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Symptomatology of Behget’s Disease

Summary. A survey of the most recent literature on Behget’s disease is followed
by discussion of a case, which seemed of interest because of the multiplicity of
symptoms. In the course of an exceptionally long follow-up, not only did the
classical triad of symptoms appear but also almost all known manifestations of
this disease. Rather severe neurological complications were also present, together
with various psychological changes. These latter changes are discussed and are
shown to be part of the Behget’s disease entity on the basis of a vascular process.

Key words: Behgets Disease-Symptoms — Literature — Neurological Compli-
cations.

Zusammenfassung. Es wird nach einer Ubersicht iiber das Krankheitsbild mit
ausfiihrlicher Literaturangabe von einem Fall einer Behgetschen Erkrankung be-
richtet, der mitteilenswert erscheint wegen der vielgestaltigen Symptome. Denn
wihrend des ungewéhnlich langen Beobachtungsverlaufes treten neben der klassi-
schen Symptomentrias fast alle weiter bekannten Krankheitserscheinungen auf,
verbunden mit erheblichen neurologischen Komplikationen und zuletzt mit psy-
chischen Verdnderungen. Diese letzteren werden abschliefend diskutiert und als
dem Krankheitsbild des Morbus Behcet auf der Grundlage eines GefiBprozesses
zugehdrig eingeordnet.

Schliisselworter: Behcetsche Erkrankung — Symptomatologie — Literatur —
Neurologische Komplikationen.

Die Behgetsche Erkrankung ist seit dem Jahre 1937, als sie von
dem tiirkischen Dermatologen Hulusi Behget als Symptomentrias
rezidivierende Hypopyon-Iritis, aphthise Schleimhautverinderungen, ulce-
rierende Genstalverdnderungen beschrieben wurde, als nosologische Ein-
heit bekannt. Bis heute wurden im Weltschrifttum etwa 1000 Fille
dieser Erkrankung beschrieben und bearbeitet. Dieses bei uns seltene
Syndrom wird nach den Untersuchungen mehrerer Autoren (Behget,
1937; Adamantiades, 1931; Monacelli, 1966; Nazzaro, 1966) in den
Mittelmeerldndern, besonders in Italien, Griechenland und der Tiirkei,
aber auch in Japan (Oshima, 1962; Shimizu, 1968) gehduft gefunden.

Das Manifestationsalter liegt im 3. und 4. Lebensjahrzehnt. Uber
spatere Erkrankungen oder Erkrankungen bei Kindern wird dagegen
kaum berichtet (Forman, 1960; Fisch, 1968; Stefani, 1971). Manner
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erkranken 3—4mal héufiger als Frauen, wobei Affektionen der Augen
bei Frauen spéter und weniger ausgeprigt auftreten als bei Mannern
{Alema, Bouzas, Mamo, Bietti, Dowling, Ujihara, Kimura, Takahashi).
Familiire Héufungen sind bisher nicht beobachtet worden. Nur in
3 Fillen wurde diese Erkrankung bei Geschwisterpaaren beschrieben
(Berlin, 1960; Dombay u. Nadrai, 1966; Fowler, 1968). Es ist heute
bekannt, daB ihre Symptomatologie vielgestaltiger ist, als die von Behget
beschriebene Symptomentrias. Denn neben krankhaften Erscheinungen
an den Augen und der Haut (Mundschleimhaut und iuBeres Genitale)
werden auch Affektionen der grofen Gefifle, der Gelenke, des Gastroin-
testinalgebietes, der Lungen, der Nieren, der Muskeln, vor allem aber
auch des Nervensystems beobachtet.

Die Symptome an den Augen beginnen meist einseitig (Bietti, 1966). Sie erfassen
aber spater meist beide Augen. Es sind beschrieben worden: 1. Rezidivierende
Iridocyclitis, Uveitis mit oder seltener ohne Hypopyon. 2. Verinderungen der
RetinalgeféBe (Hamorrhagien, thrombophlebitische Verinderungen). 3. Opticus-
atrophie. 4. Rezidivierende subconjunctivale Himorrhagien. 5. Conjunctivitis,
Keratitis, Glaskorperblutungen, Bewegungsstérungen der duBeren Augenmuskeln,
Hemianopsie. Die entziindlichen Prozesse kinnen serds oder fibrinés verlaufen,
wobei meist ein Hypopyon auftritt. Im Verlauf der Erkrankung kénnen alle Be-
reiche des Auges betroffen werden (Hagiwara, 1961; Furusawa, 1959). Im End-
stadium finden sich hiufig nach Jahren Sekundirglaukom bzw. Phtisis bulbi.

Dermatologische Affektionen bilden sich im Bereich der Mundschleimhaut als
einzelne oder multiple disseminierte aphthdse Herde aus, die sich rasch in einigen
Stunden entwickeln kénnen und nach Tagen bis Wochen abklingen, ohne Defekte
zuriickzulassen (Marchionini, 1964).

Hautverinderungen am Genitale bestehen in roten Flecken, Folliculitiden,
Pusteln oder Aphthen, die wenig schmerzhaft sind. Es kann der gesamte Genital-
bereich, die anale und perianale Region betroffen werden, wobei ein Ausbreiten
der Symptome auf Urethra und Epidydimis méglich ist. Die oft tiefen und schwer
heilenden Ulcerationen hinterlassen leichte Narben.

Schmerzhafte erythema-nodosum-éhnliche Knétchen, acneiforme Knétchen,
Folliculitiden, Furunkulose, ulcerierende Pyodermien, eitrige Dermatitiden,
Abscesse und Thrombophlebitiden konnen auch andere Bereiche der Haut befallen,
was von Nazzaro bei 80%/, seiner Patienten, von Dowling dagegen bei 289/, der
Patienten beobachtet wurde.

Neurologische Komplikationen werden an einem Viertel der mit-
geteilten Fille beschrieben (Nazzaro 25°/,; Herrmann 22,5%,; Viane
10°%,; Bietti 16°/,; Oshima 25°,; Strouth 28°/,; Hartmann 10°/;
Alema 10—20°/,; Herrschaft 30°/;). Die neurologischen Symptome sind
besonders vielgestaltig. Sie konnen unter dem Bilde einer Meningo-
encephalitis, Encephalomyelitis, Meningoencephalomyelitis, oder Ence-
phalomyelitis disseminata verlaufen. Auch medullire Lisionen werden
gefunden; dazu hiufig Hirnnervenstérungen, Hemiparesen, Tetra-
paresen, Krampfanfille und Kleinhirnsyndrome. Es kénnen aber auch
parkinsonistischer Tremor oder Rigor und psychische Stérungen, sogar
psychotischer Art auftreten.
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Andere Symptome bestehen in Stérungen des Gastrointestinaltraktes (Schiuck-
beschwerden, hiimorrhagische Colitis und andere Darmbeschwerden), der Lunge
(Asthma) und der Nieren (Stérungen wie bei chronischer Nephritis).

In einer Vielzahl von Fillen werden auch rheumatoide Beschwerden der Gelenke
angegeben (Nazzaro 50%/,; Dowling 359/,), die sich iiberwiegend als rezidivierende
Monoarthritiden der groBen Gelenke, meist des Kniegelenkes (Bisson, 1971) mani-
festieren und ohne klinische und réntgenologisch erfaBbare Restsymptome ab-
klingen. Selten treten Polyarthritiden auf (Strachan, 1963). Uber Muskelbeteiligung
berichtet Garcin (1967).

Boolukos (1960) und Carr (1957) teilen Phlebitiden, Thrombosen und Thrombo-
phlebitiden an den grofilen GeféaBen mit.

Die vielgestaltigen Symptome dieser Erkrankung und deren multilokuldre
Manifestationen sind Hinweise fir eine Allgemeinerkrankung. Fiir eine gemein-
same Entstehungsgrundlage dieser unterschiedlichen Symptome sprechen nun die
pathologisch-anatomischen, insbesondere histopathologischen Befunde (Boras,
1964; Dombay u. Nadrai, 1966; Herrschaft, 1968; Graykowski, 1966 und andere).
Denn es hat sich gezeigt, daB in allen Fillen, unabhingig davon, ob sich die Krank-
heitssymptomatik an den Augen, der Haut, dem Nervensystem oder in anderen
Bereichen manifestiert, entziindliche Gefdfschwellungen gefunden werden mit Blu-
tungen, Exsudat und Rundzellinfiltrationen im perivasculéiren Gewebe. Der ent-
ziindliche ProzeB, der auch nekrotische Schiden bewirken kann, betrifft alle Gefa3-
schichten als Panvasculitis mit Perivasculitis. Dabei wird an den kleinen GefaBen,
einschliefllich der Capillaren, der venose Anteil haufiger als der arterielle betroffen.
Proliferative Vorgéinge und Obliterationen der GefidBe werden von Shikano (1971)
beschrieben und Schmidt (1941) berichtet {iber fibrinoide Nekrosen mit Bildung
von Kollagenfasern. Wahrend derartige 6dematése, entziindliche oder degenerative,
nekrotische Verénderungen, z. B. die Schiden am Auge bedingen kénnen, werden
auftretende Aphthen (Nazzaro, 1964) als Folge einer akuten nekrotisierenden Angi-
itis angesehen.

Die Ergebnisse neuropathologischer Untersuchungen (in bisher ca.
30 Fillen) bestdtigten, da perivasculdre entziindliche Infiltrationen
disseminiert im Gehirn und Riickenmark stets vorhanden sind, wo kleine
Herde von Gewebsnekrosen in der grauen und weiflen Substanz gleicher-
maBen gefunden werden. Mikroglia- und Astrogliaproliferationen kénnen
vorkommen. Pridilektionsstellen sind Hirnstamm (Mittelhirn), Hypo-
thalamus, Capsula interna, Basalganglien, Kleinhirn und Riickenmark.

Trotz aller Bemithungen ist die Atiologie der Erkrankung bisher ungeklirt ge-
blieben. Es wird sowohl eine vasculidre als auch eine virale oder eine allergische
Genese diskutiert. Manche Autoren stellen die Behgetsche Erkrankung in die Néihe
der Kollagenosen und der Autoimmunerkrankungen.

Die Virusgenese, die von Beh¢et, Alm und Oberg, Fetzer, Evans, Melczer und
Turnbull und Mortada vertreten wird, stiitzt sich vor allem auf Einzelunter-
suchungen, bei denen Elementarkérperchen nachgewiesen und bei denen Viren
isoliert wurden. Da diese Einzelbefunde aber mit virologischen Methoden gewonnen
wurden, welche den Koch-Henleschen, von Schramm fiir die Beurteilung der
Viruskrankheiten der Haut modifizierten Postulaten kaum geniigen, halten sie
einer strengen Kritik nicht stand. Die Mehrzahl der Untersuchungen unter diesem
Gesichtspunkt erbrachten negative Befunde (ausfithrliche Diskussion siehe bei
Dombay u. Nadrai, 1966 und bei Fisch, 1968). Trotzdem aber wird diese #tiologische
Moglichkeit gegeniiber anderen nach allgemeiner Auffassung als am wahrschein-
lichsten angesehen.
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Nach Nazzaro weisen ,,die histologischen Veridnderungen, der klinische Verlauf,
die hiufige Verbindung mit Phlebitis micrans* auf eine allergische Vasculitis hin,
und zwar ,,als Folge einer Sensibilisierung durch verschiedene Antigene®. Ins-
besondere bei den neurologischen Symptomen hat man an eine allergische Ent-
stehung gedacht (Dombay u. Nadrai, 1966). Auch wurden psychosomatische Ent-
stehungsbedingungen in Erwigung gezogen (Bietti, 1966; Epstein, 1970).

Wegen des guten therapeutischen Erfolges mit Corticoiden (Becker, 1962; Philipps,
1955) und auch unter Beriicksichtigung der GefdBverinderungen mit fibrinoider
Nekrose und Bildung von Kollagenfasern (Schmidt, 1941) wird von anderen Autoren
eine Kollagenose diskutiert. Intensive Fibrosierung der Milz und der Lunge fand
Sulheim (1959).

Rheumatoide Muskel- und Gelenkverinderungen, ,,Muskelverdnderungen vom
Typ der Myositis mit Nekrose der Muskelfasern und Bindegewebsproliferationen
(Garcin, 1967) werden zur Begriindung der Annahme einer rheumatischen Erkran-
kung angefiihrt. So wird auch mitgeteilt, daB bei manchen Erkrankten eine Hyper-
globulinidmie, ein positiver Latextest, ein erhéhter ASL-Titer, positives C-reaktives
Protein nachgewiesen werden konnten. DaB diese Befunde allein aber nicht aus-
reichen, eine rheumatische Erkrankung anzunehmen, zumal auch Salicylate in
diesen Fillen therapeutisch uneffektiv seien, wird von anderen Autoren (Falck,
1961) hervorgehoben.

Wihrend Oshima schon 1963 Antikérper gegen Mundschleimhaut nachwies,
fanden Fiddes u. Mitarb. (1971) ein IGG-Cryoparaprotein im Serum Erkrankter.
Die hiufig beobachtete unspezifische Hypergammaglobulindmie, das Vorhanden-
sein von Autoantikorpern und Paraproteinen stiitzt die Annahme, daB es sich bei
dem Behcetschen Syndrom um eine Autoimmunerkrankung handeln konnte
(Shimizu, 1968).

Durch bakteriologische Untersuchungen konnten aus den Pusteln hiufig
Staphylococcus albus isoliert werden, wobei die Blutkultur immer negativ ausfiel.
Fiir einen septischen ProzeB, wie ihn Gilbert in den 20er Jahren annahm, gibt es
somit keinen sicheren Hinweis. Auch Sanierungen von Fokalinfektionen konnten
das Krankheitsbild nicht beeinflussen.

Die Annahme einer tuberkulésen Genese konnte weder histopathologisch noch
tierexperimentell untermauert werden. Tuberkulostatica sind therapeutisch un-
wirksam.

Herrschaft (1968) faBt die Diskussion um die Atiologie dahingehend zusammen,
,,dafl die Krankheit wahrscheinlich durch einen Virus ausgelost wird, welches die
Gewebsschidigungen hervorruft, in deren Folge sich dann Antigen-Antikérper und
gegebenenfalls sogar Autoimmunreaktionen einstellen, die wiederum zu GefdB-
schiadigungen und Thrombosen fithren*.

Die Diagnose wird im allgemeinen gestellt, wenn zwei der genannten
Hauptsymptome vorhanden sind (Vadia, 1957; Berlin, 1960; Mason u.
Barnes, 1969). Es ist jedoch zu beachten, da8 der Beginn der Erkrankung
nicht einheitlich verliuft. So konnen zundchst ein als auch mehrere
Krankheitszeichen zu beobachten sein und die Symptome kénnen auch
in Intervallen von Jahren aufeinanderfolgen. Fiir die aktuelle Diagnostik
ist dabei von Bedeutung, dafl die eigentlichen Krankheitssymptome mit
Storungen der Allgemeinbefindlichkeit, mit Appetitverlust, Midigkeit
und Kopfschmerzen einhergehen. Auch treten gelegentlich subfebrile
oder febrile Temperaturen, generalisierte Lymphknotenschwellung und
Hyperhidrose auf. Leukocytose, Monocytose, Gammaglobulinimie und
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erhohtes C-reaktives Protein konnen auch nachweisbar sein. Die Blut-
senkung ist oft beschleunigt. Bei neurologischen Komplikationen sind
im Liquor regelméBig Zellzahlerhohungen bis zu 100/3 Zellen und Eiweil3-
vermehrung von 50—100 mg-9/, feststellbar. Von groBer Wichtigkeit fiir
die Diagnosestellung, besonders bei beginnenden Erkrankungen und
abortiven Verliufen erweist sich die unspezifische Hautreaktion (Blob-
ner, 1937; Jensen, 1944 ; Hewitt, 1971) bzw. die Behgetinreaktion (Jadas-
sohn, 1961; Fanceschetti, 1960; Katzenellenbogen, 1965). Bei ersterer
erscheint durch einfachen Stich mit einer sterilen Nadel oder durch intra-
cutane Injektion irgendeines Antigens 24—48 Std spéter ein entziind-
liches Knotchen, das nach 4—5 Tagen zuriickgeht. Bei der Behgetin-
reaktion wird ein Gewebehomogenisat aus Scrotalulcera intracutan
injiziert; nach 12—24 Std erscheint eine rote, 6dematos infiltrierte, mark-
stiickgroBe Stelle mit zentralem Bldschen. Diese Reaktion wird durch
Cortison unterdriickt und bleibt im Remissionsstadium der Erkrankung
negativ.

Die Diagnose wird wahrscheinlich zu selten gestellt, da Symptome
oft nicht erfallt oder vom Patienten nicht beachtet werden.

Differentialdiagnostisch ist die Erkrankung gegeniiber der Vogt-
Kojanagi-Haradaschen Erkrankung abzugrenzen (Kissel, 1963), die ge-
kennzeichnet ist durch rezidivierende Uveomeningoencephalitis, durch
Upveitis, meningoencephalitische Symptome, Hérstorungen und Ver-
gnderungen der Haut und der Haare. Sie unterscheidet sich aber auch
vom Reiterschen Syndrom durch die Lokalisation der Symptome Ure-
thritis, Conjunctivitis, Polyarthritis und durch anamnestische Angaben
itber Enteritis oder Ruhr. Die erythema-exsudativa-multiforme Gruppe
(mit dem Steven-Johnson-Syndrom) ist dagegen durch die ectodermale
Lokalisation der Affektionen ausgezeichnet und zeigt auch keine papulo-
pustulésen Verinderungen und keine Aphthen. Die Periarteriitis nodosa
ist je nach Hauptsitz der Storungen polymorph und durch ihren Verlauf
von der Behgetschen Erkrankung abgrenzbar.

Der Verlauf der Erkrankung ist chronisch, wobei in unterschiedlichen
Intervallen akute Rezidive und neue Manifestationen auftreten, welche
Tage, Wochen bis Monate dauern koénnen und am betroffenen Organ
héufig Defekte hinterlassen. Die Schidigungen durch Rezidive werden
besonders an den Augen deutlich, wo es oft zur Erblindung kommt. Die
Verlaufsdauer ist unterschiedlich. Es wurden teilweise Verldufe von 10
bis 15 Jahren mitgeteilt. Hiernach soll die Manifestationshaufigkeit der
Symptome abklingen. Die Prognose ist im allgemeinen eher ungiinstig,
da nach jedem Krankheitsschub Defekte an verschiedenen Organen
zuriickbleiben kénnen. Die Prognose quoad vitam verschlechtert sich
erheblich, wenn neurologische Komplikationen hinzukommen. So wird
von Herrschaft (1968) und Alema (1963) mitgeteilt, dal von diesen
Patienten nach einem Jahr 2/; und nach 2 Jahren fast alle gestorben
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waren. Wihrend der kiirzeste bekanntgewordene Verlauf 2 Monate
dauerte, ist bisher nur ein Fall einer Erkrankung mit neurologischer
Symptomatik beschrieben worden, der 16 Jahre bestand (Dombay, 1966).

Eine befriedigende spezifische Therapie steht bisher nicht zur Ver-
fiigung. Bei akuten Schiiben, insbesondere wenn neurologische Symptome
auftreten, haben sich Nebennierenhormone bewéhrt. In den freien Inter-
vallen soll Cortison als Dauertherapie in geniigend hoher Dosis gegeben
werden (Wolf, 1965; Herrschaft, 1968; Moschlin, 1969), wobei Anti-
biotica und Gammaglobuline einen zusétzlichen Schutz geben konnen.
Unter Beriicksichtigung, daB es sich um eine Autoimmunerkrankung
handeln kénnte, werden héufig auch Cytostatica als Immunsuppressoren
vorgeschlagen (Mamo, 1970; Temine, 1969; Méschlin, 1969).

Wir hatten nun Gelegenheit, einen Krankheitsfall iiber den ungewohn-
lich langen Zeitraum von 27 Jahren zuriickzuverfolgen. Wegen seiner
vielfiltigen Symptome erscheint uns dieser Verlauf mitteilenswert:

Kasuistik
K. G., geb. 25. 2. 1926, Krankenblatt Nr. 55/665.

Es handelt sich um einen 44 jihr. Pat., der unter normalen Bedingungen geboren
wirde. Die Mutter ist derzeit 81 Jahre alt, der Vater ist gefallen. Ein dlterer Bruder
ist gesund, eine Schwester starb an Tuberkulose (!), eine Schwester starb im Wochen-
bett. G. ist verheiratet und hat eine 16jahr. Tochter. Seine frithkindliche Ent-
wicklung und die Jugend verliefen ungestort. Nach der Volksschule machte er eine
Stahlbauschlosserlehre mit, die er 1943 mit der Gesellenpriifung beendete. Nach
3 Monaten beim Reichsarbeitsdienst kam er dann zur Wehrmacht. Ende 1944
mufte er beim Riickzug in Belgien einen Jauchekanal durchschwimmen, Unmittel-
bar danach geriet er in Gefangenschaft. Er habe sich deshalb 4 Wochen lang nicht
richtig waschen kénnen. Kurz nach Gefangennahme trat erstmals eine ausgedehnte
Furunkulose am ganzen Korper auf. Einige Monate spiter (1945) traten Blischen
im ganzen Mund auf, vor allem am Gaumen und der Zunge. Diese aphthose Stomatitis
rezidivierte von 1945 an immer wieder. Wahrend der Gefangenschaft, die bis 1948
dauerte, kiagte er hiiufig iber Kopfschmerzen, einmal sei er an hochfibriger ,,Grippe‘
erkrankt, bei der auch der Nacken steif gewesen sei. 1948—49 traten besonders
ausgepragte rezidivierende Aphthen auf. 1949 litt er hiufig unter Schwindel und
Nackenschmerzen. Uber den Verlauf der Erkrankung zwischen 1948 und 1951 geben
die Diagnosen auf dem Krankenschein Auskunft. Dort sind aufgefiihrt: Ekzem
1948, Herzmuskelschwiche 1950, Grippe 1951, Enteritis und Stomatitis 1951, Grippe
1951, Keratitis und Meningitis 1952.

1952 erfolgte erstmals die Aufnahme in der Infektionsabteilung der Medizi-
nischen Universititsklinik Homburg. Uber den weiteren Verlauf seit dieser Auf-
nahme berichtet eine gutachterliche AuBerung firr das Versorgungsgericht fiir das
Saarland. Danach erfolgte eine stationdre Aufnahme vom 26. 11. 1951 bis 16, 1.
1952 wegen plétzlich aufgetretenem Brechreiz und Erbrechen, Ubelkeit, Schwindel-
gefithlen und Ohrensausen. Damals bestand zunéchst das Bild einer Infektion mit
Temperaturen, beschleunigter Blutsenkungsgeschwindigkeit, Leukocytose mit
Linksverschiebung und starker Conjunctivitis re. Als 4 Tage danach eine meningeale
Reizung klinisch festgestellt wurde, fithrte man eine Lumbalpunktion durch, die
vermehrt Eiweil und eine Zellerhohung auf 1500/3 ergab. In den nichsten Tagen
traten Abducens-, Facialis- und Trochlearisparese auf. Diese Ausfille beschrinkten
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sich auf die re. Seite. Die laufenden bakteriologischen Untersuchungen des Liquors
und des Blutes hatten ein negatives Ergebnis. Die Diagnose einer Virusmeningitis
wurde durch den Befund im Mund und am Gaumen als erhirtet angesehen; es
traten wihrend der Beobachtung am weichen Gaumen, am Rachen, bis zum Kehl-
kopf absteigend Herpesbldschen dhnlich Effiorescenzen auf. Der weitere Verlauf
wurde durch eine akute diffuse Glomerulonephritis kompliziert.

Die gesamte Symptomatologie klang ab. Erst am 13. 5. 1952 war eine Wieder-
aufnahme notwendig, die Diagnose lautete erneut Virusmeningitis. Es stellte sich
withrend dieses zweiten Schubes eine entziindliche Schwellung des li. Hodens und
eine Iritis ein. Die Zellzahl war wieder erhoht und zwar auf 960/3.

Die 3. Aufnahme erfolgte am 24. 11. 1952 bis 8. 12. 1952. Erneute Diagnose:
»Herpesmeningitis® und Keratitis dendritica. Es handelte sich um den gleichen
Zustand wie bei den zwei vorangegangenen Aufnahmen, die Befunde waren diesmal
jedoch nicht so erheblich. 4 Monate spéter erfolgte eine Behandlung in der Augen-
abteilung des Knappschaftskrankenhauses Sulzbach, hieriitber sind uns keine
genauen Befunde mitgeteilt worden. Die urologische Untersuchung im Jahre 1953
ergab eine rezidivierende Epididymitis li. sowie unspezifische Adnexitis.

Die 4. Aufnahme in der Medizinischen Universitdtsklinik fand vom 8. 8. bis
18. 8. 1953 statt. Diagnose: ,,Virusmeningitis, Keratitis re.”. Die Lumbalpunktion
ergab wieder erhghte Zellzahl, klinisch bestand ein geringer Nackenschmerz.

Die 5. Behandlung vom 4. 9. bis 17. 9. 1953 zeigte einen spirlicheren Befund,
Nackensteifigkeit bestand diesmal nicht. Am re. Auge war eine erhebliche Con-
junctivitis und Iritis vorhanden. 1954 muBite das re. Auge wegen der rezidivierenden
Iridocyclitis enucleiert werden. Im gleichen Jahr wurde eine Anerkennung des
Leidens als Wehrdienstbeschidigung abgelehnt. Bei der Aufnahme in der Uni-
versitits-Hautklinik Homburg im Jahre 1955 fanden sich zahlreiche Geschwiire
von LinsengroBe am Scrotum. Dazu ausgedehnte Aphthen im Mund und am After.
Im gleichen Jahr kam es zu einem thrombotischen Netzhautgefipverschluf am li.
Auge. Die Sehkraft nahm li. sehr stark ab. Ebenso wurde zunehmend eine Gehor-
verschlechterung deutlich.

In den Jahren 1950 bis 1955 klagte der Pat. sehr hiufig tiber Gelenkschmerzen.

Bei einer neurologischen Untersuchung in der Universitédts-Nervenklinik Hom-
burg im Jahre 1955 fand sich ein Virus von 4/5 li.; das re. Auge war enucleiert.
Die Umgangssprache wurde re. bis auf 1 m, li. bis auf 25 cm Entfernung gehért.
Es bestand eine Gaumensegelparese re.; an der Mundschleimhaut wurden herpes-
ghnliche Bléschen gefunden. Die Bauchdeckenreflexe waren li. gegeniiber re. ab-
geschwiicht. Der Rombergsche Versuch offenbarte ein ungerichtetes Schwanken.
Von psychischer Seite war das Zustandsbild véllig in Ordnung. Es fand sich kein
psychopathologischer Hinweis auf die durchgemachten rezidivierenden Encephalo-
meningitiden. Der Allgemeinzustand war gut.

In diesem Status verblieb der Pat. unverindert, bis 1961 ein erneuter Fieber-
schub mit Benommenheit und Kopfschmerzen auftrat. Eine aphasische Stérung
bildete sich schnell zuriick. Einige Wochen danach trat dann eine Hemiparese li.
und erneut eine Aphasie auf. Die Aphasie bildete sich in den folgenden Monaten
vollig zuriick, wihrend die Parese unveridndert blieb. Bis zu diesem Zeitpunkt war
der Pat. in seinem psychischen Verhalten weitgehend unauffiillig gewesen. Er hatte
die schwere Erkrankung, die seit 1952 eine Invaliditit bedingte, psychisch gut
verarbeitet. Er war bis dahin bemiiht, sich selbst zu beschiftigen und trotz der
Erblindung im Haushalt mitzuhelfen. Seit 1961 wurde dann aber eine Wesens-
dnderung in Form von Antriebsverlust, Unruhezustinden und Kontaktschwierig-
keiten erkennbar. Er wurde reizbar, aggressiv und labil im Affekt. Zeitweise nahm
er iibermiBig Schlaf- und Schmerzmittel, z. T. in Verbindung mit Alkohol.

Der letzte Aufenthalt in unserer Klinik erfolgte vom 1. 12. 1971 bis zum 15, 1,
1972 wegen psychotischer Phinomene, die seit 3 Monaten bestanden: Es waren
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parancide Wahnvorstellungen mit Halluzinationen aufgetreten (er glaubte vergiftet
zu werden und roch das im Raum gesprithte Gift; in der besonderen Lage des
Teppichs vermutete er Fallen der Ehefrau).

Er war dabei duBerst miSitrauisch, unruhig und vernachlissigte sich. Wahrend
der stationdren Untersuchung und Behandlung erhoben wir dann folgende Befunde:

1. Spastische Hemiparese li. (entsprechende li.-seitige diffuse Atrophien),
Knips und Trémner positiv, Babinski, Gordon, Oppenheim positiv. BHR li. ab-
geschwiicht, erschépfbarer Achillessehnenklonus li.

2. Hemihypalgesie und Hemihypaesthesie li. (itbrige Qualitit ungestort).

3. Das re. Auge ist enucleiert.

4. Das li. Auge ist amaurotisch (Zustand nach rezidivierender Iridocyclitis).

5. Linksseitige Zungenatrophie, angedeutete Facialisparese li.

6. Am li. Ohr absolute Taubheit, am re. Ohr kann man sich durch lautes Schreien
in unmittelbarer Néhe mit ihm verstdndlich machen.

7. Dysdiadochokinese, li. stirker als re., Zeigeversuche endgradig unsicher.
Fallneigung nach re.

8. Am Scrotum einzelne weiliche Narben.

9. Psychische Veriinderungen: Wesenséinderung, Gedédchtnisstérungen, Merk-
fahigkeitsstorungen, psychomotorische Verlangsamung, Reizbarkeit. Wahrend der
gesamten stationdren Behandlung paranoide Wahnvorstellungen und gelegentlich
osmische Halluzinationen.

10. AuBerst schlechter Allgemeinzustand.

Weitere Untersuchungen:

Temperatur normal. Blutkorperchensenkungsgeschwindigkeit 5/10, Blutbild
normal, Leukocyten 6800. Differentialblutbild normal. Urin normal. Liquor 2/3
Zellen, 32 mg-°/, GesamteiweiB, Liquordysproteinose in der Elektrophorese mit
Abnahme der Albumine auf 38,5 rel.-%/,, Zunahme der Alpha-I-Globuline auf 7,7
rel.-%/,, Beta-Globuline auf 13,7 rel.-%/,, Tau-Globuline 12,8 rel.-%,, als unspezi-
fischer Ausdruck einer allgemeinen Durchblutungsstérung, ohne Anhalt fiir akuten
oder chronischen entziindlichen ProzeB. Negative Luesreaktionen im Serum und
im Liquor. Réntgenaufnahmen des Schédels und des Thorax ohne krankhaften
Befund. Ein Hirnszintigramm mit TC 99 m ergab einen voéllig unverdédchtigen
Befund. Eine Luftencephalographie zeigte nur eine fragliche Erweiterung der sub-
arachnoidalen Liquorrdume im Frontalbereich und geringe Differenz der Ventrikel-
weite zugunsten der li. Seite. Keine weiteren auffilligen Verinderungen.

Ordnen wir Befunde und anamnestische Daten in das diagnostische
Schema ein, so ergibt sich, daB die ersten Symptome der Erkrankung
bereits 1945 mit einer Stomatitis aphthosa und einer Furunkulose auf-
traten. In den folgenden Jahren mehrten sich diese Symptome durch
das Hinzukommen von Ekzemen, Enteritis, Glomerulonephritis, Kera-
titis, Iritis, Iridocyclitis, Meningitis, Hirnnervenparesen, Epididymitis,
ulcerose Verdanderungen am Scrotum, GefédBprozesse. Erst im Jahre 1953,
nach hiufig rezidivierenden Meningitiden wurde vom Dermatologen, vor
allem wegen der aphthsen Mundschleimhautverinderungen, die er bereits
1949 gesehen hatte und wegen der weiter hinzukommenden Manifesta-
tionen, vor allem an der Haut, an der Regenbogenbaut und an den Ge-
lenken, die Diagnose gestellt. Bakteriologische und virulogische Unter-
suchungen im Liquor und Blut waren immer negativ ausgefallen. Diese
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wurden durchgefiihrt in den Jahren 1951 und 1952, da man zunéchst
auch an eine Herpesmeningitis dachte.

Therapeutisch beschrankten wir uns auf eine intensive durchblutungs-
fordernde Behandlung und allgemein roborierende MafBnahmen. Damit
konnte der Allgemeinzustand des Patienten recht gut gebessert werden.
Die paranoide Symptomatik klang ab und war in den letzten Wochen
des Stationsaufenthaltes nicht mehr festzustellen. Er wurde in psychisch
und korperlich zufriedenstellendem Zustand entlassen.

Diskussion

In Abhebung zu den in der Literatur mitgeteilten Krankheitsver-
laufen ist die Erkrankung dieses Patienten nicht nur wegen ihrer Dauer
und der friithzeitig erkennbaren neurologischen Symptomatik interessant,
sondern auch wegen der psychischen Verdnderungen, die die letzte statio-
nire Behandlung erforderlich machten. Diese waren zunichst in ihrer
Genese nicht sicher zuzuordnen, hatten sie doch im Jahre 1961 zunéchst
in Form von Unruhezustdnden, Kontaktstérungen, geringer Belastbar-
keit, reizbarer Aggressivitdt und Stimmungsschwankungen begonnen.
Da diesen Storungen unmittelbar eine passagere Hemiparese und
Aphagie, als Ausdruck einer Encephalomalazie vorausgegangen waren,
kann angenommen werden, dafl es sich bei ihnen um ein hirnorganisch
bedingtes Psychosyndrom handelte. Zu diesen in ihrer Ausprigung wech-
selnden psychopathologischen Auffilligkeiten kamen seit 1971 episoden-
haft weitere Auffilligkeiten hinzu, wie mitrauische Unruhe, abnorme
Bedeutungserlebnisse, Wahnvorstellungen und Halluzinationen, zuletzt
Verwirrtheitszustdnde mit voriibergehender Desorientierung und Be-
wuBtseinstritbung. Sie legten die Annahme einer Funktionspsychose im
Sinne Wiecks bzw. einer Psychose vom exogenen Reaktionstyp nach
Bonhoeffer nahe. Organische Grundlage kénnte dann eine Hirndurch-
blutungsstérung gewesen sein, auf Grund von Verinderungen, wie sie
der Behgetschen Erkrankung zugehérig beschrieben werden.

Bei unserem Patienten konnte aber auch eine paranoide Entwicklung
diskutiert werden, die im Rahmen der Erblindung und fast vollstéindigen
Taubheit denkbar wire. Seine Unruhe, Reizbarkeit, das MiBtrauen und
die Affektlabilitét, auch die abnormen Bedeutungserlebnisse, Wahnvor-
stellungen und Halluzinationen wiren als typisch dafir zu erwihnen.
Dennoch lassen der zunehmende Antriebsverlust, die zeitweise Desorien-
tierung, die BewuBtseinsstérung und Verwirrtheitszusténde eher an eine
organisch begriindbare Psychose denken. Man kénnte das psychopatho-
logische Erscheinungsbild im Zeitraum der letzten 10 Jahre einem stén-
digen Gleiten iiber die Syndromstrecke (Luthe) des neurasthenischen
Syndroms, der Halluzinationen bis zur paranoiden Reaktion und Psychose
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vergleichen, wobei jedoch eine zunehmende Verédnderung im Sinne eines
Defektes im intellektuellen und affektiven Bereich nicht zu tibersehen
ist. Somit diirften diese geschilderten psychopathologischen Verinde-
rungen im Sinne einer hirnorganisch begriindbaren Psychose (GefdB-
prozesse) zu verstehen sein; die Gefallprozesse lassen sie sich aber in die
Reihe der Krankheitserscheinungen einordnen, die dem Gesamtbild der
Behgetschen Erkrankung als wesentlich zuzurechnen sind.
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