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Aus der Neurologischen Abteilung der KA-Rudolfstiftung

MORBUS BEHCET MIT BETEILIGUNG

DES ZNS

EINLEITUNG

Eine 16jdhrige, aus Kinshasa tam-
mende Patientin wurde wegen
multipler, ausgedehnter Ulzera im
Bereich des duferen Genitales
vorerst auf der Gyndkologischen
Abteilung der Krankenanstalt
Rudolfstiftung (KAR) aufgenom-
men. Achtzehn Tage danach traten
diffuse, biparietal betonte Kopf-
schmerzen und Doppelbilder beim
Blick nach rechts auf, weshalb sie
an die Neurologische Abteilung
der KAR transferiert wurde.

NEUROLOGISCHER STATUS

Kein Meningismus. Im HN-Be-
reich Unterinervation des li.
Mundwinkels und inkomplette
Oculomotoriusparese li., sonst 0.B.

An der oberen und unteren Extre-
mitdt waren Tonus, Trophik, Kraft
und Motilitat sowie Sensibilitat
seitengleich regelrecht. Die Seh-
nenreflexe waren diskret rechts
akzentuiert, der Knipsreflex bds.
neg. bei pos. Babinski rechts.
Koordination bds. intakt. Psy-
chisch fielen eine leicht einge-
schrankte Konzentrationsfahigkeit
und Aufmerksamkeit auf.

FRHOBENE BEFUNDE

Liquor: ZZ 304/3, Eiweils 45 mg/
dl, keine intrathekale Immun-
globulinproduktion.

Liquorsediment: mafig zelldich-
tes Liqourzellpraparat mit ge-
mischtem granulo-lympho-mono-
zytarem Liquorzellsyndrom und

deutlichen lymphatischen Akti-
vierungszeichen.

MRI: hyperintense Veranderungen
auf T2-gewichteten Bildern im
Stammganglienbereich bis in den
Thalamus, Hypothalamus und ins
Mittelhirn reichend. Nach Kon-
trastmittel-Gabe mafig inhomo-
genes Enhancement innerhalb
des Thalamus bis nahe an den 3.
Ventrikel reichend. Entztindliches
Geschehen?

MR-Angiographie: 0.B. Kein Hin-
weis fiir Venenthrombose.

Virologie und Parasitologie: neuro-
trope Viren neg., Borrelien im

FALLBERICHT

Serum und Liquor neg., Schlaf-
krankheitsserologie, Malariapara-
siten, Toxoplasmose, Listherien:
alle negativ.

Immunologischer Befund: neg.

HLA-Labor: HLA B5, B27 neg.,
B12, B42 pos. (die Assoziation
mit HLA B12 spricht fir einen
oralen und genitalen M. Behcet)

Augenbefund: Kein Hinweis fiir
das Vorliegen einer Iritis. Fundi
o.B.

HNO-Befund: schmierig belegte
Ulzera im Bereich des li. Zungen-
randes und am harten Gaumen.

Abbildung 1: T2-gewichtete, axiale MR-Schnitte. Die Pfeile zeigen hyperintense
Lasionen rechts im Mittelhirn (a), bds. am Ubergang Mittelhirn—Thalamus und
li. Putamen (b), bds. im Thalamus und im vorderen Schenkel der Capsula inter-
nare. (c), bds. im Thalamus und hinteren Schenkel der li. Capsula int. (d), li.
Knie der Capsula int. (e) und li. periventrikular im frontalen Marklager (f)
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DIAGNOSE, THERAPIE UND
VERLAUF

Wihrend des weiteren stationd-
ren Aufenthaltes entwickelte die
Patientin noch Ulzera im Bereich
der Mundschleimhaut und auch
eine Pleuritis. Trotz fehlender
Uveitis wurde aufgrund der Pati-
entenherkunft, der klinischen
Symptome und des HLA B12 pos.-
Status die Diagnose eines M.
Behcet gestellt (2 der 3 Mayo-
Clinic-Hauptkriterien [Enzephali-
tis, Uveitis, Vulvovaginitis] fur die
Diagnose eines M. Behget waren
vorhanden). Es wurde eine par-
enterale Therapie mit Cortison
(80 mg Methylprednisolon) verab-
reicht, lokal erhielt die Patientin
Volon A-Haftcreme. Unter der
Therapie kam es zu einer volligen
Ruckbildung der neurologischen
Symptome und der oralen bzw.
genitalen Ulzera.

Die Patientin war 5 Jahre lang
beschwerdefrei. Danach neuerli-
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ches Auftreten von Kopfschmer-
zen, Doppelbildern in allen Rich-
tungen, eines Schleiersehens am
li. Auge und rezidivierenden
Ulzera im Genitalbereich. Die
neuerliche Liquorpunktion ergab
einen entziindlichen Liquor mit
240/3 ZZ, normalem Gesamt-
protein und intrathekaler Produk-
tion von IgG und IgA. Das Liquor-
sediment und die HLA-Typisie-
rung entsprachen dem Erstbefund.
Das MRI (Abb. 1) war zum Vor-
befund unverdndert. Die
Augenuntersuchung ergab dies-
mal eine Phlebitis retinalis mit
Verschlissen kleiner Venen und
frischen Blutungen der Netzhaut,
li. und re. eine Episkleritis re.

Es wurde neuerlich mit einer
parenteralen Cortison-Therapie
begonnen (500 mg Prednisolon
i.v. tgl., dann in absteigender Do-
sierung). Wiederum besserten
sich die Symptome deutlich, bei
der Entlassung hatte die Patientin
bis auf eine geringe Visusstorung
(St.p. Phlebitis retinalis) keine
Beschwerden. Wegen des ausge-

zeichneten Ansprechens auf Cor-
tison wurde vorerst von einer
Interferon-Basistherapie Abstand
genommen.
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