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ZUSAMMENFASSUNG

Der Begriff der Vaskulitiden charak-
terisiert eine Gruppe seltener System-
erkrankungen, denen Entzindung und
Zerstérung von BlutgefédBen gemein-
sam ist. Innerhalb dieser Gruppe unter-
scheidet ein mogliches Klassifikations-
system nach der GroBe der befallenen
GeféBe. Vaskulitiden koénnen alle
Organsysteme betreffen und sind unter
anderem eine seltene, aber wichtige
Differenzialdiagnose zahlreicher ver-
schiedener Hautldsionen. Vor allem
Purpura und nekrotisierende Hautver-
anderungen sollten stets an eine Vas-
kulitis denken lassen, mehr noch, wenn
systemische Krankheitszeichen vor-
handen sind.

Diagnostisch sollte zun&chst das
Vorhandensein einer vaskulitischen
Hautl&sion durch Stanzbiopsie histolo-
gisch bewiesen werden. Dann sollte in
Zusammenarbeit mit einem ausgewie-
senen Vaskulitis-Zentrum anhand von
Klinik, immunologischen Laborbefun-

den, Bildgebung und Histologie eine
Zuordnung zu einer Krankheitsentitat
versucht werden. Moglicherweise tritt
dann die topische Behandlung gegen-
Uber einer systemischen immunsup-
pressiven Therapie in den Hintergrund.

EINLEITUNG

Der Begriff Vaskulitis definiert eine
atiologisch und klinisch heterogene
Gruppe von Erkrankungen, denen ein
entzindliches Infiltrat der GefaBwand
mit Zerstérung verschiedener Wand-
strukturen gemeinsam ist. Die einzel-
nen Krankheitsentitaten dieser Gruppe
unterscheiden sich hinsichtlich des
Vorliegens oder Fehlens einer Grund-
erkrankung, der GréBe der befallenen
GefaBe, der betroffenen GefaBprovin-
zen und des histologischen Bildes. Oft
ist der Kklinisch vielgestaltige Befall der
Haut ein Leitsymptom, welches dem
Befall anderer Organsysteme zeitlich
vorangeht. Eine Friherkennung syste-
mischer Vaskulitiden ist von erheb-
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licher Bedeutung, da diese Erkrankun-
gen haufig lebensbedrohlich sind, sich
jedoch gut behandeln lassen und sich
hinsichtlich ihrer Prognose heute nicht
mehr wesentlich von anderen chroni-
schen Erkrankungen unterscheiden.

Dieser Artikel gibt eine kurze Uber-
sicht Uber Klassifikation, Diagnostik
und Therapie mit Betonung auf Haut-
manifestationen und Kklinischer Diffe-
renzialdiagnose.

KLASSIFIKATION

Historisch betrachtet wurde ein vas-
kulitisches Krankheitsbild in Form der
klassischen Panarteriitis nodosa erst-
mals 1866 durch Kussmaul und Maier
erwahnt. Seither ist der Gruppe der
Vaskulitiden eine  Vielzahl  unter-
schiedlichster Krankheitsbilder zuge-
ordnet worden, deren Nomenklatur und
Klassifikation jedoch bis weit in die
80er-Jahre hinein uneinheitlich blieben.

Unabhéngig von einer systema-
tischen Kilassifikation ist eine nahe
liegende Unterscheidung zun&chst die
zwischen priméaren und sekundaren
Vaskulitiden. Letztere treten im Kontext
einer definierten Grunderkrankung auf
(Tab. 1).

1990 wurden erstmals Diagnose-
kriterien fur die haufigsten Formen
primarer  systemischer Vaskulitiden
vorgeschlagen. Diese Kriterien gaben
letztlich AnstoB zu einer umfassenden
Klassifikation systemischer Vaskuliti-
den, wie sie schliefllich in der Konsen-
suskonferenz von Chapel Hill formuliert
wurde. Diese Klassifikation ordnet die
einzelnen Krankheitsbilder erstmals
nach der GroBe der kleinsten befalle-
nen GeféBe und unterscheidet so zwi-
schen Vaskulitiden kleiner, mittelgroBer
und groBer GefaBe (Tab. 2). Aus dieser

URSACHEN SEKUNDARER VASKULITIDEN (ras. 1)

Infektionen

» Hepatitis B und C
(letztere in der Regel mit
Kryoglobulinen assoziiert)

» HIV

» Rickettsiose

» Endokarditis

» Meningokokken

» Mykobakterien

» Pilze (rhinozerebrale
Mucormykose)

Medikamente (Auswahl)
» Propylthiouracil

» Sulfonamide

» Penicillin

» Allopurinol

Maligne Erkrankungen

» Lymphom

» Haarzellleukamie

» Solide Tumoren
(paraneoplastisch)

Immunologische Grunderkrankungen

» Chronisch entzundliche Darm-
erkrankung (Bowel-Dermatitis-
Syndrome)

» Systemischer Lupus
Erythematodes (SLE)

» Rheumatoide Arthritis

» Dermato-/Polymyositis

Paraproteindmie
» Kryoglobulindmie
» Plasmozytom
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Definition ergibt sich folgerichtig, dass
DEFINITIONEN SYSTEMISCHER VASKULITIDEN (ras. 2) otwa oine. KlsingefaBackultis. auh

mittelgroBe  GeféBe befallen kann

VASKULITIDEN GROSSER GEFASSE (Abb. 1). Die Klassifikation von Chapel

Hill dient jedoch in erster Linie der Ver-

Riesenzellarteriitis / Arteriitis temporalis einheitlichung der bis dahin verwirren-

Granulomatose Vaskulitis der Aorta und der groBen supraaortalen Aste den Nomenklatur; sie liefert hingegen

mit praferenziellem Befall der Aste der A. temporalis; haufig bei Patienten keine klinisch nutzbaren Diagnosekrite-
tber 50 Jahre und oft assoziiert mit Polymyalgia rheumatica. rien fur individuelle Patienten.

In Ergé&nzung zu dieser Klassifikation

Takayasu-Arteriitis kénnen Vaskulitiden auch nach den

Granulomatdse Entztindung der Aorta und ihrer groBen Aste, meist bei bisher bekannten pathogenetischen

Patienten unter 50 Jahren. Mechanismen gruppiert werden. So

lassen sich bei einigen Vaskulitiden wie
etwa bei der Schoenlein-Henoch-Pur-
pura und der Kryoglobulindmie Abla-
gerungen von Immunglobulinen nach-
weisen. Im Gegensatz dazu ist eine
distinkte Gruppe von Vaskulitiden klei-
ner GefaBe (Wegener'sche Granulo-
matose, mikroskopische Polyangiitis,
Churg-Strauss-Syndrom) nicht mit dem
Nachweis von Immunkomplexen ver-
bunden. Diese Erkrankungen werden
daher als ,pauci-immun® bezeichnet
und sind regelhaft mit Antikérpern ge-
gen Antigene im Zytoplasma neutro-
philer Granulozyten (ANCA) assoziiert.

VASKULITIDEN MITTELGROSSER GEFASSE

Panarteriitis nodosa
Nekrotisierende Entzindung mittelgroBer oder kleiner Arterien ohne
Glomerulonephritis und ohne Vaskulitis in Arteriolen, Kapillaren, Venolen.

Kawasaki-Erkrankung

Vaskulitis groBer, mittelgroBer und kleiner Arterien mit mukokutanem
Lymphknotensyndrom; die Koronarien sind haufig befallen; meistens
sind Kinder betroffen.

VASKULITIDEN KLEINER GEFASSE
KLINIK SYSTEMISCHER VASKULITIDEN

Wegener’sche Granulomatose Die Klinik systemischer Vaskulitiden
Granulomatése Entzindung des Respirationstrakts mit nekrotisierender kann je nach Krankheitsbild auBer-
Vaskulitis kleiner und mittelgroBer GefaBe; nekrotisierende Glomerulonephritis ordentlich vielgestaltig sein und soll
ist haufig. hier nur kurz skizziert werden. Fieber,
Mudigkeit, Arthralgien, Gewichtsab-
Churg-Strauss Syndrom nahme und Leistungsknick lassen sich
Granulomattse Entzindung des Respirationstrakts und nekrotisierende bei nahezu allen Patienten mit systemi-
Vaskulitis kleiner und mittelgroBer GefaBe mit Asthma und Eosinophilie. scher Vaskulitis erfragen.
KleingeféBvaskulitiden gehen héufig
Mikroskopische Polyangiitis mit  pulmonaler Kapillariitis einher,
Nekrotisierende Vaskulitis kleiner GefaBe (Kapillaren, Venolen, Arteriolen) deren klinisches Korrelat Husten, Aus-
ohne Nachweis von Immunkomplexen. Nekrotisierende Arteriitis kleiner wurf und Dyspnoe aber auch massive
und mittelgroBer Arterien kann vorhanden sein; nekrotisierende Glomerulo- Hamoptysen und respiratorische Insuf-
nephritis und pulmonale Kapillariitis sind haufig anzutreffen. fizienz sein kénnen. Ebenso haufig be-
fallen die Vaskulitiden kleiner GefaBe
Schoenlein-Henoch Purpura die Niere; diese Manifestation ist
Vaskulitis kleiner GefaBe (Kapillaren, Venolen, Arteriolen) mit Immun- oftmals vollig asymptomatisch. Eben-
komplexen, in denen IgA dominiert; beféllt Haut, Gastrointestinaltrakt und falls typisch fur die KleingefaBvasku-
Niere, oft assoziiert mit Arthralgien und/oder Arthritis. litiden ist der Befall des peripheren
Nervensystems mit Polyneuritis.
Essenzielle kryoglobulindmische Vaskulitis Typisch fur die Wegener'sche Granu-
Vaskulitis kleiner GefaBe mit Nachweis von Kryoglobulinen in Immun- lomatose, eine KleingefaBvaskulitis mit
komplexen und Serum; Haut und Niere sind haufig betroffen. Granulomen, ist der Befall des oberen
Respirationstraktes mit chronischer,
Kutane leukozytoklastische Vaskulitis blutiger Rhinitis und Sattelnase, Bron-
Isolierte leukozytoklastische Vaskulitis der Haut ohne systemische chitis und Otitis.
Vaskulitis oder Glomerulonephritis. Das Churg-Strauss-Syndrom, eine

ebenfalls granulomatdse Vaskulitis klei-
ner GefaBe, geht in der Regel mit Sinu-
sitis und allergischem Asthma einher.
Charakteristisch ist der Nachweis zahl-
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reicher eosinophiler Granulozyten in
der Biopsie betroffener Organe und im
peripheren Blut.

Die klassische Form der Panarteriitis
nodosa als Vaskulitis mittelgroBer Ge-
faBe imponiert oftmals mit gastrointes-
tinaler Klinik und sehr ausgepragter
B-Symptomatik.

Patienten mit Riesenzellarteriitis als
der haufigsten Vaskulitis groBer GefaBe
bieten haufig eine tastbare Arteria
temporalis und klagen Uber Muskel-
schmerzen, Schmerzen beim Kauen
und Dysasthesien im Gesicht.

Neben diesen klassischen Merkma-
len der einzelnen Krankheitsbilder kon-
nen Vaskulitiden nahezu jedes Organ-
system betreffen. Hier sind neben der
Vaskulitis des ZNS und der Meningen
mit der entsprechenden Klinik auch
die Augenbeteiligung und der Befall
des Gastrointestinaltraktes mit blutigen
Diarrhéen zu nennen.

Auf die Hautbeteiligung systemi-
scher Vaskulitiden soll nun naher ein-
gegangen werden.

HAUTMANIFESTATIONEN SYSTEMISCHER
VASKULITIDEN

Das klinische Bild eines Vaskulitisbe-
falls an der Haut ist oft vielgestaltig,
eine separate Klassifikation fur kutane
Vaskulitiden ist bereits vorgeschlagen
worden. Klinisch finden sich in der Re-
gel die folgenden Effloreszenzen allein
oder in Kombination:

Kleine

Arterien
GroBe bis mittel-

grofe Arterien

Arteriolen

BEFALLSMUSTER DES VASKULITIDEN (ass. 1)

Kapillaren

Isolierte kutane leukozytoklastische Vaskulitis

Aorta

Schoenlein-Henoch-Purpura

Kryoglobulindmische Vaskulitis

h Mikroskopische Polyangiitis

h Wegener-Granulomatose, Churg-Strauss-Syndrom

Polyarteriitis nodosa, Kawasaki-Erkrankung

B B
Riesenzellarteriitis, Takayasu-Arteriitis

» Purpura und hdmorrhagische Bullae
» Ulkus und Nekrose

» Nodulére Ver&dnderungen

» Livedo

Purpura
ist die haufigste vaskulitische Hautma-
nifestation. Eine Purpura liegt vor, wenn
groBere Hautgebiete in symmetrischer
Aussaat von kleinflachigen Blutaus-
tritten Ubersét sind. Die Farbe der Ef-
floreszenzen lasst sich mit dem Glas-
spatel nicht wegdrucken (Abb. 2/3).
Nach dem Tastbefund unterscheidet
man zwischen palpabler und nicht pal-
pabler Purpura. Das histologische Kor-
relat der Purpura ist ein entzindliches

entsprechend der Konsensus-
konferenz von Chapel Hill

Infiltrat kleiner postkapillarer Venolen.
Abhangig von der Atiologie und dem
Stadium der Erkrankung finden sich
eine fibrinoide Nekrose der GefaB-
wand, Zerfall neutrophiler Granulozy-
ten (Leukozytoklasie) mit Nachweis von
Kerntrimmern (Karyorrhexis, ,nuclear
dust”) oder auch ein lympho-monozy-
tares Infiltrat.

Purpura ist ein klassischer Befund
bei allen KleingefaBvaskulitiden; bei
der Schoenlein-Henoch-Purpura ist sie
sogar das Leitsymptom und gibt der
Erkrankung ihren Namen.

Bei der Wegener'schen Granuloma-
tose und dem Churg-Strauss-Syndrom
konnen Granulome nachweisbar sein,

Abb. 2

Kleinfleckige, braunrote
Purpura an den Beinen als
Korrelat einer Hepatitis-B-
assoziierten kutanen Vasku-
litis. Die Histologie zeigte
eine typische leukozyto-
klastische Vaskulitis.

Abb. 3

Typische klein- bis mittel-
fleckige Purpura mit zentra-
len Nekrosen am Unterarm
bei mikroskopischer Poly-
angiitis.

Abb. 4

Hamorrhagische Bullae und
Purpura an den Unterschen-
keln bei einer schweren
Verlaufsform von Schoen-
lein-Henoch-Purpura.

Abb. 5

Flachige Nekrosen an den
Beinen hei mikroskopischer
Polyangiitis.
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DIFFERENZIALDIAGNOSTISCHE MERKMALE (8. 3)

ERKRANKUNGEN, DIE DAS KLINISCHE BILD EINES VASKULITISBEFALLS DER HAUT
IMITIEREN KONNEN, HISTOLOGISCH JEDOCH KEINE VASKULITIS AUFWEISEN

Erkrankungen mit Purpura

» Rickettsiose (z. B. Rocky mountain spotted fever)
» Thrombopenie und andere Gerinnungsstérungen

» Vitamin C-Mangel

Erkrankungen mit Ulzera, peripherer Gangrén und Nekrose
» Endangiitis obliterans (M. von Winiwarter-Buerger)

» pAVK

» Chronisch-vendse Insuffizienz
» Endokarditis

» Atriales Myxom

» Atheroembolien

» Cholesterinembolien

» Markumarnekrosen

» Antiphospholipidantikérper-Syndrom

ERKRANKUNGEN, DIE HISTOLOGISCH MERKMALE EINER VASKULITIS BESITZEN, NICHT
ABER DAS TYPISCHE KLINISCHE BILD EINER VASKULITIS AN DER HAUT AUFWEISEN

» Akute febrile neutrophile Dermatose (Sweet-Syndrom)

» Urtikaria-Vaskulitis
» M. Behcet
» Pyoderma gangraenosum

» Papulosis maligna atrophicans (Kéhimeier-Degos-Erkrankung)

» Erythema elevatum diutinum
» Lymphomatoide Granulomatose

die letztgenannte Erkrankung geht fer-
ner mit Infiltration von Eosinophilen
einher. Im dermatologischen Schriftgut
wird die leukozytoklastische Vaskulitis
auch als Vaskulitis allergica oder
Hypersensitivitatsangiitis  bezeichnet,
wenn ein auslésendes Agens identifi-
zierbar ist. Nach der Klassifikation von
Chapel Hill handelt es sich bei isolier-
tem Hautbefall um die kutane leukozy-
toklastische Vaskulitis, eine Vaskulitis
kleiner GefaBe. Diese Zuordnung ist
gegenwartig jedoch noch kontrovers.
Die Erkrankung weist im Vergleich zu
systemischen Vaskulitiden eine bes-
sere Prognose auf und lasst sich oft
durch Monotherapie mit Glukokortikoi-
den gut beherrschen.

Hémorrhagische Bullae

sind nicht so typisch far Vaskulitis wie
das Auftreten einer Purpura (Abb. 4),
treten aber gelegentlich, etwa bei
Schoenlein-Henoch-Purpura, mit die-
ser zusammen auf.
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Ulzera

an atypischer Lokalisation sind eine
dagegen haufige Manifestation einer
Vaskulitis an der Haut. SchlieBlich kén-
nen auch eine periphere Gangran und
Nekrose beobachtet werden. Letztere
kann erhebliche AusmaBe erreichen
(Abb. 5) und allein durch die Masse
nekrotischen Gewebes und nachfol-
gende Infekte den Patienten vital be-
drohen.

Nodulére Verédnderungen

entstehen durch entzindlichen Ver-
schluss eines arteriellen GefaRes, wel-
ches groBer ist als eine Arteriole, und
sind daher ein typisches Phanomen
der klassischen Panarteriitis nodosa.
Hier finden sich druckdolente dermale
oder subkutane Knétchen an Knie, Un-
terschenkelstreckseiten und FuBricken
in einer GroBe zwischen 0,2 und 1 cm.
Auch Bildung von Aneurysmen und
periphere Embolisierung kommen vor.
Purpura und Gangréan werden bei Pan-

arteriitis nodosa ebenfalls beobachtet.
SchlieBlich findet sich bei einem Tell
der Patienten eine Livedo als blitzfigu-
renartige livide Zeichnung der Haut.
Diese beobachtet man auch als Zei-
chen eines Antiphospholipid-Antikor-
persyndroms und bei Livedovaskulitis
als eigenstandiger Erkrankung. Nodu-
lare Veranderungen koénnen gelegent-
lich auch bei KleingefaBvaskulitiden
auftreten, wenn diese auch mittelgroB3e
GefaBe befallen.

Lasionen am Kopf sind eher selten
anzutreffen. Die Riesenzellarteriitis als
Vaskulitis groBer GeféBe verursacht ne-
ben einer dolent palpablen Arteria tem-
poralis gelegentlich Odem, Erosionen
und Ulzera der Kopfhaut. Tiefe Ulzera-
tionen am Kopf kommen selten auch
bei KleingefaBvaskulitiden vor.

AbschlieBend soll noch einmal be-
tont werden, dass kein klinisches Bild
an der Haut spezifisch ist fur eine der
Vaskulitis-Entitaten. Das klinische Bild
einer Purpura der unteren Extremitéaten
kann bei mikroskopischer Polyangiitis
ebenso auftreten wie beispielsweise
im Rahmen einer Schoenlein-Henoch-
Purpura.

DIFFERENZIALDIAGNOSE

Die Differenzialdiagnose eines Vas-
kulitisbefalls der Haut ist umfassend.
Die in Betracht kommenden Krank-
heitsbilder kénnen in zwei Kategorien
eingeteilt werden:

Es handelt sich zum einen um
Erkrankungen, die das klinische Bild
einer Vaskulitis an der Haut imitieren,
histologisch jedoch keine Vaskulitis
aufweisen. Die Erkrankungen dieser
Kategorie gehen klinisch entweder mit
Purpura oder mit Ulzera, peripherer
Gangréan und Nekrose einher. Beson-
ders letztere sind wenig spezifisch
fir das Vorliegen einer Vaskulitis,
da sie erheblich haufiger bei nicht-
vaskulitischen Krankheitsbildern als
bei Vaskulitis selbst auftreten. Tabelle
3 gibt einen Uberblick tber die Er-
krankungen dieser Kategorie. In aller
Regel wird bereits die klinische Prasen-
tation (etwa bei einer Cholesterinembo-
lie) gegen eine Vaskulitis sprechen; in
Zweifelsfallen kann die Diagnose histo-
logisch geklart werden.

Eine zweite Kategorie umfasst Er-
krankungen, die histologisch Merkmale
einer Vaskulitis besitzen, aber nicht das
klinische Bild einer Vaskulitis aufwei-
sen. Diese Erkrankungen, fur die in



Abb. 6

Lokalisation der befallenen
GeféaBe bei den hdufigsten
Vaskulitiden mit Hautbefall
in Relation zu den in der
Stanz- und Exzisionshiopsie
erfassten Hautschichten.

der Regel die Histologie wegweisend
ist, sind differenzialdiagnostisch = oft
schwerer fassbar als die oben genann-
ten Krankheitsbilder. Tabelle 3 gibt
auch einen Uberblick tber diese Er-
krankungen.

HAUTBIOPSIE

Die Differenzialdiagnostik vaskuliti-
scher Krankheitsbilder ist wegen der
Vielfalt klinischer Manifestationen auch
fUr den Erfahrenen haufig schwierig
und langwierig. Verglichen mit allen
anderen Organmanifestationen ergibt
sich bei Befall der Haut jedoch eine
ausgesprochen risikoarme Moglichkeit,
das Vorliegen einer Vaskulitis histo-
logisch zu beweisen. Nicht selten
erbringt die Biopsie auch eine Uber-
raschende Diagnose wie etwa den
Nachweis einer Cholesterinembolie,
sodass dem Patienten weitere aufwen-
dige Untersuchungen erspart werden
kénnen.

Sobald also das Vorliegen einer Vas-
kulitis an der Haut erwogen wird, sollte
eine adaquate Biopsie am Anfang des
diagnostischen Procedere stehen. Eine
Ausnahme von diesem Vorgehen kann
sich allerdings beispielsweise bei Kin-
dern ergeben, wenn etwa der Kklinische
Befund einer Schoenlein-Henoch-Pur-
pura eindeutig ist und nicht das Trau-
ma einer Biopsie rechtfertigt.

Technisch ist in den meisten Féllen
eine konventionelle Stanzbiopsie in
Lokalané&sthesie vollig ausreichend. Es
sollte zun&chst darauf geachtet wer-
den, dass mdglichst frische Verande-
rungen biopsiert werden. Bei Vorliegen
von Ulzera ist eine Biopsie aus dem

/

Stanz-
biopsie

Exzisions- <
biopsie

.

Schoenlein-Henoch-Purpura
Kutane leukozytoklastische Vaskulitis

nekrotischen Zentrum in der Regel
nicht hilfreich, hier muss der Rand-
bereich der L&sionen biopsiert werden.

Eine weitere Besonderheit ergibt
sich beim Vorliegen von Livedo und tie-
feren noduldren Verdnderungen wie
bei klassischer Panarteriitis nodosa.
Hier wird nur eine tiefe Exzisionsbiop-
sie, nicht jedoch eine oberflachliche
Stanze vorgenommen, die die Veran-
derungen tieferer GefaBe erfasst. Ab-
bildung 6 zeigt diesen Sachverhalt
noch einmal schematisch.

Die weitere Aufarbeitung des Biop-
siematerials sollte durch einen versier-
ten Dermatopathologen erfolgen und
neben Lichtmikroskopie und Fibrinfar-
bung auch eine direkte Immunfluores-
zenz mit Nachweis von Immunglobu-
linen und C3 beinhalten. Diese Unter-
suchung ergibt nicht selten Aufschluss
Uber die Atiologie der Veranderungen;
so ist beispielsweise der Nachweis
von Immunglobulin A in der Immunfluo-
reszenz diagnostisch wegweisend flr
die haufig vorkommende Schoenlein-
Henoch-Purpura.

INTERDISZIPLINARE DIAGNOSTIK

Nachdem eine Vaskulitis histolo-
gisch bewiesen ist, sollte Kontakt mit
einem in der Betreuung von Vaskulitis-
patienten erfahrenen Zentrum aufge-
nommen werden. Die weitere Aufarbei-
tung dieser Erkrankungen erfordert ne-
ben Erfahrung oft auch erhebliche
logistische Voraussetzungen mit Zu-
sammenarbeit von Internisten, Derma-
tologen, Ophthalmologen, Neurologen,
Hals-Nasen-Ohren-Arzten, Radiologen
und Pathologen.
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Epidermis
Stratum
papillare
Dermis <
Stratum
reticulare
. Subkutis

; t'.L
.
Panarteriitis nodosa

Mikroskopische Polyangiitis
Wegener'sche Granulomatose
Kryoglobulindmische Vaskulitis

Die Strategie der weiteren Diagnos-
tik soll hier nur kurz skizziert werden.
Ausgehend vom klinischen Bild wird
man unter Zuhilfenahme bildgebender
Verfahren zun&chst versuchen, Aus-
malB und Muster der Organbeteiligung
einzuschétzen und lebensbedroh-
lichen Organbefall ebenfalls histolo-
gisch zu dokumentieren. Serologische
Diagnostik kann eine infektiése oder
immunologische Grunderkrankung auf-
decken. Nach Abschluss dieser Unter-
suchungen wird in der Regel eine
Zuordnung zu einer Krankheitsentitat
moglich sein. Diese Zuordnung, die
Zahl der befallenen Organsysteme und
das Verhéltnis zwischen akut entzind-
lichen und chronisch-irreversiblen Ver-
anderungen werden dann die Grund-
lage einer stadienadaptierten Therapie
darstellen.

THERAPIE

Bis etwa 1960 waren systemische
Vaskulitiden durch einen rasch progre-
dienten Verlauf mit tédlichem Ausgang
gekennzeichnet. Erst mit Beginn der
60er-dJahre und den ersten Therapie-
versuchen systemischer Vaskulitiden
durch  Immunsuppression  konnte
erstmals ein langerfristiges Uberleben
der Patienten erreicht werden. Am Bei-
spiel der ANCA-assoziierten Vaskuliti-
den lasst sich diese Entwicklung gut
verfolgen. Hier muss jedoch zuné&chst
zwischen Therapien zur Remissions-
induktion und solchen zum Remis-
sionserhalt unterschieden werden. Die
seinerzeit von Fauci entwickelte Thera-
pie mit Cyclophosphamid und Stero-

iden stellt bei lebensbedrohlicher Er-
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krankung auch heute noch den Gold-
standard zur Remissionsinduktion dar.
Diese Therapie geht jedoch mit einer
alarmierenden  Rate  gravierender
Nebenwirkungen einher. Daher wurde
versucht, Patienten mit der weniger
toxischen monatlichen Bolusgabe von
Cyclophosphamid oder mit Azathioprin
zu behandeln.

Patienten ohne lebensbedrohliche
Erkrankung und mit normaler Nieren-
funktion werden zunehmend mit dem
weniger toxischen Methothrexat thera-
piert. Bei Versagen der Standardthera-
pie kénnen Immunglobuline oder,
insbesondere bei dialysepflichtiger
Niereninsuffizienz und Hamoptysen,
Plasmapherese eingesetzt werden.
Daruber hinaus werden aktuell zahl-
reiche immunsuppressive und immun-
modulierende Substanzen wie Myco-
phenolatmofetil, Deoxyspergualin, Le-
flunomid sowie Antikdérper gegen
Tumor-Nekrose-Faktor erprobt.

Die lokale Therapie vaskulitischer
Hautlasionen folgt den Grundsétzen
dermatologischer Therapie.

Zur systemischen Therapie einer
isolierten Vaskulitis der Haut werden
neben den etablierten immunsuppres-
siven Therapieoptionen noch andere
Substanzen wie Dapsone (4,4'Diami-
no-diphenylsulfon) diskutiert. Thalido-
mid wurde bei Patienten mit M. Behcet
bereits erfolgreich eingesetzt, ein Ein-
satz bei &hnlichen Krankheitsbildern
erscheint ebenfalls denkbar.
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