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‘Syndrome

From Pathogenesis to Treatment "
Unter der Federfithrung von Herrn

Dr. Lorenzo Emmi aus Florenz als
Herausgeber hat ein Autorenteam
von 61 ausgewiesenen Experten ein
interdisziplindres Fachbuch zu einer
seltenen, in der Terminologie um-
strittenen, komplexen Entitdt, dem Behcet-Syndrom, vorgelegt.
In insgesamt 20 Kapiteln werden neben historischen, epidemio-
logischen und pathogenetischen Daten insbesondere die zahl-
reichen Manifestationsformen dieser Systemerkrankung, die
bis heute eine Herausforderung an die unterschiedlichen Fach-
disziplinen (Immunologen, Rheumatologen, Dermatologen,
Ophthalmologen u.a.) darstellt, profund dargelegt.

1931 verdffentlichte der griechische Ophthalmologe Bene-
dictos Adamantiades mit dem Krankheitsbild einer rezidivie-
renden Iritis eine erste diesbeziigliche Fallbeschreibung in der
jiingeren Zeitrechnung und stellte es als eine klare klinische
Entitdt dar. Der tiirkische Dermatologe Hulusi Behcet beschrieb
1937 erstmalig den Drei-Symptomen-Komplex (rezidivierende
orale Aphthen, genitale Ulzerationen, rezidivierende Uveitis)
als eine Krankheitsentitdt.

Die Prdvalenz der Systemerkrankung ist regional unterschied-
lich: In Landern der europdischen Union werden weniger als 5
Erkrankte auf 100000 Einwohner beschrieben. Deutlich héhere
Pravalenzen finden sich entlang der alten SeidenstraRe, vom
mittleren Osten bis nach China reichend. Die héchsten Prdva-
lenzraten sind mit ca. 400 Erkrankten auf 100000 Einwohner
in der Tiirkei zu finden.

Besondere Aufmerksamkeit gebiihrt den Kapiteln 17 ,,Classifi-
cation and Diagnosis Criteria for Behget's Disease* und 19 ,,0ld
and New Treatment for Behget’s Disease“. Die Diagnosekriterien

Behcet’s Syndrome - From Pathogenesis to Treatment

Berlin/Heidelberg: Springer, 2013, 229 S., 39 Abb., 106,99 €

wurden erstmalig von Curth 1946 aufgestellt. Um den stetigen
Veranderungen dieser Kriterien Rechnung tragen zu konnen,
erfolgte im Jahr 2013 eine Revision der International Criteria
for Behget’s Disease. Dies spiegelt die Komplexitdt und die er-
schwerte Diagnostik dieser Erkrankung wider.
Die in Kapitel 19 aufgefiihrten Therapieoptionen, beginnend
mit der topischen, antiphlogistischen Therapie, iiber alte Sys-
temtherapien mit Kortikosteroiden, Colchizin, Dapson, Azathio-
prin u.a. hin zu neuen Systemtherapien wie Mykophenolatmo-
fetil und TNF-alpha-Antagonisten, zeigen deutlich, dass sich die
Behandlung an dem individuellen Beschwerdebild orientieren
muss. Andererseits ist die Verfiigharkeit moderner Therapie-
moglichkeiten, wie der monoklonale TNFa-Anitkorper Inflixi-
mab oder der monoklonale anti-CD20+-Antikorper Rituximab,
denen eine wachsende Evidenz hinsichtlich Wirksamkeit und
Sicherheit zukommt, insbesondere zur Behandlung der ausge-
pragten bzw. therapieresistenten Formen des Behget-Syn-
droms, von grofBer Bedeutung.
Auch wenn das Behcet-Syndrom als eine seltene Entitdt gilt, so
wird die Wahrscheinlichkeit, betroffene Patienten im Rahmen
der Globalisierung anzutreffen, zunehmen. Daher ist dieses
Werk - auch wenn das Layout einfach gehalten ist und das Bild-
material qualitativ und quantitativ nicht hochsten Anspriichen
geniigt — ein wertvoller Begleiter nicht nur fiir Kollegen aus den
spezialisierten Fachdisziplinen, sondern fiir jeden praktisch
tdtigen Arzt. Aus diesem Grund ist das Fachbuch sehr zu emp-
fehlen. Der etwas zu hohe Verkaufspreis triibt jedoch den posi-
tiven Gesamteindruck ein wenig. Es sei aber an dieser Stelle er-
wahnt, dass die E-Book-Version mit 83,29 € giinstiger als die ge-
bundene Ausgabe erworben werden kann.

H. Adib-Tezer, Wiesbaden
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