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A Behcet-kór multiszisztémás autoimmun betegség változatos klinikai megjelenési tünetekkel. Hazánkban a Behcet-

kór a ritka betegségek közé tartozik, a témával foglalkozó közlemények száma elenyésző. Történelmünk során a 

népcsoportok keveredése, valamint a világszerte növekvő prevalencia és a szerzők tapasztalata is arra utal, hogy a 

betegség előfordulására az eddig vártnál nagyobb gyakorisággal kell számítani. A szerzők felhívják a fi gyelmet erre 

a sokoldalúan megjelenő, sok szakterületet érintő betegségre. A diagnózis nagy kihívást jelent a klinikus számára, 

akinek tisztában kell lennie a lehetséges tünetek spektrumával és kombinációival. Irodalmi adatok és saját tapasztala-

taik alapján a szerzők össze foglalják a betegség eddig ismert patogenetikai és patomechanikai tényezőit és a diagnó-

zishoz nélkülözhetetlen szimptómák rendszerét, a kezelés lehetőségeit. A közleménnyel a szerzők a diagnosztikát, 

a  magyar betegpopuláció feltérképezését és jobb kezelését szeretnék segíteni, és kezdeményezik hazai Behcet-

regiszter felállítását. Orv. Hetil., 2013, 154, 93–101.

Kulcsszavak: Behcet-kór, immunmediált, vasculitis

Behcet’s disease: a hardly diagnosed orphan disorder

Behcet’s disease is a multisystem autoimmune disease with variable clinial manifestations. The diagnosis may pose a 

diffi cult challenge for the clinician, who has to be familiar with the wide spectrum and combination of the symp-

toms of Behcet’s disease. It is considered a rare disease in Hungary, and there are only few reports on Behcet’s disease 

in the Hungarian literature. However, the past history of Hungary, the worldwide growing incidence of the disease, 

and the authors’ experience raise the possibility that the occurrence of the disease is higher than previously thought. 

In this review the authors present and discuss literature data on the pathogenesis and pathomechanism, as well as 

their own experience concerning the symptomatology of Behcet’s disease in order to promote diagnosis and offer 

adequate therapy for the patients. The authors presume that the importance of the disease is underestimated in 

 Hungary due to a considerable number of unrecognized cases and they propose to establish a national registry for 

Behcets disease. Orv. Hetil., 2013, 154, 93–101.
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Rövidítések

AECA = anti-endothelial cell antibody; AIDS = (acquired im-

mundefi ciency syndrome) szerzett immunhiány szindróma; 

ANCA = antineutrophil citoplazmatikus antitest; ASCA = 

( anti-Saccharomyces cerevisiae antibody) Saccharomyces cere-

visiae elleni antitest; CRP = C-reaktív protein; CT = kompu-

tertomográfi a; GI = gastrointestinalis; Hsp = hősokkprotein; 

HSV  = herpes simplex vírus; IBD = gyulladásos bélbeteg-

ség; IFN = interferon; IL = interleukin; MAGIC = (mouth and 

genital ulcers with infl amed cartilage) orális és genitális afták 

polychondritissel szindróma; MRI = mágneses rezonancia-

vizsgálat; M. tbc = mycobacterium tuberculosis; MVT = mély-

vénás thrombosis; NSAID = nem szteroid gyulladásgátló; 

PFAPA = periodikus láz, aphthosus stomatitis, pharyngitis és 

adenitis szindróma; SLE = szisztémás lupus erythematosus; 

SPA = spondylarthropathia; Th = helper T-lymphocyta; TNF = 

tumornekrózis-faktor; We = süllyedés (Westergreen)
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A Behcet-kór ritka, ismeretlen etiológiájú, multifakto-

riális betegség. Első leírói 1937-ben Benediktos Adaman-

tiades görög szemészorvos, majd Hulusi Behcet török 

bőrgyógyász voltak, egymástól függetlenül, innen a be-

tegség teljes neve: Adamantiades–Behcet-szindróma 

[1,  2]. A szindróma krónikusan rekurráló, immunme-

diált,  poliszisztémás gyulladás formájában jelentkezik, 

leggyakrabban fi atal felnőttkori kezdettel. Adott gene-

tikai hajlam talaján különböző környezeti tényezők 

együttese szerepel kiváltásában, amelyek közül kiemelt 

jelentősége van a fertőzéseknek. A Behcet-kór lényegé-

ben szisztémás vasculitis, amely érintheti mind a vénás, 

mind az artériás oldalt, és bármilyen méretű eret invol-

válhat. A vasculitis létrejöttében elsődleges szerepe van 

a  neutrofi l sejteknek, amelyek aktiválásában antigén- 

prezentáló sejtek és az általuk aktivált T-sejt-típusok 

– főként Th1, Th17, CD8+ γ/δ sejtek – vesznek részt. 

Leggyakoribb tüneteit a névadók által leírt triász jelzi: 

orális és genitális aphthosis, illetve fekélyek, krónikus 

 recidiváló uveitis és pozitív pathergiás teszt. Kísérhetik 

különféle bőr-, gastrointestinalis és mozgásszervi tü-

netek is. Ezeknél ritkábban fordulnak elő, de magas 

mortalitással járnak a cardio- és cerebrovascularis szö-

vődmények; különböző lokalizációjú thrombosisok és 

aneurysmák. A klinikum csakúgy, mint az előfordu-

lás  gyakorisága jelentős geográfi ai eltéréseket mutat. 

Pathognomicus marker hiányában a kórképet a jelleg-

zetes tünetek sajátos társulása alapján diagnosztizáljuk 

a  minden egyéb lehetőségtől való differenciálást köve-

tően. A kezelésben gyulladásgátlókat és immunszupp-

resszánsokat alkalmazunk, amelyeknek köre egyre újabb 

innovatív készítményekkel bővül.

Magyarországon a Behcet-kór az alig előforduló 

 betegségek közé sorolható a diagnosztizált esetek alap-

ján. A szerzők a közelmúltban halmozottan ismerték fel 

a szindrómát betegeik körében, ennek alapján feltétele-

zik, hogy több odafi gyeléssel az eddig vártnál nagyobb 

számú betegnél tisztázódhat a kórkép fennállása.

Epidemiológia

A kórkép a világ minden táján előfordul, mégis egyik 

 legjellemzőbb sajátossága, hogy sokkal gyakoribb az 

egykori kereskedelmi útvonal, az úgynevezett selyemút 

mentén, mint más területeken [2]. Halmozottan fordul 

elő a 35–40. szélességi fok övezetében: Közép- és Távol-

Keleten, Észak-Afrikában, valamint a mediterrán régió 

lakossága körében. Leggyakoribb az anatóliai törökök 

között, ahol prevalenciája 20–420/100 000, 20–30-szo-

rosan meghaladva az egyéb endémiás területek, és 

150-szeresen meghaladva az egyéb régiókban észlelt 

gyakoriságot. A kevésbé érintett területeken – skandi-

náv  országok, Egyesült Királyság és Amerikai Egyesült 

Államok – a betegség prevalenciája 0,3–8,6/100  000 

körüli [2, 3, 4]. Világviszonylatban összességében emel-

kedő incidencia mutatkozik, amit magyaráz a külön-

böző  népcsoportok vándorlása, a genetikai állomány 

 keveredése, másrészt a betegség elterjedtségének felis-

merése és a diagnosztikai fi gyelem ráirányulása. Nép-

csoportonként a klinikai tünetspektrum elemeinek gya-

korisága eltérő lehet [3, 4]. Az első tünetek bármely 

életkorban jelentkezhetnek, de tipikusan a 20-as, 40-es 

életévekben halmozódnak. Ritka a juvenilis, illetve az 

50  éves életkor utáni kezdet. A Behcet-kór egyes for-

máit  – különösen az endémiás területeken – ritkán fa-

miliáris halmozódás is jellemzi. Ez szintén a genetikai 

prediszpozíció lehetőségére utal, bár konzisztens örök-

lésmenet nem mutatkozott. A familiáris esetekben 

 gyakoribb a juvenilis kezdet [5]. Az első tünet és a diag-

nózis között átlagosan 7–15 év telik el. Az endémiás 

 területek korábbi mérsékelt androtropizmusával szem-

ben a nemek aránya mára kiegyenlítődött. Az arab vi-

lágban inkább férfi , Európában női túlsúly észlelhető 

[6, 7]. A súlyosság összefüggést mutat a férfi  nemmel, 

a  fi atalkori indulással és a HLA-B51-pozitivitással [7].

Etiológiai faktorok, patogenezis

A Behcet-kór földrajzi szempontból kifejezetten egyen-

lőtlen megoszlása felveti mind a genetikai, mind az 

infektív háttér szerepét. Behcet-kóros betegek 60%-ában 

HLA-B51-hordozás igazolható [8]. A HLA-B51 locus 

hordozása hasonló geográfi ai megoszlást mutat, mint 

a  Behcet-kór [9]. Egyes népcsoportokban leírták a 

HLA-A26 kevésbé szoros asszociációját is [10], vala-

mint  az MHC I Chain-Associated (MICA) gén poli-

morfi zmusát [11]. A kórképben előforduló thrombosi-

sok  hátterében a véralvadási faktorok ismert öröklött 

defektusával nem találtak összefüggést. Nagyobb jelen-

tősége lehet annak, hogy összefüggés mutatható ki az 

IL-10 és az IL-23R–IL-12B2 locusok egyes variánsai-

nak jelenlétével, amelyek ugyancsak fokozzák a Behcet-

kórra való hajlamot [12].

A genetikai háttér csak alapot teremt a betegség ki-

alakulására, erre utalnak a HLA-B51-negatív esetek. 

A  manifesztációban környezeti triggerek szerepe kör-

vonalazódik. Ezek között legnagyobb jelentőséggel a 

fertőzések bírnak. A legtöbb adat a herpes simplex ví-

russal (HSV-1) és a Streptococcus sanguisszal kapcso-

latban halmozódott fel [13, 14, 15]. Felmerült még a 

parvovírus-B19 és a Mycobacterium tuberculosis, a 

Helicobacter pylori, Escherichia coli, Borrelia burg-

dorferi, Mycoplasma fermentans és a Staphylococcus 

aureus lehetséges szerepe is [16, 17]. A herpes simplex, 

a parvovírus-B19 vírusokat és a Streptococcus sanguist 

kimutatták a bőr- és nyálkahártya-laesiókból. A mikro-

organizmusok részben keresztreaktív immunválaszt 

(úgynevezett molekuláris mimikri) indukálhatnak. Ezt a 

mechanizmust feltételezik például a M. tbc provokáló 

szerepének hátterében, ugyanis a hősokkfehérjék (Hsp) 

gazdagon fejeződnek ki aktív behcetes fekélyekben, és 

jelentős szerkezeti hasonlóság áll fenn a mycobacte-

rialis és humán Hsp-k között [18]. Az infektív ágensek 

másrészt nem specifi kus módon is aktiválják a termé-
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1. táblázat A Behcet-kór 1990-ben, nemzetközi munkacsoport által meghatározott diagnosztikai kritériumai (International Study Group Criteria for the Diag-

nosis of Behcet’s Disease)

Tünet Meghatározás

1. Visszatérő orális aphthosis Aphta vagy herpeszszerű elváltozások a szájnyálkahártyán, amelyet a beteg vagy az orvos észlel, és legalább 

háromszor recidivál egy éven belül

2. Genitális ulceráció Aphtosus, fekélyes vagy hegesedő elváltozások a nemi szerveken, amelyet a beteg vagy az orvos észlel

3. Szemtünetek Anterior vagy poszterior uveitis, üvegtesti eltérés réslámpás vizsgálat során vagy retinavasculitis

4. Bőrtünetek Erythema nodosum, pseudofolliculitis, papulopustularis laesiók, acneszerű kiütések

5. Pozitív pathergiás teszt Enyhe tűszúrást követően papulopustulosus elváltozás a bőrön, amely 24–48 óra múlva is látható

A biztos diagnózis feltétele: orális aphthosis + legalább két tünet a felsoroltakból

szetes immunválasz sejtjeit, főként az antigén-prezen-

táló sejteket. A megnövekedett citokin expresszió auto-

reaktív T-sejtek aktiválódásához vezet [19]. Az infektív 

ágens jelenlétére utaló jelek kimutatása az orális muco-

salaesiókban, illetve az a tény, hogy ezek megjelenését 

rendszerint a betegség fellángolása követi, felveti a 

mucosalis immunitás defektusának lehetőségét [4].

Patomechanizmus

A Behcet-kór patológiai lényege a vasculitis. Ilyen mó-

don a betegség a szisztémás vasculitisek közé sorol-

ható. Mint ilyen, egyedi jellegzetessége, hogy bármilyen 

méretű eret érinthet, és involválhatja mind az artériás, 

mind a vénás rendszert. A vasculitis létrejöttében szere-

pet tulajdonítanak a betegek egy részében kimutatható 

endothelsejt elleni autoantitestnek (AECA), amely ak-

tiválja az endothelsejteket, fokozza vagy gátolja azok 

egyes citokin-, kemokin- és prosztaciklintermelését. 

Ezenkívül antitestdependens sejtes citotoxicitás vagy 

komplementmediált citotoxikus reakció révén gyulla-

dást  idéz elő. Fő antigéntargetjeként az α-enolázt azo-

nosították. Az AECA jelenléte alapján a Behcet-kór ha-

sonlóságot mutat az autoimmun betegségekkel [20].

Szövettani vizsgálat során Behcet-kórban jellemző-

nek  mondható a vasa vasorum infi ltrációja [21]. Az 

infi ltráló sejtek típusát tekintetbe véve neutrofi l sejtes 

vasculitisnek felel meg. A neutrofi lek a vasculitist lét-

rehozó toxikus, gyulladáskeltő anyagokon túl olyan 

citokineket is termelnek, amelyek saját aktivációjukat 

 fokozzák. Mégis, a neutrofi l sejteket elsősorban az 

 antigén-prezentáló sejtek és az általuk aktivált T-sejtek 

által kibocsátott citokinek aktiválják. Ezek közül ki-

emelt jelentőséggel bírnak az IL-1, IL-6, IL-8, TNF-α, 
IFN-γ, IL-12 és IL-18. Behcet-kóros betegek véré-

ben  magas TNF-α, IL-1β- és IL-8-szinteket mértek. 

A  TNF-α és az IL-12 szérumszintje korrelál a beteg-

ség aktivitásával [22, 23].

A T-sejtek közül a betegségre kifejezett Th1-domi-

nancia jellemző, de még ennél is fontosabbnak találták 

a Th17-sejtek szerepét. Erre utal a betegség aktív sza-

kában a magas Th17/Th1 arány is. A Th17-asszociált 

citokinek szerepével sokat foglalkoztak az uveitisek kap-

csán. Kimutatták, hogy aktív uveitisben az IL-23 és az 

IL-17 szintje emelkedett, továbbá azt, hogy korreláció 

áll fenn az IL-17- és az IFN-γ-szintek és a betegség akti-

vitása között [24, 25]. Igazolást nyert az is, hogy a 

CD4+, CD25+, Foxp3+ regulatív sejtek aránya csök-

kent [26].

Az α/β T-sejt receptorral rendelkező sejtek szerepén 

túl igazolták, hogy Behcet-kórban a tünetek aktivitásá-

val egyenes arányban növekszik a betegek perifériás vé-

rében és nyálkahártya-laesióiban a CD8+ γ/δ T-sejtek 

száma. Ennek a sejttípusnak különösen jelentős szerepe 

van a nyálkahártya-védekezésben [27]. Egészségesekkel 

szemben a Behcet-kóros egyénekben a Streptococcus 

sanguis ezen sejtek megjelenését serkenti [14].

Klinikai megjelenés, diagnózis, 

differenciáldiagnózis

A patogenezis mind mélyebb megismerése ellenére el-

mondható, hogy a betegségnek nincs specifi kus és szen-

zitív biokémiai vagy immunszerológiai markere. Nem 

specifi kus a hisztopatológiai kép sem. Ezért a diagnózis 

felállítása továbbra is a klinikai tüneteken, azok jelleg-

zetes társulásán, valamint egyéb betegségek kizárásán 

alapul. Több diagnosztikus kritériumrendszert dolgoz-

tak ki, ezek közül a legismertebb az 1974-ben kiadott 

(Behcet’s Disease Research Committee of Japan), majd 

2004-ben revideált (Suzuki Kurokawa és Suzuki) japán 

ajánlás [28], amely sokkal szenzitívebb, azonban kevésbé 

specifi kus, mint a később megjelent nemzetközi diag-

nosztikus kritériumrendszer (International Study Group 

for Behcet’s Disease 1990, 2006), amely alacsonyabb 

szenzitivitása ellenére homogénebb betegcso portok ki-

alakítására alkalmasabb (1. táblázat). Az első a diagnosz-

tikát, a második a tudományos munka céljait szolgálja 

jobban [29].

Általános, konstitucionális tünetek

A betegség aktív szakában rendszerint észlelhető láz, fo-

gyás, fáradékonyság. A lázmenet nem jellegzetes. A visz-

szatérő ismeretlen e  redetű láz esetén infektológiai 

 kórképektől, lymphomáktól kell elkülöníteni. A muco-

cutan és musculoskeletalis tünetekkel ismétlődő láz ha-
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1. ábra Makacs, kiterjedt orális aphthosis az ajaknyálkahártyán és a nyel-

ven

2. ábra Posterior uveitis, retinalis vasculitis: beszűrt artériafal (A), érúj-

donképződés a papilla területében (B)

3. ábra Uveitis anterior Behcet-kór relapsusában: a cornea körül ciliaris 

belövelltség, hátlapján friss precipitátumok

4. ábra Fiatal nőbetegen atípusos lokalizációjú acne, illetve pseudofu-

runkulus, amely a betegség aktivitásának fellángolásaikor vissza-

térően jelentkezett

5. ábra Dermographismus: enyhe mechanikus hatásra azonnal bekövet-

kező hyperaemia, mellette apró vesiculosus bőrlaesiók a beteg-

ség aktív szakában

sonlóságot mutat az autoinfl ammatorikus kórképekkel. 

Azokkal ellentétben itt nem az infl ammaszómát kódoló 

gének mutációja, hanem nagy mennyiségű citokinfelsza-

badulás tehető felelőssé a tünetekért.

Orális aphthosis

Ez a Behcet-kór „sine qua non”-ja. A diagnosztikai 

 kritériumok között is major kritériumnak számít. Nem 
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tér el más betegségek (Crohn-betegség, Reiter-kór, 

PFAPA-, MAGIC-szindróma, coeliakia, primer immun-

defi cientiák, AIDS, methotrexatkezelés toxikus hatása, 

SLE, angina agranulocytosis) kapcsán észlelt aphthosis-

tól.  Annyi mondható el, hogy az aphták kicsik, 1 cm 

 alattiak, gyakran multiplex módon egyszerre jelentkez-

nek, ritkán hagynak hátra heget, maradéktalanul gyó-

gyulnak, de gyakori a recidíva [4] (1. ábra).

Genitális fekélyek

A genitális fekélyek ezzel szemben általában nagyob-

bak, 1 cm felettiek, szintén gyakran relabálnak, és több-

ször heggel gyógyulnak. Férfi akban gyakoribb a scrotu-

mon, ritkább a penisen. Nőkben a kis- és nagyajkakon, 

a  hüvelybemenetben, ritkábban perianalisan is előfor-

dulhatnak [30].

Szemtünetek

A szemtünetek gyakoriak, recidiválóak és progresszívek, 

emiatt vaksággal fenyegetnek, az életminőséget jelen-

tősen rontják. Ennek megfelelően a diagnózis első fel-

vetése legtöbbször szemészeten történik meg. A sze-

mészeti tünetek egyéb autoimmun-, illetve fertőzéses 

(herpeszvírusok, tbc, szifi lisz, toxoplasmosis, borreliosis 

stb.) kórképekhez társuló uveitisek elkülönítését indo-

kolják. A differenciálás nem mindig lehetséges, ez meg-

nehezíti a terápiás döntést. A szemtünet lehet a betegség 

első manifesztációja. A behcetes uveitisek egyik jellem-

zője, hogy a bármely lokalizációjú kezdeti gyulladás 

 végül panuveitisszé terjed ki, ez a leggyakoribb szemé-

szeti megjelenési formát jelenti [2, 31, 32]. A legjel-

lemzőbb szemészeti manifesztáció a posterior uveitis, 

amely retinitis, retinalis vasculitis, a látóidegfő gyulladá-

sának formájában jelentkezik [4] (2. ábra). Vitritisszel 

járhat a ritkább intermedier lokalizációjú gyulladás is. 

Gyakori az elülső uveitis (3. ábra), mint első manifesz-

táció, de ennek gyakorisága túlbecsült is lehet a köny-

nyebb észlelhetősége miatt. Az elülső uveitisnek súlyo-

sabb és a betegségre jellegzetes megjelenési formája a 

hypopyon, amely azonban a korábbi leírásokkal ellen-

tétben nem a leggyakoribb és nem specifi kus megjele-

nési  formája a betegségnek. Hatásos kezelés mellett 

 ritkábban fordul elő [2, 4]. A betegségre jellemző a két-

oldali érintettség [2, 4]. A gyulladás, a retinális okkluzív 

vasculitis és a kezelés gyakran vezet szövődményekhez 

(szürke hályog, glaucoma, szembogár-letapadás, érúj-

donképződések, intraocularis vérzés, cisztoid macula-

oedema, retinaszakadás és -leválás). A vakság leggyako-

ribb oka a cisztoid maculaoedema, ami az esetek felében 

megjelenik [2]

A posterior vagy panuveitis, illetve a kétoldali mani-

fesztáció minden esetben szisztémás kezelést indokol, 

a  szteroidkezelés hamar bekövetkező szemészeti mel-

lékhatásai pedig a szteroidtakarékos immunszuppresz-

szív kezelés korai bevezetését teszik indokolttá. A kezelt 

Behcet-kóros esetekben is akár 15–20% lehet a vakság 

kialakulásának aránya [32].

Bőrtünetek

Legjellegzetesebb a kritériumtünetek között szereplő 

pathergiás reakció, ami a bőr nem specifi kus túlérzé-

kenysége kisebb mechanikus traumára. Ennek vizsgála-

tára szolgál az úgynevezett pathergiás teszt, az alkar 

hajlítófelszínén végzett steril tűszúrás, amelynek helyén 

pozitív esetben 24–48 óra múlva papulát vagy pustu-

losus elváltozást látunk a bőrön. A pathergiás teszt po-

zitivitásának aránya populációs különbséget mutat, és 

függ  a betegség aktivitásától is. Felülfertőződés álpo-

zitivitást eredményezhet. A túlérzékenység fenntartá-

sában fertőző kórokozóknak és szuperantigén-hatás-

nak  is szerepe lehet, mivel megfi gyelték, hogy a bőr 

dezinfi ciálásának elterjedésével csökken a pozitív pa-

thergiás teszt gyakorisága. Láthatunk a bőrön vesicu-

losus,  papulopustulosus vagy acneszerű bőrtüneteket 

is.  Szindróma részjelenségének gyanúját kelti az acne, 

ha atípusos helyen jelenik meg (4. ábra). A pseudofolli-

culitises formát gyakran nem észlelik vagy nem vetik fel, 

hogy a kórkép manifesztációjaként alakult ki. Észlelhe-

tünk erythema nodosumot, illetve gyakoribb a dermog-

raphismus előfordulása is (5. ábra) [33]. A bőrtünetek 

elkülönítése nem egyszerű: tbc, sarcoidosis, neutrofi l 

dermatosisok, Sweet-szindróma, pyoderma gangreno-

sum, leukocytoclasticus vasculitisek, más eredetű, bőrre 

lokalizált fekélyek, urticaria factitia elkülönítése indo-

kolt [34].

Gastrointestinalis (GI) tünetek

Behcet-kóros betegekben jelentkezhet véres vagy nem 

véres jellegű hasmenés, hányinger, hányás, hasi fájda-

lom. Súlyos esetben fi sztulaképződés vagy perforáció is 

előfordulhat a GI-manifesztációk 50%-ában. Rend-

szerint  a betegség késői tüneteként alakul ki, átlago-

san  négy–hat évvel később, mint az orális aphthosis. 

A gyógyszeres és sebészi terápia ellenére nehezen gyó-

gyul és gyakori a relapsus. Leggyakoribb az ileocaecalis 

lokalizáció, de a GI-traktus bármely lokalizációban 

 érintett lehet. A rectum involváltsága kivételesen ritka. 

2011-ben Cheon dolgozott ki pontrendszert a GI-

Behcet-kór aktivitásának jellemzésére, amely nyolc kér-

désben súlyozottan pontozza az előforduló tüneteket 

(mint például általános állapot, láz, hasi fájdalom, nyo-

másérzékenység, terime, hasmenések száma stb.) [35]. 

Az intestinalis és az extraintestinalis tünetek hasonló-

sága  miatt nagyon nehéz elkülöníteni a gyulladásos 

 bélbetegségektől. Emelkedett a gyulladásos markerek 

(We, CRP) értéke. Malabszorpciót jelző paraméterek és 

anaemia is jelzi a kóros állapotot. Báriumos kontraszt-

anyaggal végzett vizsgálat a felső tápcsatornai szakasz, 

CT- vagy MRI-enterográfi a a vékonybelek, az extralumi-

náris szövődmények, a kettős kontrasztos irrigoszkó-

pos  vizsgálatok a vastagbéltünetek megítélésében se-

gíthetnek. Ennek ellenére az endoszkópia rendszerint 

nem kerülhető el. Lee megfi gyelései szerint a behcetes 

fe kélyek általában egyedüliek vagy néhány található, tipi-

kusan irregulárisak, kerek vagy ovális alakúak, 1 cm-nél 
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többnyire nagyobbak, mélybe terjedőek, diszkrét mar-

ginális zóna övezi és fokális, nem pedig diffúz szeg-

mentális jellegűek [36]. Cheon 2009-ben klasszifi kációs 

rendszert dolgozott ki a GI-Behcet-kór biztos, való-

színű  és lehetséges diagnózisának felállítására [37]. 

A   tüneteket nemcsak IBD-től, hanem a felső GI-sza-

kaszban NSAID és szteroid okozta ulcusoktól, infektív 

eredetű enterocolitistől, más eredetű gyulladásoktól, 

diverticulitistől kell differenciálni. GI-Behcet-kórban 

perinukleáris mintázatú, atípusos antineutrofi l citoplaz-

matikus antitest (ANCA) és Saccharomyces cerevisiae 

elleni antitest (ASCA) mutatható ki. Az ASCA-pozitivi-

tás körülbelül 44% GI-tünetek esetén, míg ezek nélkül 

gyakorisága csupán 3–4% [38].

Mozgásszervi tünetek

Ízületi eltérés a betegek felében jelentkezik. Jellegze-

tesen nem deformáló, nem erozív arthritisről van szó 

mono- vagy oligoarticularis formában. Néhány hét alatt 

a tünetek rendszerint javulnak. Leggyakoribb a térd érin-

tettsége, ezt követi a boka, a csukló és a könyök. Gya-

koriak az enthesopathiás tünetek is [39]. Egyes szerzők 

állást foglalnak amellett, hogy a gyulladásos derékfájda-

lom és a sacroileitis nem képezik a betegség részét, 

más  szerzők viszont ennek fennállásával is számolnak 

[40]. Szükségesnek érezzük itt megjegyezni a hasonló-

ságot az SPA és a Behcet-kór extraarticularis manifesz-

tációi között (például erythema nodosum, gyulladásos 

bélbetegség, acne, uveitis, aortabillentyű-elégtelenség). 

Ezért, ha sacroileitisszel járó mozgásszervi tünetet ész-

lelünk, a differenciálás nem könnyű. Leginkább a gene-

tikai asszociáció (HLA-B27 vsz. -B51) nyújthat segít-

séget.

Vascularis tünetek

Az érrendszeri szövődmények gyakoriak, 40–50%-ban 

jelennek meg, a morbiditás és mortalitás meghatározó 

szövődményei. Kifejezett férfi  dominancia észlelhető. 

A  vénás oldal érintettsége az artériákkal szemben há-

romszor gyakoribb, mintegy 75%. Leggyakoribb az alsó 

végtag mélyvénáit érintő thrombosis distalis irányban 

csökkenő gyakorisággal, valamint a felszíni thrombo-

phlebitis. Behcet-kórban előfordulhat Budd–Chiari-

szindróma, illetve egyébként ritka lokalizációjú throm-

bosisok, mint például a vena cava inferior és superior és 

az agyi sinusoidok területén, amelyek igen kedvezőt-

len  prognózisúak [41]. Érdekes megfi gyelés, hogy a 

thrombosisok lassan fejlődnek ki, sokáig szerény tüne-

tekkel járnak. Az alsó végtagi thrombosisok ritkán okoz-

nak embolisatiót. Ennek az lehet az oka, hogy széle-

sen,  szívósan tapadó, szervülő thrombusokról van szó, 

 amelyeknek ritkán van szabad szélük. Ezzel is magya-

rázható, hogy nem látják szükségét tartós antikoagu-

láns kezelés bevezetésének annak ellenére, hogy a reci-

díva gyakori [7]. Bár az alsó végtagi thrombosisok 

okozta embolisatio ritka, az arteria pulmonalisokban 

„in  loco” thrombusképződés előfordul, s ennek követ-

kezményei a pulmonalis emboliáéval azonosak. A pul-

monalis artériában aneurysma is kialakulhat az érfal 

 gyulladása következtében. A pulmonalis érintettség ma-

gas mortalitással jár. Felismerését a jellegzetes klinikai 

tünetek, mellkasröntgen és CT-vizsgálat segítik [42].

Az artériás rendszer aneurysmái a perifériás artériák-

ban, a carotisokban, az agyi artériákban és a koszo-

rúerekben egyaránt kialakulhatnak. Meglepő, hogy az 

antikoaguláns kezelés szerepét mélyvénás thrombosis-

ban  (MVT) mindeddig kontrollált tanulmányban nem 

vizsgálták. Igazolták azonban, hogy az ismételt throm-

bosis 46%-ban, poszttrombotikus szindróma 22%-ban 

jelentkezik. A recidív MVT kialakulása szempontjából 

az  immunszuppresszív azathioprin- vagy ciklofoszfa-

midkezelésnek szignifi káns rizikót csökkentő hatása volt, 

míg az antikoaguláns kezelésnek nem [43]. Egy másik 

megfi gyelés azt mutatta, hogy immunszuppresszív keze-

lés mellett a MVT-recidíva 12%, antikoaguláns kezelés 

mellett 75%, a kombinált csoportban 5,9% volt [44]. 

A  szerzők a megfi gyelések birtokában javasolják a tar-

tós  antikoaguláns kezelést. A vascularis tünetekkel járó 

Behcet-kórt antifoszfolipid-szindrómától és más trom-

bofi l állapotoktól kell elkülöníteni.

Kardiális tünetek

Behcet-kórban pericarditis, myocarditis, endocarditis 

fordul elő, ez utóbbi következtében valvulopathia, 

amely  leginkább aorta regurgitatióhoz vezet. Ezeken 

túl  intrakardiális thrombus, endomyocardialis fi brosis, 

coronaria arteritis jöhet létre, mely infarktushoz vezet-

het. Aneurisma kialakulhat a koszorúerekben vagy a 

Valsalva-sinusokban. Egy francia munkacsoport 807 

gondozott Behcet-kóros beteg közül 52 esetben (6%) 

talált kardiális manifesztációt. Az esetek egyharmadá-

ban  a kardiális esemény volt a betegség első tünete. 

Azt találták, hogy kardiális tünet sokkal gyakrabban for-

dult elő férfi akban, mint nőkben. Gyakrabban társult a 

szívszövődményekhez perifériás artériás vagy vénás 

 esemény. Az ötéves túlélés kardiális érintettség esetén 

szignifi kánsan alacsonyabb volt. A betegek egynegyede 

halt meg öt éven belül, legnagyobb részük éppen az 

adott kardiális manifesztáció miatt. Ezt a magas morta-

litású csoportot immunszuppresszív és antikoaguláns 

 kezelésben részesítették, valamint kolchicint is kaptak 

[45].

Központi idegrendszeri tünetek

A központi idegrendszeri tünetek változatosak, és fel-

ismerésük nem könnyű. Lehetnek aszimptómásak vagy 

szubklinikusak. Ezzel magyarázható, hogy egyes szer-

zők  a gyakoriságot a betegek 5–10%-ában, míg mások 

10–50%-ában jelölik meg. Az agyi eltérések 80%-a pa-

renchymás jellegű, 20%-a nem parenchymás, döntően 

vascularis jellegű, amely sinusthrombosisban, agyi 

 aneurysmákban nyilvánul meg. A parenchymás elválto-

zások leggyakoribb klinikai tünetei (lokalizációtól füg-

gően): piramisjel, hemiparesis, viselkedési zavar, kog-
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nitív  diszfunkció, vizelet- és székletindítási és -tartási 

zavar, valamint impotencia. Meningoencephalitis epi-

lepszia képében léphet fel. A vascularis eltérések fejfá-

jással és agynyomás-fokozódás tüneteivel hívják fel ma-

gukra a fi gyelmet. A liquorban magas fehérjetartalom 

és  sejtszám rossz prognosztikai jel. Jelenleg legszenzi-

tívebbnek a képalkotók közül az MRI-t tarthatjuk. Leg-

gyakrabban a mesodiencephalicus junctio és a ponto-

bulbaris régió érintett. A fehérállományi laesiók magas 

jelintenzitású multiplex kis fókuszokként jelennek meg 

a  T2-súlyozott képeken. Gyakran kiterjedtek és konf-

luáló  jellegűek. Nem jellemző a periventricularis pre-

dilekció. Érdekes, hogy szemben a bőr- és nyálkahártya-

fekélyekkel, a neurológiai tünetek szövettani vizsgálata 

során perivascularis lymphocytás infi ltrációt mutattak 

ki  a  vénák, venulák és kapillárisok hálózatában, ritkáb-

ban a kis artériák körül. A késői laesio szöveti képében 

gliosis, atrophia és a meninxek fi brosisa jelenik meg. 

 Ritkább, de rossz prognózisra utal a gerincvelő érintett-

sége. A perifériás idegeket érintő tüneteknek a szindró-

mával való összefüggését nehéz bizonyítani [46, 47].

Kezelés

A Behcet-kór ritkasága és változatos megjelenése miatt 

alig találkozunk randomizált, kontrollált tanulmánnyal 

e  kórképre vonatkozóan. A jelenleg elfogadott gyógy-

szeres kezelés alapját aktív szakaszban a szteroidok kép-

viselik. A szteroidok alkalmazhatók monoterápiaként 

vagy kombinációban, szisztémásan vagy lokálisan. Nincs 

azonban meggyőző bizonyíték e szerek hosszú távú 

 hatékonyságára, illetve arra vonatkozóan, hogy a relap-

susok számát csökkentik-e. GI-Behcet-kórban azt talál-

ták, hogy egy hónappal a kezelést követően 46% teljes, 

43% a parciális remisszió aránya, 11% azonban nem rea-

gál a kezelésre. Három hónap múlva a szteroidra adott 

válasz aránya 41%-ra csökken, 46% szteroid dependens 

marad és 7%-ban a sebészi kezelés nem kerülhető el. 

A  szteroidon túl elfogadott a Behcet-kór kezelésében 

a  kolchicin, bár önmagában ritkán elégséges. GI-tüne-

tek esetén szulfasalazin vagy mesalazin adható. Immun-

szuppresszív szerek közül szteroidspóroló hatással bír 

az azathioprin. A szemészeti irodalomban jó eredménye-

ket közölnek esetszériákon cyclosporin A, tacrolimus, 

mycophenolat mofetil, azathioprin, TNF-alfa-gátlók al-

kalmazásával. A vakság megelőzése sokszor igényel 

 tartós, néha agresszív kezelési stratégiát, azonban az 

immunszuppresszív szerek közül csak a cyclosporin A 

adható szemészeti indikációval. Az indikációs korlát je-

lentősen nehezíti a vakság elleni küzdelmet. Az egyéb 

szövődmények megoldása műtéti, ami azonban ismé-

telten a gyulladás fellángolását provokálja, ezért meg-

előzésük a legcélravezetőbb, amelyben a korai, hatásos 

immunszuppresszív kezelésé a főszerep.

Vascularis, kifejezett vasculitises tünetek esetén nem 

kerülhető el a ciklofoszfamid adása. Ma már néhány ki-

vételtől eltekintve csak Behcet-kórban támogatott a 

cyklosporin A, amely kedvező hatású valamennyi mani-

fesztáció esetében.

A patogenezis molekuláris mechanizmusainak feltá-

rása világított rá olyan terápiás célpontok lehetőségére, 

mint a gyulladásos citokinek vagy gyulladást közvetítő 

sejtek. Halmozódnak a tapasztalatok a TNF-α-gátlók al-

kalmazásával. Az infl iximab, adalimumab és entanercept 

vonatkozásában kedvező eredményekről számoltak be. 

Habár e citokin szerepét az uveitis kialakulásában egy-

értelműen tisztázták, még a vaksággal fenyegető szem-

tünetek esetére se terjesztették ki a TNF-α-gátló kezelé-

sek indikációját. A B-sejt-depletáló rituximab lehetséges 

hatásának elvi alapját az AECA jelenléte képezi, ezzel 

is  kedvező eredményekről számoltak be. Próbálkozás 

történt az IL-1β gátlására is, eddig kedvező eredmé-

nyekkel. További lehetőség a Th17-asszociált citokinek 

blokkolása, de felmerült a hősokkfehérjékkel való tole-

ranciakeltés lehetséges terápiás jelentősége is [48, 49].

A terápia szempontjából fontos az indikáció, illetve a 

terápia hatásosságának kérdése. Ennek céljából, mint 

több más szindrómában, kidolgozták az aktivitást mérő 

egységes pontrendszert (Behcet’s Disease Current Acti-

vity Form), amely nemzetközi validálás (International 

Study Group for Behcet’s Disease) során értékelhetőnek 

bizonyult [50].

Következtetések

A Behcet-kór ritka, de magas morbiditással és mortali-

tással járó megbetegedés, amely elsősorban a fi atal, aktív 

keresőképes felnőtteket érinti. Ezért mindenképpen ki-

emelt fi gyelmet érdemel. Egy eddig nem publikált ered-

ményünk szerint a két intézményben az elmúlt három 

év  alatt 16 defi nitív Behcet-kóros beteget vettünk kö-

zös  gondozásba a főváros és környékének vonzáskör-

zetéből. Ha feltételezzük, hogy hazánkban nincsenek 

nagy differenciák az előfordulás gyakoriságában, a nyu-

gati és keleti térség potenciális betegeivel is számolva 

megközelítőleg 50–60 Behcet-szindrómás beteg való-

színűsíthető hazánkban. Ez 10 millió lakosra számolva 

gyakoriságát illetően a francia prevalencia adataihoz 

 mérhető. Azt feltételezzük továbbá, hogy sok a fel nem 

ismert beteg, és ritkaságára való tekintettel messze 

 aluldiagnosztizált a betegség. Feltételezzük, hogy a 

nem  centrumszintű szemészeti ellátóhelyeken az idio-

pathiás krónikus uveitises betegek között, a visszatérő 

oligoarthritis miatt látott reumatológiai esetek között 

és  a gasztroenterológiai szakrendeléseken a gyulladá-

sos tünetekkel, fekélyekkel jelentkezők között több de-

fi nitív vagy inkomplett Behcet-kóros beteg lehet. Az 

újabb, innovatív készítmények kedvezőbb gyógyulási 

eséllyel kecsegtetnek. Mindezeket tekintetbe véve elen-

gedhetetlennek tarjuk hazai Behcet-regiszter kidolgo-

zását és aktualizálását.

A közleményben szereplő fotókat Széles Éva, a Sze-

mészeti Klinika fotográfusa készítette.
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