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BEHCET-SYNDROM

Jennette et al., Arthr. Rheum 2012; 65:1-11



SYMPTOMATIK BS

90 bis 100% 
(genitale Ulzera 
60 – 80%)

41 bis 94% 

47 bis 69% 
Oligoarthritis
7 % Sacroilitiis

44 bis 79% 
In 2/3 EM, 
alle Augenabschnitte 
können betroffen sein

Beginn 2-4 Jahre 
nach EM

8 bis 31%

Epididymitis 
(4-31%)

Urogenital 
(< 1%)

Myositis 

27% (88% venös)

3 bis 30%

Pathergie 
15-30% 

 

HLA-B51
(40-70%)



CLUSTER BS

Phänotyp I
Isoliert mucocutan

Phänotyp II
Arthritis-

ass. mit mucocutan, 
Papulopusteln

Enthesitis, Akne, Arthritis

Phänotyp III
Vaskulär

Arteriell und venös oft 
assoziiert

In 20% ohne weitere BS 
Stigmata zu Beginn

Männliches Geschlecht

Phänotyp IV
Okulär

In 20% ohne weitere BS 
Stigmata zu Beginn

Fraglich mit ZNS Bet. Ass.

Phänotyp V
Parenchymatös neurologisch
In 6% anfangs ISG Kriterien

nicht erfüllt
Ass. Uveitis, männl. 

Geschlecht, HLA B51

Phänotyp VI
Gastrointestinal

Seyahi E., Phenotypes in BS, Internal and Emergency Medicine 2019;14:677-689



SONDERFORM BS

Ruffer et al., Z Rheumatol 2023



BS- PATHOGENESE

Kuiper et al., Ann Rheum Dis 2023



BS- PATHOGENESE

Saadoun et al., N Engl J Med 2024;390:640-
51. DOI: 10.1056/NEJMra2305712



EPIDEMIOLOGIE BS

Emmi et al., Lancet  2024, https://doi.org/10.1016/S0140-6736(23)02629-6

Erstmanifestation zwischen dem 
20. Und 40. LJ

Männer zu Frauen 3 : 1 (Deutsche: 1:1)

Schwerere Verläufe bei jungen Männern

Häufigkeit in D: 0.6/100.000 (??)



DIAGNOSEKRITERIEN ISG



DIAGNOSEKRITERIEN ICBD
Symptom Punkte
Okuläre Veränderungen 2
Genitale Aphthen 2
Orale Aphthen 2
Hautläsionen 1
Neurologische
Manifestationen

1

Vaskuläre Manifestationen 1
Positiver Pathergie-Test 1*

*der Pathergie Test ist optional, ein 
positives Ergebnis kann für den Score 
verwertet werden.

Score Fälle % Kontrollen
%

Plausibilität
MB

Einfache
Klassifikation

<1 <1 11 Fast sicher kein BS Kein BS
2 1 72 BS sehr unwahrscheinlich
3 4 9 BS möglich, aber 

unwahrscheinlich
4 14 5 BS wahrscheinlich BS
5 32 3 BS hochwahrscheinlich
6 48 <1 BS fast sicher

International Team for the Revision of the International Criteria for Behcet's D. 2014. 
The International Criteria for Behcet's Disease (ICBD): a collaborative study of 27 countries on the sensitivity and specificity of the new criteria. J Eur Acad Dermatol Venereol 28:338-47

ICBD Kriterien 
Sensitivität 95%, 
Spezifität 90%
ISG Kriterien    
Sensitivität 85%, 
Spezifität 96%



DIAGNOSE BEHCET SYNDROM

Lötscher et al., Rheumatology 2023

ICBD Criteria (points 
scored) 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 All

Definitive BS 0 0 0 0 0 78 48 40 13 3 0 182

Probable BS 0 0 0 18 40 0 0 0 0 0 0 58

Differential Diagnoses 16 4 67 22 31 3 0 1 0 0 0 144

CUT OFF ICBD 4: 
Sensitivität 93,5%, Spezifität 75,5%
Cut Off ICBD 5:
Sensitivität 75,8%, Spezifität 97,2%
• 75 Patienten (37,1%) erfüllten die ICBD Kriterien

mit einem Score >=4
• 3 Patienten erfüllten die ISG Kriterien trotz 

anderer Diagnose als BS



DIAGNOSE BEHCET SYNDROM

Lötscher et al., Rheumatology 2023

Hauterkrankungen

Schmerzsyndrom

Augenerkrankungen

SpA

CED

Neurol.
Oligoarthritis
AutoinflammationKollagenose

Verschiedene

DIFFERENZIALDIAGNOSEN

Haut. 28,2%, 
Schmerzsyndrom 12,9%, 
Auge 6,9%, 
SPA 5,4%, CED 4,5%, Neuro 3,5%, Arthritis 2%,
Autoinflammation 1,5%, Kollagenose 1,5%, 
Verschiedene 5% 



HLA-B51 gehört nicht zu den Dx Kriterien

International Team for the Revision of the International Criteria for Behcet's D. 2014. 
The International Criteria for Behcet's Disease (ICBD): a collaborative study of 27 countries on the sensitivity and specificity of the new criteria. J Eur Acad Dermatol Venereol 28:338-47



BS- DIAGNOSE: NEUE MÖGLICHKEITEN

Alibaz-Öner et al., Rheumatology 2021

Cut Off CFV Dicke >=0.5 mm 
• Sensitivität und Spezifität > 80%
• Verdickung kommt bei anderen Erkrankungen 

und Gesunden praktisch nicht vor



BS-THERAPIE-STANDARD EULAR



Effektiv bei 25 (83%)
18 CR (60%), 7 PR (23%)

• Uveitis 18/30 -67% CR
• Neurologisch 5/30 - 60% CR
• Mucocutan/artikulär 7/30 – 42% CR

Signifikante PDN Reduktion n. 6 Monaten von  20 auf 9 mg (p<0.001)

20% milde NW, 3 SAE (10%)- Pneumonie, intestinale Perforation, Sepsis, 2x Therapieabbruch

BS-THERAPIE- WIN, TCZ

Khitri et al., J Rheumatol 2023

N=30,90% refraktär auf TNFi
N= 18 Uveitis
N= 12 artikulär, mucocutan, neurologisch



Diskussion/Fragen


