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Liebe Leserinnen und Leser,

Vaskulitis - so heil’t die Krankheit, mit deren Auswirkungen Sie oder ein
Ihnen nahestehender Mensch vielleicht schon seit ldngerem kdmpfen.
Meist 16st diese Diagnose bei den betroffenen Patienten Unsicherheit
aus: Die Krankheit ist kaum bekannt. Man hort nur, dass es sich um eine
oftmals schwere Erkrankung handeln soll. Gerade weil Vaskulitis so selten
auftritt und viele Organsysteme befallen sein kdnnen, ist es wichtig, sich
umfassend zu informieren.

Die vorliegende komplett tiberarbeitete Broschiire der Deutschen Rheuma-
Liga stellt fachlich fundiert und laienverstdndlich die verschiedenen
Erscheinungsformen der Vaskulitis dar. Die Betroffenen werden Uber die
verschiedenen Krankheitsbilder und ihre Behandlungsmdglichkeiten
aufgekldrt. Dabei macht die Broschiire den Erkrankten Mut und gibt prak-
tische Ratschldge fiir den Umgang mit der Krankheit.

Im Ratgeberteil findet der Leser unter anderem Kontaktmoglichkeiten
zu Vaskulitis-Patienten Giber die Landesverbdnde der Deutschen Rheuma-
Liga und erhdlt Informationen Uber weitere Info-Materialien zu Vaskulitis.

Fur die engagierte Mitwirkung an dieser so wichtigen Broschiire mochte
ich ganz herzlich danken: Frau Prof. Dr. med. Julia Holle und Herrn Prof.
Frank Moosig, die die erste Auflage Uberarbeitet und auf den neuesten
Stand gebracht haben. Ebenso Herrn Wolfgang Kurz, der als Betroffener
zahlreiche Hinweise gegeben hat, die zum besseren Verstdndnis fiir me-
dizinische Laien beigetragen haben. Seine Einschdtzung hat durch sein
»Expertentum aus Betroffenheit“ vielen Informationen die richtige Ge-
wichtung gegeben.

Ich wiinsche der Broschiire eine weite Verbreitung, damit mehr Vaskulitis-
Patienten gesicherte Informationen erhalten kdnnen.

Rotraut Schmale-Grede
Prdsidentin der Deutschen Rheuma-Liga
Bundesverband e. V.
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1 Vaskulitis - eine Krankheit,
viele Erscheinungsformen




1.1 Was ist Vaskulitis?

Vaskulitis bedeutet Gefdftentziindung (Vas (lat.) = das
BlutgefdR; -itis = Entziindung). Die eine Vaskulitis gibt
es nicht. Hinter diesem Begriff verbergen sich meh-
rere Erkrankungsformen, denen eines gemeinsam
ist: Die Blutgefdfe sind entziindlich erkrankt. Dabei
handelt es sich nicht um Entziindungen, wie man sie
von manch anderen Erkrankungen oder Verletzungen
kennt, etwa einer Halsentziindung oder einer Nagel-
bettentziindung, die in der Regel durch Infektionen
bedingt sind. Diese heilen normalerweise innerhalb
weniger Tage von selbst oder unter der entsprechen-
den Behandlung aus.

Anders ist das bei den Vaskulitiden. Die Entziindung
der BlutgefdRe beruht hier auf einer fehlerhaften Im-
munreaktion. Das heiRt, das Immunsystem erkennt
nicht nur Krankheitserreger, sondern auch korpereige-
ne Strukturen als ,Feinde”, gegen die es dann seinen
Angriff richtet. Bei den Vaskulitiden zielt diese selbst-
zerstorerische Abwehr auf die Zellen der Blutgeflie.

Je nachdem, welche Art von GefdRen betroffen ist, un-
terscheidet man verschiedene Vaskulitisformen (sie-
he Kapitel 1.3, Seite 11). Weil durch die Vaskulitiden
hdufig auch rheumatische Beschwerden an Muskeln
und Gelenken hervorgerufen werden, ordnet man sie
den rheumatischen Erkrankungen zu.

Wie hdufig sind Vaskulitiden?

Vaskulitiden sind seltene Erkrankungen. Manche For-
men sind so selten, dass selbst ein Arzt an einem Uni-
versitdtsklinikum nur einzelne oder auch gar keine Fal-
le in den vielen Jahren seines Berufslebens zu sehen
bekommt. Deswegen sind die Vaskulitiden auch noch
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relativ wenig erforscht, wobei hier insbesondere in der
letzten Dekade auch Fortschritte zu verzeichnen sind.
Man schdtzt, dass von je einer Million Menschen 200 an
Vaskulitis erkrankt sind und zwischen 38-54 jedes Jahr
neu erkranken. Von diesen Zahlen hochgerechnet, gibt
es in Deutschland also rund 16.500 Vaskulitispati-
enten. Zum Vergleich: An Rheumatoider Arthritis, der
hdufigsten entziindlich-rheumatischen Erkrankung,
leiden hierzulande schdtzungsweise 550.000 Men-
schen, und zwischen 16.000 und 38.000 erkranken
jdhrlich neu. Die hdufigste Vaskulitis ist die Arteriitis
temporalis/Riesenzellarteriitis, oft ist sie kombiniert
mit einer stark schmerzhaften Entziindung im Bereich
des Schulter- und Beckengtirtels, der so genannten Po-
lymyalgia rheumatica.

Vaskulitiden treten weltweit auf, bei Menschen bei-
derlei Geschlechts und jeden Alters. Es gibt aber Vas-
kulitiden, die bevorzugt ein Geschlecht befallen oder
in einem bestimmten Lebensalter auftreten: An der
Arteriitis temporalis erkranken deutlich mehr Frauen
als Mdnner. Altere Menschen ab etwa 50 bis 60 Jahre
erkranken drei bis fiinfmal hdufiger an einer Vaskulitis
als jlingere Menschen. Zwei Vaskulitisformen - das Ka-
wasaki-Syndrom und die Purpura Schénlein-Henoch -
treten hingegen fast ausschlieflich im Kindes- und
Jugendalter auf.

Auffdllig sind regionale Unterschiede: In den nordli-
chen Ldndern erkranken mehr Menschen an Vasku-
litis als in den sidlichen. An der Takayasu Arteriitis
erkranken vor allem Asiatinnen, in Europa ist diese
Erkrankung duRerst selten. Warum das so ist, weil’
man noch nicht; die Vermutung liegt nahe, dass es
genetische Ursachen geben kdnnte.



1.2 Wodurch wird eine Vaskulitis
ausgelost?

Uber die Ursachen einer Vaskulitis ist wenig bekannt.
Man weils zwar, dass es sich um eine Autoimmun-
erkrankung handelt, aber nicht, warum das Immun-
system korpereigene Zellen angreift.

Mit Hilfe medikamentdser Therapien kann man sie
heute jedoch stoppen, unterdriicken oder zumindest
abmildern (siehe Kapitel 3, Seite 23). Sofern eine
Vaskulitis frih genug erkannt und therapiert wird,
lassen sich viele schwer wiegende Folgeschdden ei-
ner Vaskulitis verhindern, denen die Mediziner friiher
oft machtlos gegeniiberstanden, beispielsweise eine
Nierenschddigung, die zur dauerhaften Dialyse fiihrt.
Auch die Lebenserwartung von Vaskulitispatienten
verldngert sich stetig ist heute - zumindest bei friih
erkannten Formen - nicht wesentlich verringert gegen-
Uiber Gesunden.

Primdr oder sekunddr?

Ausgelost werden kann eine Vaskulitis auch durch
eine andere Erkrankung (wie eine Infektion oder Tumor-
erkrankung) oder z.B. durch Medikamente. Ist das der
Fall, spricht man von einer sekunddren Vaskulitis. In
den meisten Fdllen ist aber kein direkter Ausloser
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erkennbar. Die Vaskulitis tritt hier als eigenstdndige
Erkrankung auf und wird daher als primdre Vaskulitis
bezeichnet.

Bei einigen der primdren Vaskulitiden spielt moglicher-
weise eine genetische Veranlagung eine Rolle, dazu
liegen aber nur wenige wissenschaftliche Daten vor.
Das heifst, die Veranlagung zu dieser Erkrankung wird
vererbt, aber nicht die Erkrankung selbst. Auf jeden
Fall ist niemand, der an einer Vaskulitis erkrankt, daftir
selbst verantwortlich. Die Erkrankung ist schicksals-
haft. Er oder sie hdtte der Erkrankung auch nicht durch
eine irgendwie geartete ,,gesiindere” Lebensfiihrung
vorbeugen kénnen.

Was geschieht bei einer Vaskulitis im Kérper?

Bei allen Vaskulitiden entziindet sich die Wand eines
oder mehrerer Blutgefdfte und schwillt an. Dadurch
wird das GefdR, genauer die Gefdflichtung selbst,
enger, es kann weniger Blut durchfliefen. Die Veren-
gung nennt man Stenose. Deshalb kdnnen die Gewe-
be und Organe nicht mehr ausreichend mit Sauerstoff
und Ndhrstoffen versorgt werden und funktionieren
nur noch eingeschrdnkt.
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Unter Umstdnden verschliet sich das Gefdfs durch die
Schwellung auch vollstdndig. Als Folge kommt es zu
einem Organinfarkt und Gewebe stirbt ab. Dies kann
lebensgefdhrlich sein. Die Gefdlwdnde schwellen aber
nicht nur an. Sie kdnnen auch vermehrt durchldssig fiir
Blutbestandteile werden, platzen oder Aussackungen
bilden, so genannte Aneurysmen, aus denen Blutun-
gen entstehen kdnnen.

1.3 Die Gesichter der Vaskulitis

Im Folgenden werden die einzelnen Krankheitsbilder
der hdufigsten Vaskulitisformen kurz dargestellt. Wei-
tergehende Informationen finden sich in den jeweili-
gen Merkblédttern der Deutschen Rheuma-Liga.

Die Vaskulitiden werden nach der so genannten
Chapel Hill Consensus Conference 2012 klassifiziert.
Diese aktuelle Klassifikation wurde 2012 in zwei-
ter, revidierter Fassung publiziert. Im Rahmen der
Revision wurden einige der Vaskulitiden umbenannt
(z.B. Wegenersche Granulomatose in Granulomatose
mit Polyangiitis):

* GroRgefdRvaskulitis
* Riesenzellarteriitis (> 50 Jahre)
* Takayasu-Arteriitis (< 50 Jahre)

¢ Vaskulitis mittelgroRBer GefiRRe
* Polyarteritis Nodosa
* Kawasaki-Erkrankung

* KleingefdRvaskulitis
* ANCA-assoziierte Vaskulitis
- Granulomatosis mit Polyangiitis
(friher Wegenersche Granulomatose)
- Eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis
(friher Churg-Strauss-Syndrom)
* Immunkomplexvaskulitis
Anti-GBM Erkrankung
IgA Vaskulitis
(friiher Purpura Schonlein-Henoch)
Kryoglobulindmische Vaskulitis
Hypokomplementdmische Urtikaria-Vaskulitis
(Anti-C1q Vasculitis)
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¢ Vaskulitis mit unterschiedlicher GefiRbeteiligung
(z.B. Cogan-Syndrom, Morbus Behcet)

* Vaskulitis einzelner Organe (z.B. Hautvaskulitis,
primdre Angiitis des ZNS)

* Vaskulitis, die mit systemischen Erkrankungen
assoziiert ist (z.B. bei Rheumatoider Arthritis,
bei Systemischem Lupus erythematodes)

e Vaskulitis, die wahrscheinlichen ursdchlichen
Faktoren zusammenhdngt (z.B. Infektionen wie He-
patitis B oder C, Krebserkrankungen, Drogenabusus)

GroRgefidRvaskulitiden (Arteriitis temporalis/
Riesenzellarteriitis, Takayasu Arteriitis)

Die Arteriitis temporalis, die oft mit einer Polymyalgia
rheumatica kombiniert ist, und die Takayasu Arterii-
tis werden unter dem Begriff GroRgefdRvaskulitiden
zusammengefasst. Ihnen ist gemeinsam, dass grofe
BlutgefdlRe entziindet sind, z.B. die Hauptschlagader
(Aorta) oder die direkt von der Aorta abgehenden gro-
Ren Aste.

Bei der Arteriitis temporalis/Riesenzellarteriitis, der
hdufigsten Vaskulitisform, an der vor allem Menschen
tiber 50 Jahre erkranken, ist in den meisten Fdllen die
Schldfenarterie entziindet. Die geschwollene Ader
kann man selbst als Laie oft erkennen. Aber auch
weitere, das Auge versorgende Gefdfse und andere
groRe Gefilde, konnen erkrankt sein, etwa die Haupt-
schlagader (Aorta, die davon abgehenden Arm- und
Becken- sowie Beinarterien und die Halsschlagader).
Friher wuftte man nicht, dass neben der Schldfenar-
terie auch andere Gefdlibereiche betroffen sein kon-
nen. Seit man weil, dass in einem erheblichen Anteil
von Patienten auch die Hauptschlagader oder andere
grolte GefdRe betroffen sind, nennt man diese Vasku-
litis Riesenzellarteriitis. Lediglich die rein auf die Schld-
fenarterie beschrdnkte Form wird noch als Arteriitis
temporalis bezeichnet. Der Begriff ,,Riesenzellarteriitis“
leitet sich von den Gewebeprobenbefunden (Biopsien)
her, in denen typischerweise so genannte Riesenzel-
len in der entziindeten GefaRwand gefunden werden.
Es gibt auch Formen, bei denen die Schldfenarterien
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nicht betroffen sind, sondern z.B. nur die Aorta (,,iso-

lierte Aortitis“) oder die Armarterien. Eine genaue Un-
tersuchung des Patienten ist daher erforderlich, um zu
erfassen, welche GefdRregionen genau betroffen sind.

Die Arteriitis temporalis dufert sich hdufig durch star-
ke Kopfschmerzen, besonders im Schldfenbereich,
Schmerzen beim Kauen oder Sehstérungen. Letztere
miussen sofort behandelt werden, weil sie sonst zur
Erblindung fiihren. Eine weitere mégliche Komplika-
tion ist der Schlaganfall. Oft besteht bei Patienten
mit Arteriitis temporalis gleichzeitig eine Polymyalgia
rheumatica. Diese rheumatische Erkrankung verur-
sacht starke, vor allem morgens ausgeprdgte Schmer-
zen im Schulter- und Beckenglirtel, verbunden mit
einem schweren allgemeinen Krankheitsgefiihl. Die
Polymyalgia rheumatica kann aber auch ohne Riesen-
zellarteriitis auftreten. Sowohl die Riesenzellarteriitis
als auch die Polymyalgia rheumatica beginnen meis-
tens akut, also ohne Vorankiindigung. Sind weitere
Gefdlabschnitte betroffen, so kann es zu Durchblu-
tungsstérungen der Arme oder Beine kommen.

Anders ist das bei der Takayasu Arteriitis, die meist
schleichend beginnt, also mit allgemeinen Sympto-
men, wie Midigkeit, Fieber oder Gelenkschmerzen.
Die Takayasu-Arteriitis betrifft ebenfalls groRe GefdRe,
also Aorta und die davon groften abgehenden GefidRe
(siehe oben), insbesondere auch die Armarterien, die
im Falle einer Entziindung mit Ausbildung von Steno-
sen nur noch eingeschrdnkt die Blutversorgung der
Arme und Hdnde gewdhrleisten. Erst nach Wochen
Treten dann typischere Zeichen auf, wie Schwindel,
Blutdruckdifferenzen zwischen beiden Armen, Kopf-
schmerzen, Sehstérungen oder kalte Hande. Gele-
gentlich ist sogar kein Pulsschlag an einem Handge-
lenk zu spiren, weshalb die Takayasu Arteriitis auch
»pulslose Krankheit“ heilst. Die Takayasu-Arteriitis be-
trifft vor allem jiingere Frauen unter 40 Jahre.

Vaskulitiden mittelgroRer GefdiRRe
Polyarteriitis nodosa

Wie der Name dieser Erkrankung sagt, kann sie viele
(= poly) Schlagadern (= arteria) betreffen, und durch
die GefdRentziindung kénnen sich Knétchen in der
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Haut (nodosa = knotig) bilden. Diese Vaskulitis ist eine
Gefdlentziindung der mittelgroRen GefdRe. Beson-
ders hdufig erkranken die Darm- und Nierenarterien.
Deshalb treten neben den allgemeinen Krankheits-
symptomen Bauchschmerzen und blutige Durchfille
bei Beteiligung der DarmgefdRe, sowie eine Nieren-
funktionseinschrdnkung mit Bluthochdruck auf, wenn
die Nierenarterien beteiligt sind. Im Rahmen der Po-
lyarteriitis nodosa kann es zu Aussackungen der von
der Entziindung betroffenen Gefdlwdnde kommen
(Aneurysmen). Diese kdnnen platzen (rupturieren) und
zu lebensgefdhrlichen Blutungen fiihren.

Betroffen sind vor allem junge Erwachsene. Diese
Erkrankung tritt nicht nur primdr, sondern auch se-
kunddr im Rahmen von Infektionen, insbesondere der
Hepatitis B auf. Wird die Erkrankung nicht behandelt,
ist sie lebensgefidhrlich. Unter der richtigen Therapie
kommt sie aber meist zum Stillstand. Man geht auf-
grund der Erfahrung davon aus, dass diese Erkran-
kung selten rezidiviert (,single-hit“ Erkrankung). Eine
Heilung, insbesondere bei erfolgreicher Behandlung
einer zugrundeliegenden Infektion ist mdglich.

Kawasaki-Syndrom

An dieser sehr seltenen Vaskulitisfom erkranken vor
allem Kleinkinder, Jungen etwa doppelt so hdufig wie
Mddchen. Betroffen sind vor allem die Herzkranzge-
faRe, was diese Erkrankung so gefdhrlich macht. Ent-
stehen ndmlich Thrombosen (Blutgerinnsel), Gefdf3-
aussackungen (Aneurysmen) oder reiften die Gefdlde,
kann es zu einem Herzinfarkt kommen. Das Kawasa-
ki-Syndrom gilt als die hdufigste Ursache fiir erworbe-
ne Herzerkrankungen bei Kindern.

Normalerweise verlduft die Erkrankung akut. Sie beginnt
mit hohem Fieber, das mehrere Tage anhdlt. Dazu kom-
men Ausschldge an Hand- und FuRsohlen, geschwolle-
ne Mundschleimhdute und geschwollene Lymphknoten.
Auch die Gelenke und inneren Organe kénnen betroffen
sein, allen voran, wie oben erwdhnt, das Herz.

Die Krankheit kann lebensbedrohlich verlaufen. Wird

das Kawasaki-Syndrom aber rechtzeitig behandelt,
heilt es meist aus.
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KleingefdRvaskulitiden:
ANCA-assoziierte Vaskulitiden

Unter dieser Gruppe werden drei Vaskulitisformen
zusammengefasst, die durch dhnliche Organmanifes-
tationen und oft durch einen speziellen Autoantikdrper
(ANCA = Anti-Neutrophilen-Zytoplasmatischer Antikor-
per) im Blut gekennzeichnet sind: die Granulomatose
mit Polyangiitis, die Eosinophile Granulomatose mit
Polyangiitis und die Mikroskopische Polyangiitis.

Granulomatose mit Polyangiitis
(GPA, friiher: Wegener’sche Granulomatose)

Die Granulomatose mit Polyangiitis ist - wie der Begriff
schon sagt - einerseits durch eine granulomatdse Ent-
ztindung (knétchenartige Entzlindung) und durch eine
Vaskulitis (Polyangiitis = Entziindung vieler Blutgefdfe)
gekennzeichnet. Diese Vaskulitis betrifft vor allem die
kleinen Arterien und Kapillaren (kleinste BlutgefdRe)
und kann in fast jedem Organauftreten. Granulome
sind in erster Linie in den oberen und unteren Luftwe-
gen zu finden.

Die Erkrankung verlduft in Stadien und manifestiert
sich initial mit einer Entziindung der Nasenschleim-
haut (Rhinitis) und der Nasennebenhdhlen (Sinusitis),
manchmal auch mit einer granulomatdsen Entziin-
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dung der Lunge. Wird die Erkrankung in diesem Stadi-
um nicht erkannt, so wird sie ,,systemisch“, das heif3t,
es treten weitere vaskulitische Organbeteiligungen
mit auf, die zundchst nicht lebensbedrohlich (friih-
systemisch) und im Verlauf organ- und lebensbedroh-
lich werden kénnen (generalisiert und schwere Ver-
laufsform). Die Patienten haben in den systemischen
Krankheitsstadien oft schwere Allgemeinsymptome
wie Fieber, Gewichtsverlust und Nachtschweils. Bei-
spiele fiir frihsystemische Entziindungen sind die Au-
genentziindung (Episkleritis) oder die Beteiligung der
Haut in Form einer Purpura. Typische organbedrohen-
de Entziindungen sind die Lungenblutung (alveoldre
Hdmorrhagie) und die Entziindung der Nierenkorper-
chen (Glomerulonephritis), die zu einem Nierenversa-
gen und einer Dialysepflicht fiihren kénnen. Hdufig ist
auch das periphere Nervensystem in Form einer Poly-
neuropathie betroffen.

Oft, aber in der Regel nicht im lokalisierten Stadium,
lassen sich im Blut typische Autoantikdrper nachwei-
sen: die ANCA (Anti-Neutrophile cytoplasmatische
Antikorper), die sich gegen den Eweilbestandteil Pro-
teinase 3 (PR3) richten. Die meisten Patienten mit einer
generalisierten GPA sind (vor Therapie) ANCA positiv.
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Unbehandelt kann die GPA lebensbedrohlich werden.
Mit Medikamenten kommt die Entzlindung aber meist
zum Stillstand. Das Hauptproblem ist die hohe Riick-
fallquote, insbesondere, wenn die Therapie ganz ab-
gesetzt wird.

Eosinophile Granulomatose mit Polangiitis
(friher: Churg-Strauss-Syndrom)

Die EGPA ist eine sehr seltene Vaskulitisvariante. Von
einer Million Menschen erkranken jedes Jahr ledig-
lich ein bis drei neu. Diese Erkrankung ist durch eine
Kleingefdfvaskulitis sowie durch bestimmte erhdhte
Entztindungs- und Allergiezellen im Blut und Gewebe
(Eosinophile) gekennzeichnet. ANCA weisen nur ca.
40% der Patienten auf. Der ANCA richtet sich zumeist
gegen das Eiweit MPO.

Der Erkrankung geht in den meisten Fdllen eine Asth-
maerkrankung voraus. Anfangs macht sich die EGPA
vor allem in den oberen Atemwegen bemerkbar und

kann von den Beschwerden her der GPA dhneln (Sinu-
sitis). Im Unterschied zu dieser finden sich jedoch ver-
mehrt allergieanzeigende Zellen (Eosinophile) in Blut
und Gewebe. Wie bei der GPA weisen die Patienten
oft schwere Allgemeinsymptome auf (Fieber, Nacht-
schweil}, Gewichtsverlust).

Auch bei der EGPA kann es zu einer alveoldren Hdmorr-
hagie und/oder Glomerulonephritis kommen; dies ist
aber seltener als bei der GPA und kommt vor allem bei
den Patienten vor, die ANCA positiv sind. Die Patienten
sind typischerweise von einer Herzmuskel- und/oder
Nervenbeteiligung bedroht.

Bedrohlich ist diese Erkrankung jedoch deshalb, weil
hdufig das Herz - HerzkranzgefdaRe und Herzmuskel -
schwer in Mitleidenschaft gezogen wird. Dies wiede-
rum kann zu einer Herzschwdche und/oder zu Herz-
rhythmusstorungen fiihren. Die Nervenbeteiligung
(Polyneuropathie) macht sich durch Taubheitsgefiihle
an Armen und Beinen und ggf. auch durch Ldhmungs-




erscheinungen bemerkbar. Bei den meisten EGPA-
Patienten kann die Krankheit durch Medikamente er-
folgreich zuriickgedrdngt werden. Auch bei EGPA-Pati-
enten ist die Rezidivrate hoch, insbesondere wenn die
Therapie beendet wird.

Mikroskopische Polyangiitis

Die ANCA-assoziierte Vaskulitis ist ebenfalls durch
einen Befall der kleinen GefdRe gekennzeichnet (da-
her ,Mikroskopisch®). Auch hier ist eine schwere All-
gemeinsymptomatik typisch fiir die Erkrankung. Am
hdufigsten weisen die Patienten eine Beteiligung von
Lunge (alveoldre Hdmorrhagie) und/oder Nieren (Glo-
merulonephritis) auf. Ebenfalls hdufig sind Gelenke
(Gelenkentziindung), peripheres Nervensystem (Poly-
neuropathie) und Haut (z.B. Purpura) betroffen. Auch
bei dieser Erkrankung besteht die Gefahr eines Nie-
renversagens mit Dialysepflicht.

Die meisten MPA-Patienten sind ANCA-positiv. Der
ANCA richtet sich in der Regel gegen das Eiwei® MPO.

Andere KleingefdRvaskulitiden
IgA-Vaskaulitis (frither: Purpura Schonlein-Henoch)

An dieser Vaskulitis erkranken vor allem Kinder, sel-
tener Jugendliche und Erwachsene. Typisch ist, dass
sie sehr plotzlich einsetzt. Die Betroffenen fiihlen sich
vom einen auf den anderen Tag krank. Auf der Haut
erscheinen punkt- oder fleckférmige Rétungen (,Pur-
pura“), meist an Unterschenkeln, Unterarmen und
Gesdl. Viele Patienten haben Gelenkbeschwerden, vor
allem an Sprung- und Kniegelenken. Auch eine Darm-

Vaskulitis - Rheumaerkrankung mit vielen Facetten

beteiligung mit heftigen Bauchschmerzen und blutigen
Durchfillen ist nicht selten. Als schwerwiegendste
Komplikation kann eine Nierenentziindung (Glomeru-
lonephritis) hinzukommen.

Vor allem bei Kindern heilt die Erkrankung meist fol-
genlos aus. Sie kann aber, wenn auch selten, schub-
weise verlaufen, weshalb Kontrolluntersuchungen
wichtig sind. Wenn die Niere an der Erkrankung betei-
ligt war, muss zudem regelmdRig die Nierenfunktion
Uberprift werden.

Sekunddre Vaskulitiden

Sekunddre Vaskulitiden sind keine eigenstdndigen Er-
krankungen, sondern Folgeerkrankungen. Hervorge-
rufen werden kdnnen sie durch:

e eine andere Erkrankung, am hdufigsten durch eine
RheumatoideArthritis (entziindliches Gelenkrheuma)
oder durch eine Kollagenose (entziindlich-rheuma-
tische Erkrankung, die den ganzen Koérper betreffen
kann), aber auch durch Morbus Crohn (eine chro-
nisch-entziindliche Darmerkrankung) oder eine Sar-
koidose

* eine Virusinfektion (z.B. HIV, Hepatitis C, Hepatitis B)
* eine Tumorerkrankung
* Medikamente

Die Krankheitszeichen der sekunddren Vaskulitiden
konnen genauso vielfdltig sein wie die der primdren.
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