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Zusammenfassung

Zweck. Dieser Artikel diskutiert anhand des Falls einer Erst-
manifestation eines Behg¢et-Syndroms in Form einer Uveitis
posterior dessen Epidemiologie, Atiologie, klinisches Erschei-
nungsbild, Diagnosekriterien und Therapiemdoglichkeiten.

Material und Methoden. Eine Patientin stellte sich in der Not-
aufnahme mit seit mehreren Monaten bestehenden Augen-
beschwerden vor, die bisher ambulant ohne therapeutische
Konsequenz geblieben waren. Es erfolgte eine stationéare
Aufnahme und umfangreiche Diagnostik, die zur Diagnose
einer Uveitis posterior im Rahmen eines Behcet-Syndroms
fihrte. Es wurde eine Akuttherapie mit Methylprednisolon
eingeleitet.

Ergebnisse. In den Verlaufskontrollen konnte eine Besserung
des Visus beobachtet werden, wahrend sich die FAG- und
Gesichtsfeldbefunde riicklaufig zeigten. Zudem berichtete
die Patientin von einem Riickgang der Beschwerden.

Fazit. Eine Augenmanifestation wie die Uveitis posterior
kann die erste Manifestation einer chronischen Multisystem-
erkrankung wie dem Behg¢et-Syndrom sein. Aufgrund des
potenziell schweren Krankheitsverlaufs ist es daher wichtig,
das Symptomspektrum und die Diagnosekriterien zu kennen,
um einen raschen Therapiebeginn zu gewahrleisten.

Schliisselworter
Behcet-Syndrom, Uveitis, Retinale Vaskulitis, Multisystem-
erkrankung, Immunsuppressive Therapie
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Ocular manifestation of Behget’s syndrome -

a case report

Abstract

Purpose. This article discusses the case of a first manifestation
of Behcet’s syndrome in the form of posterior uveitis, its epi-
demiology, etiology, clinical presentation, diagnostic criteria
and treatment options.

Material and Methods. A patient presented to the emergency
department with eye complaints that had been present for
several months and had not been treated on an ambulatory
basis. She was admitted to hospital and underwent extensive
diagnostics, which led to the diagnosis of posterior uveitis
within the context of Behget’s syndrome. Acute treatment
with methylprednisolone was initiated, which led to an im-
provement in visual acuity.

Results. A stabilisation of the visual acuity was observed in
the follow-up examinations, while the FAG and visual field
findings improved. The patient also reported a relief of her
symptoms.

Einleitung

Das Behcget-Syndrom ist eine seltene, jedoch in den ver-
gangenen Jahren zunehmend diagnostizierte chronisch-
entzindliche Multisystemerkrankung. Sie wird laut der
Chapel-Hill-Nomenklatur als Vaskulitis von Arterien und
Venen variabler GefaBkaliber definiert.! Die Erkrankung ver-
lduft schubférmig und kann verschiedene Organsysteme
betreffen. Aufgrund ihres breiten Symptomspektrums und
fehlender pathognomonischer Zeichen stellt sie haufig eine
diagnostische Herausforderung dar und erfordert eine inter-
disziplindre Zusammenarbeit.234

Methoden und Ergebnisse
Fallbericht

Eine 26-jéhrige Patientin prasentierte sich akut in der Ret-
tungsstelle und berichtete von einer seit Uber finf Monaten
bestehenden Visusminderung sowie Sehstérungen in Form
von Blitzen, schwarzen Faden und RuBflocken. In den Mo-
naten zuvor hatte sich die Patientin bereits bei ambulanten
Augenérzt*innen vorgestellt, jedoch ohne dass die Ursache
der Beschwerden festgestellt werden konnte. Bis auf eine be-
kannte Myopie beider Augen und eine Amblyopie des linken
Auges war die ophthalmologische Anamnese der Patientin
unaufféllig. Die Patientin gab zudem an, syrischer Herkunft

96 ‘ OCL - Jahrgang 5 « Nr. 3 - April 2025

Conclusion. An ocular manifestation such as uveitis can be the
first manifestation of a chronic multisystem disease such as
Behcet’s syndrome. Due to the potentially severe course of
the disease, it is therefore important to know the spectrum
of symptoms and the diagnostic criteria in order to ensure a
prompt start to treatment.

Keywords
Behcget’s syndrome, uveitis, retinal vasculitis, multisystem
disease, immunosuppressive therapy

zu sein und berichtete von mehrfach jéhrlich rezidivierenden
Aphthen im Mund- und Genitalbereich.

Zum Zeitpunkt der stationdren Aufnahme wurde ein best-
korrigierter Visus von rechts 0,7 und links 0,3 (amblyopes
Auge) sowie eine normwertige Tensio erhoben. Die vorderen
Augenabschnitte wiesen beidseits einen unauffalligen, reiz-
freien Normalbefund auf. Im Rahmen der Fundusuntersu-
chung konnten rechts Glaskdrpertribungen sowie beidseits
Erweiterungen der peripheren retinalen GeféaB3e festgestellt
werden (Bild 1).

Die Gesichtsfelder der Patientin wiesen mittelperiphere
relative Defekte beidseits in allen Quadranten auf (Bild 2A).
Die optische Koharenztomographie (OCT) der Makula zeigte
einen unauffalligen Befund (Bild 3). Die Fluoreszenzangiogra-
fie (FAG) zeigte periphere flaue Leckagen beidseits (Bild 4).

Anhand des FAG-Befundes wurde die Verdachtsdia-
gnose einer retinalen Vaskulitis im Rahmen einer Uveitis
posterior gestellt. In Zusammenschau mit den anamnestisch
erhobenen rezidivierenden Aphthen im Mund- und Genital-
bereich waren die Kriterien des Behget-Syndroms erflllt. In
der Labordiagnostik konnte mittels genetischer Testung ein
positiver Befund des Human Leukocyte-Antigen B51 (HLA-
B51) nachgewiesen werden.

Nach dem Ausschluss von akuten und latenten Infek-
tionen wurde eine intravenése Therapie mit 150 mg Me-
thylprednisolon initiiert. Als Resultat zeigte sich nach zwei
Tagen ein Visusanstieg von rechts auf 0,9 und links auf O,5.
AnschlieBend wurde die Therapie auf eine orale Predni-
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Bild 1: Fundus-
fotografie des
rechten (oben)
und linken (unten)
Auges. In den
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sichtbaren Be-
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Bild 2: Gesichtsfelduntersuchungen des rechten und linken Auges.
(A) Zum Zeitpunkt der Erstvorstellung zeigten sich unspezifische
relative Skotome mittelperipher in allen Quadranten. (B) In der
Verlaufskontrolle nach sechs Monaten sieht man einen deutlichen
Ruckgang der Skotome des rechten Auges, sowie eine Ausbreitung
der relativen Skotome des linken Auges.

solonbehandlung mit einer Dosierung von 60 mg pro Tag
umgestellt, welche nach einem festen Schema ausgeschli-
chen wurde (wéchentliche Reduktion in 10-mg-Schritten bis
30 mg/d, 5-mg-Schritte bis 20 mg/d, dann 2,5-mg-Schritte).
Die Erhaltungstherapie umfasste zuletzt 5 mg Prednisolon
pro Tag. Zusétzlich wurde durch die ambulant behandelnden
Rheumatolog*innen eine subkutane Injektion von 40 mg

Bild 3: Optische Kohdrenztomografie des rechten und linken
Auges. Zu sehen ist eine regelrechte Schichtung der Retina ohne
intra- oder subretinale Flissigkeit.

Bild 4: Fluoreszenzangiografie des rechten und linken Auges mit
sichtbarer Leckage der peripheren Gefaf3e in der Spatphase.

Adalimumab im Zweiwochenrhythmus als Langzeittherapie
etabliert.

In der Verlaufskontrolle nach sechs Monaten zeigten sich
der Visus stabil und die Befunde der Gesichtsfelduntersu-
chung (Bild 2B) und der Fluoreszenzangiografie ricklaufig.
Zudem berichtete die Patientin von einem subjektiven Riick-
gang ihrer Beschwerden.
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Diskussion

Das Behget-Syndrom wird als eine chronisch-systemische
Vaskulitis variabler GefaBgroBen definiert, die multiple Or-
gansysteme betreffen kann.'®

Die héchste Pravalenz findet sich entlang der ,Seiden-
straBBe”, die sich von Japan bis zu den mediterranen Léndern
erstreckt, mit der héchste Préavalenz in der Turkei (20-420
pro 100.000 Einwohner).%’ In Deutschland liegt die Prava-
lenz bei1pro100.000 Einwohner. Es konnte nachgewiesen
werden, dass ein okulédrer Behget in Berlin innerhalb der
tirkischstdmmigen Bevoélkerung deutlich haufiger (31 pro
100.000) als bei der deutschstammigen Bevélkerung (0,2
pro 100.000) vorkommt.2

Die Pathogenese des Morbus Behcet ist noch nicht voll-
standig geklart, es gibt sowohl Hinweise auf eine autoinflam-
matorische als auch auf eine autoimmune Genese.>? Man
geht von einer multifaktoriellen Genese aus, bei der durch
das Zusammenwirken von genetischer Pradisposition und
Umweltfaktoren zelluldre Signalwege und Effektorzellen
aktiviert werden, die zu einer chronischen Entziindung fiih-
ren. Histopathologisch manifestiert sich dies als leukozyto-
klastische Vaskaulitis (durch Infiltration weiBer Blutkérperchen
in die Wande kleinerer GefaBe bedingte Entziindung und
Zerstérung von Gewebe).!°

Als wichtigster genetischer Faktor wurde das Humane
Leukozytenantigen (HLA)-B51-Allel identifiziert.? Es wird
vermutet, dass Polymorphismen in den fir HLA-B51 kodie-
renden Sequenzen zu einer verstarkten Antigenprasentation
flhren.?" Esist bei 40-80 % der Behget-Patient*innen positiv,
wahrend bei der Kontrollgruppe 10-30 % der Ergebnisse
positiv sind.”? Das Erkrankungsrisiko bei Tragern des Allels ist
um den Faktor 5,9 erh6ht ™ und ist mit einer unglinstigeren
Prognose sowie einer schweren Symptomatik assoziiert."

Das Behcget-Syndrom verlduft schubweise und kann ver-
schiedene Organsysteme, wie die Haut, Schleimhaut, Ge-
lenke, Augen, das vaskuldre System, das zentrale Nerven-
system und den Gastrointestinaltrakt, betreffen. Mit einer
Prévalenz von bis zu 95 % sind rezidivierende orale und ge-
nitale Aphthen die haufigste Manifestation. Sie duBern sich
als langanhaltende schmerzhafte abgrenzbare Lasionen der
Schleimhaut.231

Bis zu 80 % der Patient*innen entwickeln zwei bis drei
Jahre nach Erstdiagnose eine Augenbeteiligung, bei 6-20 %
stellt sie die Erstmanifestation dar.2”'5 Mégliche Manifesta-
tionen sind die anteriore (11%) und posteriore (29 %) Uveitis,
sowie die Panuveitis (60 %). In 78 % der Félle handelt es sich
um eine bilaterale Manifestation."

Die anteriore Uveitis manifestiert sich als Iridozyklitis mit
oder ohne Hypopyon. Begleitend kdnnen eine Konjunktivitis,
Skleritis oder Keratitis auftreten. Der hintere Augenabschnitt
ist am haufigsten in Form einer okklusiven Vaskulitis betroffen,
erkennbar durch perivaskulédre GefaBeinscheidungen, kleine
retinale Blutungen und Tortuositas vasorum. Haufig tritt diese
gemeinsam mit einer Vitritis auf. Daneben kdnnen eine akute
Phlebitis, Papillitis und retinale Odeme auftreten.#'s Zu den
wichtigen bildgebenden Verfahren gehéren FAG und OCT.
Inder FAG lassen sich die Aktivitat der retinalen Vaskulitis so-
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wie avaskulédre Areale, GefaBverschlisse und Makuladdeme
darstellen.# Die OCT kann auch in Abwesenheit eines Ma-
kulaédems hilfreich sein, da bei einer Uveitis posterior oder
Panuveitis im Rahmen eines Beh¢et-Syndroms die zentrale
Makuladicke erh6ht sein kann.”” Zu den langfristigen Kompli-
kationen bei Augenbeteiligung zdhlen Cataracta complicata,
chorioretinale Narben, retinale GeféaBverschlisse, Optiko-
pathie, Makula Pucker und das Sekundéarglaukom.®' Bei bis
zu 16-25 % der Patient*innen kommt es nach fiinf Jahren zur
Erblindung des betroffenen Auges.'s'®

Fir das Behget-Syndrom gibt es keine pathognomo-
nischen Zeichen. Die Diagnose erfolgt anhand der klini-
schen Symptome nach den Internationalen Kriterien fir
das Behget-Syndrom (ICBD) (Tabelle 1)." Der Nachweis des
HLA-B51-Allels hat aufgrund seiner hohen Pravalenz in der
Allgemeinbevdlkerung nur einen eingeschrénkten diagnos-
tischen Nutzen.?

Die Europaéische Liga gegen Rheuma (EULAR) veroffent-
lichte 2018 neue Therapieempfehlungen fir die Therapie des
Behcet-Syndroms. Dabei wurde eine Differenzierung nach
Organmanifestation vorgenommen. Eine isolierte anteriore
Uveitis kann hochfrequent mit topischen Kortikosteroiden
in Kombination mit Mydriatika oder Zykloplegika behandelt
werden. Bei schweren Formen der anterioren Uveitis, wie
einer Hypopyon-Uveitis und bei Patienten mit erhéhtem
Risikoprofil (hierzu zéhlen insbesondere junge Manner mit
frihem Krankheitsbeginn) kann zusatzlich ein Immunsup-
pressivum wie Azathioprin als protektiver Faktorin Erwdgung
gezogen werden.520

Bei der posterioren Uveitis werden als Akuttherapie fir
einen Zeitraum von ein bis drei Tagen intravendse Kortiko-
steroide (1-2 mg/kg KG Methylprednisoloni.v./d) eingesetzt.

Tabelle 1: Die Diagnosestellung erfolgt anhand der Internationa-
len Kriterien fir das Behcet-Syndrom (International Criteria for
Behcet’s Disease, ICBD). Jedem Symptom ist ein Punktwert
zuzuordnen. Fir die Diagnose ist eine Gesamtpunktzahlvon 24
erforderlich.”

Kriterium Punkte

Rezidivierende* orale Ulzera 2
Augenlasionen 2
Rezidivierende genitale Ulzera 2
Hautlasionen (Erythema nodosum, 1

Papulopusteln)

Vaskulére Manifestationen (Thromboembolien, 1
Thrombophlebitis, Aneurysmen)

Neurologische Manifestationen 1

Positiver Pathergietest ** 1

* Mindestens 3 Rezidive pro Jahr.

** Der Pathergietest ist optional. Er ist positiv, wenn sich innerhalb von
zwei Tagen nach einem Nadelstich an der Unterarm-Innenseite eine
Papulopustel bildet."”
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AnschlieBend erfolgt die Umstellung auf orales Prednisolon
(1 mg/kg KG/d) und das Ausschleichen bis zu einer Erhal-
tungsdosis von <7,5 mg/d.5 Bei Vorliegen von Kontraindi-
kationen fir eine systemische Gabe von Kortikosteroiden
kann als Alternative die intravitreale Medikamenteneingabe
mit Steroid-Injektionen oder Steroidimplantaten in Erwa-
gung gezogen werden.*2° Zur steroidsparenden Therapie
ist ein Einsatz von Kortikosteroiden nur in Kombination mit
Immunsuppressiva (Azathioprin, Cyclosporin A) empfohlen.
Bei Therapierefraktivitédt konnen Biologika (Interferon-Alpha,
Infliximab, Adalimumab) zum Einsatz kommen.2°

Fazit

Eine Uveitis kann als erstes Anzeichen einer schwerwiegen-
den systemischen Erkrankung in Erscheinung treten, weshalb
der augenérztlichen Diagnostik eine besondere Bedeutung
zukommt. Infolge der zunehmenden Migration wird das Beh-
cet-Syndrom in Deutschland zunehmend relevant. Das viel-
féltige Manifestationsspektrum stellt eine Herausforderung
sowohl in diagnostischer als auch therapeutischer Hinsicht
dar. Eine okulare Beteiligung stellt eine schwerwiegende
Manifestation dar, die unbehandelt zu Visusverlust und bis
zur Erblindung fiihren kann. Trotz einer Verbesserung der
Situation in den letzten Jahrzehnten, die auf Erkenntnissen
der Immunogenetik und der Entwicklung immunmodulato-
rischer Therapien beruht, geht die Erkrankung weiterhin mit
hoher Morbiditat und Mortalitét einher.
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