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Vaskulitiden - Klassifikation

Definition Vaskulitis

Entzündung von Blutgefäßen



Organmanifestationen

Auge
ZNS

Arterien 

Venen, Okklusionen

Gastro-Intestinal

Genitale Aphthen
(Behcet)

Orale Aphthen
(Behcet)

Haut

Arthritis

Niere

Lunge: M. Wegener, CSS, MPA
Herz: Kawasaki
Nase/NNH: M. Wegener; CSS



Vaskulitiden - Klassifikation - Historie

Erstbeschreibung:

Kussmaul und Maier, 1866:

27jähriger Schneider, zunehmende Muskelschwäche, kutane
Knötchen am Stamm. Verstarb nach monatelangem 
Krankenhausaufenthalt. 

Bei der Autopsie Knötchen an allen Arterien, histologisch
Entzündung perivaskulär und in den Gefäßwänden

Vorgeschlagener Name: Periarteritis nodosa
Später geändert in: Polyarteritis nodosa



Vaskulitiden - Klassifikation - Historie

Historisch wurden zunächst alle sytemischen entzündlichen
Erkrankungen als Panarteriitis nodosa bezeichnet

Erst 1900, mit der Entdeckung der Mikroskopie und dem 
Einsatz von Pferdeserum und Sulfonamiden wurden
„Hypersensitivitäts-Phänomene“ beobachtet, die sich 
klinisch und histologisch (nekrotisierend) von der PAN unterschieden



Vaskulitiden - Klassifikation

Klassifikationen

Die Ursache der meisten Vaskulitiden ist unbekannt

Deshalb wurde zunächst die Größe der betroffenen
Gefäße zur Klassifikation herangezogen

Eher seltene Erkrankungen: 1 - 50 / 100.000 



Vaskulitiden - Klassifikation nach der Gefäßgröße

Definitionen 

Große Gefäße: Aorta und Haupt-Abgänge; entsprechende venöse
Gefäße bei bestimmten Vaskulitiden (Behcet) 

Mittlere Gefäße:Kleiner als die Aorten-Hauptäste, aber groß genug
um eine Intima, Elastica und muskuläre Media
sowie eine Adventitia aufzuweisen  

Kleine Gefäße: Alle Gefäße unterhalb der makroskopischen
Sichtbarkeit: Kapillaren, post-kapilläre
Venolen, Arteriolen, Glomeruli
(< 500um Außendurchmesser) 



Vaskulitiden - Klassifikation nach der Gefäßgröße

Typische klinische Manifestationen  

Groß Mittel Klein

Claudicatio Kutane Knötchen Purpura

Blutdruckdifferenzen Ulzera Vesiculobullöse Läsionen

Pulslosigkeit Livedo reticularis Urticaria

Geräusche Digitale Gangrän Glomerulonephritis

Aortendilatation Mononeuritis multiplex Alveolare Blutungen

Mikroaneurysmata Kutane extravaskuläre
nekrotisierende
Granulome
Splitterblutungen

Skleritis, Episkleritis, 
Uveitis

Konstitutionelle Symptome: Fieber, Gewichtsverlust, Übelkeit, Arthralgien/Arthritis



CHAPEL HILL KLASSIFIKATION 

Behcet´s disease



Kleingefäßvaskulitis

Kutane
leukozytoklastische Vaskulitis

Isolierte kutane leukozytoklastische Angiitis
Ohne systemische Vaskulitis oder GN



Purpura Schönlein-Henoch Pathophysiologie

Nach Infekten, vor allem mit Streptokokken, Mycoplasma
pneumoniae, Yersinien, Legionellen, Helicobacter pylori, EBV, 
Hepatitis B, Varizellen, Adenoviren, CMV, Parvo B19. 
Impfungen (Typhus, Paratyphus, Masern, Cholera, Gelbfieber). 
Allergene: Penicllin, Ampicillin, Erythromycin, Lisinopril, Enalapril, 
ASS, Chinin, Chinidin, Lebensmittel

Hypothese: Immunkomplex-Vaskulitis
•Komplementaktivierung
•IgA erhöht im Serum (50%) 
•IgA Ablagerungen in betroffenen Organen 



Vaskulitiden - Chapel Hill Consensus Conference (1994)

Panarteriitis nodosa

Nekrotisierende Entzündung mittlerer oder 
kleiner Arterien, ohne GN oder Vaskulitis
in den Arteriolen, Kapillaren oder Venolen



Panarteriitis nodosa Pathogenese

Auslöser: in 15 % Hepatitis B Virus (Immunkomplexe) 



Panarteriitis nodosa Epidemiologie, Klinik

Jährliche Inzidenz ca. 1-9/1 000 000 

M:W : 1.8 : 1 

Mittleres Alter bei Beginn meist 40-60 Jahre 
Vorkommen auch bei jüngeren und Kindern 



Vaskulitiden

Es gibt bei den meisten Vaskulitiden keine speziellen 
Antikörper im Blut

Deshalb hilft oft nur die Biopsie (Probeentnahme) 
und anschließende Histologie (Untersuchung unter 
dem Mikroskop) weiter

Eine Ausnahme: 



Wegener`sche Granulomatose / ANCA

c-ANCA

Antigen: Proteinase 3
(PR3)

p-ANCA

Antigen: meist 
Myeloperoxidase (MPO)
seltener: Elastase o.a.



Bei welchen Symptomen muss man
an eine Vaskulitis denken?

KARDINALFRAGE:

Allgemeinsymptome:

Müdigkeit, Abgeschlagenheit, Leistungsknick, 
Konzentrationsschwäche

Bei schwerer systemischer Vaskulitis und PMR/AT
häufig B-Symptomatik:

Fieber
Gewichtsverlust
Nachtschweiss



Bei welchen Symptomen muss man 
an eine Vaskulitis denken?

Gelenkschmerzen und Gelenkschwellungen?
Welche Gelenke ? (symmetrisch/asymmetrisch,
mehr oder weniger als 5)

Hautveränderungen? (schmerzhafte Knötchen, 
rote Flecken, Blutpünktchen...)

Kopfschmerzen (bitemporal, frontal, Kopfhaut)
Kauschmerzen
Schwierigkeiten/Schmerzen beim Heben der Arme
oder beim Aufstehen vom Stuhl (Oberschenkel)
Geht Haare kämmen noch?



Bei welchen Symptomen muss man 
an eine Vaskulitis denken?

Claudicatio (Schaufensterkrankheit/Gehstrecke),
Schmerzen in de Armen bei Hausarbeit, Absterben
der Finger oder Zehen, Verfärbungen)

Atemnot bei Belastung (wieviel Treppenstufen)
Husten

Sekretion aus der Nase / borkig-blutiger Schnupfen

Schäumender oder blutiger Urin (Männer)



Vaskulitiden - Interdisziplinarität

INTERDISZIPLINARITÄT

Uveitis/Skleritis/Pseudotumor etc.: Ophthalmologe
Mononeuritis, PNP, ZNS: Neurologe
Hauteffloreszenzen: Dermatologe
Nierenbeteiligung; Nephrologe
Lunge: Pulmonologe
HNO-Trakt: HNO
Kinderarzt
Große Gefäße: interventioneller Radiologe, Gefäßchirurg
Radiologe (Bildgebung, PET - Nuklearmedizin)
Pathologe
Gastroenterologe



Vaskulitiden - Interdisziplinarität

INTERDISZIPLINARITÄT




