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Zusammenfassung

v

Der Morbus Adamantiades-Behget ist eine syste-
mische, chronisch-rezidivierende Vaskulitis, die
von der klassischen Trias der rezidivierenden ora-

len Aphthen, Genitalulzera und Iritis/Uveitis cha-
rakterisiert wird. Ihren Namen verdankt die Er-
krankung den Erstbeschreibern in moderner Zeit,
dem griechischen Augenarzt B. Adamantiades
und dem tiirkischen Hautarzt H. Behget.

Die Erstbeschreibung einer neuen
Erkrankung

v

Am 15. November 1930 stellte Benediktos Ada-
mantiades bei der Jahrestagung der Medizini-
schen Gesellschaft von Athen - unter dem Titel
,Ein Fall von rezidivierender Iritis mit Hypopyon*
- einen 20 Jahre alten mdnnlichen Patienten mit
drei Kardinalzeichen vor, ndmlich rezidivierende
Iritis mit Hypopyon, vernarbende skrotale Ulzera
und orale Aphthen, welche von einer sterilen Ar-
thritis beider Knie begleitet wurden [1]. Die Er-
krankung hatte im Alter von 18 Jahren mit einer
Schwellung und Hautulzera am linken Unter-
schenkel angefangen, die als Thrombophlebitis di-
agnostiziert wurden. In den nidchsten 2 Jahren
(1928-1930) entwickelte der Patient eine Iritis
mit Hypopyon an beiden Augen, welche zur Atro-
phie des optischen Nervs und zur Erblindung fiihr-
te, vernarbende Ulzera am Skrotum, Mund-
schleimhautaphthen und eine Arthritis beider
Knien. Alle diese klinischen Zeichen waren rezidi-
vierend. Die Punktate der Kniegelenke und der
vorderen Augenkammern waren steril und auch
Tierinokulationsexperimente blieben negativ.
Kulturen aus den skrotalen Ulzera und aus einem
Tonsillenulkus wiesen das Wachstum von Staphy-
lokokken auf. Den Kommentar des Prdsidenten
der Medizinischen Gesellschaft von Athen, V. Vasi-
lopoulos, dass der beschriebene Fall den soge-
nannten ,metastatischen (sign. Aut.=bakteriel-

! Herrn Dr. Klaus Holzegel anldsslich seines 75. Geburts-
tags und der Verleihung der Silbernen Ehrennadel der
Arztekammer Sachsen-Anhalt 12/2009 gewidmet.

len) Ophthalmien“ zugeteilt werden soll, die Zei-
chen einer systemischen Infektion darstellen, be-
antwortete Adamantiades wie folgt: ,Ich mdchte
meinen geschdtzten Kollegen darauf hinweisen,
dass die Erkrankung, die Gilbert fiir ditiologisch hdilt,
nicht mit allen Iritisformen assoziiert ist, sondern
mit der Iritis mit rezidivierendem Hypopyon, die
Jjetzt eine selbststdndige klinische Entitdit darstellt.”
Im gleichen Jahr erschien der Fall einschlieRlich
der Diskussion in den Annalen der Medizinischen
Gesellschaft von Athen [2] (© Abb.1) and 1931
im franzésischen Journal ,Annales d’Oculistique*
[3].

Dabei brachte Adamantiades die Genitalulzera,
die Arthritis und die Augenverdnderungen als
Zeichen einer eigenstdndigen Erkrankung zusam-
men. Er berichtete iiber die bedeutenden Publika-
tionen von Reis (1906) [4] und Gilbert (1920) 5],
die dhnliche Félle beschrieben hatten, und unter-
stiitzte die Hypothese von Gilbert {iber eine fo-
kale, staphylokokkeninduzierte Erkrankung [6].
1946 berichtete Adamantiades iiber zwei weitere
Patienten mit dieser Erkrankung und definierte
Thrombophlebitis als ihr viertes Kardinalzeichen
[7]. Spdter prasentierte er eine Ubersichtsarbeit
mit der ersten Klassifikation der Erkrankung [8]
(© Tab.1).

Er betonte, dass die Erkrankung tiber Jahre mono-
oder oligosymptomatisch verlaufen kann und
dass die Augenmanifestation und eine schwere
Prognose hdufiger bei Mdnnern als bei Frauen
auftreten. In dieser Arbeit schlug er auch erste di-
agnostische Kriterien vor. Im Jahr 1958 publizier-
te Adamantiades seine letzte Arbeit iiber die neu-
rologischen Komplikationen der Krankheit [9].
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Abb.1 Antwort von B. Adamantiades auf den Kommentar von V. Vasilo-
poulos wéhrend der Jahrestagung der Medizinischen Gesellschaft von
Athen am 15. November 1930. Der Text beweist, dass Adamantiades an
die Eigenstandigkeit der Erkrankung glaubte.

Benediktos Adamantiades

v

Benediktos Adamantiades (1875-1962) (© Abb. 2), der zur Zeit
der Erstbeschreibung der Erkrankung Direktor der Augenklinik
des Fliichtlingskrankenhauses von Athen (heutiges Hippokration
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Ubersicht

Abb.2 Benediktos
Adamantiades (1875 -
1962)

Tab.1 Erste Klassifikation der Erkrankung (Adamantiades, 1953 [8]).
Okularer Typ
Mukokutaner Typ
Systemischer Typ

Krankenhaus) war, kam aus Prusa, Kleinasien (das heutige Bursa
in der Tiirkei) [10].

Er studierte Medizin in Athen und spezialisierte sich 1911 bis
1914 in der Augenheilkunde in Paris, beim Hétel Dieu unter Prof.
Delapersonne und Quinze Vingts unter Prof. Trousseau. Zundchst
als Truppenarzt der tiirkischen Armee wdhrend des Ersten Welt-
krieges tdtig, wurde er 1920 bis 1922 zum Vorstand der grie-
chischen Gemeinde in Prusa gewdhlt und folgte 1922 - nach der
Niederlage der griechischen Armee in Kleinasien - den Millionen
von Kleinasien-Einwohnern griechischen Ursprungs als Fliicht-
ling nach Griechenland, wo er sich in Athen niederlief3. Bevor er
im Fliichtlingskrankenhaus von Athen seine Tatigkeit ibernahm,
wurde er von den griechischen Behérden mit der Leitung der Be-
kdmpfung epidemischer Augenkrankheiten bei den Fliichtlingen
beauftragt. Zusatzlich beschrieb Adamantiades in {iber 150 Publi-
kationen - unter anderem - die interstitielle Keratitis bei Patien-
ten mit Trachom, die periphere ektatische Keratitis (Erstbeschrei-

Abb.3 Maogliche Beschreibung der Erkrankung
durch Hippokrates von Kos (altgriechischer Text,
Epidimion-Buch Il Fall 7).
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Ubersicht

bung der Keratitis Terrien) und den Verlauf der Avitaminose-A
am Auge (epidemische idiopathische Hemeralopie). Adamantia-
des war Griindungsmitglied der griechischen Ophthalmologi-
schen Gesellschaft (1931) [11,12].

Morbus Adamantiades-Behcet

v

Die Erkrankung ist eine systemische, chronisch-rezidivierende
Vaskaulitis, die von der klassischen Trias der rezidivierenden ora-
len Aphthen, Genitalulzera und Iritis/Uveitis charakterisiert wird
[13,14]. Sie wird international meist als Morbus Behcet oder Beh-
cet-Syndrom bezeichnet. Vor allem Autoren, die medizinhistori-
sche Gerechtigkeit walten lassen wollen, beziehen Benediktos
Adamantiades (gelegentlich auch Adamandiadis geschrieben) in
das Eponym mit ein: Morbus Adamantiades-Behget. Das Krank-
heitsbild tritt vorwiegend im 6stlichen Mittelmeerraum und in
Ostasien (China, Korea, Japan) auf, wird aber weltweit sporadisch
beobachtet. Von der Symptomatik her kénnte man es, wie das
Hul{si Behget im Jahr 1937 auch getan hat [15], als , Trisympto-
menkomplex“ bezeichnen: Geschwiirsbildungen (Aphthen) im
Mund und an den Genitalien sowie Augenentziindungen stehen
im Mittelpunkt und bilden die Basis der diagnostischen Kriterien,
die von verschiedenen internationalen Studiengruppen aufge-
stellt wurden [16]. Potenziell kommen dazu Hautverdnderungen
(Erythema nodosum, sterile Pusteln), eine Thrombophlebitis (an
der unteren Extremitdt, im Auge) oder Thrombosen, Arthritiden
und Veranderungen im zentralen Nervensystem sowie Manifes-
tationen an allen Organen vor [13,14].

Wie meist in der Geschichte der Medizin sind auch die Krank-
heitszeichen des Morbus Adamantiades-Behcet schon friither in
der Literatur erwdhnt und, wie oft, ist es auch hier Hippokrates,
der in seinem dritten Buch, Fall 7, {iber die Epidemien von Aph-
then im Mund sowie am Genitale in Verbindung mit wassrigen
Entziindungen der Augen spricht [17-19]: ,,... Der Mund vieler
Patienten war von aphthésen Ulzerationen befallen. Um die Geni-
talien waren viele purulente Geschwiire sowie Furunkel aufSerhalb
und innerhalb und um die Leisten zu sehen. Dazu gab es eine wdss-
rige Augenentziindung mit chronischem Verlauf und Schmerzen so-
wie Wucherungen an den Augenlidern - aufSerhalb und innerhalb
- die das Sehvermégen vieler Patienten minderten. ... Es gab
auch...grofSe herpetische Verdnderungen bei vielen Patienten“
[16] (© Abb.3).

In der neueren Zeit wurden monosymptomatische Formen einer
Iritis mit Hypopyon von dem Franzosen J. Janin 1772 [20] und mit
Erythema nodosum von W. Reis 1906 [21] beschrieben. Dartiiber
hinaus haben seit 1895 auch eine Reihe anderer Autoren iiber
diesen Symptomenkomplex publiziert [18], ohne die Eigenstdn-
digkeit der Erkrankung erkannt zu haben (© Tab. 2).

Warum wird die Erkrankung iiberwiegend

Morbus Behcet oder Behcet-Syndrom genannt?

v

1941 wurde von dem Ddnen T. Jensen bei der Beschreibung eines
Patienten mit der typischen Trias und einer ulzerativen hamor-
rhagischen Kolitis die Bezeichnung ,Behcet-Syndrom“ verwendet
[22,23]. Prof. Hul{isi Behget (1889-1948) (© Abb. 4), Ordinarius
fiir Dermatologie und Syphilologie an der Universitdt von Istan-
bul, stellte am 11. Mai 1937 in der Dermatologischen Gesellschaft
Istanbuls eine 34 Jahre alte Frau mit rezidivierenden oralen aph-
thosen Ulzera, Genitalulzera und Augenldsionen seit 7 Jahren vor

Abb.4 HulGsi Behget
(1889-1948)

und veroffentlichte seine Befunde zusammen mit den Befunden
eines 40-jdhrigen Mannes im gleichen Jahr in der Dermatologi-
schen Monatsschrift [15].

Es folgten 5 Publikationen in den ndchsten 3 Jahren mit 4 zusdtz-
lichen Patienten [24-28], wobei er, wie in diesen Jahren iiblich,
eine Virusdtiologie angenommen hat. Unterstiitzung in seiner
Arbeit fand er von deutschsprachigen Mitgliedern der Istanbuler
Fakultdt: Abstriche und mikrobiologische Untersuchungen auf
Tuberkulose (Kultur und Tierversuch) fiithrte der Mikrobiologie-
Professor Hugo Braun (1881-1963) durch, die Augenuntersu-
chungen der Professor fiir Ophthalmologie Joseph Igersheimer
(1879-1965) und die histologischen Befunde fertigte der Patho-
logie-Professor Siegfried Oberndorfer (1876-1944) an. Die
Erstpublikation von Adamantiades [3] findet Erwdhnung in der
Literaturliste der ersten Publikation von Behget[15].

Wenige Jahre spdter - 1944 - taucht im Titel der Arbeiten von
Berlin [29] and Ephraim [30], die iiber je einen Patienten aus Tel
Aviv bzw. aus Haifa berichteten, der Namen von Behget auf. Beide
Autoren wiesen auf die Arbeiten von Jensen hin. 1946 verwenden
Feigenbaum und Kornblueth in ihrem Artikel {iber 4 Patienten
aus Jerusalem den Begriff ,Behcet’s disease” [31]. Es war aber
wieder eine Emigrantin aus Berlin, die Dermatologie-Professorin
Helen Ollendorff Curth, der Behget auch aufgrund seiner Fach-
ausbildung in Berlin (1918 - 1919 unter Prof. Arndt) und seiner
deutschsprachigen Publikationen bekannt war, die den Begriff
»Behcet’s disease* in zwei Publikationen in den USA [32,33] und
damit auch in der iibrigen wissenschaftlichen Welt bekannt
machte. Helene Ollendorff (1899 -1982), Tochter der bekannten
Frauenrechtlerin Paula Ollendorff [34], hatte 1924 ihre Fachaus-
bildung im Rudolf-Virchow-Krankenhaus in Berlin bei Prof.
Buschke begonnen und mit ihm zusammen die Dermatofibrosis
lenticularis disseminata als Hautmanifestation der Osteopoikilie
(Buschke-Ollendorff-Syndrom) beschrieben. In seiner Klinik
lernte sie auch ihren spdteren Mann Dr. Wilhelm Curth kennen,
mit dem sie 1931 nach Bar Harbor, NY, USA emigrierte. Sie war
mit Behcet noch persénlich zusammengetroffen. Allerdings wird
aus ihren Veroffentlichungen deutlich, dass sie zwar die Arbeiten
von Behget selbst und die einschldgigen oben genannten engli-
schen Publikationen kannte, nicht aber die von Adamantiades,
der auf Franzésisch verdffentlichte.
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Rezidivierende mukokutane Lasionen (11 weibliche Patienten)
Rezidivierende Hypopyon-Iridozyklitis, Monoarthritis, kutane

Rezidivierende Hypopyon-Iridozyklitis, Arthritis, Orchitis, mukokutane
Lasionen (3 mannliche und 1 weiblicher Patient); histologischer Nach-

Rezidivierende Arthritis, Myalgie, Uveitis, Allgemeinzeichen, Haut-
veranderungen, infektiose Mittelohr-Otitis (3 mannliche Patienten);
histologischer Nachweis einer Uveitis. Verdacht einer Staphylokokken-
sepsis; Einfiihrung der Begriffe , Iridocyclitis septica“ und ,Ophthalmia
Mukokutane Lasionen, Iritis, Allgemeinzeichen (1 weiblicher Patient);
Rezidivierende Hypopyon-Iridozyklitis, Arthritis, mukokutane
Lasionen, Periodontitis, Empyem des Sinus mastoidalis, neurologische

Zeichen (1 weiblicher Patient); Verdacht einer Staphylokokken-

Rezidivierende mukokutane Ulzera, Hypopyon-Iritis (1 mannlicher
Patient); histologischer Nachweis von Uveitis und Atrophie des Nervus

Mukokutane Lasionen, Thrombophlebitis, Arthralgie assoziiert mit der

Rezidivierende mukokutane Lasionen, Depression; Verschlechterung
kurz vor und wahrend der Geburten (1 weiblicher Patient, 4 normale

Mukokutane Ldsionen, Arthralgie, Allgemeinzeichen (1 weiblicher
Rezidivierende mukokutane Lasionen, Allgemeinzeichen, erstmalige

Rezidivierende mukokutane Lasionen, Allgemeinzeichen (2 weibliche
Patienten); histologischer Nachweis von leukozytoklastischer Vasku-

EEM, ZNS-Zeichen, mukokutane Lasionen (1 weiblicher Patient);
histologischer Nachweis von leukozytoklastischer Vaskulitis bei einem

Rezidivierende Hypopyon-Iridozyklitis, orale und genitale Ulzera,
Allgemeinzeichen, Himoptyse und radiologische Zeichen von
Lungenbefall (2 madnnliche Patienten); Einflihrung des Begriffes
Mukokutane Lasionen, Arthritis, Allgemeinzeichen (1 weiblicher
Mukokutane Lasionen, Iritis (2 weibliche und 1 mannlicher Patient)
Rezidivierende Arthralgie, Hypopyon-Iritis, Erythema nodosum,
Kopfschmerzen, zweite Anwendung des Pathergie-Tests (1 mannlicher

Veroffentlichungen in mehreren Sprachen, Einfiihrung des Begriffs

Rezidivierende orale und genitale aphthése Ulzera, Hypopyon-Iritis,

Publikationen ort Beschreibung
Janin, 1772 Lyon Rezidivierende Hypopyon-Iritis (1 mdnnlicher Patient)
Neumann, 1895 Wien
Christlieb, 1895 Wiirzburg Rezidivierende mukokutane Lasionen (1 weiblicher Patient)
Reis, 1906 Bonn
Lasionen, Allgemeinzeichen (1 mannlicher Patient)
Bltithe, 1908 Heidelberg,
Gottingen
weis einer Uveitis und Atrophie des Nervus opticus
Gilbert, 1920; 1921; Minchen,
1923;1925 Hamburg
lenta“
Planner und Wien
Remenowsky, 1922 Einfiihrung des Begriffes ,Aphthosis®
Wewe, 1923 Rotterdam
infektion
Shigeta, 1924 Japan
opticus
Pils, 1925 Wien
Menstruation (1 weiblicher Patient)
Griitz, 1926 Kiel
Geburten)
Carol und Ruys, 1928 Amsterdam
Patient)
Samek und Fischer, Prag
1929 Anwendung des Pathergie-Tests (1 weiblicher Patient)
Walter und Roman, Krakaw
1930
litis bei einem Genitalulkus und einer Hautldsionen
Kumer, 1930 Innsbruck
Genitalulkus und einer Erythema nodosum-Lasion
Adamantiades, 1930 Athen Erstbeschreibung der Erkrankung, erste Klassifikation
1931, 1946, 1953, 1958
Dascalopoulos, Athen
1932; 1941
,Uveitis recidivans aphthosa“
Matras, 1932 Wien
Patient)
Whitwell, 1934 London
Nishimura, 1936 Japan Allgemeinzeichen, orale und genitale aphthdse Ulzera, Iritis
(1 weiblicher Patient)
Blobner, 1937 Prag
Patient); histologischer Nachweis von Retinitis und Atrophie
des Nervus opticus
Behcet, 1937, 1938, Istanbul
1939, 1940 LTrisymptomenkomplex“
Weekers und Reginster, Briissel
1938 sterile Pleuritis (1 mannlicher und 1 weiblicher Patient)
Knapp, 1938/39 Basel

Rezidivierende mukokutane Lasionen, Hypopyon-Iritis, neurologische
Manifestation (1 weiblicher Patient)

Ubersicht Al

Tab.2 Klinische Beobach-
tungenvon 1772 bis 1940, die
einem Morbus Adamantiades-
Behcet entsprechen kdnnten
(modifiziert nach [18]).

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.

Schon 1941 erschien die erste Ubersichtsarbeit; der Pariser Der-
matologe A. Touraine beschrieb 274 Patienten mit nicht-infektio-
ser oraler Aphthose — wobei er dabei auch Patienten mit rezidi-
vierender Iritis mit Hypopyon mitaufnahm [35]. Fiir das letztere
klinische Bild verwendete Touraine den Begriff ,,aphtose généra-
lisée* oder ,grande aphtose”.

Letzter Kommentar

v

In den fritheren Zeiten hatten - u.a. - Bietti und Bruno aus Ita-
lien, Lemke, Rossochowitz und Metze aus Deutschland, Jebejian
aus Syrien, Daghfous aus Tunesien und Theoharis aus Frankreich
[18], wie es aktuell zahlreiche weitere Autoren getan haben, die
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pyA Ubersicht

Bezeichnung Morbus Adamantiades-Behcet als gerechtes Attri-
but fiir beide Wissenschaftler verwendet, einen Begriff, den wir
auch als gleichzeitige Anerkennung der Leistungen beider Erst-
autoren fiir korrekt betrachten [19].

Adamantiades-Behcet’s Disease and its History

v

Adamantiades-Behget’s disease is a systemic, chronic and recur-
rent vasculitis, which is characterized by the classical trias; recur-
rent oral aphthous ulcers, genital ulcers and iritis/uveitis. The
disease is named according to the first describers in modern
times, the Greek ophthalmologist B. Adamantiades and the Tur-
kish dermatologist H. Behget.
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