3  Vaskulitiden und Kollagenosen

3.1 Wie wird eine Vaskulitis oder Kollagenose erkannt?

Vaskulitiden und Kollagenosen sind systemische, das heifSt im weite-
ren Sinne den ganzen Korper betreffende, entziindliche Erkrankun-
gen. Unter Vaskulitiden versteht man in erster Linie Erkrankungen,
die die Gefifie betreffen, unter Kollagenosen solche, die vorwiegend
das Bindegewebe befallen. Die beiden Formen tiberlappen sich aller-
dings sehr haufig. Die Patienten fallen durch allgemeine Krankheits-
symptome, Symptome einzelner Organe und erhoéhte Entziindungs-
werte in Laboruntersuchungen auf. Bei einer aktiven Erkrankung
sind dies in der Regel Allgemeinsymptome wie Fieber, Gewichtsver-
lust, Appetitlosigkeit und ein allgemeines Schwichegefiihl.

Diese Symptome veranlassen, dass der Patient einen Arzt aufsucht.
Symptome sind sowohl bei Vaskulitiden als auch bei Kollagenosen
sehr hiufig an der Haut zu finden. Ein roter punktformiger Ausschlag
oder offene Stellen werden bei vielen Vaskulitiden beobachtet. Bei
den Kollagenosen finden sich eher flachige rote Flecken an der Haut
oder Hautverhértungen. Besonders charakteristisch neben den Haut-
symptomen sind insbesondere bei Kollagenosen, aber zum Teil auch
bei Vaskulitiden, Gelenkschmerzen und Gelenkschwellungen oder
auch Muskelschmerzen. Symptome an inneren Organen konnen
sich vielgestaltig dulern. Ein rotes entziindetes Auge, eine plotzliche
Verschlechterung des Sehens, Kopfschmerzen, blutiger Schnupfen
oder hiufige Nasennebenhohlenentziindungen kénnen beobachtet
werden. Blutiger Husten, blutiger Urin oder blutiger Stuhl sind Zei-
chen einer schweren Erkrankung und miissen unverziiglich abgeklart
werden. Einige Patienten weisen nur ein allgemeines Krankheits-
gefithl und auffillige Laborwerte, aber keine sichtbaren Krankheits-
symptome auf. Zu diesen Laborwerten gehoren die Blutsenkung, das
C-reaktive Protein oder Verdnderungen des Blutbildes.
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Kollagenosen und Vaskulitiden zeichnen sich in der Regel
durch allgemeine Krankheitssymptome, organspezifische
Symptome und erhéhte Entziindungswerte im Blut aus.

In erster Linie muss dabei an eine Infektions- oder Tumorerkrankung
gedacht werden; nach Ausschluss dieser Erkrankungen sollte dann
auch auf eine Vaskulitis beziehungsweise eine Kollagenose untersucht
werden.

Insbesondere Vaskulitiden konnen aber auch als Folge einer meist
schweren Infektion oder Tumorerkrankung auftreten. Deshalb
muss gegebenenfalls bei untypisch verlaufenden Erkrankungen
oder schlechtem Therapieansprechen auch nach zugrunde liegen-
den Infektionen und Tumoren gefahndet werden. Diese sekundéren
Vaskulitiden/Kollagenosen konnen nicht durch die iibliche immun-
unterdriickende Therapie, sondern nur durch eine Beseitigung des
Infektherdes beziehungsweise des Tumors behandelt werden.

Bei der Diagnose einer Kollagenose oder Vaskulitis miissen
auslosende Infektionskrankheiten und Tumoren bertick-
sichtigt werden!

3.2 Vaskulitiden (GefaBentziindungen)

Entztindungen der Gefifle werden Vaskulitiden genannt, wobei die
Gefifle durch das korpereigene Immunsystem attackiert werden
(= Autoimmunerkrankung). Das kann in ganz unterschiedlichem
Ausmaf} erfolgen: Mal ist die Erkrankung sehr aktiv und viele Gefife
werden geschéadigt — mal ,,ruht“ die Erkrankung tiber einen langeren
Zeitraum und greift den Korper nicht an. Ein Wechsel zwischen die-
sen beiden Phasen ist rasch moglich.

Die Gefaf3e werden durch korpereigene Entziindungszellen und Ab-
lagerungen des Immunsystems geschédigt. In der Folge verstopfen
diese Blutgefifle hiufig und fithren zu einer verminderten Versor-
gung des betreffenden Organs. Es erhilt zu wenig Sauerstoff und zu
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Abbildung 1:

Typischer Hautbefund einer
sogenannten ,,palpablen Purpura“
als Zeichen einer Vaskulitis. Die
erkennbaren roten Punkte und
Bereiche stellen entziindete Haut-
gefifle (Vaskulitis) dar.

Dieses Bild verdanken wir

Herrn Privatdozent Dr. J. Dissemond,
Klinik fiir Dermatologie,
Universitétsklinikum Essen.

wenig Nahrstoffe. Im schlimmsten Falle kann das Organ oder das Ge-
webe seinen Dienst versagen und ,,absterben®

Bei Vaskulitiden kommt es zu einer Blutgefiflentziindung
mit Gefahr eines Gefifiverschlusses und drohendem Ab-
sterben des an das Blutgefdf3 angeschlossenen Organs.

Es gibt verschiedene Formen der Gefilentziindungen, wobei die
Krankheitsbilder nach der Grofle der befallenen Gefifle eingeteilt
werden. Dabei sind Uberlappungen nicht selten, jedoch befallen man-
che Erkrankungen zum Beispiel nur die grofSen Gefifle, manche die
mittleren und kleinen und manche auch nur die Arterien mittlerer
Grofle. Fir die meisten Vaskulitiden existieren einheitliche Diagnose-
Kriterien, meist vom American College of Rheumatology entwickelt,
dem amerikanischen Fachverband der Rheumatologen. Sie helfen bei
der genauen Zuordnung der Erkrankung, nachdem eine Gefifient-
ziindung diagnostiziert wurde. Diese Kriterien diirfen nur angewandt
werden, wenn die Diagnose einer Gefiflentziindung bereits gestellt
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wurde, und sie dienen der Unterscheidung zwischen den einzelnen
Krankheitsbildern. Nicht alle Patienten erfiillen diese Kriterien, sind
aber trotzdem an einer Vaskulitis erkrankt. Das heif3t, dass man auch
an der entsprechenden Krankheit leiden kann, wenn man diese Kri-
terien nicht erfiillt. Die genaue Einteilung der Vaskulitiden ist vor
kurzer Zeit verandert worden. Dabei sind auch die Namen einzelner
Krankheiten verandert worden, sodass fiir den medizinischen Laien
die Suche nach Informationen nach einem speziellen Krankheitsbild
erheblich erschwert wird.

Fiir den Arzt ist es eine aulerordentliche Herausforderung, eine Vas-
kulitis festzustellen. Eine weitere schwierige Aufgabe ist dann die ge-
naue Zuordnung der Erkrankung. Das liegt daran, dass die Krank-
heitszeichen, die anfangs vorhanden sind, auch bei einer groflen
Anzahl anderer Erkrankungen vorkommen konnen. So finden sich
die Symptome Fieber, Leistungsschwiche, Miidigkeit, Glieder- und
Gelenkschmerzen genauso zum Beispiel bei Infektionen und Tumor-
erkrankungen. Lediglich leichte Hauterscheinungen weisen manch-
mal den Weg. Sie kdnnen aber genauso gut fehlen. Als weiteres Bei-
spiel sei das akute Nierenversagen genannt. Dieses kann eine Vielzahl
an Ursachen haben; eine Vaskulitis ist nur eine, zumal eine seltene.

Laborwerte weisen nur bedingt auf eine Vaskulitis hin. Fiir bestimmte
Vaskulitis- Arten sind Autoantikorper (Antikorper, die gegen Struktu-
ren des eigenen Korpers gerichtet sind) sehr typisch (mehr dazu im
Kapitel Immunsystem). Diese Vaskulitiden werden auch als ANCA-
assoziierte Vaskulitiden bezeichnet. Dies ist der Fall mit c-ANCA fir
die Granulomatose mit Polyangiitis (ehemals Morbus Wegener) oder
mit p-ANCA fiir die mikroskopische Polyangiitis. Diese Autoantikor-
per kommen jedoch auch bei anderen Gefaflentziindungen vor und
teilweise auch bei Gesunden.

Der Arzt hat nun die Aufgabe, in Zusammenschau aller vorliegenden
Ergebnisse und Krankheitserscheinungen die zutreffende Diagnose
zu stellen. Von dieser hingt auch der Behandlungsweg ab, der ein-
geschlagen wird; auch die zu erwartenden Komplikationen sowie die
voraussichtliche Lebenserwartung unterscheiden sich je nach Art der
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Erkrankung erheblich. Wichtig ist deshalb, dass Sie sich als Patient in
erfahrene Hande begeben. Ihr priméarer Ansprechpartner in Bezug auf
Thre Erkrankung sollte daher ein erfahrener Facharzt, vorzugsweise
ein Rheumatologe oder Nephrologe sein. Beide kennen meist diese
Erkrankungen sehr gut und verfiigen tiber gentigend Erfahrung, um
eine umfassende Betreuung sicherzustellen.

Die Diagnose einer Vaskulitis ist fiir Arzte schwierig, da die
Krankheiten selten sind und sehr unterschiedliche Sympto-
me haben konnen. Spezielle Blutuntersuchungen auf Auto-
antikérper konnen eine grofle Hilfe sein.

TIhr Arzt wird Thre Vaskulitis mit Medikamenten behandeln. Fast alle
Medikamente, die zur Anwendung kommen, unterdriicken das eige-
ne Immunsystem, das in diesem Fall die Gefaf3e angreift. Heutzutage
hat es sich durchgesetzt, die Behandlung nach der Krankheitsaktivi-
tat auszurichten. Dies bedeutet eine starke Unterdriickung des Im-
munsystems, wenn die Krankheit viel ,, Arger macht®, und nur eine
leichte Immununterdriickung, wenn die Erkrankung ,ruht® und
keine Symptome vorhanden sind. Dieses Vorgehen ist sinnvoll, da
schlieflich auch beim Patienten das Immunsystem nicht nur Feind,
sondern auch Freund ist. Das Immunsystem ist zur Bekdmpfung
schédlicher Bakterien, Pilze und Viren lebensnotwendig. In den akti-
ven Krankheitsphasen muss der Patient ein hoheres Infektionsrisiko
in Kauf nehmen, um die Autoimmunerkrankung zu stoppen. Ist die
Autoimmunerkrankung wenig aktiv, das heifit die Vaskulitis ,,ruht
behandelt man mit Medikamenten, die das Immunsystem nur leicht
unterdriicken. Das hat den Vorteil, dass man ein Wiederkehren der
Erkrankung tiber einen ldngeren Zeitraum verhindern kann und
gleichzeitig das Infektionsrisiko verringert.

Die lebenserhaltende Therapie der Vaskulitiden ist in der
Regel eine Immunsuppression (Immununterdriickung).
Kortison ist dabei ein wesentlicher Bestandteil!
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Die Basis der Therapie ist Kortison, wobei je nach Krankheitsverlauf
andere Medikamente zusiétzlich verabreicht werden. Eine komplette
Heilung ist in der Regel nicht méglich. Jedoch befinden sich viele
Patienten tiber Jahre oder Jahrzehnte in ruhenden Krankheitsphasen
und missen nur geringe Einschriankungen in der Lebensqualitét hin-
nehmen.

Insgesamt muss man die Vaskulitiden als ernste, wenn auch relativ
seltene Erkrankungen ansehen, die von Spezialisten behandelt wer-
den missen. Haufig gelingt es, diese Erkrankungen erfolgreich zu be-
handeln, wenn sie rechtzeitig erkannt werden. Ziel ist es immer, sie so
lange wie moglich in ,,ruhenden® Krankheitsphasen zu halten und so
ein Hochstmafd an Lebensqualitit im Alltag zu ermdglichen.

3.3 Kollagenosen (Bindegewebserkrankungen)

Der Begriff der Kollagenose wurde Anfang des 20. Jahrhunderts ge-
pragt. Er fasst chronisch-rheumatische Erkrankungen des Bindegewe-
bes und der Fasern in den Zellzwischenrdumen zusammen. Kollagen
ist ein wichtiger Bestandteil des Bindegewebes, eines Gewebes, wel-
ches verschiedene Organe verbindet und stiitzt. Da das Bindegewebe
bei all diesen Erkrankungen beteiligt ist, wurde der Name ,,Kollage-
nose“ gewahlt. Kollagenosen lassen sich dadurch beschreiben, dass
das Immunsystem auf verschiedenste Art und Weise zur vermehrten
Produktion von Kollagen beitragt, meist tiber die Auslosung entziind-
licher Prozesse des Bindegewebes. Jedoch wird der Begriff ,,Kollage-
nose“ dieser Erkrankungsgruppe nur bedingt gerecht, da neben dem
Bindegewebe auch viele andere Gewebearten betroffen sein kénnen
(z. B. Speicheldriisen, Muskeln, Gelenke, Blutgefifie, Knochenmark,
Lunge oder Nieren). Oft lassen sich verschiedene Autoantikorper, in
diesem Fall antinukledre Antikorper (ANA), im Blut nachweisen, die
an Bestandteile von Zellkernen binden konnen. Ob diese ANA bei
den verschiedenen Kollagenosen die Ursache oder die Folge der Er-
krankung sind, ist noch nicht sicher geklart. Der Nachweis von ANA
im Blut heif3t allerdings noch nicht, dass eine Kollagenose besteht.



