weiterhin seine Überzeugungen von der Eigenständigkeit der multisymptomatischen 

Erkrankung, ebenso wie die virale Genese vertrat und damit die Aufmerksamkeit der 

wissenschaftlichen Gesellschaft auf dieses rätselhafte Krankheitsbild zog287. Verschiedene 

neuzeitliche Autoren haben eine Vielzahl von wenn auch häufig unvollständigen 

Beschreibungen des Krankheitsbildes publiziert. Von allen in Tabelle 1 aufgeführten 

Wissenschaftlern vor 1931 ist Gilbert als einer der wichtigsten zu werten, der als erster die 
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okuläre Entzündung mit Symptomen an anderen Körperteilen in Verbindung brachte100. In 

seinen Augen war die Erkrankung nicht als eine lokale ophthalmologische Entzündung zu sehen, 

es handelte sich seiner Meinung nach um eine Form der Septikämie, weshalb er sie als 

„septische Iritis“ und etwas später „Ophthalmia lenta“ bezeichnete103,104. Ein weiterer Vertreter 

der Neuzeit, der die nosologischen Zusammenhänge zwischen mukokutaner Aphthosis und 

generalisierter Aphthosis im Sinne einer progredient verlaufenden schweren Allgemein-

erkrankung („grande aphtose“) erkannte, war im Jahre 1941 der Pariser Dermatologe 

Touraine246. Er fasste 274 Fälle nichtinfektiöser Aphthenerkrankungen mit Einbeziehung 

rezidivierender Hypopyon-Iritiden zusammen als „Aphtose généralisé“. 

 

Autoren Jahr Beschreibung 
Hippokrates von Kos97 460-377 

v. Christi 
Orogenitale Aphthosis, Iridozyklitis und kutane 
Symptomatik 

Janin121 1772 Rezidivierende Iritis mit Hypopyon 
Reis205 1906 Rezidivierende Iritis mit Erythema nodosum und Arthritis 
Blüthe41 1908 Rezidivierende Hypopyoniritis, Arthritis, Orchitis, 

mukokutane Manifestationen 
Gilbert103,104 1920-

1925 
Ophthalmia lenta (rezidivierende Iridozyklitis mit 
akneiformen Hautveränderungen und Fieber) 

Planner,Remenowski200 1922 Orogenitale Aphthen und doppelseitige Iritis 
Wewe265 1923 Rezidivierende Hypopyoniritis, Arthritis, Pyodermien und 

ZNS-Manifestationen 
Shigeta224 1924 Hypopyoniritis mit mukokutanen sowie genitalen 

Ulzerationen; 1. Veröffentlichung in Japan 
Adamantiades6  1931 Rezidivierende Hypopyoniritis, orogenitale Aphthosis und 

kutane Symptomatik (Thrombophlebitiden, Erythema 
nodosum, sterile Pusteln); Eingrenzung als eigenständiges 
Krankheitsbild 

Dascalopoulos66 1932 zwei ähnliche Fälle bestätigen Adamantiades Befunde 
Behçet36 1937 Trisymptomenkomplex (aphtöse Geschwüre im Mund, 

genitale Ulzerationen, Iridozyklitis) begleitet von Erythema 
nodosum und rheumatoider Arthritis 

Touraine246 1941 „Grande apthose“ 
Adamantiades5 1946 vaskuläre Manifestationen als weiteres Krankheitssymptom 
Tabelle 1:  Historische Darstellung des MAB 

 

1.3 Epidemiologie 

1.3.1 Geographische Verteilung  

Der MAB tritt vermehrt im östlichen Mittelmeerraum19,280, im Mittleren und Fernen Osten auf. 

Man findet diese Erkrankung hauptsächlich in Ländern entlang der antiken Seidenstraße27,254. In 

Europa17,59,84,214, im übrigen asiatischen Raum18, in Amerika83,159 und in Australien258 wird der 

MAB dagegen selten beobachtet. Die höchste Prävalenz mit ca. 370 Patienten auf 100 000 
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Einwohner wurde für den Ostteil der Türkei beschrieben27,280. In Deutschland liegt die Prävalenz 

zur Zeit bei 0,72 pro 100 000 Einwohner192. Untersuchungen aus Japan zeigen, das die 

Erkrankungshäufigkeit ein Nord-Südgefälle aufweist, wobei die höchste Prävalenz von 30/100 

000 Einwohner auf der Insel Hokkaido zu finden ist171.  

 

1.3.2 Geschlechtsverteilung und Manifestationsalter 

Der MAB zeigte in früheren Veröffentlichungen ein Androtopie58,170. In den letzten 20 Jahren 

kam es jedoch immer mehr zum Angleichen des Verhältnisses108,216. In Ländern entlang der 

Seidenstraße ist das Verhältnis von Mann zu Frau etwa 2-10:1 (m:w), je mehr man jedoch in 

Richtung Nordwesteuropa und USA kommt kann man eine Bevorzugung des weiblichen 

Geschlechts beobachten182,250. Familiäre Beteiligung ist häufig bei Patienten in Korea (15,4%), 

wogegen japanische oder chinesische Patienten nur in 2,2-2,6% der Fälle eine positive 

Familienanamnese aufweisen. Im Allgemeinen kann man sagen, dass man bei Patienten aus 

Israel, der Türkei oder aus arabischen Ländern häufiger eine familiäre Beteiligung beobachten 

kann als bei Patienten aus Europa284. Unabhängig von Geschlecht oder Herkunft beginnt die 

Erkrankung meist im dritten Lebensjahrzehnt. Es wird allerdings auch ein sehr früher101,247 und 

später Beginn in der Literatur beschrieben264. Obwohl genitale Ulzera und Erythema nodosum 

häufiger bei Frauen vorkommen, übertrifft das männliche Geschlecht die Frauen was die 

Schwere jeder Manifestation betrifft. Das Auftreten okulärer, neurologischer und vaskulärer 

Manifestationen wird häufiger bei Männern beobachtet108,188,252. Männliche Patienten erkranken 

früher am MAB und weisen eine höhere Prävalenz für eine Beteiligung der Augen auf. Sie haben 

häufig schon zu Beginn eine schlechtere Sehschärfe211,250. Vor allem junge Männer aus der 

Türkei, dem Mittleren und Fernen Osten sowie aus Japan haben aggressive und schwere 

Verläufe, wogegen Schwarzafrikaner eher zu mukokutanen Manifestation neigen119,201,252,281. Die 

Anzahl der Patienten mit einem juveniler MAB, definiert durch Auftreten erster Symptome vor 

dem 16. Lebensjahr, variiert stark in den unterschiedlichen Ländern. In Japan haben ca. 1,5% der 

Patienten einen juvenilen MAB, in Deutschland sind 10,7% der Patienten betroffen und in Israel 

erkranken 44,1% aller Patienten vor dem 16. Lebensjahr284.  

 

1.3.3 Krankheitsverlauf 

Zwischen dem Auftreten der ersten Symptome und der Ausbildung des vollen 

Symptomenkomplexes liegen je nach Studie 0-38 Jahre14. Die Erkrankung wird meist erst Jahre 

nach Auftreten erster Symptome diagnostiziert. Die Zeitspanne bis zur Diagnosestellung liegt 
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zwischen 1 Jahr in Israel, 3 Jahren in Deutschland, 6 Jahre in der Türkei und in Japan wurde der 

Morbus Adamantiades Behçet erst durchschnittlich 5-15 Jahre nach Erstmanifestation 

festgestellt284. Orale Aphthen stellen weltweit das häufigste Erstsymptom dar (47-86%). Andere 

Symptome wie genitale Ulzera, Hautmanifestationen (insbesondere Erythema nodosum), okuläre 

Beteiligung, Arthropathie, vaskuläre Manifestationen sowie neurologische Beteiligung können 

ebenfalls den Beginn der Erkrankung signalisieren284. Der Beginn der okulären Symptomatik 

liegt im 3. oder 4. Lebensjahrzehnt18,234. In einer großen Studie von Tugal-Tutkun et al. traten die 

ersten Augenmanifestationen bei Männern mit 28,5 Jahren und bei Frauen mit 30,2 Jahren auf250. 

Es wird jedoch auch ein juveniler Beginn der Uveitis mit durchschnittlich 13 Jahren 

beschrieben251. Bei monokulärem Beginn der Erkrankung dauert es durchschnittlich 2 Jahre bis 

zur Manifestation am anderen Auge40,198. 

 

1.4 Klinik 

1.4.1 Mukokutane Manifestationen 

Zu den obligaten Manifestationen der Erkrankung zählen rezidivierende orale Aphthen, die meist 

auch das erste Symptom darstellen11,61,108,219. Die Schleimhautdefekte sind meist unterschiedlich 

groß, scharf begrenzt, mit fibrinösen Exsudaten bedeckt und von einem hyperämischen Hof 

umgeben. Aufgrund der Schmerzhaftigkeit der Aphthen haben die betroffenen Patienten oft 

erhebliche Einschränkungen bei der Nahrungsaufnahme. Diese Effloreszenzen können einzeln 

oder multipel auftreten und befallen die Lippen-, Wangen- und Zungenschleimhaut sowie das 

Zahnfleisch102. Selten, in besonders schweren Fällen, findet man Aphthen im Bereich des 

Larynx, Pharynx oder am Kehldeckel14,102,225. Die Mundschleimhautdefekte bleiben etwa 1-2 

Wochen bestehen und heilen meist ohne Narbenbildung ab. Rezidive treten von einmal 

wöchentlich bis dreimal jährlich auf und bei einigen Patienten gibt es kaum symptomfreie 

Intervalle.  

Genitale Ulzera gehören zu den zweithäufigsten Manifestationen11,102,182. Sie imponieren meist 

größer und tiefer als orale Aphthen. Prädilektionsstellen beim Mann sind Scrotum und Penis und 

bei der Frau die Vulva61. Die wie ausgestanzt wirkenden Ulzera heilen aufgrund der Tiefe oft 

narbig ab und können in seltenen Fällen zum Einengen des Introitus führen. Sie rezidivieren 

jedoch nicht so häufig wie orale Ulzerationen58,123. 

Weitere kutane Manifestationen, die im Rahmen des MAB auftreten sind Papeln, Pusteln, 

Pyodermien, Abszesse, Ulzerationen, Erythema nodosum sowie superfizielle 

Thrombophlebitiden38,102. Diese Manifestationen rezidivieren zusammen mit anderen 
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Symptomen und heilen je nach Tiefe der Läsionen als Restitutio ad integrum oder narbig ab. 

Perianale Aphthen als kutane Manifestation sind bei Erwachsenen selten und kommen meist 

beim juvenilen MAB vor90,147.  

Nach den Kriterien der International Study Group ist die kutane Hyperreaktivität wegweisend für 

die Diagnosestellung des MAB1. Nach einer intrakutanen Injektion von physiologischer 

Kochsalzlösung mit einer 20 G Nadel ohne vorherige Hautdesinfektion kommt es bei Patienten 

mit kutaner Hyperreaktivität zu einer Papel- bzw. Pustelbildung innerhalb von 12 - 48 Stunden 

nach Injektion. Diese Reaktion ist meist nur während eines akuten Krankheitsschubes positiv, in 

Remission oder unter immunsuppressiver Therapie wird das Pathergie-Phänomen negativ46. 

Neuere Studien ergaben, dass keine Korrelation zwischen dem Vorliegen eines positiven 

Pathergie-Tests und dem Schweregrad mukokutaner Manifestation besteht141. Die Tatsache, dass 

auch Patienten mit Pyoderma gangraenosum, rheumatoider Arthritis und Herpes genitales sowie 

gesunde Testpersonen eine positive Reaktion zeigen, belegt, dass das Pathergie-Phänomen nur 

wegweisend und nicht pathognomisch für MAB ist13,202,212. 

 

1.4.2 Okuläre Manifestationen 

Zu den okulären Manifestationen des MAB gehören rezidivierende Iridozyklitiden, 

Hypopyoniritis oder Panuveitis. Bei mehr als 50% der Patienten sind okuläre Manifestationen 

nachweisbar (in 70-90% der Fälle bei männlichen Individuen). Augenbeteiligungen wurden 

häufiger bei Patienten beschrieben, die das HLA B 51 Merkmal aufwiesen289. Ein einseitiger 

Befall wird bei 20% beobachtet, bei 80% sind beide Augen betroffen. Okuläre Manifestation 

sind besonders häufig bei türkischen und japanischen Patienten. Die Augenbeteiligung ist bei 1/5 

der Patienten das erste Symptom des MAB. Initial kommt es meist zu einseitiger Entzündung der 

vorderen Augenabschnitte, wogegen im Verlauf häufig der Glaskörper sowie die hinteren 

Augenabschnitte beider Augen betroffen sind. In der Regel dauert es 2-3 Jahre vom Beginn der 

Erkrankung bis zum Auftreten erster okulärer Manifestation148. Eine Entzündung des vorderen 

Augenabschnittes beobachtet man häufiger bei Frauen, wogegen eine Panuveitis eher bei 

Männern zu finden ist250. Zu den Symptomen einer akuten anterioren Uveitis gehören 

verschwommenes Sehen, periorbitale Schmerzen, Photophobie, Reizmiosis und Tränenfluss. Im 

Spaltlampenlicht werden innerhalb der vorderen Augenkammer Zellen und Proteine sichtbar, die 

aus den entzündlich veränderten Gefäßen ausgetreten sind. Dies bezeichnet man als Tyndall-

Phänomen. Durch die Reizmiosis hat die Irisrückfläche oder der Pupillenrand Kontakt mit der 

Linsenvorderfläche und es kann zu Verklebungen,  so genannten hinteren Synechien führen. 
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Nach rezidivierenden Iritisschüben kann es zu Verziehung der Pupille kommen. Bei einer 

vollständigen, entzündlich bedingten Verklebung der Pupille mit der vorderen Linsenfläche 

(Seclusio pupillae) kann das Kammerwasser nicht mehr aus der hinteren in die vordere 

Augenkammer abfließen, die Iris wölbt sich napfkuchenartig nach vorn und die Folge ist ein 

sekundäres Winkelblockglaukom. Ebenso können sich periphere vordere Synechien und 

Irisatrophie entwickeln. Ein Hypopyon, als Zeichen einer massiven Leukozyten-Reaktion in der 

Augenvorderkammer, findet man nur bei ungefähr 6% der Patienten mit okulärem Behçet, 

womöglich aufgrund der raschen Diagnosestellung und des frühzeitigen Therapiebeginns40,203. 

Vaskulitische Attacken der Netzhaut sind die meist gefürchteten Komplikation beim MAB. Die 

häufigsten Befunde sind Vitritis und eine retinale Perivaskulitis (meist die venösen Gefäße 

betreffend). Bei einer aktiven Periphlebitis kann es zu einem thrombotischen Gefäßverschluss 

mit oder ohne Ischämie der Makula kommen. Ein weiterer häufiger Befund ist eine Retinitis mit 

solitär oder multilokulär vorkommenden gelblich weißen Infiltraten innerhalb der Retina mit 

undeutlicher Begrenzung, die der Netzhaut ein wolkiges Aussehen verleihen und die retinalen 

Gefäße verschleiern250. Diese Veränderungen heilen unter Bildung von chorioretinalen Narben 

ab. Massive dunkle retinale Exsudate betreffen die äußeren Retinaschichten und sind assoziiert 

mit Gefäßverschlüssen. Diese okklussive Form der Retinitis ist laut Ermakova häufiger bei HLA 

B 51 positiven Patienten89. Zusätzlich kommt es während der akuten Phase der Erkrankung zu 

generalisierten Leckage der retinalen Gefäße, mit diffusem Ödem der Netzhaut, einer 

Papillenschwellung, venöser Blutstase und intraretinalen Hämorrhagien20. Eine intermediäre 

Uveitis (Vitritis) ist charakterisiert durch zelluläre Infiltrationen, welche sich innerhalb des 

ganzen Glaskörpers oder meist in hinteren Abschnitten verteilen, in Abwesenheit von fokalen 

Läsionen der Retina. Behçet Patienten mit Beteiligung der hinteren Augenabschnitte stellen sich 

mit einem schmerzlosen Abfall der Sehschärfe oder mit Schleiersehen vor. Die Schwere und die 

Anzahl der wiederkehrenden Vaskulitiden bestimmen das Ausmaß der bleibenden strukturellen 

Veränderungen, und damit den Grad des irreversiblen Visusverlustes92. Häufige Komplikation 

des okulären MAB sind Schäden im Bereich der Makula, der restlichen Retina, des Nervus 

Opticus42. Die intraretinalen Entzündungsherde heilen häufig narbig ab und nicht selten kommt 

es zu bleibenden Gefäßverschlüssen im Anschluss der Vaskulitis. Aufgrund rezidivierender 

Entzündungen kommt es bei vielen Patienten zu einem zystoiden Makulaödem. Dieses 

verschwindet in einigen Fällen unter einer Behandlung mit Azetolamid oder es schreitet fort bis 

zu einem chronisch persistenten Makulaschaden mit strukturellen Veränderungen150,223. Der 

intraokuläre Druck von Behçet Patienten kann aufgrund der Kammerwassersekretion ansteigen 
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oder erhöht sein, weil Entzündungszellen das Trabekelmaschenwerk verstopfen. Weitere 

Ursachen für ein Sekundärglaukom sind: Trabekulitis, fortgeschrittene hintere Synechien (Iris 

bombata), periphere anteriore Synechien, Neovaskularisationen oder Langzeit-Cortisongabe266. 

Eine große Studie von Elgin et al. zeigte kürzlich, dass ungefähr 11% der Patienten mit MAB ein 

Sekundärglaukom entwickeln86. Zur Kataraktentwicklung kommt es während des entzündlichen 

Verlaufs der Erkrankung oder als Folge der systemischen oder topischen Steroidgabe. Die 

hintere subkapsuläre Katarakt zählte zu den häufigsten Formen, andere Formen, wie anteriore 

subkapsuläre Trübung oder Rindenkatarakt kommen ebenfalls vor64.  

 

1.4.3 Beteiligung anderer Organsysteme  

Bei mehr als der Hälfte der Patienten kommt es im Rahmen des MAB zu Manifestationen am 

Bewegungsapparat157. Diese können sich in Rötung, Schwellung und Zeichen einer Synovitis 

äußern. Zu den am häufigsten betroffenen Gelenken gehören Knie- und Sprunggelenke37,130. Die 

Beschwerden sind zuerst monoartikulär und gehen im Laufe der Zeit in eine Polyarthritis über. 

Das Gelenkpunktat zeigt histologisch ein exsudatives Bild mit polymorphen mononukleären 

Zellen283. 

Eine vaskuläre Beteiligung weisen 15–35% der Patienten auf47,108,131. Mögliche klinische 

Manifestationen sind Obstruktionen der Venen bzw. Thrombosen in Extremitäten, dem Gehirn, 

der Lungen sowie der Nieren38,82,116,131. Folge des Verschlusses intrahepatischer Venen kann ein 

Budd Chiari Syndrom sein183. Typische histopathologische Befunde sind granulomatöse 

Infiltrate bei ungefähr der Hälfte der Patienten, gefolgt von nekrotisierender oder lymphozytärer 

Vaskulitis. Möglich ist auch eine Kombination beider mit Thrombosen9. Der Befall arterieller 

Gefäße kommt seltener vor, meist in Form von Aneurysmen der Aorta, der Arteria femoralis 

oder der Lungengefäße176,182,253,262. Mögliche Komplikationen sind Aneurysmarupturen und 

Blutungen49,148. Entzündliche Veränderungen können am gesamten Gefäßsystem auftreten, 

betreffen jedoch meist den venösen Schenkel.  

Zu den meist gefürchteten Beteiligungen des MAB gehören neurologische Manifestationen, die 

häufig mit einer schlechten Prognose verbunden sind. Eine Beteiligung des zentralen 

Nervensystems weisen je nach Literatur 5-35% der Patienten auf38,43,263. Neurologische 

Beteiligungen können Vaskulitiden der cerebralen Gefäße, Sinusvenenthrombosen, ischämische 

Hirninfarkte, intracerebrale Blutungen, sterile Meningoencephalitiden oder aseptische 

Entzündungen des Myelons oder der Meningen sein43,261. Symptome sind eine akut einsetzende 

Hirnstammsymptomatik, erhöhter intrakranieller Druck, Kopfschmerzen, Meningismus, 
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Pyramidenbahnzeichen und in seltenen Fällen epileptische Anfälle8,26. Bei der Untersuchung des 

Liquors findet man eine lymphozytäre Pleozytose und eine mäßige Eiweißvermehrung8,263. 

Schleichend einsetzende psychische Veränderungen wie organische Psychosyndrome, Demenz, 

Depression oder aggressives Verhalten können ebenfalls beobachtet werden45,115,257. 

Mit einer Häufigkeit von 10-50% gehören gastrointestinale Manifestationen zu den 

vorherrschenden Symptomen des MAB. Im Rahmen der Erkrankung sieht man entzündliche 

Ulzerationen im terminalen Ileum oder Caecum, seltener in Oesophagus und Magen33,102. 

Symptome der intestinalen Beteiligung sind Appetitlosigkeit, Dysphagie, Dyspepsie, Übelkeit, 

Erbrechen, Meteorismus, Blutungen und Diarrhöen. Perforationen der Hohlorgane, Blutungen 

und Malabsorption sind schwerwiegende Komplikationen. Die Läsionen sind typischerweise 

gegenüber jeglicher Behandlung resistent und rezidivieren auch nach chirurgischer Entfernung 

der befallenen Segmente, meist neben oder direkt im Bereich der Anastomosen33,151. 

Radiologisch und endoskopisch ähnelt das Bild einer akuten hämorrhagischen Colitis oder  

Morbus Crohn. Man findet tiefe Ulzera im Colon umgeben von gesunder Mucosa. Histologisch 

zeigt sich eine unspezifische Entzündung in Form von einer Vaskulitis bzw. Perivaskulitis mit 

Zeichen einer leukozytoklastischen und fibrinoiden Nekrose62,207. 

Zu den eher selteneren Manifestationen des MAB gehört die kardiale Manifestation108. Es 

können alle Anteile des Herzens beteiligt sein. So findet man sporadisch Fälle von Endo-, Myo- 

oder Perikarditis, akute Myokardinfarkte, Koronararterienaneurysmen, ventrikuläre Thrombosen, 

kongestive Kardiomyopathie, Klappendysfunktionen sowie Endomyokardfibrose23,98,117. 

Die Prävalenz einer Lungenbeteiligung liegt zwischen 1-12%232. Zeichen einer 

Lungenmanifestation sind Dyspnoe, Fieber, Thoraxschmerz und Haemoptysis. Es handelt sich 

um eine pulmonale Vaskulitis, die zu aneurysmatischen Veränderungen, arteriellen oder venösen 

Thrombosen, Lungeninfarkten oder Lungenblutungen führen kann82,253. In der Literatur ist das 

männliche Geschlecht häufiger  von einem Lungenbefall betroffen87,112. Auf dem Thorax-

Röntgenbild sieht man Hilusverbreiterungen, Zwerchfellhochstand, diffuse Verdichtungen oder 

Pleuraergüsse. Im CT zeigen sich Aneurysmen, Abbrüche und irreguläre Verläufe der 

pulmonalen Gefäße, die sich auch mit der Pulmonalangiographie nachweisen lassen87. 

Begleitend zu den oben genannten Manifestationen können die Schübe mit einem allgemeinen 

Krankheitsgefühl einhergehen. Symptome wie Kopfschmerzen, Fieber, Appetitlosigkeit, 

Gewichtsverlust, Lymphadenopathie und Schweißausbrüche wurden beschrieben58. Die 

Prävalenz für Kopfschmerzen im Rahmen des MAB ohne neurologische Beteiligung variieren 

von 50-88%102,208. Beim männlichen Geschlecht können abakterielle Entzündungen von Hoden, 
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Nebenhoden und Prostata auftreten58,84. Seltene Manifestationen am weiblichen inneren Genitale 

sind Ulcera an der Cervix uteri, urethravaginale Fisteln oder eine Salpingitis28,84,256. Eine 

Beteiligung der Nieren in Form von Glomerulonephritiden, mesangioproliferativen 

Veränderungen und Amyloidosen wurden ebenfalls beobachtet. Symptome der 

Nierenmanifestation waren Proteinurie, Hämaturie und Beeinträchtigungen der 

Nierenfunktion15,85. Manifestationen im Bereich der Harnblase können abakteriellen 

Entzündungen oder Ulzera sein57,84. Pankreas, Leber und Milz gehören ebenfalls zu Organen, bei 

denen es zu Manifestationen im Rahmen des MAB kommen kann33,58. 

 

1.5 Ätiologie und Pathogenese 

Es handelt sich beim MAB weiterhin um eine Erkrankung, deren Ätiologie und Pathogenese 

nach wie vor nicht vollständig geklärt ist. Wahrscheinlich wird die Krankheit vermittelt durch 

ein Zusammenspiel von Genetik, infektiösen Erregern, Immundysregulation und 

Umweltfaktoren. Weiterhin vermutet man eine Beteiligung von vermehrten zirkulierenden 

Immunkomplexen, Komplementfaktoren, akut Phase Proteinen, veränderter Lymphozyten-

Chemotaxis und exzessiver  B-Zell Stimulation. Laut Evereklioglu ist der MAB Folge einer 

verstärkten Reaktion auf bakterielle Antigene bei genetisch bedingter Anfälligkeit des Wirtes92. 

 

1.5.1 Genetische Disposition 

Die Prävalenz eines familiären MAB liegt zwischen 1-18%. Diese Fälle von beteiligten 

Familienmitgliedern unterstützen eine genetische Hypothese107,108,173,284. In einer türkischen 

Studie wurde das Erkrankungsrisiko unter Geschwistern auf 11,4-52,5 geschätzt107. Unter 

verschiedenen genetischen Markern, wurde der Klasse I HLA-Genotyp B5 und seine Subklassen 

B 51 auf Chromosom 6p21 in Assoziation gebracht mit der Anfälligkeit für MAB in Ländern 

entlang der Seidenstraße, wo 27–77% der Patienten HLA B 51 positiv sind, nicht aber in 

westlichen Ländern232,254. Das relative Erkrankungsrisiko unter HLA B 51 Trägern ist jeweils 

13,3 und 6,7 und 1,3 in der Türkei, Japan und den USA, verglichen mit HLA B 51 negativen 

Menschen.  Bei sporadischen Fällen, die in Nordeuropa und USA vorkommen, scheint dieser 

Genotyp jedoch nicht risikoerhöhend zu sein92. Das HLA B 51 Antigen nimmt teil an der 

endogenen Antigensynthese innerhalb der CD8+ zytotoxischen Suppressor-T-Lymphozyten und 

ist beteiligt an der Funktion neutrophiler Zellen, die eine erhöhte Superoxidproduktion 

aufweisen, sowie am Ungleichgewicht der T-Lymphozyten, welches charakteristisch für den 

MAB ist233,268. Da der HLA B 51 Genotyp häufiger anzutreffen ist bei Patienten mit posteriorer 
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Uveitis oder progredienter ZNS Beteiligung als bei Patienten mit milden Verläufen, beeinflusst 

er wahrscheinlich die Schwere der Verlaufsform285. Auch das MICA 006 Gen, das in enger 

Nachbarschaft zum HLA B 51 Gen auf Chromosom 6 liegt, ist bei Behçet Patienten im 

Vergleich zur Kontrollgruppe erhöht und stellt laut Gonzalez-Escribano et al. einen zusätzlichen 

Risikofaktor dar92,105. Der MICA Locus wird von Lymphozyten, Monozyten und endothelialen 

Zellen präsentiert, die ebenfalls eine Rolle im Verlauf der Erkrankung spielen76,102,195. Eine 

interessante Studie von Molinari et al. sichert den ersten Beweis der genetischen Heterogenität 

bei MAB und der Existenz des Mendelschen Vererbungsmodus als autosomal dominante 

Vererbung bei einer Untergruppe pädiatrischer Behçet Patienten167. 

 

1.5.2 Infektiöse Hypothese  

Immer wieder wurden infektiöse Erreger mit der Pathogenese des MAB in Verbindung gebracht. 

Schon Behçet vermutete eine virale Ätiologie aufgrund der histologisch nachweisbaren 

Einschlusskörperchen innerhalb der Läsionen36. Vor allem das Herpes simplex Virus wurde von 

einigen Autoren in Zusammenhang mit der Pathogenese gebracht, da eine Infektion mit diesem 

Virus zu ähnlichen oralen und genitalen Läsionen führt113,155,228. Verstärkt wurde diese 

Hypothese dadurch, dass bei Patienten mit MAB vermehrt HSV DNA mittels PCR im Speichel 

und innerhalb der Hautläsionen nachgewiesen werden konnte152,242. Trotz dieser Tatsache konnte 

die Theorie der viralen Triggerung nicht unterstützt werden, weil sich in einigen Studien keine 

Unterschiede zu den Kontrollen ergaben76,102,174. Ein randomisierter klinischer Versuch hat 

ebenfalls gezeigt, dass Aciclovir keinen Einfluss auf orogenitale Aphthen bei Behçet Patienten 

hat69. Andere Hauptprovokationsfaktoren des MAB waren verschiedene Streptokokken 

Serotypen. Das Bakterium Streptococcus sanguinis konnte sogar aus der Mundhöhle von Behçet 

Patienten isoliert werden und führte in vitro zu einer gesteigerten Immunantwort der 

Lymphozyten149. Die Serum Antikörper-Titer und die Hypersensivität vom verzögerten Typ 

gegen Streptokokken-Antigene war signifikant höher bei MAB Patienten im Vergleich mit 

Gesunden in der Studie von Yoshikawa et al.278. In Deutschland identifizierte Zouboulis et al.  

Mycoplasma fermentas als möglichen pathogenen Auslöser291. Die Tatsache, dass Patienten mit 

MAB mit mukokutaner und vorwiegend arthritischer Symptomatik von einer antibakteriellen 

Therapie mit Penicillin profitieren und auch die Gabe von Minozyklin die Frequenz der Behçet 

Schübe deutlich reduzieren konnte, deutet ebenfalls auf eine bakterielle Triggerung hin50,51,126. 

Außerdem weisen Behçet Patienten eine erhöhte Inzidenz von bakterieller Tonsillitis und 
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dentogenen Karies auf120, und die Manipulation im Bereich dieser Foci führt durch 

Erregerkontakt zur Verschlechterung der Erkrankung.  

Weitere infektiöse Erreger, die in der Vergangenheit als potentielle Auslöser des MAB galten 

waren: Parvovirus B 19, Helicobacter pylori, Borrelia burgdorferi, Herpes Simplex Virus 6 

sowie die Hepatitis ABCE Viren92. Doch keiner dieser infektiösen Keime konnte eindeutig als 

Trigger für den MAB identifiziert werden. Die aktuelle Ansicht bezüglich der Pathogenese 

lautet: „Bakterien scheinen beteiligt und agieren als Trigger im Verlaufs des Morbus 

Adamantiades Behçet“92. 

 

1.5.3 Autoantigene 

Der MAB ist charakterisiert durch eine organ- bzw. gewebespezifische Entzündung infolge einer 

anormalen Immunantwort oder von normaler Immunantwort gegen eigene Antigene gerichtet92. 

Eine wichtige Rolle spielt das retinale S-Antigen, ein Protein, welches direkt in der 

Photorezeptorschicht der Retina lokalisiert ist. Dieses retinale Antigen induzierte bei Ratten 

experimentell eine autoimmune Uveitis240. Obwohl der exakte Trigger für den Beginn des 

entzündlichen MAB noch nicht bekannt ist, sind Immunzellen Bestandteil der Entzündung, die 

eine Sensibilisierung gegen retinales S-Antigen durchgemacht haben. Die Existenz 

krankheitsspezifischer antigener Determinanten führt bei okulärem Behçet zu einer verstärkten 

Immunantwort von T-Lymphozyten gegen retinales S-Antigen70,267. Die zelluläre Immunität 

gegen kreuzreagierende HLA-B- und S-Antigen-gekoppelte Peptide sowie die Reaktivität gegen 

retinale Antigene stehen in engem Zusammenhang mit dem okulären MAB, als Ursache oder 

zumindest unterstützen sie die Entzündungsreaktion im Verlauf92. 

 

1.5.4 Immunologische Konzepte 

Nicht nur die zelluläre Aktivität im Blut von Behçet Patienten ist erhöht, sondern auch humorale 

Faktoren scheinen verändert zu sein92. Verschiedene Zytokinprofile und erhöhte Lymphozyten 

Populationen zeigen eine Imbalance zwischen der Th1 und Th2 Phänotyp Komponente der 

Immunantwort77. Th1-Lymphozyten, die proinflammatorische Mediatoren (IL-2, IL-6, IL-12, IL-

18, TNF-α, IFN-γ)  produzieren, sind bei Behçet Patienten erhöht und konnten auch innerhalb 

der Behçet Läsionen vermehrt nachgewiesen werden4,99,118,190. In vivo und in vitro Versuche 

zeigten, dass Lymphozyten von Behçet Patienten in aktiver Krankheitsphase spontan diese 

Zytokine sezernieren und dementsprechend den Level der proinflammatorischen Mediatoren 

erhöhen, die zur Neutrophilenaktivierung führen95,102,269. Auch die Erhöhung der Adenosin 
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Desaminase (ADA), als unspezifischer Marker für T-Lymphozyten Reifung und Aktivierung, 

zeigt die Beteiligung der Th1-Lymphozyten beim MAB. Besonders bei Patienten mit einem 

aktiven Behçet zeigte sich eine signifikante Erhöhung des ADA-Levels im Vergleich zu 

Patienten in inaktiven Stadien. Demnach stellt die Höhe des ADA Levels einen wertvollen 

Indikator für die Krankheitsaktivität dar53. Die Bedeutung der Th2-Zellen wurde in der Literatur 

kontrovers diskutiert. Einige Autoren erbrachten den Nachweis vom Anstieg spezifischer Th2-

Lymphozyten Zytokine (IL-4, IL-6 and IL-10) im Serum und klärten damit nicht nur die 

Beteiligung dieser Zellen an der Pathogenese des MAB, sondern zeigten sogar eine positive 

Korrelation des Interleukin Spiegels mit der Schwere des Schubes106,114,204. Auch die Tatsache, 

dass bei der Analyse von T-Lymphozyteninfiltraten aus pustulären Hautläsionen eine deutliche 

Th2-Typ Proliferation gefunden wurde, spricht für die pathogene Eigenschaft dieser Zellreihe166. 

Andere Autoren gehen von einer protektiven Rolle der Th2-Lymphozyten aus. Da IL-10 Gabe 

bei Mäusen mit autoimmuner Uveitis zur Reduktion der okulären Entzündung geführt hat, ist 

davon auszugehen, dass die Th2 abhängige Immunreaktion laut Rizzo et al. eher apathogen 

ist206. Auch natürliche Killerzellen scheinen an der Pathogenese des MAB beteiligt zu sein. Vor 

allem die Anzahl der CD8+CD56+ Zellen war signifikant höher, sowohl im Blut, als auch im 

Kammerwasser von Patienten mit Behçet Uveitis im Vergleich zu Patienten mit anderen 

Uveititisformen270,279. Eine signifikant erhöhte Anzahl zirkulierender Immunkomplexe fand man 

ebenfalls bei Patienten mit MAB. Besonders hohe Titer wurden bei Patienten mit Erythema 

nodosum, neurologischen Manifestationen und okulärer Beteiligung nachgewiesen. Patienten mit 

milderen Verläufen zeigten dagegen eher niedrige Immunkomplex-Level3. Immunkomplexe im 

Liquor und die intrathekale Produktion von IgM, IgG und IgA wurde bei Patienten mit aktiver 

Enzephalitis beschrieben76,102,182. Bei O´Duffy zeigten 30 bis 50% der Patienten zirkulierende 

Immunkomplexe im Serum178. Außerdem konnten zirkulierende IgM- Komplexe identifiziert 

werden, die gegen einen krankheitsspezifischen membrangebundenen Rezeptor auf 

mikrovaskulären Endothelzellen gerichtet sind. Die Bindung an diesen Rezeptor induziert eine 

Typ-III-Immunreaktion mit daraus folgender Synthese und Freisetzung von Zytokinen und stellt 

eine mögliche Erklärung für die Endotheldysfunktion dar290. Patienten mit MAB wiesen im 

Vergleich zur Kontrollgruppe vermehrt Serumantikörper gegen glatte Muskulatur auf und 

erhöhte Werte der Immunglobuline A, G und M. Diese Befunde sprechen für das Konzept der 

polyklonalen B-Zell Aktivierung beim MAB239. Antikörper gegen Endothelzellen sind bei der 

vaskulären und der avaskulären Form der Erkrankung vorhanden25,79. In der Vergangeheit wurde 

den Antikardiolipin AK beim MAB eine pathogenetische Funktion zugewiesen. In 
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verschiedenen Studien beobachtete man lediglich leichte Erhöhungen des Antikörpers bei Behçet 

Patienten243,286. Die Ergebnisse zeigen, dass diese AK keine große Rolle in der Pathogenese zu 

spielen scheinen, sondern eher einen zusätzlichen Risikofaktor für okuläre Manifestationen oder 

die Entwicklung einer Hautvaskulitis wie z.B. Erythema nodosum darstellen92,286. 

 

1.5.5 Neutrophile Granulozyten, Monozyten und Komplementfaktoren 

Auch andere Zellen wie neutrophile Granulozyten, Monozyten und Komplementfaktoren (C3-C9) 

spielen bei der Pathogenese des MAB eine Rolle. Verschiedene Arbeitsgruppen berichteten über 

eine Erhöhung der Leukozyten, der Monozyten, eine vermehrte Motilität der PMNL, mit 

Infiltration in kutane Läsionen sowie einer Infiltration ins Kammerwasser bei okulärer 

Beteiligung und einen Anstieg zirkulierender Proteine wie C3, C4, C5, IgA und Haptoglobin92. 

Aktivierte Monozyten produzieren inflammatorische Zytokine wie IL-1 IL-6, IL-8, TNF-α und 

GM-CSF. Diese Zytokine wiederum führen zur Aktivierung der PMNL und einer gesteigerten 

Adhäsion der Neutrophilen an den Endothelzellen, die dadurch möglicherweise eine 

Gewebezerstörung verursachen92. Der Nachweis der erhöhten Plasma MPO-Aktivität, als Marker 

der Aktvivierung neutrophiler Granulozyten und Biomarker des oxidativen Stresses bei aktivem 

MAB, spricht ebenfalls für die Beteiligung dieser Zellen271. Verschiedene Überfunktionen von 

neutrophilen Leukozyten im peripheren Blut, wie Chemotaxis, Phagozytose und Infiltration in 

die Läsionen, spielen eine Rolle beim aktiven MAB54,233,268. 

 

1.5.6 Andere mögliche pathogene Faktoren 

In der Pathogenese des MAB scheint auch eine Endotheldysfunktion und vermehrte NO-

Freisetzung, die sogar als Marker für die Schwere der Erkrankung gilt, eine Rolle zu spielen94,96. 

NO wurde als wichtiger Mediator der uvealen Entzündung beschrieben und die NO-Synthase 

Aktivität wurde in uvealem Gewebe nachgewiesen184,194. Bei Uveitispatienten fand die Gruppe 

um Yilmaz erhöhte NO-Blutwerte276. Auch VEGF, ein endothelspezifisches Zytokin wurde bei 

Behçet Patienten vermehrt nachgewiesen. Dieses Zytokin wird durch Entzündungen und 

proinflammatorische Zytokine vermehrt exprimiert, stimuliert die Angiogenese, führt zur 

endothelabhängigen Vasodilation über NO-Freisetzung und regt die Leukozytenmobilisation 

an44,56,92. Auch die Beteiligung von Hitzeschockproteinen (HSP) bei der Pathogenese wurde in 

der Vergangenheit diskutiert. Mehrere Arbeitsgruppen beschäftigten sich mit HSP. Sie fanden 

mit menschlicher Mucosa kreuzreagierende Antikörper gegen HSP, konnten streptokokken-

assoziierte HSP aus Behçet Läsionen isolieren und zeigten, dass Antikörper gegen bakterielle 
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oder humane HSP zur Kreuzreaktion mit retinalem Antigen fähig sind154,237,238. Hitzebehandelte 

Streptokokken Antigene waren in der Lage okuläre Entzündungen oder sogar systemische 

Infektionen im Rahmen des MAB auszulösen236. Der Anstieg der T- und B-Zell-Antworten bei 

Kontakt mit HSP-Antigenen lässt darauf schließen, dass HSP bei verschiedenen ethnischen 

Populationen, eine Rolle in der Pathogenese zu spielen scheinen78,127.  

 

1.6 Klassifikation und Diagnosestellung 

Es gibt zurzeit weder eindeutige, die Diagnose sichernde Laborparameter noch einen 

pathognomonischen sensitiven Test beim MAB. Die Diagnose basiert allein auf klinischen 

Befunden, dem Erkennen und Zusammenfügen der verschiedenen charakteristischen 

Manifestationen des Patienten zu dem Gesamtbild des MAB. Oft kommt es jedoch zu 

Verzögerung der Diagnosestellung, da die klinischen Manifestationen häufig nicht gleichzeitig in 

Erscheinung treten92. Im Laufe der Zeit wurden verschiedene Diagnosekriterien und 

Klassifikationsmodelle aufgestellt. Touraine erbrachte im Jahre 1941 den ersten Versuch den 

MAB zu klassifizieren. Er teilte 343 in der Literatur beschriebene Fälle in 3 Gruppen ein und 

prägte den Begriff der „Aphthose“246. 

 

       Einteilung nach Touraine  (1941)246 

•••• Aphtose der Schleimhaut (orogenitale Aphthose) 

•••• Mukokutane Aphthose (orogenitale Aphthose mit Hautmanifestationen)  

•••• Generalisierte Aphthose (variable Kombination von mukokutanen, ophthalmologischen,   

                                                      neurologischen, arthritischen und anderen Manifestationen) 

Tabelle 2: Einteilung des MAB nach Touraine 

 

 

Einteilung nach Lehner und Barnes (1979)153 

•••• Mukokutaner Typ:      orale und genitale ulzeröse Aphthen mit oder ohne    

                                          Hauterscheinungen 

•••• Arthritischer Typ:       Gelenkbeteiligung und 2 oder mehrere mukokutane  Manifestationen 

•••• Neurologischer Typ:   Gehirnbeteiligung und einige oder alle Symptome des mukokutanen  

                                           oder  arthritischenTyps 

•••• Okulärer Typ:             Uveitis steht im Vordergrund, hinzu treten einige oder alle Symptome 

                                          der  obengenannten Typen 

Tabelle 3: Einteilung nach Lehner und Barnes 
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Im Jahre 1979 gelang es Lehner und Barnes den MAB in vier verschiedene Typen einzuteilen153 

(s. Tab. 3). Weitere Autoren, die sich intensiv mit Diagnosekriterien des MAB beschäftigten, 

waren Mason161, O´ Duffy177 sowie Dilsen und Mitarbeiter74 (s. Tab. 4). Das Behçet Research 

Commitee of Japan erstellte unter Berücksichtigung der Häufigkeit der Symptome und anhand 

ihrer Gewichtung eine neue Einteilung. Diese unterscheidet die Symptome in Haupt- und 

Nebenkriterien. Außerdem wurden in den japanischen Richtlinien auch die jahrelang 

monosymptomatischen oft nur mukokutanen Verläufe berücksichtigt. So kann ein so genannter 

inkompletter MAB bei Auftreten neuer Symptome in einen kompletten übergehen2,226. 

 

Mason und Barnes  
(1969)161  

O`Duffy – Kriterien 
(1976)177  

Dilsen – Kriterien   
(1986)74  

Behçet Research 
Commitee of Japan 

(1989)2 

Hauptkriterien 
 (MAJOR) 

Hauptsymptome 
(MAJOR) 

Positiver Pathergie-Test 
(spezifisch) 

  Hauptkriterien 

Hauptkriterien       
(MAJOR) 

 •Orale Ulzerationen   
 •Genitale Ulzerationen  
 •Augenläsionen (Uveitis    
  Hypopyon, Cornealulzera  
  Retrobulbärneuritis)  
 •Hautläsionen:  Pusteln,     
  Ulzerationen, Eryth. nod. 
  oder Erythema multiforme 

 • Aphthöse Stomatitis 
 • Genitale Ulzera  
 • Uveitis  
 • Dermale Vaskulitis  
 • Arthritis 

 • Rezidiv. orale Ulzera  
 • Genitale Ulzerationen  
 • Augenmanifestation    
   (anterior/posterior )  
 • Haut (Eryth. nod. oder   
   andere  Manifestation) 
 • Thrombophlebitis (tief    
   oder oberflächlich) 

 • Rezidiv. orale Ulzera  
 • Hautläsionen (Eryth.    
    nod., Follikulitis, oberfl.  
    Thrombophlebitis)  
 • Uveitis (Iridozyklitis,        
   Hypopyoniritis, Chorio-    
   retinitis, Retinouveitis) 
 • Genitale Ulzera 

Nebenkriterien 
(MINOR) 

Nebensymptome 
(MINOR) 

Nebenkriterien Nebenkriterien 
(MINOR) 

Arthritis, Gastrointestinale 
Ulcera, Thrombophlebitis, 
Arteriitis,                    
Kardiovask. Läsionen, 
ZNS Läsionen,                      
Epidymiditis,  
pos. Familienanamnese 

Zentralnervensystem, 
Colitis, Phlebitis , 
Arteriitis der großen 
Gefäße 

Klinisch:  periph. 
Arthritis, Arterienmanif. 
Neuropsychiatrische, 
gastrointestinale, 
pleuropulmonale Manif. 
Orchiepididymitis                                                                                                                     
Andere: pos. 
Familienanamnese, 
anamn. kutane 
Hypersensibilität 

Arthritis, Gastrointestinale 
Symptome, Epididymitis, 
vaskuläre Manifestation 
(Arterienverschlüsse, 
Aneurysmen, Thrombo-
phlebitis), neuro-
psychiatrische Symptome 

Diagnose Diagnose Diagnose Diagnose 

3 Hauptkriterien oder  
2 Haupt- und 2 
Nebenkriterien 

Orale oder genitale Ulzera 
PLUS 2 andere Major 
Symptome 
Inkomplette Form: 
2 Kriterien, orale Aphthen 
als obligate Symptom 

Definitiv:                           
• Pathergie (+),  1 Haupt- 
oder Nebenkriterium          
• Pathergie (+/-) 2 Haupt-   
kriterien oder 1 Haupt-  
und 1 Nebenkriterium          
• 3 Haupt- oder  2 Haupt- 
und 2 Nebenkriterien  
Inkomplett:  Pathergietest 
(+/-), 1 Haupt- oder 1 
Nebenkriterium  

Komplett:  4 Major 
Kriterien        
Inkomplett:  3 Major 
Kriterien oder Uveitis plus 
1 Major Kriterium             
Suspekt: 2 Major 
Kriterien  
Möglich:1 Major 
Kriterium 

Tabelle 4: verschiedene Kriterien des MAB modifiziert nach134 
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Die neuesten, 1990 festgelegten Kriterien der International Study Group of Behçet´s disease 

wurden anhand der Daten von 914 Patienten aus 12 verschiedenen Zentren in 7 Ländern erstellt. 

Durch diese Klassifikation werden Patienten weltweit nach den gleichen Kriterien beurteilt und 

somit eine Vergleichbarkeit verschiedener internationaler Studienergebnisse gewährleistet. Vor 

allen Dingen mukokutane Manifestationen, wie orale Aphthen, Genitalulzera, Erythema 

nodosum, Pseudofollikulitis sowie der Pathergietest spielen in dieser Klassifikation eine große 

Rolle. Zu kurz kommen dagegen Vaskulitis der großen Gefäße, Thrombophlebitis, 

gastrointestinale Läsionen oder ZNS-Beteiligung217. 

 

Kriterien der International Study Group of Behçet´s disease  (1990)1 

•••• Rezidivierende orale Aphthen (mindestens 3 mal in 12 Monaten) 

Plus 2 der folgenden: 

•••• Rezidivierende genitale Ulzera (aphthös oder vernarbend meist bei Männern) 

•••• Augenmanifestationen  (ant./post. Uveitis, Glaskörperzellen, retinale Vaskulitis) 

•••• Hautläsionen  (Erythema nodosum ähnliche Läsionen, Pseudofollikulitis,      

      papulopustuläre oder akneartige Knötchen bei postadoleszenten Patienten, die kein   

      Kortison erhalten) 

•••• Positiver Pathergietest  (als Zeichen der unspezifischen kutanen Hyperreaktivität:   

      sichtbare Pustelbildung oder gerötete Induration 24-48 h nach Stich mit einer   

      sterilen Nadel in den Unterarm) 

  Tabelle 5: aktuelle Kriterien der ISG 

 
 
1.7  Medikamentöse Therapie 

1.7.1 Kortison 

Sowohl topische als auch systemische Kortisongaben werden zur antientzündlichen Therapie bei 

der Mehrheit der Behçet Patienten eingesetzt. Milde Attacken von anterioren oder intermediärer 

Entzündung werden mit kortisonhaltigen Augentropfen (z.B. 0,1%iges Dexamethason oder 

1%iges Prednisolon) und Salben 3-6mal täglich behandelt, in schweren Fällen auch 

halbstündlich. Diese Therapie wird bei Rückgang der Entzündung allmählich reduziert und kann 

nach 6-8 Wochen beendet werden. Nonsteroidale Augentropfen wie Indomethacin oder 

Diclofenac können zusätzlich gegeben werden, um die Kortisondosis zu senken oder als Ersatz 

bei Unverträglichkeit92. Bei schweren Makulaödemen oder refraktärer Vitritis berichteten einige 

Autoren über positive Effekte der intravitrealen Triamcinoloninjektion128,140. Allerdings ist die 
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topische Behandlung mit Kortison kritisch zu betrachten, da es sich beim MAB um eine 

systemische Erkrankung handelt und es bei alleiniger Lokaltherapie ständig zum Aufflackern der 

Entzündung kommen kann. Deshalb werden akute und schwere Manifestationen von anteriorer, 

posteriorer oder Panuveitis sowie retinale Vaskulitis mit hohen systemischen Kortisondosen 

behandelt. Orale (Prednisolon 1-2 mg/kg/d) oder intravenöse Bolusgabe von 1 g/d für 5 Tage 

wird besonders bei binokulärem Befall, in Konkurrenz zu CSA oder anderen immunsuppressiven 

Medikamenten, als steroidsparende Alternative bevorzugt125,244. Nach Remission wird die Dosis 

langsam auf 15-20 mg tgl. reduziert. Topische und auch systemische Kortisongabe zeigte 

ebenfalls bei oralen Ulcera und intestinalem Befall positive Effekte102,273. Andere Einsatzgebiete 

der systemischen Steroidtherapie sind erhöhter intrakranieller Druck, aseptische Meningitis, 

Pulmonalarterienaneurysmen, Nierenmanifestation und gastrointestinale Blutungen92. Meist 

kommt Kortison in Kombination mit anderen Immunsuppressiva wie Azathioprin, CSA, 

Methotrexat, Cyclophosphamid oder Chlorambucil zum Einsatz92,160,176,179,210.  

 

1.7.2 Mydriatika 

Simultan zur lokalen Steroidtherapie sollten Mydriatika und Zykloplegika (z.B. Tropicamid 

1%ig oder Cyclopentolat 1%ig) zusammen mit Sympathomimetika (Phenylephrin 2,5-10%ig) 

zwei bis dreimal täglich zur Anwendung kommen, um Photophobie und schmerzhafte Spasmen 

des Ziliarmuskels oder des Mm. sphincter pupillae zu lindern. Um die Entwicklung von 

posterioren Synechien bei chronischer Iridozyklitis oder gar die Ausbildung einer Seclusio 

pupillae zu verhindern, sollten Mydriatika verabreicht werden. Die intensive Lokaltherapie mit 

Scopolamin oder Atropin führt sogar dazu, dass sich, durch die Pupillomotorik, schwache 

Adhäsionen zwischen Iris und Linsenvorderfläche wieder lösen. Dies kann jedoch nur 

geschehen, solange die fibroplastische Umwandlung noch nicht begonnen hat175. Schwere 

Formen fordern meist die Gabe langwirksamer Mydriatika (Atropin, Scopolamin) zweimal 

täglich. Bei milder anteriorer Uveitis genügt meist sogar die Tropicamidgabe einmal vor dem 

Schlafengehen, um Akkomodationsschwierigkeiten für den nächsten Tag zu vermeiden93.  

 

1.7.3 Antimetabolite 

Azathioprin ist ein Mercaptopurinderivat und hemmt die Purinringsynthese. In einer oralen 

Dosierung von 50 -150 mg/d bzw. 2,5mg/kg/d führt Azathioprin allein oder in Kombination mit 

anderen Immunsuppressiva zur Reduktion der Inzidenz, Frequenz und Schwere der okulären 

Erkrankung. Die Azathioprintherapie zeigte im Vergleich zur Placebogabe positive Effekte bei 
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arthritischen Beschwerden und orogenitalen Ulzera274. Die frühzeitige Behandlung ist effektiv, 

kontrolliert die Schübe der posterioren Uveitis, sorgt langfristig für eine Visusverbesserung und 

schützt vor neuen Augenentzündungen111,175,211.  

Methotrexat ist ein Folsäureanalogon und hemmt die Bildung von Folsäure durch Hemmung der 

Dihydrofolat-Reduktase. Es hat eine schwache Wirkung auf Behçet Manifestationen und ist 

nicht empfohlen bei schwerer posteriorer Uveitis102. Die Wirkung von Methotrexat ist lediglich 

bei Neuro-Behçet, schweren mukokutanen Manifestationen und anteriorer Uveitis in einer 

wöchentlichen Einmaldosis von 7,5–25 mg von einigen Autoren beschrieben worden68,102. 

 

1.7.4 Calcineurininhibitoren 

Cyclosporin A gehört zu der Gruppe der Immunmodulatoren. Es wird von Pilzen produziert und 

wirkt als Calcineurininhibitor spezifischer als Kortison und andere Zytostatika auf das 

Immunsystem. Bei über 70–80% der Fälle mit schwerer therapierefraktärer Uveitis gilt CSA in 

einer Dosierung von 2-16mg/kg/d als Grundpfeiler der Behandlung21,211,231,275. Es gehört zu den 

schnell wirksamen Medikamente und wirkt besonders gut bei akuter Uveitis, reduziert die 

Frequenz sowie die Schwere der Schübe und verbessert die Sehschärfe125,231. CSA sollte 

kontinuierlich über Jahre verabreicht werden92, da es bei Unterbrechung der Gabe zu Rezidiven, 

mit anschließender Wirkungsminderung kam210,275. Ungefähr die Hälfte der Patienten mit 

mukokutanen Manifestationen profitierte von der CSA Therapie125. 

FK-506 (Tacrolimus), ein immunsuppressives Makrolid, das Ähnlichkeit mit CSA besitzt, 

verändert über Calcineurininhibition ebenfalls die T-Lymphozytenaktivierung241. Dieses 

Medikament, ein Produkt des Pilzes Streptomyces tsukubaensis wirkt über die Inhibition der IL-

2, IL-3, IL-4, TNF-α sowie der GM-CSF Produktion71. Im Vergleich mit CSA ist Tacrolimus 

diabetogen und führt weniger häufig zu Hypertrichose und Gingivahyperplasie. In erster Linie 

wird FK-506 in einer Dosierung von 0,05 und 0,20 mg/kg/d bei CSA refraktärer posteriorer 

Uveitis eingesetzt oder bei Patienten mit unerwünschten CSA-Nebenwirkungen165,227.  

 

1.7.5 Alkylantien 

Chlorambucil ist ein langsam wirkendes alkylierendes Medikament, das in die DNA-Replikation 

eingreift und somit die B-Zell und T-Zell Funktion vermindert. Die Erstdosis liegt bei 2 mg/d 

und wird bei fehlender Wirkung kontinuierlich auf 5-12 mg/d gesteigert. Es ist primär indiziert 

bei ZNS-Manifestationen und okulärer Beteiligung, meist in Kombination mit Kortikosteroiden. 

In Studien führte es zur Verbesserung der Visusprognose169,175,179,211.  
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Cyclophosphamid (in einer Dosis von 2mg/kg/d) gehört ebenfalls zu den alkylierenden 

Substanzen, ist schneller wirksam, jedoch toxischer als Chlorambucil und sollte deshalb ein 

Reservemedikament für schwere therapierefraktäre Uveitis bleiben92. Die intravenöse 

Cyclophosphamid Puls Therapie in Kombination mit Kortison ist wirksam bei der Behandlung 

der retinalen Vaskulitis88. Aufgrund dosisabhängiger Nebenwirkungen wie Lungenfibrose, 

Nierenschäden und hämorrhagische Zystitis wurde Cyclophosphamid in der Behçet-Therapie 

größtenteils von CSA ersetzt160. 

  

1.7.6 Interferon- αααα 

Interferone, eine große Familie von Glycoproteinen, die erstmals von Isaacs und Lindenmann im 

Jahre 1957 beschrieben wurden, sind in der Lage eine Zellantwort auf fremde Bestandteile von 

mikrobiellen Lebewesen, Tumoren oder Antigene zu induzieren. Sie werden aufgrund ihrer 

antiviralen, antimikrobiellen, antitumorösen und immunmodulatorischen Eigenschaften zur 

Therapie verschiedener Krankheiten benutzt12. Tsambaos et al. waren im Jahre 1986 die ersten, 

die 3 Behçet Patienten mit Interferon-α2a behandelten und eine Komplettremission der 

mukokutanen Symptome sowie eine Verbesserung der systemischen Manifestationen 

beschrieben248. Einige Studien haben gezeigt, dass Interferon-α in Kombination mit Kortison 

oder anderen Immunsuppressiva in der Behandlung der schweren posterioren Behçet Uveitis 

einen deutlichen Fortschritt darstellt12,135,143,145. Die Dosis variiert in der Literatur von 3 Mio. IE 

bis zu 18 Mio. IE Interferon-α dreimal wöchentlich. Interferon-α2a führte allein oder in 

Kombination mit geringen Dosen Kortison zu einer Komplettremission der okulären Vaskulitis 

bei 7 Patienten136. Die Gruppe um Alpsoy veröffentlichte 2002 eine Arbeit, in der bei 83 % der 

Patienten eine Abnahme in Frequenz und Schwere der Uveitisschübe durch die Gabe von 6 Mio. 

IE Interferon-α2a (3x/Woche) beobachtet werden konnte12. Calgüneri et al. zeigten, das 96% der 

Patienten mit MAB, die nicht auf konventionelle Therapieformen reagierten, gut auf die 

Interferontherapie (5 Mio. IE 3mal wöchentlich) ansprachen, die Sehschärfe verbesserte sich und 

das Auftreten neuer Schübe konnte verhindert werden52. Die Tübinger Arbeitsgruppe um Kötter 

zeigte in einer prospektiven Studie, das rekombinantes Interferon-α2a zu einer signifikanten 

Verbesserung des Visus führt und bei der Mehrzahl der Patienten ein Remission der retinalen 

Vaskulitis erreicht werden konnte139. Weiterhin zeigte eine kürzlich veröffentlichte Studie, dass 

Interferon-α2a auch auf extraokuläre Manifestationen, wie genitale Ulzera, Arthritis und 

Hautläsionen einen positiven Einfluss hat138. Unsere Arbeitsgruppe konnte ebenfalls die 
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Wirkung des Interferon-α2a bei okulärem Behçet nachweisen143,145. Interferon-α2a führte zur 

Remission von neurologischen und vaskulären Manifestationen bei Behçet Patienten auch nach 

Langzeitbeobachtungen ohne Eintreten von Rezidiven oder toxischen Nebenwirkung52,172.  

 

1.7.7 TNF-αααα-Antikörper 

TNF-α wird in löslicher und membrangebundener Form von verschiedenen Zellpopulationen des 

Immunsystems produziert und wirkt auf die zellulären Komponenten des Immunsystems sowohl 

stimulierend als auch supprimierend. Eine unausgeglichene Wirkung von diesem Zytokin kann 

zu überschießender Entzündungsreaktion mit irreversiblen Gewebeschäden führen. Eine 

veränderte Expression von TNF-α durch Polymorphismen im Promotorbereich des TNF-α Gens 

scheint mit MAB assoziiert zu sein7. Erhöhte Konzentrationen von TNF-α wurden im 

Kammerwasser und im Serum von Uveitispatienten nachgewiesen213.  

Infliximab, ein monoklonaler chimärer TNF-α-Antikörper, kann durch Bindung an 

membrangebundenes TNF-α die Lyse von TNF-α-exprimierenden Zellen induzieren. 

Intravenöse Gaben von Infliximab verbesserten den Visus in verschiedenen Studien und 

verminderten die Rezidivhäufigkeit bei Patienten mit bisher therapierefraktärer posteriorer 

Uveitis. Außerdem führte diese Therapie zur Rückbildung des zystoiden Makulaödems 

(Dosierung 5 mg/kg Körpergewicht)180,218,249. Die Ergebnisse zeigen, dass durch die Gabe des 

TNF-α-Inhibitors Infliximab gute Therapieerfolge bei posteriorer Uveitis zu erzielen sind, die in 

den meisten Fällen zu einer Visusverbesserung führen.  

Etanercept, ein rekombinant hergestelltes dimeres Fusionsprotein des p 75kD TNF-α-Rezeptors 

und dem Fc Fragment des humanen IgG1, wird subkutan injiziert158. In einer experimentellen 

Studie zeigte es einen positiven Effekt auf Endotoxin-induzierte Uveitis bei Ratten24. Auch in 

einer klinischen Studie konnte man beobachten, dass Etanercept bei refraktärer Uveitis 

visusverbessernde Wirkung hat164. Unter dieser Therapie gingen ebenfalls orale Ulzera, 

pustulöse Hautläsionen und arthritischen Beschwerden zurück163. Die kurze Wirkdauer ist 

allerdings von Nachteil und kontrollierte Studien fehlen.  

 

1.7.8 Weitere Medikamente  

Andere Medikamente wie Colchizin, deren Behandlung auf milde Verläufe mit hauptsächlich 

mukokutaner und arthritischer Symptomatik beschränkt ist92 oder Dapsone, ein Medikament, 
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dessen Wirkspektrum ebenfalls auf mukokutane Manifestation des MAB beschränkt ist221 

kommen ebenfalls zur Anwendung.  

Thalidomid zeigte auch positive Effekte in der Behandlung des mukokutanen MAB, sowie in 

Einzelfällen bei neurologischen Manifestationen, intestinalen Ulzera und Colitis, sollte jedoch 

aufgrund schwerwiegender Nebenwirkungen wie Teratogenität und zentraler Störungen (z.B. 

Neuropathie, Sedation, Somnolenz, Kopfschmerz) nur bei schweren Formen der oralen 

Aphthose, die nicht auf andere Immunsuppressiva ansprechen verabreicht werden72,102,110,222.  

 

1.8 Chirurgische Therapie 

Als Therapiealternative zur Behandlung der refraktären Uveitis wurde in einigen Fällen eine Pars 

Plana Vitrektomie durchgeführt. Durch die Entfernung des Glaskörpers werden vermutlich die 

Antigene vermindert, die den ständigen Entzündungsreiz unterhalten144,189,229. Eine operative 

Therapie ist ebenfalls bei epiretinaler Gliose oder Makulalöchern indiziert. Eine 

Laserkoagulation kommt bei Netzhauteinrissen oder retinalen Neovaskularisationen zum 

Einsatz22. Bei einer kataraktbedingten Einschränkung des Sehvermögens wird eine chirurgische 

Kataraktextraktion durchgeführt, jedoch erst, wenn die okuläre Entzündung für mindestens 3 

Monate zum Stillstand gekommen ist124. Da es im Anschluss häufig zu einer Nachstarbildung 

kommt, folgt meist eine Nd:YAG Kapsulotomie. Wenn es zur Ausbildung eines 

therapierefraktären Sekundärglaukoms gekommen ist, wird dieses mittels einer Nd:YAG 

Laseriridektomie, einer peripheren Iridektomie, einem zyklodestruktiven Verfahren 

(Zyklokryothermie, Zyklophotokoagulation), einer Trabekulektomie oder durch Implantation 

einer Ahmed Valve behandelt86,92,266. Prä-, peri,- und postoperativ rät Evereklioglu zu einer 

intensiven lokalen sowie systemischen antientzündlichen Therapie, um einen Uveitisschub durch 

intraoperative Manipulationen zu verhindern92. Als Ultima ratio bei nicht behandelbarem 

schmerzhaften Sekundärglaukom, oder aus kosmetischen Gründen bei einer Phthisis bulbi, wird 

in einigen Fällen eine Enukleation durchgeführt92. 

 

1.9 Prognose 

In den meisten Fällen führt der MAB nicht zu einer Reduktion der Lebensdauer. Limitierend 

wirken sich meist neurologische oder vaskulärthrombotische Ereignisse aus10,129. Weitere 

Manifestationen, deren Verläufe tödlich enden können, sind bei intestinalem Befall 

Darmperforation und Blutungen, sowie Sepsis und Rupturen von Aneurysmen181,193. Bei einer 

Lungenbeteiligung deuten Lungenabszesse, diffuse Lungeninfiltrate und eine massive Hämoptoe 
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ebenfalls auf eine schlechte Prognose hin48,132. Bei kardialem Befall berichtete Wechsler von 

einer 20%igen Letalität Monate oder Jahre nach Diagnosestellung260. In einer türkischen Studie 

mit 387 Patienten lag die Mortalität bei 9,8%148. Die hohe Sterblichkeit erklärt sich 

möglicherweise durch die lange Dauer der Beobachtung und die Schwere der Erkrankung in 

dieser Bevölkerungsgruppe. Bei okulärer Beteiligung sind die Visusprognosen abhängig von 

dem Befall der Retina. Die Frequenz vaskulitischer Attacken und daraus resultierender 

Gefäßokklusionen, sowie Beteiligung des Nervus Opticus, sind Prädiktoren für einen 

zunehmenden Visusverlust55,187,234. Ein anteriorer Befall ist jedoch durch die Möglichkeiten der 

verschiedenen immunsuppressiven Therapien eher mit einer guten okulären Prognose 

verbunden175. Besonders türkische und japanische Patienten zeigten in den ersten 3,5 Jahren 

nach Beginn der Augenmanifestation in 20-50 % der Fälle einen Visusverlust, nach 5 Jahren 

beträgt die Sehschärfe sogar häufig weniger als 0,192. Die Gruppe um Demiroglu beschrieb 

1997, dass die Beteiligung des zentralen Nervensystems einen signifikanten Einfluss auf den 

Visusverlauf hat73. Ein früher Krankheitsbeginn und männliches Geschlecht sprechen für einen 

ungünstigen Krankheitsverlauf272. Allerdings sind bei einem Teil der Patienten sogar 

Spontanremissionen Jahre nach Erkrankungsbeginn beschrieben worden191,284. 
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2 Eigene Untersuchungen 

2.1 Vorstellung des Patientenkollektivs 

In der vorliegenden Arbeit werden 140 Patienten vorgestellt, bei denen in den Jahren zwischen 

1982-2006 ein Morbus Adamantiades Behçet diagnostiziert wurde. Von dem Patientenkollektiv 

waren 102 Patienten zum Zeitpunkt des Eintritts in die Studie in Berlin wohnhaft, die restlichen 

38 Patienten kamen aus ganz Deutschland in die Universitätsaugen- oder Hautklinik. Von den 77 

männlichen und 63 weiblichen Patienten waren 34 Patienten deutscher Abstammung, 73 

Patienten kamen aus der Türkei und 33 Patienten stammten aus anderen Ländern (Libanon n=8; 

Griechenland n=3; Italien n=3; Marokko n=3; Laos n=3; Iran n=2; jeweils 1 Patient aus 

Jugoslawien, Albanien, Afghanistan, Jordanien, Pakistan, Kuba, Mali, Korea, Irak, Tunesien, 

Syrien). 

Die Datenerhebung erfolgte größtenteils retrospektiv, anhand von Akten des 

Universitätsaugenklinikums und der Hautklinik des Campus Benjamin Franklin, bei einigen 

Patienten wurden nachträglich Befunde aus angeforderten Arztbriefen erfasst. Außerdem 

erhielten wir Einsicht in Akten von Patienten, die in der Augenpoliklinik im Campus Virchow 

behandelt wurden. Patienten aus Berlin wurden einbestellt und augenärztlich untersucht, wenn 

dies nicht möglich war, wurden die behandelnden niedergelassen Augenärzte mit Hilfe eines 

Antwortbogens (s. Abb.5) oder telefonisch zu aktuellen Befunden befragt. Auf diese Art und 

Weise versuchten wir, mit Hilfe der retrospektiven Daten aus den Archiven und den neu 

erhobenen Untersuchungsbefunden, möglichst genau die Krankheitsverläufe der Patienten zu 

erfassen und zu rekonstruieren. 

 

In der vorliegenden Studie wurden folgende 3 Patientengruppen besonders in Hinblick auf 

epidemiologische und klinische Parameter im Einzelnen berücksichtigt. 

 

Gruppe I: Patienten deutscher Abstammung (n=34) 

Gruppe II: Patienten türkischer Abstammung (n=73) 

Gruppe III: Patienten aus anderen Ländern (n = 33) 

 

Da die Türkei ein Endemiegebiet für Morbus Adamantiades Behçet darstellt und der Anteil der 

türkischen  Population innerhalb der ausländischen Bevölkerung in Berlin hoch ist, bieten sich 

die Patienten in Gruppe II im Besonderen für Vergleichsuntersuchungen an. Sie wurden deshalb 

im Rahmen der Untersuchungen an ausländischen Patienten eigenständig untersucht.  Von den 
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140 Patienten, die in diese Studie eingeschlossen wurden, stellten sich alle mit Ausnahme von 8 

Patienten mehr als einmal bei uns vor. 

 

2.2 Epidemiologische Parameter 

Es wurde von jedem Patient das Herkunftsland ermittelt, sowie die Anzahl der Jahre, die im 

jeweiligen Herkunftsland verbracht wurden. Außerdem erfassten wir den Zeitpunkt und die Art 

der Erstmanifestation, der Zweitmanifestation, das Datum der Diagnosestellung und der 

Vollerkrankung. Daraus ergaben sich jeweils das Alter des Patienten bei Erst- 

Zweitmanifestation, bei Diagnosestellung und das Alter bei Vollerkrankung. Weiterhin wurde 

berechnet wie groß der zeitliche Abstand zwischen Erst- und Zweitmanifestation, zwischen 

Erstmanifestation und Vollerkrankung sowie zwischen Vollerkrankung und Diagnosestellung 

war. Ein besonderes Augenmerk wurde auf die Augenanamnese gelegt. Die Art sowie der 

Zeitpunkt des ersten Auftretens von okulären Symptomen wurde anamnestisch oder anhand von 

Arztbriefen erfasst. Daraus ergab sich das Alter bei Augenerstmanifestation. Außerdem wurde 

erfasst, ob eine unilaterale oder bilaterale Augenbeteiligung vorliegt. Wenn Familienmitglieder 

an einem MAB erkrankt waren, wurde ermittelt welches Familienmitglied betroffen war. 

 

2.3 Klinische Parameter 

2.3.1 Okuläre Befunde 

Bei jeder Untersuchung wurde der bestkorrigierte Visus notiert, der intraokulare Druck 

gemessen, die vorderen Augenabschnitte mittels Spaltlampe untersucht, sowie indirekt 

funduskopiert. Im Bereich der vorderen Augenabschnitte wurde das Vorhandensein von Zellen 

oder Tyndall-Phänomen, das Vorliegen von Synechien, einer Rubeosis iridis oder einer Katarakt 

überprüft. Bei den hinteren Augenabschnitten dokumentierten wir die Anwesenheit von Zellen 

oder Blutungen im Glaskörper. Funduskopisch wurde bei jedem Patienten nach retinalen 

Blutungen, Infiltraten, Zeichen einer Vaskulitis, Gefäßverschlüssen, Makulaödem, avaskulären 

Arealen oder Ablatio retina gesucht. Im Bereich der Papille wurde das Augenmerk auf das 

Vorliegen eines Ödems, einer Randblutung oder einer Randunschärfe gelegt, sowie auf das 

Vorhandensein einer Opticusatrophie. Anhand der erhobenen Befunde wurde folgende 

Diagnosen gestellt: Konjunktivitis, Skleritis, Uveitis anterior (mit Iritis, Hypopyoniritis), 

intermediäre Uveitis (Vitritis), Uveitis posterior (Retinitis, Vaskulitis). Bei einigen Patienten 

wurde zusätzlich zur Diagnosesicherung eine Fluoreszensangiographie durchgeführt, dabei 

wurden Veränderungen wie Makulaödem, Vaskulitis oder avaskuläre Areale erfasst. Bei 
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Verdacht eines Makulaödems wurde, wenn möglich, eine optische Koheränztomographie (OCT) 

durchgeführt. Bei abgelaufenen Uveitiden suchten wir funduskopisch nach chorioretinitischen 

Narben und epiretinaler Gliose. Da es im Verlauf rezidivierender Uveitiden häufig zu 

Komplikationen kommt, wurden folgende erfasst: Katarakt, Sekundärglaukom, Opticopathie, 

chorioretinale Narben, epiretinale Gliose, Gefäßverschlüsse, Visusverlust durch Blindheit oder 

Enukleation. Weiterhin wurden alle okulären Operationen erfasst, zu diesen gehörten 

Kataraktoperationen mit oder ohne Implantation einer Kunstlinse, Trabekulektomie, YAG-

Iridektomie zusammengefasst als Glaukomoperation, Pars Plana Vitrektomie, Membranpeeling, 

Kryokoagulation der Netzhaut oder Laserung der Retina, bei Ablatio retina, das Legen einer 

Plombe oder einer Cerclage. 

 
2.3.2 Dermatologische Befunde und allgemeine Manifestationen 

Bei jedem Patienten wurde wenn möglich eine dermatologische oder internistische Anamnese 

erhoben. Zu den dermatologischen Befunden gehörten orale Aphthen, genitale Ulzera, Erythema 

nodosum, Follikulitis, sterile Pusteln, Pyodermien, Hautulzera, bioptisch gesicherte 

Hautvaskulitis oder Thrombophlebitis. Bezüglich der Allgemeinsymptomatik wurden 

Kopfschmerzen, Übelkeit und Arthralgien (objektiviert oder nicht objektiviert) erfasst. 

Außerdem wurde der Befall anderer Organe anhand internistischer Untersuchungen oder 

vorhandener Epikrisen dokumentiert. Zu den Manifestationen zählen: Epidymiditis, Prostatitis, 

Orchitis, Lungenmanifestation, wie Lungenblutung, restriktive Lungenveränderung, 

Pleuraerguss, Pneumonie, Herzbeteiligung: Perikarderguss, Perikarditis, Endokarditis. 

Gastrointestinale Symptome wie Übelkeit, Entzündungen gastrointestinaler Schleimhaut, 

ulzeröse Colitis oder Darmperforation wurden ebenfalls dokumentiert. Außerdem wurde nach 

ZNS-Manifestationen wie Myelitis, ZNS-Vaskulitis, sterile Meningoenzephalitis oder sterile 

Meningitis gefragt. Auch das Vorliegen von Gefäßbefall, wie z. B. Phlebothrombosen, ZNS-

Vaskulitis, Lungenembolie, oder Lungenaneurysmen wurde notiert.  

Jeder Patient wurde hinsichtlich des HLA B 51 Genotyp untersucht. Ein Pathergietest wurde 

ebenfalls bei fast allen Patienten mehrmals im Verlauf durchgeführt. Die unspezifische kutane 

Hyperreaktivität wurde mittels Katzenellenbogentest überprüft. Dazu wurden 0,1 ml isotone 

Kochsalzlösung ohne vorherige Desinfektion intrakutan injiziert und nach jeweils 24 bzw. 48 h 

abgelesen. Der Test galt als positiv, wenn eine rote Induration im Bereich der Injektionsstelle 

sichtbar war. 
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2.3.3 Medikamente  

Es wurde zum jeweiligen Untersuchungszeitpunkt eine genaue Medikamentenanamnese 

erhoben. Dabei wurde die lokale oder systemische Steroideinnahme erfasst, ebenso wurde die 

Einnahme von Immunmodulatoren oder Immunsuppressiva wie Cyclosporin A, Interferon-α, 

Cyclophosphamid, Chlorambucil, Methotrexat, Azathioprin und TNF-α Antikörper protokolliert. 

Bei der jeweiligen Medikamentenanamnese wurde der Beginn und das Ende der Einnahme 

erfasst, sowie der Grund für die Beendigung der Therapie. Die verschiedenen Nebenwirkungen, 

die im Zusammenhang mit der Medikamenteneinnahme autraten, wurden ebenfalls erfasst. Bei 

Gabe von Augentropfen, wurde die Dauer der Einnahme dokumentiert und ob es sich hierbei um 

Mydriatika, antiglaukomatöse Tropfen oder topische Cortisongaben handelte. 

 
2.4 Statistische Verfahren zur Auswertung der Ergebnisse 

Die Datenverarbeitung der klinischen Untersuchungen erfolgte mit Hilfe des SPSS (Statistical 

Package for social sciences)-Auswertungsprogramm, Version 13.0. Die deskriptive Statistik 

umfasst absolute und relative Häufigkeiten für kategoriell skalierte Daten sowie die Angabe von 

Mittelwert, Standardabweichung, Median und Range (Minimum und Maximum) für metrisch 

skalierte Daten. Die Imputation fehlender Werte bei der Visuserhebung erfolgte durch die 

LOCF-Methode (last observation carried forward). Für konfirmatorische Analysen bezüglich 

kategoriell skalierter Daten wurden der Chi-Quadrat- bzw. (falls der Anteil an Zellen mit 

erwarteter Häufigkeit kleiner als 5 oder mehr als 25% betrug) der exakte Fisher-Test verwendet. 

Da die metrisch skalierten Daten i.d.R. nicht normal verteilt waren, wurden für Zwei-Gruppen-

Vergleiche hinsichtlich metrischer Daten bei unverbundener Fragestellung, der U-Test von 

Mann-Whitney bzw. bei gepaarten Werten der Wilcoxon-Test verwendet, bei Vergleichen 

zwischen drei und mehr Gruppen dementsprechend der Kruskal-Wallis- bzw. der Test von 

Friedman. Überlebenszeitanalysen bezüglich des Zielparameters Rezidiv wurden deskriptiv 

mittels Kaplan-Meier-Kurven durchgeführt und konfirmatorisch durch Log-Rank-Test 

abgesichert. Alle statistischen Tests wurden zweiseitig durchgeführt, das Signifikanzniveau auf 

α=5% festgelegt. Die Analysen verstehen sich exploratorisch, alle p-Werte werden ohne 

Bonferroni-Korrektur präsentiert. 
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Antwortbogen 

 
Patientenname: ________________       Geburtsdatum: ____________                                                                       
Datum der letzten Untersuchung: ______________                                                    

 

RECHTES AUGE 

 

Visus: __________    Tensio: ______     Anzahl der Uveitis-Schübe/Jahr: _________ 

Aktuelle Medikation:  Cortison Augentropfen: 

                                    Cortison oral: ________ mg/Tag        

                                    Interferon-α  __________ /Woche 

                                    Andere Immunmodulatoren:___________ 

Befunde: 

Glaukom:                        ja               nein                   Katarakt:              ja                 nein 

Tyndallphänomen:          ja               nein                       Zellen:             ja                  nein 

Epiretinale Gliose:           ja              nein             Makulaödem:            ja                  nein              

Netzhautblutung:             ja              nein                      Narben:             ja                  nein 

Gefäßverschluss:              ja             nein       Netzhautinfiltrate:            ja                  nein 

Zellen im Glaskörper:      ja             nein               Opticopathie:            ja                  nein 

 

LINKES AUGE  

 

Visus: __________     Tensio: _______    Anzahl der Uveitis-Schübe/Jahr: _________ 

Aktuelle Medikation:  Cortison Augentropfen: 

                                    Cortison oral: ________ mg/Tag        

                                    Interferon-α  ____________ /Woche 

                                    Andere Immunmodulatoren:____________ 

Befunde: 

Glaukom:                        ja               nein                   Katarakt:            ja                 nein 

Tyndallphänomen:          ja               nein                       Zellen:            ja                 nein 

Epiretinale Gliose:          ja               nein            Makulaödem:            ja                 nein              

Netzhautblutung:            ja               nein                      Narben:            ja                 nein 

Gefäßverschluss:             ja              nein       Netzhautinfiltrate:           ja                 nein 

Zellen im Glaskörper:     ja              nein               Opticopathie:           ja                 nein 

    Abbildung 5: Antwortbogen für Augenärzte 
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3 Ergebnisse 

3.1 Epidemiologische Parameter 

3.1.1 Prävalenz 

In der Zeit von April 1982 bis Juni 2006 konnten 140 Patienten mit Morbus Adamantiades 

Behçet erfasst werden, von denen 102 Patienten zum Zeitpunkt des Eintritts in die Studie in 

Berlin wohnhaft waren. Im Dezember 2005 betrug die durchschnittliche, melderechtlich 

registrierte Berliner Population 3 339 436 Einwohner. Von den Berliner Patienten  waren 14 

Patienten deutscher Abstammung, 64 Patienten kamen aus der Türkei und 24 Patienten aus 

anderen Ländern (Libanon n=7; Laos n=3; Griechenland n=2; Marokko n=2; Iran n=2; jeweils 1 

Patient aus Italien, Jugoslawien, Albanien, Afghanistan, Kuba, Korea, Tunesien, Syrien). Von 

den 38 Patienten, die nicht in Berlin wohnhaft waren, stammen 20 aus Deutschland, 9 aus der 

Türkei und 9 aus anderen Ländern (2 Patienten aus Italien und je ein Patient aus Griechenland, 

dem Libanon, Pakistan, Mali, Jordanien, Marokko und dem Irak). 

 

Bevölkerung in Berlin   
Dezember  2005 

Erkrankte bezogen  auf 
100 000 Einwohner 

Okuläre Beteiligung bezogen 
auf 100 000 Einwohner 

Gesamt: 3 339 436 3,05 1,77 
Deutsche: 2 878 881 0,49 0,243 
Ausländer: 460 555 19,11 11,29 
Türken:  117 736 54,36 31,43 
andere Nationen: 343 819 6,98 4,362 

Tabelle 6: Prävalenz des MAB in Berlin 
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Abbildung 6: Geschlecht und Nationalität der Patienten 
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3.1.2 Geschlechtsverteilung und Alter bei Ersterkrankung 

Beide Geschlechter waren fast gleich stark von der Erkrankung befallen (m:w 1:0,82). Es 

bestand kein signifikanter Unterschied bei der Geschlechtsverteilung zwischen dem 

Patientenkollektiv deutscher, türkischer und anderer Nationalität. Das Medianalter bei 

Erstmanifestation fiel in das 3. Lebensjahrzehnt. Bei 23,6% der Patienten trat das erste 

Krankheitssymptom vor dem 16. Lebensjahr auf. Es gab keine signifikanten Unterschiede beim 

Manifestationsalter zwischen den Patienten deutscher, türkischer und anderer Nationalität, sowie 

zwischen weiblichen und männlichen Patienten. Die Verteilung des Alters bei Erstmanifestation 

zeigt einen Manifestationsgipfel um das Alter von 25 Jahren bei männlichen und türkischen 

Patienten. Wogegen bei deutschstämmigen Patienten ein Manifestationsgipfel zwischen dem 15 

und 20 Lebensjahr zu finden ist und es bei Patienten anderer Nationalität häufig zwischen dem 

25 und 30 Lebensjahr zu einer Erstmanifestation kommt. 

 
  

Nationalität Geschlecht N Verhältnis 

(m:w) 

Mittelw.  Median Std. 

Abw. 

Min. Max. 

männlich 14 22,94 25,64 10,35 3,15 40,12 

weiblich 20 23,50 19,36 15,18 3,41 53,47 

deutsch 

  

  alle 34 

1 :1,43  

23,27 20,58 13,23 3,15 53,47 

männlich 42 23,15 23,74 10,12 3,61 45,63 

weiblich 31 21,94 21,33 9,42 2,76 38,43 

türkisch 

  

  alle 73 

1 : 074 

22,64 23,15 9,78 2,76 45,63 

männlich 21 27,30 27,72 10,15 5,63 45,02 

weiblich 12 22,73 21,99 8,97 9,62 38,88 

andere  

  

  alle 33 

1: 0,57 

25,64 26,40 9,85 5,63 45,02 

männlich 77 24,25 25,32 10,21 3,15 45,63 

weiblich 63 22,58 20,33 11,33 2,76 53,47 

alle 

  

  alle 140 

1 : 0,82 

23,50 24,01 10,72 2,76 53,47 

Tabelle 7: Alter bei Erstmanifestation in Jahren 
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Abbildung 7: Alter  bei Erstmanifestation 

 

3.1.3 Alter bei Zweitmanifestation 

Das Durchschnittsalter unserer Patienten bei Auftreten der zweiten Symptome lag bei 28,9 

Jahren (Median 27,58, Minimum 5,43; Maximum 55,17 Jahre). 

andere Nationalitättürkischdeutsch

Nationalität

60

50

40

30

20

10

0

Ja
hr

e

88

135

138

43

weiblich

männlich
Geschlecht

 
Abbildung 8: Alter bei Zweitmanifestation 
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3.1.4 Weitere Altersverteilungen 

Das Vollerkrankungsalter war in unserem Patientenkollektiv im Durchschnitt mit 31,71 Jahren 

erreicht (Median 29,50; Minimum 7,43, Maximum 71,03 Jahre). Die Diagnose wurde bei 

unseren Patienten mit durchschnittlich 33,01 Jahren (Median 31,74;  Minimum 14,62; Maximum 

71,16 Jahre) gestellt. 
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Abbildung 9: Alter bei Vollerkrankung 
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Abbildung 10: Alter bei Diagnosestellung 
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3.1.5 Dauer bis Zweitmanifestation, bis Vollerkrankung und bis Diagnosestellung  

Das Intervall zwischen dem ersten Krankheitssymptom und der Diagnosestellung betrug bei dem 

gesamten Patientenkollektiv durchschnittlich 9,5 Jahre (0–50,9; Median 5,5 Jahre) und war bei 

Männern mit 8,5 Jahren (Median 4,9) kürzer als bei Frauen mit 10,8 Jahren (Median 7,7). Am 

größten war der zeitliche Abstand bei der deutschen Population, da dauerte es 11,3 Jahre 

(Median 9,2), bei den türkischen Patienten 10,1 Jahre (Median 5,9) und nach 6,3 Jahren (Median 

4,9) wurde die Diagnose am raschesten bei Patienten aus anderen Nationen gestellt. Die mittlere 

Dauer zwischen Erstmanifestation und Vollerkrankung betrug 8,4 Jahre (Median 4,8; 0-49,0 

Jahre). Der zeitliche Abstand zwischen Erst- und Zweitmanifestation lag zwischen 0 und 41,0 

Jahren (Median 1,94 Jahre, Mittelw. 5,41). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Nationalität  N Dauer bis 
Vollerkrankung in 

Jahren 

Dauer bis 
Diagnosestellung in 

Jahren 

Dauer zw. Erst- u. 
Zweitmanifestation 

in Jahren 
deutsch 33 10,1(0-49,0) 

Med. 7,0 
11,3 (0-50,9) 

Med. 9,2 
6,4 (0 -41) 
Med. 1,4 

Frauen 19 10,8 (0-49,0) 
Med.7,0 

12,8 (0 -50,9) 
Med. 10,6 

7,5 (0-41,0) 
Med. 2,4 

Männer 14 9,1(0,4 -34,0) 
Med. 5,7 

9,3 (0,5-34,0) 
Med. 6,8 

4,9 (0-27,0) 
Med. 0,45 

türkisch 72 8,7 (0 -40,5) 
Med. 5,0 

10,1(0-48,7) 
Med. 5,9 

5,5 (0-36,0) 
Med. 2,0 

Frauen 31 10,0 (0-36,0) 
Med. 5,9 

11,1(0,25-42,7) 
Med. 6,99 

6,8 (0-36,0) 
Med. 2,0 

Männer 41 7,7 (0-40,4) 
Med. 4,0 

9,4 (0 -48,7) 
Med. 4,99 

4,6 (0-31,0) 
Med 1,64 

andere  32 6,1 (0 -22,0) 
Med. 3,5 

6,3 (0 -20,9) 
Med. 4,99 

4,0 (0-17,0) 
Med. 2,0 

Frauen 12 6,1 (0-15,21 ) 
Med. 4,2 

6,7 (0,04 -15,9) 
Med. 5,1 

4,6  (0 -12,5) 
Med. 2,56 

Männer 20 6,0 (0,1-22,0) 
Med. 2,8 

6,2 (0 -20,9) 
Med. 4,99 

3,7 (0 -17,0) 
Med. 1,45 

alle 140 8,4 (0-49,0) 
Med. 4,8 

9,5 (0-50,9) 
Med.  5,5 

5,4  (0 -41,0) 
Med. 1,9 

Frauen 62 9,5 (0 -49,0) 
Med. 5,9 

10,8 (0 -50,9) 
Med. 7,7 

6,6 (0 -41,0) 
Med. 2,1 

Männer 75 7,5 (0-40,4) 
Med. 3,3 

8,5 (0-48,7) 
Med. 4,9 

4,4 (0-31,0) 
Med. 0,9 

Tabelle 8: Dauer bis Vollerkrankung, Diagnosestellung und zwischen Erst-und Zweitmanifestation  
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Abbildung 11: Dauer zwischen Erstmanifestation bis Vollerkrankung 

 

andere Nationalitättürkischdeutsch

50

45

40

35

30

25

20

15

10

5

0

Ja
hr

e

weiblich

männlich
Geschlecht

  Abbildung 12: Dauer zwischen Erstmanifestation und Diagnosestellung 
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Abbildung 13: Dauer zwischen Erst- und Zweitmanifestation 
 

3.1.6 Familiäres Vorkommen der Erkrankung 

Eine positive Familienanamnese beobachteten wir bei 23 Patienten (16,4%), von denen 4 

Patienten Geschwister waren. Das Geschlecht hatte keinen Einfluss auf eine familiäre 

Beteiligung (19,1% weibl. vs. 14,3% männl.). Keiner der deutschen Patienten hatte Verwandte 

mit einem MAB, wogegen 19 der 73 Patienten türkischer Herkunft (26%) und 4 der 33 Patienten 

anderer Nationalität (12,1%) einen familiären Befall aufwiesen (p=0,002). Außerdem hatten 

Patienten, mit juvenilem Beginn, viel häufiger (27% vs. 13%) eine positive Familienanamnese 

als Patienten, bei denen Symptome nach dem 16. Lebensjahr auftraten (p=0,054).  

 

Nationalität  Frequenz Prozent 
deutsch negative Familienanamnese 34 100 

negative Familienanamnese 54 74,0 
Vater  4 5,5 
Mutter 1 1,4 
Bruder 7 9,6 
Schwester 4 5,5 
Onkel/Nichte 2 2,7 

türkisch 

Großvater und Mutter 1 1,4 
negative Familienanamnese 29 87,9 
Schwester 2 6,1 

andere 

Cousine 2 6,1 

   Tabelle 9:  familiäres Vorkommen der Erkrankung 
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3.2 Dermatologische und allgemeine Manifestationen 

3.2.1 Erstmanifestation 

Bei 104 Patienten waren orale Aphthen Erstsymptom. Arthralgien traten bei 13 Patienten als 

erstes Symptom auf. An dritter Stelle steht bei 12 Patienten eine Beteiligung der Augen als 

Krankheitsbeginn. Genitale Ulzera gaben 6 Patienten als Erstsymptom an. Bei 3 Patienten 

unseres Kollektivs war ein Erythema nodosum eine Erstmanifestation und 2 Patienten zeigten 

zentral nervöse Symptome im Sinne der Erkrankung.  
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Abbildung 14: Art der Erstmanifestation  

 
 

Nationalität  Geschlecht orale 
Aphthen 

Genital-
ulzera 

Erythema 
nodosum 

Augen-
manif. 

Arthr-
algien 

ZNS-
Manifest. 

männlich 10 0 2 0 0 2 
weiblich 16 0 0 3 1 0 

deutsch 
  
  alle 26 0  2 3 1 2 

männlich 32 3 0  4 3 0  
weiblich 23 2 0 2 4 0 

türkisch 
  
  alle 55 5 0 6 7 0  

männlich 14 0 1 3 3 0  
weiblich 9 1 0 0 2 0  

andere 
  
  alle 23 1 1 3 5 0  

 
 
 

Tabelle 10: Art der Erstmanifestation bei Männern und Frauen unterschiedlicher Nationalität 
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3.2.2 Zweitmanifestation 

Zu den häufigsten Zweitmanifestationen zählten Genitalulzera (n=48), Augenmanifestationen 

(n=27) und orale Aphthen (n=26). Erythema nodosa traten bei 16 Patienten als zweites klinisches 

Zeichen auf, Arthralgien bei 12, Follikulitis oder Pusteln bei 6, ZNS Manifestationen bei 4 

Patienten, wovon ein Patient eine schwere Sinusvenenthrombose aufwies, Epidymiditis bei 3 

Patienten und einmal kam es im Rahmen der Erkrankung zu einer ulzerösen Colitis als 

Zweitmanifestation. 
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Abbildung 15: Art der Zweitmanifestation  

 
 
National. Geschlecht orale 

Aphthen 
genit. 
Ulcera 

Eryth. 
nod. 

Pust. 
HV 

okul. 
Man. 

Arthr-
algien 

ZNS 
Man. 

Epid. GI-
Man. 

männlich 2 4 1 1 1 3 0 2 0 
weiblich 2 9 1 1 1 3 2 0 1 

deutsch 
  

alle 4 13 2 2 2 6 2 2 1 
männlich 7 15 3 2 12 1 1 1 0  
weiblich 7 11 4 1 6 2 0  0 0  

türkisch 
  
  alle 14 26 7 3 18 3 1  1 0  

männlich 6 4 3 0 5 3 0 0  0  
weiblich 2 5 1 1 2 0 1 0  0  

andere  
  
  alle 8 9 4 1 7 3 1  0 0  

Tabelle 11:  Zweitmanifestation der Erkrankung bei Patienten mit unterschiedlichen Geschlecht und Nationalität 
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3.2.3 Dauer bis Diagnosestellung 

Die mittlere Dauer zwischen dem Auftreten erster Symptome bis zur Diagnosestellung betrug 

beim Gesamtkollektiv 114,2 Monate (0- 611,3; Median 65,8; Std. Abw. 126,14 Monate). Waren 

genitale Ulzera das Erstsymptom so war die Dauer bis zur Diagnosestellung mit 165,18 Monaten 

(56,11–362,11 Monate) am längsten. Wenn orale Aphthen zuerst auftraten, vergingen 121,52 

Monate (0-611,28 Monate) bis zur Diagnosestellung. Bei Arthralgien dauerte es 95,37 Monate 

(7,95–306,53 Monate) bis die Diagnose gestellt wurde. Kam es zu einer Augenmanifestation 

betrug die Dauer bis zur Diagnosestellung 78,16 Monate (0-337,44 Monate). Schneller ging es 

mit 44,64 Monaten (5,95–68,01 Monate) bei Erythema nodosum ähnlichen Effloreszenzen. Am 

schnellsten wurde die Diagnose bei Vorliegen einer ZNS-Manifestation gestellt, bei diesen 

Patienten dauerte es nur durchschnittlich 21,59 Monate (21,16 – 22,01 Monate). 
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Abbildung 16: Dauer bis Diagnosestellung bei unterschiedlicher Erstmanifestation 
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3.2.4 Art und Häufigkeit mukokutaner Manifestationen  

Orale Aphthen als klinisches Hauptsymptom zeigten 139 Patienten, lediglich bei einer Patientin 

waren weder anamnestisch noch bei unseren Untersuchungen orale Aphthen zu finden. Ein 

statistisch signifikanter Unterschied (p=0,003) ergab sich bei dem Auftreten von Genitalulzera, 

sie traten bei 31 der 34 deutschen Patienten (91,2%), bei 59 von 73 türkischen Patienten (80,2) 

und am wenigsten bei Patienten aus anderen Nationen (19 von 33 Patienten, 57,6%) auf. Von 

den 77 männlichen Patienten waren 57 (74,02%) und von den 63 weiblichen Patienten waren 52 

(82,53%) Patienten betroffen. Weitere kutane Manifestationen waren Follikulitis, sterile Pusteln, 

Hautulzera, Pyodermien und Thrombophlebitis. Anhand unserer Studie konnten wir feststellen, 

dass männliche Patienten signifikant häufiger an kutanen Manifestationen (Follikulitis p=0,013; 

sterile Pusteln p=0,027) litten. Das Pathergie-Phänomen fiel bei 28 von 120  untersuchten 

Patienten positiv aus, von denen 30,4% der Patienten männlich und 17,2% weiblich waren. Wir 

konnten allerdings bei Patienten, die nur wenige Male bei uns untersucht worden, nicht 

regelmäßig ein Pathergietest durchführen. Ein Erythema nodosum trat bei 46 Patienten auf 

(32,9%), an Pyodermien litten 9 Patienten (6,4%) und Hautulzera, die meist das Endstadium von 

Pyodermien darstellten, zeigten 10% unserer Patienten. Die drei letztgenannten Manifestationen 

kamen beim weiblichen und männlichen Geschlecht ungefähr gleich häufig vor und wiesen auch 

keine statistisch signifikanten Unterschiede bei Patienten unterschiedlicher Herkunft auf. Bei 14 

Patienten (10%) trat im Krankheitsverlauf eine superfizielle Thrombophlebitis auf. 

          Tabelle 12: Klinische Manifestation in Abhängigkeit von der Nationalität  

 

 
 

mukokutane 
Manifestationen 

Deutsche 
Patienten 

Türkische 
Patienten 

Pat.  anderer 
Nationalität 

p-Wert 

 BP/UP % BP/UP % BP/UP %  
Orale Aphthen 34/34 100 73/73 100 32/33 96,96 0,236 
Genitalulzera 31/34 91,18 59/73 80,21 19/33 57,57 0,003 
Kutane Manifestation 27/34 79,41 60/73 82,19 26/33 78,78 0,897  
Follikulitis 17/34 50 52/73 71,23 20/33 60,60 0,096 
Sterile Pusteln  21/34 61,76 54/73 73,97 23/33 69,69 0,439 
Erythema nodosum 11/34 32,35 24/73 32,88 11/33 33,33 1,0 
Ulzerationen 5/34 14,71 5/73 6,85 4/33 12,12 0,392 
Pyodermien 5/34 14,71 2/73 2,7 2/33 6,1 0,53 
Thrombophlebitis 5/34 14,71 8/73 10,96 2/33 6,60 0,591 
Positiver Pathergietest 7/31 22,58 16/63 25,39 5/26 19,23 0,817 
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mukokutane 
Manifestation 

Weibliche Patienten  
 

Männliche Patienten p-Wert 

 BP/UP % BP/UP %  
Orale Aphthen 62/63 98,41 77/77 100 0,450 
Genitalulzera 52/63 82,53 57/77 74,02 0,227 
Kutane Manifestation 45/63 72,7 68/77 88,3 0,013 
Follikulitis 33/63 52,4 56/77 72,7 0,013 
Sterile Pusteln  38/63 60,3 60/77 77,9 0,027 
Erythema nodosum 20/63 31,7 26/77 33,8 0,800 
Ulzerationen 7/63 11,1 7/77 9,1 0,692 
Pyodermien 4/63 6,3 5/77 6,5 1,0 
Thrombophlebitis 4/63 6,3 11/77 14,3 0,131 
Positiver Pathergietest 17/56 30,4 11/64 17,2 0,89 

       Tabelle 13 :Klinische Manifestation in Abhängigkeit vom Geschlecht 
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Abbildung 17: Art der mukokutanen Manifestation 
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Abbildung 18: orale Aphthe                                                   Abbildung 19: sterile Pustel      

           
Abbildung 20: Scrotalulcus                                                    Abbildung 21: Erythema nodosum 

 
      

3.2.5 Nicht-dermatologische Manifestationen 

In unserer Studie gaben 114 Patienten Gelenkbeschwerden (81,4%) an, von denen jedoch nur bei 

61 Patienten (53,5%) durch Knochenszintigraphie oder Röntgen eine Gelenkmanifestation im 

Sinne der Erkrankung objektiviert werden konnte. Okuläre Manifestationen wiesen 79 Patienten 

auf (56,4%). Weichteilbeschwerden wie z. B. myalgieforme Schmerzen hatten 25 der 140 

untersuchten Patienten (17,9%). Gastrointestinale Beteiligungen waren bei 20 Patienten (14,3%) 

nachweisbar. Von diesen zeigten 17 Patienten Entzündungen der gastrointestinalen Schleimhaut 

(12,1%), 7 Patienten litten an einer ulzerösen Kolitis (5%) und 5 Patienten hatten 

gastrointestinale Blutungen (3,6%). Zweiundachtzig Patienten (58,6%) beklagten rezidivierende 

Kopfschmerzen.  



Ergebnisse                                                                                                                                      49 

Es traten jedoch nur bei 15 dieser Patienten (18,3%) im Krankheitsverlauf neurologische 

Manifestationen auf (p=0,001). Dazu gehören eine ZNS-Vaskulitis, eine Myelitis, Meningitis 

sowie eine sterile Meningoenzephalitis. Bei 46 Patienten (32,9%) wurde eine Gefäßbeteiligung 

diagnostiziert. Mit 16,4% wurde am häufigsten eine Hautvaskulitis bioptisch nachgewiesen. Eine 

superfizielle Thrombophlebitis zeigten 10,7% der Patienten. Eine Thrombose der tiefen Venen 

kam mit 10% etwa genauso häufig vor. Eine ZNS-Vaskulitis war bei 6 Patienten nachweisbar. 

Lediglich bei 2,1% der Patienten konnten wir eine Beteiligung der großen Gefäße nachweisen. 

Vergleichsweise gering war die Beteiligung der Lungengefäße, eine Patientin bekam eine 

Lungenblutung, bei einem Patienten konnten Lungenarterienaneurysmen nachgewiesen werden 

und 2 Patienten zeigten eine klinisch manifeste Lungenarterienembolie. Weder das Geschlecht 

noch die Nationalität hatten einen signifikanten Einfluss auf das Auftreten von einer Beteiligung 

der Gefäße im Rahmen der Grunderkrankung. Im Rahmen des MAB kam es bei 9 männlichen 

Patienten zu entzündlichen Veränderung der Genitalorgane. Drei Patienten zeigten eine Orchitis 

(3,9%), 5 Patienten eine Epidymiditis (6,5%) und lediglich 1 deutscher Patient eine sterile 

Prostatitis (1,3%). Weitere nicht dermatologische Manifestationen waren eine Herzmuskel-

entzündung, die bei einer Patientin auftrat und drei Patienten hatten einen Perikarderguss. Bei 4 

Patienten wurde ein Lungenbefall diagnostiziert, 3 Patienten zeigten restriktive 

Lungenveränderungen, ein Patient erkrankte zusätzlich an einer Pneumonie, ein weiterer Patient 

an einem Pleuraerguss und ein Patient zeigte eine akute Lungenblutung. Weibliche Patienten 

gaben mit 90,5% signifikant häufiger Gelenkbeschwerden als Männer mit nur 74% an (p=0,013). 

Weichteilbeschwerden sind ebenfalls signifikant häufiger bei Frauen (26,9%) im Vergleich zu 

männlichen Patienten (10,4%). Dasselbe gilt für Kopfschmerzen, auch da dominieren die Frauen 

mit 69,8%, wogegen von den Männern 49,4% über rezidivierende Kopfschmerzen klagten. Bei 

allen weiteren nicht-dermatologischen Manifestationen wurde kein signifikanter Unterschied 

zwischen den Geschlechtern gefunden. Bei den verschiedenen Nationen ergaben sich 

signifikante Unterschiede bei gastrointestinaler Beteiligung und nachgewiesener 

Polyneuropathie. Patienten aus Deutschland litten mit 29,4% häufiger an einer gastrointestinalen 

Symptomatik (z.B. Entzündungen im Gastrointestinaltrakt, Blutungen) als Patienten aus der 

Türkei (8,2%) oder aus anderen Nationen (12,1%). Von einer Polyneuropathie im Rahmen der 

Grunderkrankung waren Deutsche zu 17,6%, türkische Patienten dagegen nur zu rund 1,4% und 

Patienten aus anderen Nationen waren überhaupt nicht betroffen. Bei keinem unserer Patienten 

konnten wir einen letalen Verlauf der Erkrankung beobachten.  



Ergebnisse                                                                                                                                      50 

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90

kardiale Manifestation

Lungenbeteiligung

Prostatitis *

Orchitis *

Epidymiditis *

Polyneuropathie

Neurologische Manifestation

Kopfschmerz

Gastrointestinale Beteiligung

Weichteilbeschwerden

Gefäßbeteiligung

okuläre Manifestation

gesichterte Gelenkbeteiligung

Arthropathie

Frequenz [%]

 
Abbildung 22: nicht-dermatologische Manifestationen (* Häufigkeit bei männlichen Patienten)  

 

Nicht-dermatologische 
Manifestationen 

Deutsche 
Patienten  

Türkische 
Patienten 

Pat. anderer 
Nationalität 

p-Werte 

 BP/UP % BP/UP % PB/UP %  
Arthropathie 27/34 79,4 60/73 82,2 27/33 81,8 0,940 
Obj. Gelenkbeteiligung 17/34 50 26/73 35,6 18/33 54,5 0,131 
Okuläre Manif. 16/34 47,1 43/73 58,9 20/33 60,6 0,443 
Weichteilbeschwerden 10/34 29,4 10 /73 13,7 5/33 15,2 0,127 
Gastrointestinale Manif. 10/34 29,4 6 /73 8,2 4/33 12,1 0,019 
Neurologische Beteil. 7/34 20,6 5 /73 6,8 3/33 9,1 0,115 
Kopfschmerz 21/34 61,8 46 /73 63 15/33 45,5 0,215 
Polyneuropathie 6/34 17,6 1/73 1,4 0/33 0 0,002 
Prostatitis * 1/14 7,1 0 / 42 0 0/21 0 0,182 
Epidymiditis * 2/14 14,3 3 /42 7,1 0/21 0 0,240 
Orchitis * 0/14 0 2 /42 4,8 1/21 4,8 1,0 
Lungenbeteiligung 0/34 0 3 /73 7,1 1/33 3 0,67 
Kardiale Manif. 1/34 2,9 0 / 73 0 0/ 33 0 0,479 
Gefäßbeteiligung 16/34 47,1 21/73 28,8 9/33 27,3 0,127 

Tabelle 14: Nicht-dermatologische Manifestationen bei verschiedener Nationalität (* Häufigkeit bei männlichem   
Geschlecht) 
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Nicht-dermatologische 
Manifestationen 

Männliche 
Patienten 

Weibliche 
Patienten 

p-Werte 

  BP/UP % BP/UP %  
Arthropathie 57/63 90,5 57/77 74 0,013 
Objekt. Gelenkbeteiligung 30/63 47,6 31/77 49,3 0,382 
Okuläre Manifestation 32/63 50,8 47/77 61 0,224 
Weichteilbeschwerden 17/63 26,9 8/ 77 10,4 0,011 
Gastrointestinale Beteilig. 11/63 17,5 9/77 11,7 0,332 
Neurologische Manif. 9/63 14,3 6/ 77 7,8 0,217 
Kopfschmerz 44/63 69,8 38 /77 49,4 0,014 
Polyneuropathie 5/63 7,9 2/77 2,6 0,243 
Lungenbeteiligung 1/63 1,6 3/77 3,9 0,627 
Kardiale Manifestation 1/63 1,6 0/77 0 0,267 
Gefäßbeteiligung 18/63 28,6 28/77 36,4 0,329 

Tabelle 15: Nicht-dermatologische Manifestationen bei verschiedenem Geschlecht 

 

3.2.6 HLA  B51  

Insgesamt wurden bei 136 Patienten die HLA Zugehörigkeit untersucht. Von den 73 Männern 

waren 46 und von den 63 Frauen waren 30 Patienten HLA B positiv. Türkische Patienten wiesen 

zu 72,9%, Patienten aus anderen Nationen zu 51,5% und Patienten aus Deutschland nur zu 

24,2% das HLA B51 Merkmal auf. Die Nationalität hatte einen signifikanten Einfluss auf den 

positiven Nachweis des HLA B 51 Genotyps (p=0,0000181). 
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Abbildung 23: Verteilung des HLA B 51 Typ bei verschieder Nationalität  
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3.3 Augenmanifestation 

Eine Augenmanifestation im Sinne der Erkrankung zeigten insgesamt 79 Patienten (56,4%), 

davon waren 16 deutscher (47,1%), 43 türkischer (58,9%) und 20 anderer (60,6%) Herkunft 

(p=0,443). Von den 77 männlichen Patienten waren 47 betroffen (61%) und 32 der 63 

weiblichen Patienten (50,8%) zeigten eine Beteiligung der Augen. Bei 136 Patienten überprüften 

wir das Vorhandensein des HLA B 51 Genotyps, und kamen zu dem Ergebnis, dass HLA B51 

positive Patienten signifikant häufiger (p=0,014) eine okuläre Beteiligung entwickelten. 

Neunundvierzig der 76 Patienten mit positivem HLA B 51 Nachweis (64,5%) zeigten eine 

Augenmanifestation, wogegen nur 26 von 60 Patienten mit negativem HLA B 51 (43,3%) an 

einer Erkrankung der Augen litten.  
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Abbildung 24: Augenmanifestation bei  verschiedener Nationalität und Geschlecht 
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Abbildung 25: Augenmanifestation bei HLA-B51  

 

Weitere signifikante Unterschiede ergaben sich bezüglich des Pathergietestes. Von den Patienten 

ohne Augenbeteiligung zeigten 34,6% und damit signifikant häufiger (p=0,011) eine positiven 

Reaktion, wogegen von  Patienten mit okulärer Manifestation nur 14,7% eine kutane 

Hypersensitivität aufwiesen. Auch kutane Manifestationen (wie sterile Pusteln, Follikulitis, 

Pyodermien, Ulzera, gesicherte Hautvaskulitis) zeigten Patienten ohne Augenbeteiligung mit 

88,5% signifikant häufiger (p=0,040) als Patienten mit Augenmanifestation, die nur zu 73,4% 

befallen waren.  

 
3.3.1 Alter bei Augenerstmanifestation  

Das Alter bei Beginn der Augensymptomatik betrug im Mittel 29,82 Jahre (Median 27,91 Jahre; 

12,48-57,75 Jahre). Türkische Männer zeigten mit durchschnittlich 27,37 Jahren am frühesten 

okuläre Manifestationen, wogegen türkische Frauen mit 30,26 Jahren genau zwischen den 

deutschen Frauen, die erst mit 33,53 Jahren, und den Frauen aus anderen Nationen, die bereit mit 

28,21 Jahren erkranken, liegen. Deutsche Männer sind im Durchschnitt 30,06 und Männer aus 

anderen Nationen 31,55 Jahre alt, bei Auftreten der ersten Augensymptome. Weder das 

Geschlecht noch die unterschiedliche Herkunft hatten einen signifikanten Einfluss auf den 

okulären Erkrankungsbeginn.  
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Nationalität Geschlecht Mittel-  
Wert 

N Std. 
Abw. 

Median Minimum  Maximum 

männlich 30,06 8 10,52 29,48 13,03 47,12 
weiblich 33,54 8 18,67 24,80 12,81 57,75 

deutsch 
  
  alle 31,80 16 14,75 27,31 12,81 57,75 

männlich 27,37 24 8,73 25,78 14,55 50,56 
weiblich 30,27 19 9,93 30,61 12,48 48,91 

türkisch 
  
  alle 28,65 43 9,28 26,21 12,48 50,56 

männlich 31,55 15 5,02 30,11 24,98 42,27 
weiblich 28,21 5 3,21 27,60 24,88 33,11 

andere  
  
  alle 30,72 20 4,79 29,44 24,88 42,27 

männlich 29,16 47 8,14 27,91 13,03 50,56 
weiblich 30,76 32 11,85 28,38 12,48 57,75 

alle 
  
  alle 29,81 79 9,77 27,91 12,48 57,75 
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Abbildung 26: Alter bei Augenerstmanifestation 

 

3.3.2 Augenerstmanifestation 

Neunundsiebzig Patienten erlitten im Verlauf der Erkrankung eine Beteiligung der Augen. Als 

okuläre Erstmanifestation hatten 67,8% eine Panuveitis. Eine retinale Vaskulitis trat in 16% der 

Fälle auf, eine Iridocyclitis bei 13,1% der beteiligten Augen. Ein Hypopyon, eine Papillitis und 

ein Zentralarterienverschluss traten lediglich bei je einem Patienten auf (0,7%). Die Dauer 

Tabelle 16: Alter bei Augenerstmanifestation 
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zwischen dem Beginn der Erkrankung und dem Auftreten erster okulärer Symptome betrug 81,4 

Monate. Es ergaben sich keine signifikanten Unterschiede zwischen den Geschlechtern oder 

aufgrund der Herkunft. 
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Abbildung 27: Art der Augenerstmanifestation 

 
  

Nationalität Geschlecht N Mittel-
wert 

Median Std. Abw. Minimum  Maximum 

männlich 13 117,80 22,21 151,98 2,53 408,02 
weiblich 14 112,50 35,24 206,13 ,00 587,99 

deutsch 
  
  alle 27 115,05 22,47 178,64 ,00 587,99 

männlich 43 53,51 11,99 71,96 ,00 240,00 
weiblich 32 92,12 24,02 134,36 ,00 521,26 

türkisch 
  
  alle 75 69,98 22,47 104,27 ,00 521,26 

männlich 26 64,80 31,98 92,29 ,00 306,53 
weiblich 9 123,58 139,53 44,31 56,74 184,77 

andere  
  
  alle 35 79,92 56,74 86,05 ,00 306,53 

männlich 82 67,28 22,34 96,17 ,00 408,02 
weiblich 55 102,45 48,49 145,08 ,00 587,99 

alle 
  
  alle 137 81,40 36,01 119,01 ,00 587,99 

Tabelle 17: Dauer zwischen Erstmanifestation und ersten okulären Krankheitszeichen (Monate) 
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Abbildung 28: Dauer zwischen Erstmanifestation und ersten okulären Krankheitszeichen  

 
 
3.3.3 Okuläre Komplikationen im Rahmen des Morbus Adamantiades Behçet 

Einundzwanzig Patienten erkrankten bisher nur an einem Auge, die restlichen 58 Patienten 

zeigten einen binokulären Befall. Von den 136 Augen mit einer Augenmanifestation im Sinne 

der Erkrankung zeigten 80 Augen (58,4 %) eine Komplikation. Die häufigste Komplikation war 

die Ausbildung einer Linsentrübung. Fünfzig Augen zeigten nach 56,71 Monaten 

Krankheitsverlauf eine Katarakt (36,8%). Chorioretinale Narben entwickelten nach 

durchschnittlich 70,4 Monaten 49 Augen (36,2%). Bei 41 Augen (30,1%) fanden wir 60,7 

Monate nach Beginn der okulären Symptomatik bleibende Gefäßverschlüsse im Bereich der 

Retina. Eine Membranbildung im Bereich der Makula lutea, einen so genannte Macular Pucker 

zeigten funduskopisch 37 Augen  (27,2%) nach 88,04 Monaten Krankheitsverlauf. Nach ca. 87,9 

Monaten kam es bei 31 Augen (23,3%) zu einer Opticopathie. Vierzehn Augen (8,9%) 

entwickelten ein Sekundärglaukom nach 35,8 Monaten im Rahmen des Krankheitsverlaufs. 

Signifikante Unterschiede ergaben sich hinsichtlich der Nationalität folgende: türkische 

Patienten zeigten mit 28 Augen signifikant häufiger (p=0,046) ein Macular Pucker als Deutsche 

(2 Augen) und Patienten aus anderen Nationalitäten (7 Augen). Innerhalb unseres 

Patientenkollektivs wurde nach durchschnittlich 50,7 Monaten bei vier Augen, aufgrund eines 
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nicht behandelbaren Sekundärglaukoms und schmerzhafter Phthisis bulbi, eine Enukleation 

notwendig. Ein Auge war bereits vor Eintritt in die Studie enukleiert worden. Zehn Augen von 

insgesamt 7 Patienten erblindeten im Beobachtungszeitraum nach durchschnittlich 107,6 

Monaten, ein Auge war bereits vorher amaurotisch. Augen weiblicher Patienten (n=8) 

erblindeten häufiger als Augen männlicher Patienten (n=3). Die Dauer bis zur Entwicklung von 

Gefäßverschlüssen war bei Patienten aus Deutschland mit durchschnittlich 122 Monaten am 

längsten. Bei Patienten aus der Türkei dauerte es mit ca. 6 Jahren wesentlich länger bis zur 

Ausbildung von bleibenden Gefäßverschlüssen als bei Patienten aus anderen Ländern, bei denen 

diese Komplikation schon nach fast 3 Jahren eintrat. Eine Opticopathie entwickelten Patienten 

aus Deutschland ebenfalls signifikant später mit 148 Monaten als Patienten aus der Türkei, die 

im Durchschnitt 97 Monate nach ersten Augensymptomen eine irreversible Opticopathie 

aufwiesen. Am schnellsten, nach nur 49 Monaten, trat diese Komplikation bei Patienten aus 

anderen Nationen auf. 

 
 

0 5 10 15 20 25 30 35 40

Enukleation 

Erblindung

Glaukom

Opticopathie

Makular Pucker

Gefäßverschlüsse

chorioret. Narben

Katarakt

Anteil der beteiligten Augen [%]

  
Abbildung 29: okuläre Komplikationen 
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Abbildung 30: Iritis                                                             Abbildung 31: Kleeblattartige Verziehung der Pupille 

      
Abbildung 32: Papillenödem bei Papillitis                          Abbildung 33:Zentralarterienverschlus 

      
Abbildung 34: Gefäßverschluss/Opticopathie                      Abbildung 35: FAG des Pat in Abb. 34  
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Abbildung 36: retinale Vaskulitis                                         Abbildung 37: okklussive Vaskulitis          

       

Abbildung 38: Gefäßverschluss                                            Abbildung 39: retinale Vaskulitis mit GK-Trübungen  

 
 
3.3.4 Augenoperationen 

Bei insgesamt 36 Augen waren im Krankheitsverlauf Operationen notwendig. Eine starke 

Linsentrübung machte bei 25 Augen 83,8 Monate nach Beginn des okulären Behçet eine 

Linsenentfernung notwendig (18,2%).  Sechzehn Augen wurden mit einer Kunstlinse versorgt 

und 9 Augen blieben aphak. Eine Vitrektomie wurde bei starken Glaskörpertrübungen aufgrund 

rezidivierender Entzündungen bei 2 weiblichen und 6 männlichen Augen nach durchschnittlich 

33,8 Monaten durchgeführt. Drei Jahre nach Beginn der ersten Augensymptome mussten 8 

Augen, (4 männlich, 4 weiblich) aufgrund von Gefäßverschlüssen oder Netzhautabhebungen 

panretinal gelasert werden. Ein erhöhter Augeninnendruck machte nach 4 jährigem okulären 
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Krankheitsverlauf bei 2 männlichen und 2 weiblichen Augen eine Trabekulektomie oder 

Iridotomie notwendig. Bei 3 Augen wurde nach ca. 5 Jahren eine Kryokoagulation der Netzhaut 

durchgeführt und ein Auge eines türkischen Mannes erhielt 2 Jahre nach Beginn der ersten 

Augensymptome ein Membranpeeling aufgrund einer fortgeschrittenen epiretinalen Gliose. 
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Abbildung 40: Art und Häufigkeit der Augenoperationen 

 

3.4 Okuläre Rezidive 

Während des Beobachtungszeitraums entwickelten 83 Augen (56,5%) okuläre Rezidive. Die 

mittlere Dauer zwischen Beginn der Beobachtung und Eintritt des ersten Rezidivs betrug 18,84 

Monate (Median 9,13; Minimum 0,1; Maximum 97,8 Monate). Sechs Augen konnten nicht 

weiter überwacht werden, da die Patienten sich nur einmal vorstellten. Von den deutschen 

Patienten entwickelten 9 Augen Rezidive (5 männliche, 4 weibliche). Fünfundfünfzig Augen von 

türkischen Patienten, davon 30 männliche und 25 weibliche zeigten im Verlauf rezidivierende 

Entzündungen. Dagegen entwickelten 19 Augen von Patienten aus anderen Nationalitäten 

Rezidive (11 männliche, 8 weibliche). Signifikante Unterschiede ergaben sich im Log-Rank- 

Test (p=0,046).  
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Abbildung 41: okuläre Rezidive bei verschiedener Nationalität (Kaplan-Meier-Analyse) 
 

 

3.5 Medikamente 

Von unserem Kollektiv erhielten fünfundvierzig Patienten mit einer Augenbeteilung Interferon-

α über einen durchschnittlichen Zeitraum von 34,1 Monaten. Unter Interferon-α zeigten 26 

Augen (32,2%) Rezidive. Cyclosporin A erhielten 32 Patienten mit Augenbeteiligung 

gewichtsadaptiert (5mg/kg KG). Die mittlere Dauer der Cyclosporingabe betrug 48,20 Monaten. 

Vierunddreißig Augen (53,9%) entwickelten Rezidive unter CSA. Andere Immunmodulatoren 

bzw. Immunsuppressiva wurden ebenfalls eingesetzt. Azathioprin erhielten 16 und Chlorambucil 

6 Patienten. Cyclophosphamid und TNF-α Antikörper bekamen jeweils 2 Patienten mit 

Augenbeteiligung verordnet. Lediglich ein Patient wurde mit Methotrexat behandelt. 

Glucocorticoide erhielten 33 Patienten lokal als Augentropfen und bei 63 Patienten mussten wir 

zumindest kurzzeitig Glucocorticoide oral verordnen. 
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3.6 Visusverläufe  

Über einen Zeitraum von 5 Jahren war der mittlere Visus in unserem Kollektiv relativ konstant 

(Tab.18, Abb.42). Die Streuung der ermittelten Daten reicht von non lux bis zum vollen 

Dezimalvisus von 1,2. Einen Visus von kleiner gleich 0,1 wiesen zu Beginn unserer 

Beobachtung 35 Augen (25,7%) auf. Am Ende unserer Studie, nach einer durchschnittlich 10 

jährigen (0,5-43 Jahre) Augenanamnese, zeigten dagegen nur noch 29 Augen (21,2%) einen 

ebenso schlechten Visus. 

 

Monate 
nach 

Baseline 

Base- 
Line 

 
6 

 
12 

 
24 

 
36 

 
48 

 
60 
 

Augenanzahl 157 143 138 129 119 113 95 
Mittelw. 16,46 16,64 16,50 16,69 17,13 16,87 16,17 
Median 20,00 20,00 20,00 20,00 20,00 20,00 20,00 
Std. Abw. 6,222 6,507 6,629 6,430 6,102 6,360 6,824 
Minimum 0 0 0 0 0 0 0 

Visus     
in 

Linien 

Maximum 22 22 22 22 22 22 22 

Tabelle 18: Visusverlauf in Linien der Patienten mit Augenbeteiligung 

 

60483624126Baseline

22

20

18

16

14

12

10

8

6

4

2

0

22

20

18

16

14

12

10

8

6

4

2

0

Monate   
 

Abbildung 42: Visusverlaufsdaten für den Beobachtungszeitraum von 5 Jahren   
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3.6.1 Visusverläufe bei unterschiedlichem Beobachtungsbeginn  

Um den individuellen Verlauf der Sehschärfe darzustellen, werden wir im Folgenden 

Visusdifferenzen benutzen. Je nach Beginn des Beobachtungszeitraumes konnten wir 

unterschiedliche Visusverläufe dokumentieren. Der Verlauf war am signifikant schlechtesten bei 

Patienten, deren erster Besuch bei uns vor dem Jahre 1990 stattfand. Diese Patienten verloren 

nach 4 Jahren ca. 2 Linien (Median 1). Wogegen die Patienten, die wir nach dem Jahre 2000 

beobachteten, eine signifikante Visusverbesserung von 2 Linien nach 4 Jahren aufwiesen. 

Dazwischen befinden sich die Visusdifferenzen der Patienten, die sich zuerst zwischen 1990 und 

2000 bei uns vorstellten. Der Visus dieser Patientengruppe verhielt sich weitgehend stabil. 

 

Die konfirmatorische Analyse der Resultate durch den Kruskal-Wallis-Test ergab folgende  

p-Werte: 

 

Beginn der 
Beobachtung 

Monate 
nach 

Baseline 

 
6 
 

 
12 
 

 
24 
 

 
36 
 

 
48 
 

 
60 
 

Augen 24 24 23 23 23 23 
Mittelwert -,38 -2,17 -,61 -,74 -2,00 -2,22 
Std. Abw. 5,265 6,857 7,463 6,930 7,598 7,198 
Median ,00 ,00 ,00 ,00 -1,00 -1,00 
Minimum -16 -18 -17 -16 -17 -16 

vor 1990 
  
  
  
  
  

Maximum 16 16 16 16 17 17 
Augen 63 62 62 60 60 58 
Mittelwert -,10 ,05 ,00 ,27 ,23 -,02 
Std. Abw. 4,102 4,727 5,276 5,256 5,369 5,615 
Median ,00 ,00 ,00 ,00 ,00 ,00 
Minimum -17 -17 -21 -21 -21 -21 

zwischen 
1990 und 
2000 
  
  
  

Maximum 12 10 10 13 13 13 
Augen 56 52 44 36 30 14 
Mittelwert 1,20 1,63 2,14 2,94 2,33 1,29 
Std. Abw. 4,614 4,145 5,079 5,054 4,971 5,967 
Median ,00 ,00 1,00 1,00 1,00 1,00 
Minimum -15 -7 -6 -6 -6 -9 

nach 2000 
  
  
  
  
  Maximum 17 16 17 17 17 17 

p-Wert 0,243 0,041 0,183 0,028 0,046 0,090 

Tabelle 19: Visusdifferenzen in Linien bei unterschiedlichem Beobachtungsbeginn; nach 12, 36, und                                                   
48 Monaten signifikant verschieden 
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Abbildung 43: Visusdifferenzen der Patientengruppen vor 1990, zwischen 1990 und 2000 und nach 2000 

 
 
3.6.2 Visusdifferenzen bei unterschiedlichem Geschlecht 

Wie in Abbildung 44 zu sehen, gibt es Unterschiede beim Visusverlauf zwischen Mann und 

Frau. In unserem Kollektiv haben Männer eine bessere Visusprognose. Im Mittel verbessert sich 

beim männlichen Geschlecht der Visus nach bereits 2 Jahren signifikant um 1,5 Linien. Beim 

weiblichen Geschlecht zeigte sich jedoch nach 24 Monaten eine Abnahme des Visus um 0,5 

Linien. Diesen Trend konnten wir während des gesamten Follow ups beobachten. Nach 5 Jahren 

hat sich der männliche Visus um 0,8 Linien signifikant verbessert und der Visus der Frauen ist 

um 1,6 Linien abgesunken.      
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Die konfirmatorische Analyse der Resultate durch den Mann-Whitney-Test ergab folgende  
p-Werte: 
  

 
Geschlecht 

Monate 
nach 

Baseline 

 
6 

 
12 

 
24 

 
36 

 
48 

 
60 

Augen 85 80 74 64 56 50 
Mittelwert 0,82 0,86 1,47 1,92 1,52 0,80 
Std. Abw. 3,642 4,136 5,310 5,464 5,295 5,210 
Median 0 0 1 1 1 0 
Minimum -17 -17 -21 -21 -21 -21 

männlich 
  
  
  
  

Maximum 17 14 17 17 17 13 
Augen 58 58 55 55 55 45 
Mittelwert -0,31 -0,57 -0,53 -0,33 -0,98 -1,64 
Std. Abw. 5,554 6,130 6,098 5,751 6,344 6,830 
Median 0 0 0 0 0 0 
Minimum -17 -18 -17 -17 -17 -17 

weiblich 
  
  
  
  

Maximum 16 16 16 16 17 17 
p-Wert  ,224 ,106 ,041 ,035 ,006 ,028 

Tabelle 20: Visusdifferenzen bei unterschiedlichem Geschlecht; signifikante Unterschiede nach 2,3,4 und 5 Jahren 
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Abbildung 44: Visusdifferenzen in Linien  bei unterschiedlichem Geschlecht 
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3.6.3 Visusdifferenzen bei unterschiedlicher Nationalität 

Der Visus verhält sich ebenfalls unterschiedlich bei verschiedener Herkunft der Patienten (Abb. 

45). Patienten aus Deutschland zeigen im Mittel eher einen Visusverlust. Sie haben nach 5 

Jahren durchschnittlich 1 Linie verloren. Aus der Türkei stammende Patienten zeigen eher eine 

leichte Zunahme des Visus um ca. 0,9 Linien nach 3 Jahren. Patienten anderer Nationalität 

zeigen nach 3 Jahren eine Verbesserung des Visus um 1,4 Linien. Insgesamt kann man sagen, 

dass deutsche Patienten mit MAB eine schlechtere Visusprognose in unserer 

Langzeitbeobachtung zeigen als Patienten aus der Türkei oder aus anderen Ländern.  

 

Die konfirmatorische Analyse der Resultate durch den Kruskal-Wallis-Test ergab folgende  

p-Werte: 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Nationalität  

Monate 
nach 

Baseline 

 
6 
 

 
12 
 

 
24 
 

 
36 
 

 
48 
 

 
60 
 

Augen 28 24 24 22 20 20 
Mittelwert -0,29 -0,96 0,04 0,14 -0,30 -1,05 
Std. Abw. 4,951 4,408 5,886 6,281 5,877 4,419 
Median 0 0 0 0 0 0 
Minimum -17 -17 -17 -17 -17 -17 

deutsch 
  
  
  
  

Maximum 17 7 17 17 17 7 
Augen 79 78 69 63 61 55 
Mittelwert 0,65 0,37 0,75 0,86 0,46 -0,25 
Std. Abw. 4,857 6,110 6,468 6,311 6,647 6,684 
Median 0 0 0 0 0 0 
Minimum -17 -18 -21 -21 -21 -21 

türkisch 
  
  
  
  

Maximum 16 16 16 16 17 17 
Augen 36 36 36 34 30 20 
Mittelwert 0,25 0,83 0,75 1,41 0,30 0,05 
Std. Abw. 3,367 2,348 3,931 3,878 4,442 6,186 
Median 0 0 1 1 0 0 
Minimum -15 -7 -13 -7 -13 -16 

andere  
  
  
  
  

Maximum 8 7 10 13 13 13 
p-Wert 0,101 0,132 0,272 0,190 0,408 0,525 

Tabelle 21: Visusdifferenzen in Linien bei unterschiedlicher Nationalität, nicht signifikant verschieden 



Ergebnisse                                                                                                                                      67 

anderetürkischdeutsch

10

8

6

4

2

0

-2

-4

-6

-8

-10

Visusdifferenz
nach 60 Monaten

Visusdifferenz
nach 48 Monaten

Visusdifferenz
nach 36 Monaten

Visusdifferenz
nach 24 Monaten

Visusdifferenz
nach 12 Monaten

Visusdifferenz
nach 6 Monaten

 
Abbildung 45: Visusdifferenzen in Linien bei unterschiedlicher Nationalität 
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4 Diskussion 

4.1 Epidemiologische Daten 

Der MAB ist eine häufige Erkrankung in den Ländern um das östliche Mittelmeer, im Mittleren 

und Fernen Osten. Entsprechend dem Auftreten stammt die Mehrzahl der Literaturberichte aus 

diesen Ländern. Da in der Vergangenheit der Morbus Adamantiades Behçet in Mitteleuropa eher 

selten auftrat, gibt es in diesen Ländern nur vereinzelt Berichte über Krankheitsverläufe. Heute 

ist die Erkrankung aufgrund der zunehmenden Migration selbst in Deutschland keine Seltenheit 

mehr, sodass die Aufmerksamkeit auch hier verstärkt auf dieses Krankheitsbild gerichtet wird. In 

der Bundesrepublik haben sich bereits einige Autoren  mit dem MAB beschäftigt, doch liegen 

bisher keine epidemiologischen Daten bezüglich Augenmanifestationen oder genaue okuläre 

Verläufe vor14,80,137,247,282,289,293. In der vorliegenden Arbeit werden alle Patienten mit MAB 

dargestellt, die sich in den Jahren 1982–2006 in der Augenklinik des Campus Benjamin Franklin 

der Charité in Berlin, vorstellten. Da nicht zweifelsfrei sichergestellt werden konnte, dass alle 

Patienten erfasst worden sind, handelt es sich somit lediglich um eine Abschätzung der 

Prävalenz. Unter diesen bereits genannten Prämissen konnte gezeigt werden, dass die 

Erkrankungsquoten für den MAB in Berlin für die deutsche, ausländische und türkische 

Population, eine im weltweiten Vergleich hohe Zahl darstellt (siehe Tab. 22). Besonders die 

Prävalenz für die türkische Bevölkerung ist in Berlin extrem hoch und gelangt mit 54,36 

Erkrankte pro 100 000 Einwohner fast an Werte, die für den europäischen Teil der Türkei 

beschrieben wurden284. Das Vorkommen des MAB bei Patienten deutscher Herkunft ähnelt dem 

anderer nordeuropäischer Länder60,122. 

 

Land, Gebiet oder Stadt  Jahr Prävalenz  auf 100 000 
Einwohner 

Berlin gesamte Bevölkerung 
andere Nationalität 
Türken 
Deutsche (unsere Untersuchungen) 

2006 3,05 
6,98 
54,36 
0,49 

Portugal 65  1993 1,53 
Italien 197  
Reggio Emilia 196 

1988 
2005 

2,5 
3,5 

Schweden 84 1993 6,98 
Deutschland 14 2006 1,0 
Berlin West 293 1984 0,65 
Großbritanien 75  
Schottland 122 

1987 
1992 

0,5 
0,27 

Tabelle 22: Prävalenz des MAB in verschiedenen Regionen 
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4.1.1 Geschlechtsverteilung und Manifestationsalter 

Wie aus früheren Veröffentlichungen hervorgeht, trat der MAB in der Vergangenheit vermehrt 

beim männlichen Geschlecht auf58,170,185. Neuere Studien sowie Ergebnisse unserer 

Beobachtungen (siehe Tab. 24) zeigen jedoch, dass die Diagnose bei Frauen in unserem 

Kulturkreis und auch im Fernen Osten mindestens genauso häufig gestellt wird61,91,108,216,235. Die 

Zunahme der Diagnosestellung bei Frauen in den letzten Jahren lässt sich dadurch erklären, dass 

in der heutigen Zeit Frauen aus den Endemiegebieten durch Veränderungen der kulturellen und 

familiären Sitten mehr am öffentlichen Leben teilnehmen, Berufen nachgehen und auch häufiger 

einen Arzt aufsuchen. Entsprechend der aktuellen Literatur konnten wir auch in der vorliegenden 

Arbeit feststellen, dass das durchschnittliche Erkrankungsalter im dritten Lebensjahrzehnt liegt 

und analog zu anderen Studien erste Symptome zwischen dem 3. und 53. Lebensjahr auftreten 

können16,17,30,220. In unserem Kollektiv erkrankten Männer im Durchschnitt 2 Jahre später als 

Frauen, es konnte jedoch kein statistisch signifikanter Unterschied nachgewiesen werden. 

Entgegen den Berichten aus anderen Ländern zeigten deutsche Frauen den frühesten und Männer 

aus anderen Nationalitäten den spätesten Krankheitsbeginn in unserem Patientenkollektiv92,284. 

Das Vollbild der Erkrankung erreichten unsere Patienten nach durchschnittlich 8,4 Jahren, wobei 

der Zeitraum bei Patienten aus anderen Nationen mit 6,1 Jahren am kürzesten war und deutsche 

und türkische Frauen dagegen erst nach 10 Jahren das Vollerkrankungsalter erreicht hatten. 

Unsere Beobachtungen zeigten auch, dass die Dauer von ersten Symptomen bis zur 

Diagnosestellung bei deutschen und türkischen Frauen mit 12,8 und 11,1 Jahren ebenfalls 

verlängert war. Am raschesten, nach nur 6 Jahren, wurde in unserem Kollektiv die Diagnose bei 

Patienten aus anderen Nationen gestellt. Obwohl die zeitliche Differenz bis Diagnosestellung so 

große Unterschiede aufwies, war die statistische Berechnung nicht signifikant verschieden. Mit 

diesen doch verhältnismäßig langen Zeiträumen, die zwischen den ersten Symptomen und der 

Diagnosestellung liegen, bilden unsere Ergebnisse eher das Schlusslicht im internationalen 

Vergleich und zeigen, dass die Erkrankung in Deutschland bis dato ein Exot war. In der Literatur 

findet man eine durchschnittliche Dauer von 1-15 Jahren bis zur Diagnosestellung284. Die 

Tatsache, dass bei über 1/3 der Patienten die Diagnose vor 1995 gestellt wurde und die ersten 

Symptome bei über der Hälfte der Patienten vor dem Jahre 1989 auftraten, könnte Ursache dieser 

Begebenheit sein, da damals das Wissen über diese Erkrankung im niedergelassenen und auch 

im stationären Bereich noch eingeschränkt vorhanden war. Die relativ späte Diagnosestellung 

bei deutschen und türkischen Patientinnen mit 36 bzw. 33 Jahren lässt sich dadurch erklären, 

dass die Krankheit eher beim männlichen Geschlecht und nicht bei Patientinnen deutscher 



Diskussion                                                                                                                                      70 

Herkunft vermutet wurde. Außerdem hatten diese Frauen wahrscheinlich mildere Verläufe, mit 

hauptsächlich mukokutanen Manifestationen, wie oralen oder genitalen Ulzera, sodass sie erst 

spät einen Arzt aufsuchten. Vermutlich vermieden Frauen den Arztbesuch auch aus Scham.  

Einen juvenilen Beginn des MAB hatten 23,6% unserer Patienten. Im nationalen Vergleich 

beobachteten wir in unserem Kollektiv verhältnismäßig viele Patienten, die schon vor dem 16. 

Lebensjahr erste Symptome aufweisen. Im Jahre 1999 berichteten Treudler et al. von 

Häufigkeiten um 10% mit juvenilem Beginn und Altenburg veröffentlichte 2006 eine Studie in 

der 14,2% der Patienten einen frühen Beginn der Erkrankung hatten. Andere internationale 

Autoren berichteten vom Auftreten erster Symptome vor dem 16. Lebensjahr. Israel ist führend 

mit Häufigkeiten von 44,1%, danach folgt die USA mit 30,4% und in Korea sind 22% der 

Patienten von einem juvenilen Beginn der Erkrankung betroffen31,142,159. In Italien sind hingegen 

weniger als 8% der Patienten und in Frankreich sogar nur 0,17 Patienten pro 100 000 Einwohner 

jünger als 16 Jahre bei dem Auftreten erster Symptome133,199. Gründe für die unterschiedliche 

Frequenz des juvenilen Auftretens innerhalb Europas sind uns nicht bekannt.  

 

4.2 Klinik 

4.2.1 Art der Erstmanifestation 

In unserem Patientenkollektiv stellten orale Aphthen, mit einer Häufigkeit von 74,3%, das erste 

Krankheitszeichen dar. Andere Autoren berichteten von ähnlichen Beobachtungen, wo je nach 

Studie 72–87% der Patienten orale Aphthen als erstes Symptom aufwiesen (siehe Tab. 

23)11,61,108. Genitalulzera waren bei 4,3% der Patienten Erstsymptom, wobei in anderen Studien 

Häufigkeiten zwischen 4% und 22% beobachtet wurden11,108,293. Bei jedem 9. unserer Patienten 

begann die Erkrankung mit okulären Symptomen. Damit liegen unsere Daten im Mittelfeld 

internationaler Studien, wo die Augenbeteiligung bei 0,5-18% der Patienten als erstes Symptom 

im Rahmen des MAB auftritt61,86,108,219,293. Lediglich in einer Arbeit aus Deutschland traten 

okuläre Symptome bei 62% der Patienten als erste Zeichen des MAB auf282. Diese 

vergleichsweise große Anzahl an Patienten mit einer Augenmanifestation als Erstsymptom lässt 

sich vermutlich durch den Klinikbereich, an dem diese Studie erhoben wurde, erklären: Zierhut 

et al. akquirierten ihre Patienten in der Augenklinik Tübingen, während wir, ebenso wie die oben 

genannten internationalen Studien, großen Wert auf die dermatologische und internistische 

Anamnese legten. Arthralgien als relativ unspezifische Symptomatik traten bei 9% unserer 

Patienten auf, in der Literatur werden Häufigkeiten zwischen 0,5–17% 

angegeben11,61,108,220,282,293.  
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Studie Alpsoy 
(2003) 
11 

Gurler 
(1997) 
108 

Zierhut  
(1995) 
282 

Chang 
(2002) 
61 

Shahram 
(2003) 
219 

Zouboulis 
(2003) 
293 

unsere 
Daten 
(2006) 

Patientenanzahl 60 2147 39 73 4024 415 140 
Orale Aphthen 85%  86,5%  72% 86,3% 80,2 % 79% 74,3% 
Genitalulzera 21,7% 7,4%   - 5,5% 10,3% 4% 4,3% 
Augenmanifest. - 0,5%  62% 2,7% 10% 5% 8,6% 
Hautläsionen - - 25% - - - - 
Erythema nod. 1,7%   2,8%  - - - 5% 2,1% 
Arthralgien 16,7%   0,5%  23% 1,4 5,3% 6% 9,3% 
ZNS-Manifest. - - - - - - 1,4% 

Tabelle 23: Art der Erstmanifestation in verschiedenen Studien  

 

4.2.2 Mukokutane und allgemeine Manifestationen 

Die Ausprägungen der mukokutanen und allgemeinen Manifestationen unserer Patienten sowie 

deren Häufigkeiten waren vergleichbar mit anderen Studien. Orale Aphthen, genitale Ulzera, 

kutane Manifestationen, Arthralgien und okuläre Beteiligungen waren die häufigsten 

Erkankungszeichen. Papulopustulöse Hautveränderungen und Erythema nodosum ähnliche 

Läsionen waren die häufigsten Hautmanifestationen. Der Pathergietest gilt in der Literatur als 

wegweisend für die Diagnosestellung1, obwohl es Indifferenzen bezüglich der Durchführung 

gibt186. Dieser Test fiel allerdings entgegen der aktuellen Studienlage nur bei 23,3% unserer 

Patienten positiv aus14,34,108,109. Das liegt womöglich daran, dass wir bei einigen Patienten, die 

sich nur wenige Male bei uns vorstellten, den Pathergie-Test nicht häufig genug durchführen 

konnten. Außerdem nahmen viele Patienten zum Zeitpunkt der Testung immunsuppressive 

Medikamente ein, was nach Angaben von Budak-Alpdogan auch falsch negative Test-

Ergebnisse hervorbringen kann46. Die Kopfschmerzhäufigkeit bei unseren Patienten war ähnlich 

hoch, wie in der 2005 veröffentlichten großen Studie von Saip et al.208. Damit gehören 

Kopfschmerzen zu den am häufigsten vorkommenden neurologischen Symptomen. Da nur 1/5 

dieser Patienten an einer nachgewiesenen neurologischen Manifestation erkrankte, bestätigen 

unsere Befunde frühere Untersuchungen168,259. Bei Saip et al. war der Kopfschmerz sogar nur bei 

5,2% der Patienten mit einer neurologischen Beteiligung im Rahmen des MAB assoziiert208. Das 

zentrale Nervensystem war bei 18% unserer Patienten betroffen, damit liegen unsere Daten im 

Mittelfeld im internationalen Vergleich, wo je nach Nationalität 1,5-23% der Patienten eine 

neurologische Manifestation entwickelten (siehe Tab. 24). Bei 1/3 unserer Patienten wurde eine 

Gefäßbeteiligung diagnostiziert. In anderen Studien liegen die angegebenen Häufigkeiten 

zwischen 2% in Japan und bis zu 37% im Libanon 11,14,29,34,108,109,220,250,277. Eine Thrombose der 
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tiefen Venen konnte bei nur 10% unserer Patienten nachgewiesen werden. In anderen Arbeiten 

entwickelten bis zu 39% der Patienten Thrombosen der tiefen Venen34,116. Eine Hautvaskulitis 

konnte bei 16% bioptisch diagnostiziert werden, relativ selten beobachteten wir eine Vaskulitis 

der cerebralen Gefäße. Eine Lungenbeteilung im Rahmen der Erkrankung konnten wir analog zu 

Angaben in der Literatur nur bei einem sehr geringen Teil unseres Patientenkollektivs 

nachweisen. In einer großen Studie im Iran waren 0,8% der Patienten, in der Türkei 1% der 

Patienten und im Libanon 5,7% der Patienten an einer Lungenmanifestation erkrankt108,109,220. 

Eine weitere seltene Manifestation war die kardiale Beteiligung. Bei keinem unserer Patienten 

endete die Erkrankung während des Beobachtungszeitraums letal. Wogegen in einer 2003 

veröffentlichten Studie aus der Türkei noch von einer fast 10%igen Mortalität berichtet wurde148. 

Anscheinend profitierten die Patienten aus unserem Kollektiv von der frühen und suffizienten 

Behandlung. Außerdem waren in der Studie von Kural-Seyahi et al. vor allem Manifestationen 

der großen Gefäße und zentralnervöse Beteiligungen Gründe für die Letalität im Verlauf des 

MAB148. Bei uns waren diese Manifestationen dagegen äußerst selten, eine ZNS-Beteiligung trat 

bei 10,7% und eine Beteiligung der großen Gefäße bei 2,1% der Patienten auf.  

Obwohl die klinische Symptomatik unserer Patienten große Ähnlichkeit mit derer anderer 

Patientengruppen aufwies, ergaben sich einige Unterschiede. Innerhalb unseres Kollektivs 

präsentierten deutsche Patienten signifikant häufiger genitale Ulzera und litten häufiger unter 

gastrointestinalen Manifestationen sowie an Polyneuropathien. Manifestationen am 

Gefäßsystem, Entzündungen von Prostata oder Nebenhoden und Weichteilbeschwerden wie 

Myalgien traten ebenfalls, wenn auch nicht signifikant aber dennoch deutlich häufiger bei 

Patienten deutscher Herkunft auf, im Vergleich zu Patienten türkischer oder anderer Nationalität. 

Auch das Geschlecht war bei einigen Manifestationen ein signifikanter Einflussflaktor. Frauen 

litten häufiger an Gelenk- und Weichteilbeschwerden. Die Tatsache, dass das weibliche 

Geschlecht häufiger Kopfschmerzen beklagte, stimmt überein mit den Beobachtungen, die Saip 

et al. gemacht haben208.  

 

4.2.3 Familienanamnese  

In unserer Studie hatten 16,4% der Patienten Verwandte, die ebenfalls an einem Morbus 

Adamantiades Behçet litten. Diese Beobachtung wurde bereits von Zouboulis et al gemacht284. 

Generell wird ein familiäres Vorkommen des MAB gehäuft bei Patienten aus Regionen wie der 

Türkei, Arabien oder Israel beschrieben. Auch diese Angaben stimmen mit unseren ermittelten 

Daten überein, da 26% der türkischen Patienten und 12% der Patienten aus anderen Nationen 
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eine positive Familienanamnese aufwiesen und kein deutscher Patient Verwandte mit MAB 

hatte. Grund für die fehlende familiäre Belastung deutscher Patienten könnte die Entfernung zu 

den Endemiegebieten wie Türkei oder Japan sein, oder der deutlich geringere HLA B 51 

Nachweis dieser Individuen, der einen genetischen Einflussfaktor innerhalb der Familien aus 

mediteranen Gebieten darstellt. Weiterhin konnten wir feststellen, dass Patienten mit einem 

juvenilen Beginn der Erkrankung tendenziell häufiger Familienangehörige haben, die ebenfalls 

an einem MAB leiden. Unsere Ergebnisse bestätigen damit die Angaben von Treudler et al., die 

in ihrer Studie ebenfalls eine familiäre Häufung bei Patienten mit juvenilem Erkrankungsbeginn 

beschrieb247. 

 

4.2.4 HLA B51 

Analog der Literatur konnte auch in unserem Kollektiv bei mehr als der Hälfte der Patienten das 

HLA B 51 Merkmal nachgewiesen werden220,232,254. Den signifikant höchsten Anteil der 

Patienten mit positivem HLA B 51 fanden wir, wie in anderen Arbeiten beschrieben, bei 

Patienten türkischer Herkunft, gefolgt von Patienten aus anderen Nationen. Von den deutschen 

Patienten waren nur 24% HLA B 51 positiv289. Die Häufigkeit dieses HLA Merkmals ist 

entsprechend der ethnischen Herkunft zu erklären. In Deutschland haben laut Verity 6,5% der 

gesunden Individuen das HLA B 51 Merkmal, in der Türkei hingegen 24%254. Unsere 

Ergebnisse bestätigen die Annahme, dass HLA B51 positive Individuen deutscher Herkunft 

sowie aus anderen Ländern Nordeuropas ein geringeres relatives Risiko aufweisen, an einem 

MAB zu erkranken, verglichen mit Menschen aus Südosteuropa, dem Mittleren und Fernen 

Osten284.  

 

4.2.5 Einfluss der Erstmanifestation auf die Dauer der Diagnosestellung 

In unserem Patientenkollektiv wurde im Vergleich mit anderen Daten aus Deutschland 

verhältnismäßig spät die Diagnose des MAB gestellt289. Bei Altenburg et al. lag die Dauer im 

Median bei 36 Monaten, bei uns dauerte es mit 66 Monaten fast doppelt so lang, bis es zur 

Diagnosestellung kam14. Je nach Erstsymptom dauerte es bis zur Diagnose des MAB 22 Monate, 

bei ZNS-Symptomatik, und bis zu 165 Monate, bei Auftreten genitaler Ulzera. Waren okuläre 

Manifestationen vorhanden, wurde nach 78 Monaten die Diagnose gestellt. Mögliche Gründe für 

die unterschiedlich langen Zeitabschnitte zwischen dem Eintreten erster Symptome und der 

Diagnosefindung könnten sein, dass bei Vorhandensein genitaler Läsionen die Patienten aus 

Scham bzw. aus Angst vor einer Geschlechtskrankheit selten einen Arzt aufsuchen. Bei dem 
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Fehlen von mukokutanen Symptomen werden okuläre Manifestationen vom Augenarzt oft nicht 

dem MAB zugeordnet und bei Besserung der schubweisen Symptomatik keine weiterführende 

Diagnostik unternommen. 

Tabelle 24: Klinische Manifestationen des MAB in verschiedenen Studien 

 

4.2.6 Einfluss von Geschlecht und Nationalität auf die Diagnosestellung  

Bei den männlichen Patienten dauerte es nur 8,5 Jahre und bei Frauen 10,8 Jahre bis zur 

Diagnosestellung. Auch die Nationalität hatte einen Einfluss auf die Dauer bis zur 

Diagnosefindung. Bei den Patienten deutscher Herkunft wurde, wie erwartet, die Diagnose des 

MAB erst nach durchschnittlich 11 Jahren, und damit verhältnismäßig spät gestellt. Patienten 

anderer Nationalität erfuhren schon nach 6,3 Jahren die Diagnose und bei türkischen Patienten 

dauerte es im Mittel 10 Jahre. Da die Erkrankung in den Mittelmeerländern häufiger auftritt, 

wurde der Morbus Adamantiades Behçet bei Patienten, die aus diesen Ländern kommen eher 

Studie Altenburg 
14  
(2006)  

Shah- 
ram 220 
(2003) 
 

Alpsoy 
11  
(2003)  

Gurler 
108 
(1997)  

B´Chir 
Ham-
zao34 
(2006)  

Kural-
Seyahi 
148 
(2003) 

Ham-
dam 
109 
(2006) 

Bang 
32 
(2003) 
 

Tugal –
Tutkun 
250 
(2004) 

Unsere 
Daten 

Patienten 590 4704 60 2147 519 387 90 1904 880 140 
Alter bei 
Beginn 

26 26 - 25,6 28,7+ 
9,3 

31,4 25,4 33,2+ 
10,1 

- 23,5+ 
10,7 

Diagnose-
alter 

- - - - 32,7+ 
9,2 

- 29,2 - - 33 

Verhältnis 
(m:w) 

1,39:1 1,14:1 1:1,06 1,03:1 2,7:1 1,83:1 2,9:1 0,61:1 2,1:1 1,2:1 

Orale 
Aphthen 

98,5% 96,6 % 100% 100%  100% 100% 100% 99,7% 100% 99,3% 

Genital-
ulcera 

63,7% 65,3% 90%  88,2%  87,5% 94,6% 72,2% 80% 59,8% 77,9% 

Eryth. nod. 41,7% 22,3% 30%  47,6% 17,5%  62,4% 29,5% 61,9% 23,8% 32,9% 
Papulo-
pust. HV 

62,5% 62,1% - 54,2% 67,6% 83,4% 55,7% 4,2% 31,6% 70% 

Augen-
manifest. 

58,1% 55,9% 25%  28,9% 32,2%  47,0% 58,4% 51,2% - 56,4% 

Arthralgie 53% 34,8% 55%  15,9% 55,5%  39,3% 59,1% 36,9% - 81,4% 
Gefäßbet. 22,7% - - 16,8% 25,4%  20,6% 36,8% 1,7% - 32,9% 
Neurol. 
Manif. 

10,9% 3% 1,7% 2,2% 11,6% 3,3% 23,0% 1,5% 4,2% 18,3% 

Gastroint. 
Beteil. 

11,6% 7,9% 1,7%  2,8% - - 6,9% 3,8% - 14,3% 

Lungenbet. - 0,8% - 1,0% - - 5,7% - - 2,9% 
Familien-
anamn.+  

- 5,9% - 7,3% - - - - - 16,4% 

Pathergie-
Test + 

33,7% 58% - 56,8% 51%  - 69,6% 
16/23 

- - 23,3% 

HLA B51 + - 53,4% 48,3% - 35%  - - - - 54,3% 
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diagnostiziert als bei Patienten aus Deutschland. Warum allerdings bei unseren türkischen 

Patienten die Diagnose relativ spät gestellt wurde, lässt sich anhand der Art des Erstsymptoms 

erklären. Mehr als ¾ der Patienten türkischer und deutscher Herkunft gaben orale Aphthen als 

Erstmanifestation im Rahmen des MAB an, verglichen mit Patienten anderer Nationalität. Der 

lange monosymptomatische Verlauf mit oralen Aphthen und der relativ hohe Anteil der 

Patienten mit genitalen Ulzera als Erstsymptom, könnte bei dem türkischen Kollektiv zur 

Verzögerung der Diagnosestellung geführt haben. 

 
4.3 Okuläre Manifestation 

Eine okuläre Manifestation konnte bei 79 von 140 Patienten sicher nachgewiesen werden. Die 

berechnete Häufigkeit von 56% deckt sich somit weitgehend mit den Beobachtungen aus 

anderen Ländern32,109,220. Patienten deutscher Herkunft stellten den geringsten Anteil (47,1%) der 

Patienten mit Augenbeteiligung, wohingegen jeweils bei 2/3 der Patienten türkischer und  

anderer Nationalität eine okuläre Manifestation beobachtet werden konnte.  

Das männliche Geschlecht war analog zu den Literaturangaben, wenn auch nicht signifikant, 

häufiger von einer Beteiligung der Augen betroffen als das weibliche Geschlecht32,34,67,73,108. In 

unserer Studie konnten wir ebenfalls nachweisen, dass Patienten mit positivem HLA B51 

Genotyp signifikant häufiger an einer Augenmanifestation leiden als Patienten, bei denen dieser 

Genotyp nicht nachzuweisen war17,289. Wie in anderen Studien beschrieben, zeigten 2/3 unserer 

Patienten einen beidseitigen Augenbefall86,250.  

 

4.3.1 Alter bei Augenerstmanifestation  

In unserer Studie lag das Alter bei Beginn der Augensymptomatik im Mittel bei 29,8 Jahren. In 

der Literatur variiert das Erstmanifestationsalter zwischen 28 Jahren in der Türkei und  35 Jahren 

in Japan250,277. Der frühe Beginn der Augenentzündung bei türkischen Männern entspricht 

ebenfalls den Angaben anderer Autoren. Wir beobachteten analog zu anderen Studien, dass 

deutsche Patienten durchschnittlich 3 Jahre später als Patienten aus der Türkei eine okuläre 

Manifestation im Rahmen des Morbus Adamantiades Behçet entwickelten146,282. Unsere 

Patienten zeigten 6¾ Jahre nach Ausbruch der Erkrankung erste Augenentzündungen. Bei 

türkischen Patienten war die mittlere Dauer mit ca. 5¾ Jahren am kürzesten, gefolgt von 

Patienten anderer Nationalität mit 6,5 Jahren. Patienten deutscher Nationalität entwickelten 

hingegen erst 9,5 Jahre nach Kankheitsbeginn erste okuläre Entzündungszeichen. Unsere 

Ergebnisse bestätigen die Beobachtungen von Zouboulis et al., dass Patienten aus Deutschland 
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seltener und später eine Augenmanifestation entwickeln, im Vergleich mit Patienten aus 

Mittelmeerländern, dem Mittleren und Fernen Osten289. 

 

4.3.2 Augenerstmanifestationen 

Eine okuläre Beteiligung war bei 8,6% unserer Patienten erstes Manifestationszeichen und bei 

19,3% trat eine Augenmanifestation als zweites Zeichen im Rahmen des MAB. Am häufigsten 

kam es zu einer Panuveitis, am zweithäufigsten zu einer retinale Vaskulitis gefolgt von einer 

anterioren Uveitis. Eine Papillitis, ein Zentralvenenverschluss waren seltene okuläre 

Erstmanifestationen. Ähnliche Ergebnisse brachte die türkische Studie von Tugal-Tutkun et al. 

(siehe Tab.25)250. Leider mangelt es an Literaturberichten, die unterschiedliche okuläre 

Erstsymptome schildern, sodass nur der Vergleich mit der türkischen Arbeit möglich ist. Wichtig 

ist es, zu erwähnen, dass das bereits von Adamantiades beschriebene Hypopyon bei uns nur bei 

einem Patienten als erstes klinisches Zeichen in Erscheinung trat5,6. Unsere Beobachtungen 

zeigen, dass der MAB alle okulären Strukturen betreffen kann, wobei die in diesem 

Zusammenhang vielbeschriebene Hypopyoniritis sehr selten ist und bei primär posteriorem 

Befall die Diagnose weitaus schwerer zu stellen ist. Gründe für die Seltenheit der Hypopyoniritis 

in unserem Kollektiv sind möglicherweise die früh eingeleitete Therapie, die unsere Patienten 

bei Auftreten einer Iritis erhielten, sodass sich kein Hypopyon ausbilden konnte143.  

Aufgrund des hohen Anteils an Patienten mit okulären Manifestationen als zweites 

Krankheitszeichen wird der Stellenwert der augenärztlichen Untersuchung deutlich. Die 

Manifestationen des MAB sind so vielfältig, doch bei Zeichen einer okulären Entzündung und 

Vorliegen weiterer dermatologischer, internistischer oder neurologischer Manifestationen wird 

die Diagnosestellung erleichtert. Die augenärztliche Diagnostik spielt also, gerade weil der MAB 

eine seltene und schwierig zu diagnostizierende Erkrankung ist, eine wichtige Rolle.   

Wir konnten einige andere Korrelationen beobachten. Patienten mit einer Augenbeteiligung 

wiesen signifikant weniger kutane Manifestationen (wie sterile Pusteln, Follikulitis, Pyodermien, 

Ulzera, gesicherte Hautvaskulitis) auf. Außerdem war der Pathergietest bei Patienten mit einer 

okulären Manifestation seltener positiv als bei Patienten ohne Augenbeteiligung.  

 

4.3.3 Okuläre Komplikationen  

Mehr als die Hälfte der Augen mit MAB entwickelten Komplikationen. Wie bei anderen 

Uveitisformen ist die Ausbildung einer Katarakt auch bei uns die häufigste Komplikation des 

anterioren Segmentes64,175. Chorioretinale Narben kommen ungefähr genauso häufig vor und 



Diskussion                                                                                                                                      77 

beeinflussen die Visusprognose bei Vorkommen in zentralen Retinabereichen erheblich. 

Bleibende Gefäßverschlüsse fanden wir verhältnismäßig häufig im Vergleich zu anderen 

Studien, was womöglich an dem langen Beobachtungszeitraum liegt86,146,187,250. Außerdem 

wurden bei uns schon kleinste Venenastverschlüsse in der Netzhautperipherie, die wir mittels 

Fluoreszensangiographie nachwiesen, protokolliert. Eine Makulopathie mit Ausbildung einer 

epiretinalen Gliose als Spätkomplikation ist in der Literatur mit Häufigkeiten zwischen 10-30% 

beschrieben86,146,187,250. Damit liegt die Frequenz des Macular Pucker bei unserem Patientengut 

im oberen Bereich. Grund für die verhältnismäßig große Anzahl der Augen, die eine epiretinale 

Gliose aufweisen, ist unsere gründliche Diagnostik mittels optischer Kohärenz Tomographie. 

Außerdem begann die Augenanamnese vieler unserer Patienten bereits vor dem Jahre 1985, wo 

die Therapiemöglichkeiten noch nicht so erfolgreich waren und somit erste Schäden im Bereich 

der Makula entstehen konnten. Eine Opticopathie kam bei unseren Beobachtungen bei ungefähr 

einem Viertel der beteiligten Augen vor und ist damit ähnlich häufig, wie in anderen 

Studien146,187,250. Ein Sekundärglaukom tritt nach Berichten anderer Autoren in 1–19% der  Fälle 

mit chronischer Uveitis auf32,86. Ausnahmen bilden Berichte aus Japan, wo ein Sekundärglaukom 

bei mehr als 36% der Augen mit MAB auftritt277. Unsere Ergebnisse bestätigen jedoch Elgins 

beobachtete Häufigkeiten86.  

Eine Enukleation führten wir bei 2,9% der beteiligten Augen durch. Tugal Tutkun et al. hatten in 

ihrer großen Studie etwa bei 1,2% der Augen eine Entfernung des Auges vorgenommen. 

Grundsätzlich kann man jedoch sagen, dass es zu dieser Maßnahme, dank des schnellen 

Einsatzes neuer immunmodulatorischer Therapien, heutzutage relativ selten kommt. Die 

Erblindungshäufigkeit ist in unserem Kollektiv mit 8% relativ gering, verglichen mit Daten aus 

anderen Ländern. Entgegen der Literaturangaben erblindeten Frauen (8 Augen) bei uns häufiger 

als Männer (3 Augen)109,148. In einer kürzlich veröffentlichten Studie aus Casablanca sind 45% 

der Patienten erblindet39. In Japan kam es sogar in bis zu 40-80% der Fälle zu einer Amaurosis 

im Rahmen der Erkrankung156,225. Der positive okuläre Ausgang unserer Studie lässt sich durch 

die adäquate Behandlung und die daraus resultierenden benignen Verläufe unserer Patienten 

erklären. Zu Beginn des Beobachtungszeitraums wiesen 25,5%, am Ende hingegen nur noch 

21,1% der Augen einen Visus kleiner gleich 0,1 auf. Im Vergleich dazu war der Visus in Studien 

aus der Türkei und Japan bei mehr als einem Drittel der Patienten kleiner gleich 0,1187,250,277. In 

einer anderen deutschen Studie von Zierhut et al. hatten sogar mehr als 70% der Augen einen 

Visus schlechter als 0,1282. 
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Studie Tugal-
Tutkun 250 
(2004)  

Elgin 
86 
(2004)  

Ozdal 
187 
(2002) 

Krist  
146   

(2000) 

Zierhut 
282 
(1995)  

Yoshida   
277  
(2004) 

Unsere 
Daten     
(2006) 

Anzahl der beteiligten Augen 1567 230 257 14 22 261 212 136 
              bilateraler Befall  (% ) 78 78 87 16 90 96 98 73,4 

Alter bei 
Augenerstmanifestation 

28,5 - - 31 - 34,5 32,1 
 

29,8 

Follow up (Monate) - - 49 - - 34 47 84 

Hypopyon 12 - -      - - - - 0,7 
Vaskulitis 89 - -      - - - -       16 

Retinitis 52 - - - - - - - 
Papillitis  5,5 - -      - - - - 0,7 

Panuveitis - - -      - - - -      67,8  
Vitritis  89 - - - - - - - 

Erst-
manifestation 

(% der Augen) 

Iridocyclitis  - - - - 87,5 - - 13,1 
Katarakt  38 23,5 - - - - - 36,8 
Glaukom 0,9 10,9 - - - 43 36 8,9 

Mac.  Pucker         17 - 11,3 28,6 - - - 27,2 
Opticopathie 24 2,2 25,3 79 - - - 23,3 

Gefäßverschl. 6,6 4,9 5,8 64 - - - 29,4 
Chorioret. 

Narben  
           - 4,4 - - - - - 36,2 

Erblindung  - 1,3 - - - - - 8,1 
Visus < 0,1 41,2 12,6 33 - 72,7 49 21 21,2 

Komplikation  
(% der Augen) 

Enukleation 1,21 - - - - - - 2,9 
Katarakt-Op   6,3  14,4, - - -      30          30 18,2 

Trabekul-  
ektomie/ 

Zyklokryo-
destruktion 

1,79 
0,7 

9,4  - - - 12 7,3 2,9 

Vitrektomie  0,45   - - - - - - 5,8  

Operation 
(% der Augen) 

ret. Laserung  1,15 - - 21,4 - - - 5,8  

Tabelle 25: Okuläre Manifestationen, Komplikationen und Operationen in verschiedenen Studien  

 

4.3.4 Operative okuläre Eingriffe 

Bei rund einem Viertel der Augen mit MAB war eine Operation notwendig. Eine intra- oder 

extrakapsuläre Linsenentfernung wird je nach Literaturangabe bei ungefähr 6-30% der Augen 

durchgeführt86,250,277. Wir führten bei 18,2% der Augen eine solche Operation durch. Aphak 

blieben 36% der operierten Augen, wobei Kadayifcilar et al. in ihrer Studie nur bei 18% der 

Augen von einer Linsenimplantation absahen124. Hierbei ist zu beachten, dass es sich um ein 

historisches Kollektiv handelt und man viele Jahre bei Uveitis Patienten keine Linsen eingesetzt 

hat, was sich heute geändert hat. Die Ausbildung einer medikamentös nicht einstellbaren 

intraokularen Druckerhöhung erfordert bei 2,5-12% der Augen mit MAB eine operative 

Drucksenkung86,250,277. Bei uns wurde dieser Eingriff nur bei 2,9% der Augen notwendig, womit 

wir im internationalen Vergleich im unteren Bereich liegen. Mögliche Gründe für die seltene 

Durchführung sind die neuen Therapieregime mit Interferon-α, Cyclosporin A oder TNF-α- 
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Inhibitoren, die den Einsatz von Glukokortikoiden immer seltener werden lassen und damit die 

Entstehung eines glucocorticoid-induzierten Glaukoms minimieren. Eine panretinale Laserung 

zur Verhinderung von Neovaskularisationen nach Gefäßverschlüssen führten wir bei fast 6% der 

Augen durch, wogegen Krist et al. bei über 20% diese Maßnahme ergriffen. In der türkischen 

Studie von Tugal-Tutkun et al. wurde hingegen nur bei 1,2% gelasert. Bei uns wurde eine 

Vitrektomie bei 5,8% der befallenen Augen durchgeführt. Bedeutend geringer war die 

Häufigkeit in der Türkei (0,45%)250. Gründe für die unterschiedlichen Ergebnisse waren nicht zu 

eruieren, da es auch an weiteren Vergleichsberichten fehlt. Andere Arbeitgruppen führten 

ebenfalls bei starken Glaskörpertrübungen oder Ablatio retinae erfolgreich Pars plana 

Vitrektomien durch144,229,230. 

 
4.3.5 Okuläre Rezidive 

In unserer Studie entwickelten Patienten aus der Türkei die häufigsten Rezidive (55 Augen). 

Außerdem war die Dauer bis zum Auftreten neuer okulärer Entzündungen bei türkischen 

Patienten am kürzesten. Patienten anderer Nationalität zeigten nur halb so oft Rezidive (19 

Augen), deren Eintreten auch etwas länger dauerte. Von den deutschen Patienten hatten nur 9 

Augen rezidivierende Entzündungen. Unsere Daten ähneln internationalen Berichten, wo 

Patienten aus der Türkei die schlechtesten okulären Verläufe aufwiesen209,252. Das Vorkommen 

okulärer Rezidive wird von einigen Autoren als prognostisch ungünstiger Parameter bezüglich 

des Visusverlaufs in Erwägung gezogen234.  

 
4.4 Visusverläufe 

Der relativ stabile Visus der Patienten mit Augenbeteiligung über einen Zeitraum von 5 Jahren 

lässt sich durch die große Zahl der Patienten mit gut kontrollierten okulären Manifestationen 

erklären. Zu Beginn unserer Beobachtung hatten 35 Augen (25,7%) einen Visus kleiner gleich 

0,1, wobei am Ende nur noch 29 Augen (21,2%) einen ähnlichen Visus aufwiesen. Bei Tugal 

Tutkun et al. hatten 41% der Patienten zu Beobachtungsbeginn eine Sehschärfe kleiner gleich 

0,1250. In einer spanischen Studie zeigten 24,2% der Patienten einen Visus < 0,1245. Bei einer 

weiteren türkischen Studie haben nach durchschnittlich 4 Jahren 1/3 der Augen einen Visus 

kleiner gleich  0,1 und in einer Studie aus Japan sogar 21-49% der Augen187,277. Chung et al. 

veröffentlichten 1990 eine Arbeit aus Taiwan, in der 53% der Augen, die an einem Morbus 

Adamantiades Behçet erkrankten, einen Visus schlechter als 0,1 aufwiesen63. Sehr schlechte 

Visusergebnisse erbrachte eine kleine Studie aus Deutschland, wo nach einer Erkrankungsdauer 

von 5 Jahren 72% der beteiligten Augen einen Visus kleiner gleich 0,1 zeigten282. Lediglich die 
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Gruppe um Elgin berichtete von nur 12,6% der Augen, deren Sehschärfe unter 0,1 lagen86. Mit 

unseren Daten liegen wir damit im unteren Mittelfeld, was die Visusergebnisse nach einer 

mittleren Erkrankungsdauer von 10 Jahren betrifft.  

 

4.4.1 Visusverläufe bei unterschiedlichem Beobachtungsbeginn 

Unsere Daten zeigen, dass sich die Visusprognose der Patienten in den letzten 2 Jahrzehnten 

verbessert hat. Dank der konsequenten und frühzeitigen Therapie mit Interferon-α, Cyclosporin 

A und anderen Immunmodulatoren kann die okuläre Entzündung weitgehend eingedämmt und 

der progrediente Visusverlust verhindert werden. Diese Ergebnisse stimmen mit denen von Ando 

et al. überein, in dessen Arbeit die Patienten, die sich nach 1983 vorstellten einen signifikant 

besseren Visus aufwiesen als die Patienten, die vor 1983 initial untersucht wurden18. Auch in der 

Arbeit von Hamdam et al. zeigte sich, dass vor 1990 noch 21,1% der Patienten erblindeten und 

im Zeitraum von 1990-2003 dagegen nur noch 13,6%109. In einer japanischen Studie konnten 

ähnliche Ergebnisse erzielt werden. Fand der erste Klinikbesuch der Patienten in den 80iger 

Jahren statt, hatten am Beobachtungsende 49% der Augen einen Visus unter 0,1. Bei Patienten, 

die in den 90iger Jahren die Klinik erstmals konsultierten wiesen hingegen nur noch 21% der 

Augen eine Sehschärfe unter 0,1 auf277.    

 

4.4.2 Visusdifferenzen bei unterschiedlichem Geschlecht 

Entgegen den Angaben der Literatur haben in unserem Kollektiv Männer eine signifikant bessere 

Visusprognose als Frauen32,109,162,255. Auch nach 10 Erkrankungsjahren mit okulären 

Manifestationen zeigt das männliche Geschlecht eine Visusverbesserung und Frauen eine 

Verschlechterung. Die Anzahl der beteiligten Augen ist am Ende weitgehend gleich, wobei zu 

Beobachtungsbeginn mehr männliche Augen (28 Augen) untersucht wurden. Wir vermuten, dass 

der unterschiedliche Visusverlauf auf die Schwere der Erkrankung unserer weiblichen Patienten 

zurückzuführen ist, die in unserem Kollektiv auch häufiger erblindeten. Allerdings fehlen bisher 

geschlechtsvergleichende Studien bezüglich okulärer Verläufe. 

 
4.4.3 Visusdifferenzen bei unterschiedlicher Nationalität 

Auch beim Vergleich der Visusdifferenzen je nach Nationalität haben wir in unserer 

Arbeitsgruppe diskordante Ergebnisse zu Beobachtungen anderer Autoren erhalten92,187. Die 

Patienten aus der Türkei zeigten eine Visusbesserung, obwohl 3 Augen aus diesem 

Patientenkollektiv enukleiert werden mussten. Deutsche Patienten zeigten eher eine 
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Visusabnahme, obwohl in der Literatur eher von einem milden Verlauf ausgegangen wird. Bei 

Patienten anderer Nationalität konnten wir langfristig analog zu den türkischen Patienten eine 

Verbesserung des Visus erkennen. Weshalb die deutschen Patienten in unserer Studie eine 

schlechtere Visusprognose aufwiesen, lässt sich eventuell anhand der Anzahl der untersuchten 

Augen erklären. Das Verhältnis der beobachteten deutschen und türkischen Patienten war zu 

Beginn 28 vs. 79 Augen und am Ende 20 vs. 55 Augen. Durch diese numerische Diskrepanz 

kann man vermuten, dass die wenigen Patienten deutscher Herkunft wahrscheinlich an einer 

fulminanteren Augenmanifestation erkrankten. Bei den relativ vielen türkischen Patienten waren 

sicherlich vermehrt milde okuläre Entzündungen vorhanden. Vielleicht spielt auch die Anzahl 

der Jahre, die die Patienten im Herkunftsland verbracht haben eine Rolle. In unserem Kollektiv 

haben 1/3 der türkischen Patienten mit Augenbeteiligung weniger als 10 Jahre und 54% weniger 

als 20 Jahre in der Türkei gelebt. Die Annahme, dass türkische Patienten mit langer Lebenszeit 

in Deutschland eine geringere Frequenz eines okulären Behçet´s und damit vielleicht mildere 

Verläufe aufweisen, wurde bereits von Kötter vor einigen Jahren postuliert137. Früher ging man 

davon aus, dass veränderte Umwelteinflüsse in Deutschland dafür verantwortlich sind, dass der 

MAB bei türkischen Patienten, die außerhalb der Türkei leben, einen anderen Verlauf nimmt, 

verglichen mit denen im Herkunftsland. Doch neue Daten von Papoutsis et al. zeigten keinen 

Unterschied hinsichtlich der Prävalenz zwischen deutschen Türken und Türken, die in der Türkei 

leben192. Momentan gibt es keine Erklärung für diese Begebenheit.  

 

Fazit: 

Der Morbus Adamantiades Behçet galt bis dato in Deutschland als eine seltene Erkrankung, 

anhand unserer Daten sehen wir, dass diese Systemvaskulitis auch hier durch steigende 

Migration immer mehr an Bedeutung gewinnen wird. Durch eine frühzeitige Diagnosestellung 

und einer daraus resultierenden intensiven Therapie mit modernen Immunsuppressiva wie 

Interferon-α, Cyclosporin A oder Infliximab  konnten wir einen progredienten Visusverlust, wie 

er noch vor Jahren beschrieben wurde, sowie fatale okuläre Komplikationen weitgehend 

verhindern.  
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5 Zusammenfassung 

Der Morbus Adamantiades Behçet ist eine systemische Vaskulitis, dessen Auftreten in der 

Vergangenheit auf den Mittelmeerraum sowie den Mittleren und Fernen Osten beschränkt war. 

Aufgrund der zunehmenden Migration konnten wir in Berlin 140 Patientenverläufe (63 Frauen, 

77 Männer) über eine Dauer von durchschnittlich 6,4 Jahren nachvollziehen und damit erstmalig 

epidemiologische und ophthalmologische Befunde im deutschsprachigen Raum erheben. Der 

Großteil unserer Patienten stammte aus der Türkei, doch jeweils ein Viertel der Patienten waren 

anderer Nationalität oder deutscher Herkunft. Die Prävalenz für den MAB in Berlin liegt nach 

unseren Berechungen im Jahre 2006 bei 3,05 pro 100 000 Einwohner und hat sich seit dem Jahre 

1984 damit mehr als verfünffacht.  

Das Durchschnittsalter bei Erstmanifestation betrug 23,5 Jahre, das zum Zeitpunkt der 

Vollerkrankung 31,7 Jahre. Dreiunddreißig unserer Patienten waren beim Auftreten erster 

Symptome jünger als 16 Jahre. Mehr als die Hälfte der Patienten waren HLA B51 positiv. 

Patienten aus der Türkei wiesen dieses HLA Merkmal signifikant häufiger auf. Der Pathergietest 

fiel entgegen der Studienlage nur bei 23,5% unserer Patienten positiv aus. 

Die Dauer von der Erstmanifestation bis zur Diagnosestellung war bei unseren Patienten 

abhängig von der Art des Erstsymptoms. Genitale Ulzera verlängerten mit 14 Jahren und 

neurologische Erstmanifestationen (ca. 2 Jahre) beschleunigten die Dauer bis zur 

Diagnosestellung. Begann der MAB mit okulären Manifestationen dauerte es jedoch 6½ Jahre. 

Am schnellsten wurde die Diagnose bei Patienten aus anderen Nationen gestellt, am längsten 

dauerte es bei Patienten deutscher Herkunft. Häufigstes Erstsymptom waren orale Aphthen, 

gefolgt von Arthralgien. Bei 8,6% der Patienten traten zuerst okuläre Manifestationen im 

Rahmen des MAB auf.  

An einer Augenmanifestation im Rahmen des MAB litten neunundsiebzig Patienten (56,4%), 

wobei HLA B51 positive Patienten signifikant häufiger eine okuläre Beteiligung aufwiesen. Das 

Durchschnittsalter bei Beginn der Augenmanifestation betrug 29,8 Jahre. Mehr als die Hälfte der 

Patienten zeigten eine Panuveitis als okuläre Erstmanifestation. Seltener war das Auftreten einer 

retinalen Vaskulitis, einer isolierten Iritis mit Hypopyon, einer Papillitis oder eines 

Zentralarterienverschlusses. In unserem Kollektiv hatten 58 Patienten (73,4%) einen binokulären 

Befall. Bei mehr als der Hälfte der Augen beobachteten wir schwere Komplikationen, wie 

Kataraktentstehung (36,8%), chorioretinale Narben (36,2%) und persistierende retinale 

Gefäßverschlüsse (30,1%). Ein Macular Pucker entwickelten 27,2% der Augen, wobei türkische 

Patienten häufiger diese Komplikation aufwiesen. Bei fast einem Viertel der Augen kam es zu 
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einer Opticopathie und 8,9% der Augen entwickelten ein Sekundärglaukom im Rahmen des 

Krankheitsverlaufs. Vier Augen wurden aufgrund eines nicht behandelbaren Sekundärglaukoms 

und schmerzhafter Phthisis bulbi enukleiert. Nach fast 9jähriger Augenerkrankung erblindeten 

zehn Augen, wobei weibliche Augen mehr als doppelt so häufig wie männliche davon betroffen 

waren.  

Die Visusverläufe verhielten sich unterschiedlich je nach Geschlecht, Nationalität und Beginn 

des Beobachtungszeitraums. Frauen zeigten eine weitaus schlechtere Visusprognose als Männer. 

Nach 5 Jahren hatte sich der männliche Visus um 0,8 Linien signifikant verbessert und der Visus 

der Frauen war um 1,6 Linien abgesunken.  

Patienten deutscher Herkunft zeigten nach 3 Jahren Beobachtung im Mittel einen 

gleichbleibendenVisus, nach 5 Jahren sogar einen Verlust von einer Linie. Patienten aus der 

Türkei verbesserten ihren Visus innerhalb von 3 Jahren um etwa eine Linie, nach 5 Jahren war 

der Visus im Vergleich zum Beobachtungsbeginn eher unverändert. Patienten anderer 

Nationalität zeigten nach drei Jahren eine Visusverbesserung von fast 1,5 Linien und nach 5 

Jahren war der Visus im Vergleich zum Beginn eher unverändert. 

Die Patienten, deren Beobachtung vor dem Jahre 1990 begann, zeigten den signifikant 

schlechtesten Verlauf. Sie verloren innerhalb von 4 Jahren zwei Linien. Den besten Visusverlauf 

zeigten Patienten, deren erster Besuch nach dem Jahre 2000 stattfand, sie verbesserten ihren 

Visus nach 4 Jahren um zwei Linien. Der Visus der Patienten, die sich zwischen 1990 und 2000 

bei uns vorstellten, verhielt sich dagegen stabil. 

Zusammenfassend kann man sagen, dass der MAB in Deutschland immer häufiger auftritt und 

eine frühe Diagnosestellung besonders bei okulären Symptomen von großer Wichtigkeit ist. 

Denn nur durch eine frühzeitige und konsequente Therapie mit neuen Immunmodulatoren kann 

eine Visusstabilität erreicht und das Auftreten schwerwiegender okulärer Komplikationen 

verhindert werden. 
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6 Abkürzungen und Visuseinteilung 

 

Abb.          = Abbildung  

AK = Antikörper 

anamn. = anamnestisch 

ant. = anterior  

Beteil. = Beteiligung 

BP = betroffene Patienten 

chorioret. = chorioretinal 

CD = engl.: cluster designation  

CSA = Cyclosporin A 

Epid. = Epidymiditis 

epiret. = epiretinal 

Eryth. nod. = Erythema nodosum 

FAG = Fluoreszenzangiographie 

Familienanamn. = Familienanamnese 

Fc = konstantes Fragment (engl. = fragment crystallyzable) 

FZ = Fingerzählen  

genit. = genital 

ges. = gesamt 

GI = gastrointestinal 

GK = Glaskörper 

GM-CSF = Granulozyten Makrophagen Kolonie stimulierender Faktor 

HBW = Handbewegungen 

HLA = humanes Leukozyten Antigen  

HSP = Heat shock protein 

HSV = Herpes simplex Virus 

HV = Hautveränderung 

Ig = Immunglobulin 

IFN = Interferon 

IL = Interleukin 

intraok. = intraokular 

MAB = Morbus Adamantiades Behçet 
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Man. = Manifestation 

Max. = Maximum 

Med. = Median 

MICA  = MHC class I  chain related gene A 

Min. = Minimum 

Mittelw. = Mittelwert 

MHC = Major Histocompatibility Complex 

MLP = Myeloperoxidase 

neurol. = neurologisch 

objekt. = objektiviert 

OP = Operation 

okul. = okulär 

Pat. = Patient 

PMNL = polymorphkernige Granulozyten 

pos. = positiv 

post. = posterior (lat. = hintere) 

pust. = pustulär 

Std. Abw. = Standardabweichung 

Tab. = Tabelle 

TNF = Tumor Nekrose Faktor 

UP = untersuchte Patienten 

VEGF = Vascular endothelial growth factor  

vs. = versus 

 

Allgemein bekannte Abkürzungen sind nicht mit aufgeführt. 

 

0=Amaurosis     6=0,03  12=0,12  18=0,5 

1=Lichtschein     7=0,04  13=0,16  19=0,6 

2=Lichtprojektion    8=0,05  14=0,2   20=0,8 

3=HBW     9=0,06  15=0,25  21=1,0 

4=FZ    10=0,08  16=0,3   22=1,2 

5=0,02    11=0,1   17=0,4                          

Tabelle 26: Visuseinteilung  
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