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Zusammenfassung 

 

Eine Vaskulitis ist eine Entzündung der Blutgefäße, die durch zahlreiche 

Erkrankungen entstehen kann. Diese Gruppe von Krankheitsentitäten kommt 

insgesamt selten bei Kindern und Jugendlichen vor. Jedoch können sie große 

Auswirkungen auf die jungen Patienten haben. Es gibt große Unterschiede 

zwischen den einzelnen Erkrankungen. Um diese klassifizieren zu können, 

werden sie nach ihrem Befallsmuster eingeteilt. Hierfür sind die Art der Gefäße 

und der Gefäßdurchmesser ausschlaggebend. Zusätzlich unterscheidet man 

zwischen ANCA-assoziierten und nicht ANCA-assoziierten Vaskulitiden. 

 

Die häufigsten primär systemischen Gefäßentzündungen im Kindesalter sind die 

Henoch-Schönlein Purpura und das Kawasaki-Syndrom. Während die Henoch-

Schönlein Purpura meist eine harmlose selbstlimitierende Erkrankung ist, kann 

das Kawasaki-Syndrom zu dauerhafter Schädigung der Herzkranzgefäße führen.  

 

Bei der Henoch-Schönlein Purpura imponiert der Patient mit Hautblutungen die mit 

diffusen Bauchschmerz, Arthralgie, Hämaturie oder Proteinurie begleitet werden 

können. Sie tritt meist um das 6. Lebensjahr auf. Als Therapie verwendet man bei 

Bedarf Kortison, welches die Begleitumstände verbessert, allerdings die 

Nierenbeteiligung nicht reduzieren kann und somit die Prognose unverändert 

bleibt. 

 

Das Kawasaki-Syndrom betrifft hauptsächlich die kleinen und mittelgroßen 

Gefäße. Der Ausbruch der Krankheit ist meist im ersten und zweiten Lebensjahr. 

Die Patienten imponieren durch Lymphknotenschwellungen, hohes Fieber, 

polymorphes Exanthem und bilateraler Gefäßinjektion. Ab dem vierten Tag bilden 

sich Erytheme und Ödeme an Fußsohlen und Handflächen. Die Lippen verfärben 

sich feuerrot und werden rissig.  Die Entzündungsparameter sind erhöht. Die 

Therapie der Wahl sind intravenöse Immunglobuline kombiniert mit 

Acetylsalicylsäure. Es gilt zu vermeiden, dass sich koronare Aneurysmen 

ausbilden. Auffällig ist die hohe Inzidenz in Japan die 40-mal höher ist als in 

Schweden.  
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Abstract 

 

Vasculitis is an inflammation of blood vessels. A big field of different diseases can 

cause Vasculitis. It is all in all a rare occurrence in childhood, but it has a high 

impact for young patients. There is a huge difference between all these entities. 

Experts classify them by their infestation pattern. The kind of vessel and their 

diameter are crucial. Another option is to categorize them by the ANCA-Level. 

 

The most common primary systemic vasculitis are Henoch-Schönlein Purpura 

(HSP) and Kawasaki-Disease (KD). HSP is often a harmless self-limited disease. 

KD in contrast can lead to serious complications like coronary aneurysms.  

 

Patients with HSP have typical skin lesions. Further co-existing symptoms are 

tummy pain, arthralgia, haematuria and proteinuria. It occurs in most cases around 

their sixth year. The therapy if needed is cortisone, which improves the symptoms 

but can’t improve the prognosis. 

 

KD concerns small and middle-sized blood-vessels. The disease occurs most in 

infancy. Patients get high fever, lymphadenopathy and exanthema. 

Characteristically are erythema and edema at the sole of the foot and palm. 

Inflammation values are increased. Therapy of choice is intravenous 

immunoglobulins combined with acetylsalicylic acid. The prognosis is related to 

the development of coronary aneurysms. There is a dramatic difference in 

incidences between countries. For example Japan has a forty-time higher 

incidence than Sweden.  
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AAV ANCA-associated vasculitis 

AGA allergic granulomatous angiitis 

ALT alanine transaminase 

AN aneurysm 

ANCA  

Zusatz: c- oder p- 

anti-neutrophil cytoplasmic antibody,  

cytoplasmic, perinuclear 

ASA acetylsalicylic acid 

BD / BHD Behcet disease 

BSG Blutkörpersenkungsgeschwindigkeit Synonym: ESR 

CHCC2012 Chapel Hill Consensus Conference 

CLA cutaneous leucocytoclastic angiitis 

CRP C-reaktives Protein 

CS cortisone 

CSS Chrug-Strauss syndrom 

EGPA eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) 

EMP endothelial micro-particel 

ESR Erythrozytensedimentationsrate, Synonym: BSG 

EULAR European league against rheumatism 

FGF23  fibroblast growth factor 

GCA giant cell arteriitis 

GGT gamma-glutamyl transferase 

GIS gastrointestinal system 

GPA granulomatosis with polyangiitis (Wegener) 

HSP Henoch-Schönlein purpura 

IgAV IgA-vasculitis 

IMT intima-media thickness 

ITPKC 

ANC 

inositol 1,4,5-trisphosphate 3-kinase C 

absolute neutrophil count 

IVIG intravenous immunoglobulins 

KD Kawasaki disease 

LAD left anterior descending cornoary artery 
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LM light microscopy 

LVV large vessel vasculitis 

MeSH medical Subject Headings 

MPA microscopic polyangiitis 

NSAIDS non-steroidal anti-inflammatory drug 

PAN polyarteriitis nodosa 

PAS periodic acid-Schiff reaction, Färbung 

PN polyarteriitis nodosa 

PReS Paediatric Rheumatolgy European Society 

RA rheumatoid arthritis 

RCA right coronary artery 

SLE systemic lupus erythematosus 

SM syphilitic mesoaortitis 

SVV small vessel vasculitis 

TAK Takayasu arteriitis 

UC unclassified vasculitis 

UV unknown vasculitis 

VEGF vascular endothelial growth factor 

WBC white blood cell 

WG granulomatosis with polyangiitis, (Morbus Wegener) 

 

http://de.wikipedia.org/wiki/Granulomatose_mit_Polyangiitis
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1 Einleitung 

 

Primär systemische Gefäßentzündungen können sich mit vielen verschiedenen 

Symptomen präsentieren. So können Nasenbluten, Atemnot oder Hautausschlag 

durchaus Leitsymptome von bestimmen Vaskulitiden sein. Oft wird dieses 

heterogene Feld von Krankheiten vom Mediziner und Medizinerinnen zunächst 

nicht bedacht, da diese nicht zu den alltäglichen Erkrankungen zählen.  Je nach 

Entität, kann das zu späte Diagnostizieren, fatale Auswirkungen für die Patienten 

haben. Einige Vaskulitiden bilden sich in einem bestimmten Altersbereich erst aus. 

Aufgrund dessen kam es zu dieser Themenwahl.  

 

Ziel dieser Diplomarbeit ist es, die häufigsten Erscheinungsformen von primären 

Vaskulitiden in der Pädiatrie durch eine Literaturrecherche zu erkennen und 

anschließend detailliert zu analysieren. Dabei werden neue Erkenntnisse aus 

Studien, Bücher und medizinischen Magazinen miteinbezogen.  Es wird 

besonders auf die Diagnostik und Therapie eingegangen. Des Weiteren werden 

mögliche Ursachen genannt und die Prognose beleuchtet. 

 



 

 13 

2 Material und Methoden 

 

Diese Diplomarbeit ist eine Literaturrecherche, mit dem Ziel Leser und Leserinnen 

einen guten Überblick über häufige Vaskulitiden in der Pädiatrie zu geben.  

Als Informationsquellen wurden Fachbücher, Leitlinien, medizinische 

Fachzeitschriften, einige Reviews und zum größten Teil Studien verwendet. Es 

wurde versucht aktuelle Studien zu bevorzugen, um den aktuellen Wissenstand 

darzulegen. Gesucht wurde überwiegend über den Universitätszugang auf 

pubmed.gov.  Es wurde mit MeSH-Terms gearbeitet.  

 

zum Beispiel: "Mucocutaneous Lymph Node Syndrome/drug therapy"[Mesh] 

 

Zusätzlich wurden noch Spezifikationen wie „free full text“ oder „birth-18“ 

verwendet um die Suche effektiv einzuschränken. Gegebenenfalls wurden auch 

AND oder OR Operationen durchgeführt. 

Als Zitierprogramm wurde RefWorks verwendet. 
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3 Ergebnisse  

3.1 Vaskulitis 

3.1.1 Definition 

Eine Vaskulitis ist eine Entzündung der Gefäße.(1)  

3.1.2 Ätiologie 

Es gibt sehr viele Ursachen. Medikamente, Erreger wie Viren oder Bakterien und 

auch autoimmunologische Mechanismen können eine Entzündung an den 

Gefäßen hervorrufen. Der Pathomechanismus und die Ursache sind bei 

zahlreichen Entitäten noch nicht geklärt.(1,2) 

3.1.3 Einteilung 

Vaskulitiden können je nach Gefäßart weiter in Arteriitis, Phlebitis, Kapillaritis und 

Lymphangiitis unterteilt werden. Ein weiterer wichtiger Aspekt ist der 

Gefäßdurchmesser und die zugrundeliegende Histologie.(1) 

 

 

Abbildung 1 Befallmuster(1) 
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Eine weitere Unterscheidung wird vorgenommen, indem man zwischen primären 

und sekundären Vaskulitiden differenziert. Von einer primären Vaskulitis spricht 

man, wenn die Entzündung zuerst in den Gefäßen entstanden ist. Bildet sich die 

Vaskulitis hingegen als Folge einer anderen systemischen Erkrankung, bezeichnet 

man diese als sekundäre Vaskulitis.(1,3) Des Weiteren kann die Entzündung lokal 

begrenzt oder systemisch sein. In der Klinik unterteilt man die Krankheitsbilder in 

ANCA-assoziierte Vaskulitiden und nicht-ANCA-assoziierte Vaskulitiden.(4)  

 

 

Tabelle 1 ANCA(4) 

 

Als mittelgroße Gefäße werden die zu den inneren-Organen-ziehende Gefäße 

bezeichnet. Die Niere hat somit mittelgroße Gefäße sowie kleine 

intraparenchymatöse Gefäße.(3) 

 

 

Abbildung 2 Gefäßgröße(3) 
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Aufgrund der Schwierigkeit eine passende einheitliche Klassifikation zu erstellen, 

gibt es einige Lösungsversuche. Die bekannteste Einteilung ist die Chapel-Hill-

Klassifikation vom Journal of the American College of Rheumatology. Die neueste 

Version ist aus dem Jahr 2012. (Chapel Hill Consensus Conference, CHCC2012) 

Bei dieser Kategorisierung wurden an erste Stelle die Art und der Durchmesser 

des befallenen Gefäßes berücksichtigt. Danach wurden Ursachen berücksichtigt. 

Man sollte sich im Klaren sein, dass die Entitäten sich nicht immer an diese 

Einteilungen halten. So können groß-gefäß Vaskulitiden auch kleine Gefäße 

mitbefallen. Diese Klassifikation wurde bis zum Jahre 2006 bei Erwachsenen und 

Kindern verwendet.(3)  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                    Tabelle 2 CHCC 2012(3) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Tabelle 3 Klassifikation Kinder(4) 

 

Da bei Kindern die Ursachen, Klinik, und 

die Prognose bei bestimmten Vaskulitiden 

sich stark von der Erwachsenenform 

unterscheidet, wurden 2006 eigene 

Kritieren von der PReS nur für Kinder 

getroffen. Dabei darf man diese 

Klassifikation als eine Abwandlung von der 

CHCC1994 verstehen. So wurde zum 

Beispiel bei der Wegener Granulomatose 

die Luftröhrenstenose als Kriterium für die 

Diagnosestellung miteinbezogen, da diese 

gehäuft bei Kindern vorkommt.(9,67)  
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3.1.4 Epidemiologie 

In Deutschland erkranken jährlich 216 pro Million Einwohner/In an einer primären 

Vaskulitis über alle Altersgruppen hinweg. Frauen erkranken rund doppelt so oft 

wie Männer. Menschen über 50 Jahre haben ein fünffach höheres Risiko zu 

erkranken. Auffällig ist auch, dass Menschen die in der Stadt leben öfter eine 

Vaskulitis entwickeln. Die häufigste Form ist die Riesenzellarteriitis, gefolgt von 

der Wegener-Granulomatose.(5) 

 

 

 

Tabelle 4 Vaskulitiden Bevölkerung Deutschland 1(5) 
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Es konnte kein Unterschied zwischen Süd- und Norddeutschland bezüglich 

Inzidenz aufgezeigt werden.(6) 

 

 

 

Tabelle 5 Vaskulitiden Bevölkerung Deutschland 2(6) 

 

 

Aus Tabelle 5 lassen sich die wichtigen Vaskulitiden im Kindes und Jugendalter 

ablesen. Dazu zählen die Henoch-Schönlein Purpura und das Kawasaki Syndrom. 

Einzelfälle von kutaner leukozytoklastische Angiitis, Wegener Granulomatose und 

auch Granulomatose mit Polyangiitis sind ebenfalls beschrieben. An dieser Stelle 

soll darauf hingewiesen werden, dass die kutaner leukozytoklastische Angiitis eine 

nicht-systemische Entzündung der Hautgefäße ist und somit nicht näher erwähnt 

wird.(4) 
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Bei einer weiteren Studie, bei der die Inzidenz in Norwich (England) und Lugo 

(Spanien) von primären systemischen Vaskulitiden vergleichen wurde, konnte 

man keinen Unterschied feststellen. Als man die Gesamtinzidenz dann auf die 

einzelnen Entitäten aufschlüsselte, ergab sich in Norwich eine doppelt so hohe 

Inzidenz für die Wegener Granulomatose als in Lugo.(7) 

 

 

In Japan konnte in einer Autopsie-Studie, welche Daten aus 50 Jahre beinhaltet, 

gezeigt werden, dass sogar die Polyarteriitis nodosa und Takayasu-Arteriitis vor 

dem vollendeten 15. Lebensjahr vorkommen können, auch wenn diese Fälle als 

Raritäten gelten. Bei dieser Studie wurden ca. 1,3 Millionen Leichen untersucht.(8) 

 

Abbildung 3 Autopsie(8) 

Tabelle 6 Inzidenz England-Spanien(7) 
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3.1.5 Immunpathogenese 

Primäre systemische Vaskulitiden können nach der zugrunde liegenden 

Immunreaktion klassifiziert werden. Manchmal kann auch eine Mischung der 

unterschiedlichen Immunreaktionen vorliegen. 

1. Die Typ-I-Reaktion ist eine IgE-vermittelte Entzündung. Diese findet man 

bei der allergischen Angiitis wie zum Beispiel beim Churg-Strauss-

Syndrom. Dieses Krankheitsbild befällt die kleinen Blutgefäße und bildet 

dort eine granulomatös-nekrotische Entzündung. Außerdem sind meist die 

eosinophilen Granulozyten erhöht.  

2. Die Typ-II-Reaktion ist eine Antikörper-vermittelte Entzündung. Bekannte 

Vertreter sind, das Goodpasture-Syndrom und die Gruppe der ANCA-

assoziierten Vaskulitiden. Beim Goodpasture-Syndrom werden 

Autoantikörper gegen das Kollagen der Kapillare in der Lunge und 

Nierenglomeruli gebildet. ANCA steht für antineutrophile zytoplasmatische 

Antikörper. Es ist eine Gruppe von verschiedenen Antikörper die 

unterschiedliche Antigene im neutrophilen Granulozyt als Ziele haben. Man 

unterscheidet c-ANCA (zytoplasmatisch) von p-ANCA. (perinukleär) c-

ANCA hat eine hohe Spezifität von 90% für die Wegener Granulomatose, 

aber eine niedrige Sensitivität von 30%-60%. p-ANCA ist wichtig um eine 

mikroskopische Polyarteriitis festzustellen. Allerdings kommt es bei anderen 

autoimmunologischen Erkrankungen ebenfalls zu einem Anstieg des p-

ANCAs. Oft korreliert der ANCA-Titer mit der Aktivität der Erkrankung. 

3. Bei der Typ-III-Reaktion kommt es zur Bildung von Immunkomplexen aus 

Antigenen und Antikörper, die sich an die Gefäßwand anlagern. Vertreter 

dieser Art sind die Polyarteriitis nodosa, Schönlein-Henoch-Purpura sowie 

die essenzielle Kryoglobulinämie. 

4. Die Typ-IV-Reaktion ist eine T-Lymphozyt-vermittelte Immunreaktion, 

welche auch bei der Riesenzellarteriitis vorkommt. Bei den 

Überempfindlichkeitsreaktionen I-III kommt es zu einer nekrotisierenden 

Vaskulitis. Bei Typ-IV entwickelt sich eine granulomatöse Entzündung mit 

Gefahr eines Gefäßverschlusses.(1) 
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3.2 Purpura Schönlein-Henoch 

3.2.1 Definition 

Eine Purpura Schönlein-Henoch-Erkrankung liegt vor, wenn der Patient eine 

tastbare Purpura hat und mindestens ein Nebenkriterium erfüllt wird.  Als Purpura 

bezeichnet man Hautblutungen, die unterschiedlich ausgeprägt sein können. Als 

Nebenkriterium gelten: (9,10) 

- diffuser Bauchschmerz 

- Biopsie, welche IgA-lastig ist 

- akute Arthritis oder Arthralgie 

- Nierenbeteiligung (Hämaturie / Proteinurie) 

 

Abbildung 4 HSP Symptome(10) 

 

 

Tabelle 7 Symptome 1(10) 
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3.2.2 Ätiologie 

Oft entwickelt sich die Krankheit im Zusammenhang mit einer voraus gegangener 

Infektion. Mycoplasma pneumonia und Influenza-Viren spielen dabei eine nach 

derzeitigen Stand, entscheidende Rolle.(4,11) 

Es konnte keine erhöhte Inzidenz bei Meningokokken-geimpften Menschen 

festgestellt werden.(12) 

Patienten mit dem VEGF-634 CC-Genotyp bilden öfter eine Nephritis im Rahmen 

einer HSP aus.(13) 

 

 

Tabelle 8 Genotyp 1(13) 

 

Ebenso ist der VEGF-Wert im Blutplasma erhöht.(13) 

 

 

Tabelle 9 Genotyp 2(13)  
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3.2.3 Pathogenese 

Es handelt sich um eine Typ-III-Reaktion. Dabei lagern sich IgA-Immunkomplexe 

subendothelial in kleinen Gefäßen ab. Anschließend wird das Komplementsystem 

aktiviert.(4)  

Es gibt einige Erkrankungen wie das Multiple Myelom, die diesen Wert ebenfalls 

erhöhen. Es gibt Hinweise, dass ein Subtyp IgA1, eine zentrale Rolle spielen 

könnte. Jedoch bedarf es hier noch genaueren Forschungen, um dies zu 

bestätigen.(14) 

 

 

 

 

Abbildung 5 IgA1(14) 

 

 

 

 

 

 



 

 24 

3.2.4 Epidemiologie 

HSP hat eine Inzidenz von 13 pro 100 000 Kinder. Meistens tritt sie um das 6 

Lebensjahr auf. Buben sind geringfügig häufiger betroffen als Mädchen. Dies gilt 

vor allem vor dem 10. Lebensjahr. Im Herbst und Winter erkranken mehr Kinder 

als im Frühling oder Sommer.(15) 

 

 

 

 

 

 

Abbildung 6 HSP Epidemiologie(15) 
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Die Annahme, dass Buben öfters betroffen sind, konnte wenn auch in anderem 

Verhältnis als in der vorigen Studie, bestätigt werden. In Abbildung 7 wird der 

Zusammenhang dargestellt.(16) 

 

 

 

Abbildung 7 M:F-Verteilung(16) 
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3.2.5 Klinik 

Die HSP verläuft schubweise und bildet hauptsächlich streckseitig und am Gesäß 

makulöse und papulöse Hautveränderungen sowie Petechien. Die Patienten 

entwickeln Fieber und scheinen schwer krank zu sein. Es kann zum Gelenksbefall 

kommen. Dies äußert sich in Schmerzen und Bewegungseinschränkung. Folge ist, 

dass die Kinder nicht mehr laufen wollen. Es kann zu Magen-Darm-Einblutungen 

kommen sowie zu einer Invagination. Der Bauchschmerz wird oft als kolikartig 

beschrieben. Es bildet sich in einem Drittel der Patienten eine Glomerulonephritis, 

die mit Makrohämaturie oder Mikrohämaturie einhergeht. In seltenen Fällen 

kommt es zum Befall von Hirngefäßen. Die Folgen davon können Paresen, 

Krämpfe, Verhaltensstörungen oder Bewusstseinseinschränkungen sein. Das 

Finkelstein Seidlmayer-Syndrom ist eine besondere Ausprägung, bei der es zu 

schmerzhaften Ödemen und Hautblutungen im Gesicht oder Extremitäten kommt.  

Selten liegt auch ein Bluthochdruck vor. (4,17-20) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabelle 10 Symptome 2(22) 
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Abbildung 8 cerebrale Vaskulitis 1(19) 

 

 

 

Abbildung 9 cerebrale Vaskulitis 2(20) 

 

Bei einer anderen Studie ist die Niere nur in 26% der Fälle beteiligt. Zudem konnte 

sie belegen, dass ältere Kinder häufiger eine Nephritis aufweisen.(21) 
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Tabelle 11 M:F-Verteiligung(21) 

 

 

Bei gegebener Nierenbeteiligung ist die Wahrscheinlichkeit erhöht dass auch das 

Skrotum befallen wird, im Vergleich zur Gruppe die keine Nierenbeteiligung 

besitzen. Die Fallzahl dabei ist äußerst niedrig.(22) 

 

 

Tabelle 12 Organbeteiligung(22) 
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In den meisten Fällen (85,7%) entwickelt sich eine Nierenbeteiligung im ersten 

Monat.(22) 

 

 

Tabelle 13 Zeitpunkt der Nierenbeteiligung(22) 

 

                                    Abbildung 10 Alter(22) 

 

Abbildung 11 HSP Symptome(17) 

Im linken Diagramm kann 

man erkennen, dass ältere 

Patienten eine wesentlich 

höhere Nierenbeteiligung 

aufweisen. (22) 
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3.2.6 Diagnostik 

CRP oder BSG sind nur bei einem Drittel der Betroffenen erhöht. Jeder zweite 

Patient und jede zweite Patientin hat entweder einen oder beide dieser 

Entzündungswerte erhöht.(18) 

Der IgA-Wert und anfangs auch der Komplementspiegel sind oft erhöht.(4) 

 

 

 

Tabelle 14 Laborwerte(18) 
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Bei Hämaturie oder Proteinurie kann eine Nieren-Biopsie gerechtfertigt sein, um 

eine sichere Diagnose zu gewährleisten und es zu einer intensiveren Therapie 

kommen kann. Am häufigsten findet man eine mesangiale Proliferation sowie eine 

Bindegewebsvermehrung.  Je stärker das Leitsymptom ausgeprägt ist, desto 

höher ist auch der pathologische Grad der Läsion.(21) 

 

 

 Tabelle 15 Pathologie(21) 

 

 

Es konnte ein Zusammenhang zwischen dem klinischen Schweregrad der 

Nierenbeteiligung und der morphologischen Veränderungen der Nieren bewiesen 

werden.(23) 

 

 

 

Tabelle 16 ISKDC(23) 
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Abbildung 12 Renale Biopsie(24) 
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3.2.7 Therapie 

Es konnte gezeigt werden, dass eine frühe Kortison-Gabe, den Verlauf wesentlich 

beeinflussen kann. Die Anzahl an Operationen, notwendigen Endoskopien und 

parenterale Ernährungen konnten erfolgreich reduziert werden.(25) 

 

 

Durch die Gabe von Kortison konnte auch der Bedarf von Opiaten und NSAIDs 

verkleinert werden.(25) 

 

A NSAID B Opiate 

 Abbildung 14 Kortison-Therapie 2(25) 

 

Die Blutdruckproblematik konnte damit nicht verbessert werden.(25) 

A, Surgery; B, endoscopy; C, 

parenteral nutrition;  

 

 Abbildung 13 Kortison-Therapie 1(25) 
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In einer groß angelegten randomisierten, doppelblinden und plazebo-kontrollierten 

Studie stellte man fest, dass Glukokortikoide keinen Einfluss auf die Nephropathie 

haben. Dabei wurden über 12 Monate die Proteinurie aufgezeichnet und als 

Messwert verwendet.(26) 

 

 

Abbildung 15 Kortison-Therapie 3(26) 

 

Es gibt einzelne Fallbeispiele bei denen die Patienten nach einigen Rezidiven, 

welche mit Glukokortikoide therapiert wurden, erfolgreich mittels Cholchizin und 

Aspirin dauerhaft geheilt wurden.(27) 

Bei einem Case-Report wurde beim Patient eine Tonsillektomie durchgeführt, 

zusätzlich wurde dieser mit Methylprednisolon behandelt. Der Patient litt an 

wiederkehrenden Episoden von HSP und einer dauerhaften Nephropathie. Drei 

Jahre danach wurden bei ihm weder Rezidiv noch Proteinurie festgestellt.(24) 

Im Jahr 2011 wurde eine Studie mit ähnlichen Design veröffentlicht, die den 

Sachverhalt bestätigt. Sie kommt zu dem Schluss, dass bei schwerer 

Nierenbeteiligung die Tonsillektomie gerechtfertigt ist.(28) Gegebenenfalls kann es 

auch zu einer  Nierentransplantation kommen.(29) 

Dapsone hat einen positiven Einfluss auf die Hautveränderung, kann jedoch nicht 

die Nephritis günstig beeinflussen.(30) 
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Triptolide kann die Langzeitprognose nicht günstig verändern.(31) 

 

 

Tabelle 17 Triptolide 1(31) 

 

 

Es wurde lediglich eine kurzzeitige Verbesserung der Symptome festgestellt.(31) 

 

Tabelle 18 Triptolide 2(31) 

 

 

3.2.8 Prognose 

In den meisten Fällen ist die Henoch-Schönlein Purpura eine selbstlimitierende 

Erkrankung.(32) Die Prognose ist von der Nierenbeteiligung abhängig, in seltenen 

Fällen kommt es zu einer Niereninsuffizienz.(17)  

Von allen Kindern, die eine Nephritis entwickelt haben, erreichen 7% das 

Endstadium der Niereninsuffizienz. Die 5-Jahre-Überlebensrate ist sehr hoch, in 

diesem Fall mit 57 Kindern sogar 100%.(33) 
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3.3 Kawasaki-Syndrom 

3.3.1 Definition 

Es handelt sich hier um eine Erkrankung, welche primär mittelgroße und kleine 

Gefäße befällt. Betroffen sind Kinder und Säuglinge. Während des 

Krankheitsprozesses kann es zu Lymphknotenschwellungen kommen. Daher wird 

diese Krankheit auch mukokutanes Lymphknotensyndrom genannt.(2,3)  

Klassifikationskriterien sind Fieber über mindestens fünf Tage und vier von fünf 

Nebenbedingungen. Dazu zählen: 

 

- Veränderungen, der peripheren Extremitäten oder perianale Umgebung 

- polymorphes Exanthem 

- bilaterale konjunktivale Gefäßinjektion 

- Veränderungen in der Mundhöhle oder Lippen  

- zervikale Lymphadenopathie 

 

Wenn die Koronararterien mitbetroffen sind, reichen weniger als vier 

Nebenkriterien, wie viele genau ist nicht festgelegt.(9)  

Dies wird als inkomplettes Kawasaki-Syndrom bezeichnet.(34) 
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3.3.2 Ätiologie 

Eindeutige Ursachen sind unbekannt. Infektionen können mögliche Trigger 

sein.(35,36) Möglicherweise resultiert die Krankheit aus einer Störung der 

zellulären Immunantwort.(2,4) So stehen auch einige Genpolymorphismen im 

Verdacht die Krankheit zu begünstigen.(37) 

 

 

Tabelle 19 Genpolymorphismen(38) 

 

Der ITPKC-Signalweg (Inositol-1, 4, 5-Trisphosphate 3-Kinase C) scheint ein 
Puzzlestück bei der Pathogenese zu sein. Dieser reguliert die T-Zell-Aktivierung 
und moduliert Ca-Kanäle.(38) 
 

 

Abbildung 16 ITPKC-Signalweg(38) 
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3.3.3 Pathogenese 

Die Pathogenese ist ebenfalls unbekannt. Mit Hilfe moderner Rechner und 

komplexer Mathematik versucht man der Ursache und der Pathogenese auf die 

Schliche zu kommen. Diesbezüglich zeigt die Abbildung 17 eine Vernetzung von 

erhobenen Daten. (39) 

 

 

Abbildung 17 Computerunterstützte Ursachenforschung(39) 
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Das Gen FGF23, (fibroblast growth factor) welches signifikant gehäuft bei 

männlichen KD-Patienten vorkommt, führt vermehrt zu koronaren Dilatationen. 

Über die Analyse über koronare Aneurysma und Dilatationen wird im Diskussions-

Abschnitt eingegangen.   Die FGF23-Serumwerte sind ebenfalls erhöht.(40) 

 

 

 

Tabelle 20 FGF23(40) 
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3.3.4 Epidemiologie 

Offensichtlich gibt es hinsichtlich der Inzidenz große Unterschiede. 

In Japan erkranken 217 pro 100 000 Kinder. Im Winter erkranken mehr Menschen 

als im Sommer. Das typische Alter liegt zwischen 9-11 Monaten. Männliche Kinder 

und Säuglinge erkranken häufiger.(41) 

 

 

 

Abbildung 19 KD Epidemiologie Japan 2(41) 

Abbildung 18 KD Epidemiologie Japan 1(41) 
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Wie auf den nachfolgenden Diagramm (Abbildung 20) zu sehen, gab es in den 

Jahren 1982 und 1986 zwei große Erhöhungen bei den japanischen 

Inzidenzzahlen. Die Ursache dafür konnte nicht geklärt werden. Weiters 

beobachtet man einen nahezu linearen Anstieg der Inzidenz bis zum Jahr 

2008.(41) 

 

Abbildung 20 KD Epidemiologie Japan 3(41) 

 

In Norwegen, Schweden und Finnland liegt die Inzidenz zwischen 5 -11 pro 

100 000 Kinder.(42)  

In Australien ist die Inzidenz ebenfalls im Zunehmen. Der höchste Wert war 

2005 mit 15 Erkrankungen pro 100 000 Kinder.(43)  

 

Abbildung 21 KD Epidemiologie Australien(43) 
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In einer weiteren Studie wurde die Inzidenz weltweit verglichen. Wie man 

hier sehen kann, liegen die Werte höher in Länder der 

Nordhemisphäre.(43,44) 

 

 

Abbildung 22 KD Epidemiologie Nordhalbkugel(42) 

In Europa, Nord.- und Mittelamerika erkranken die meisten Patienten in der 

Winterzeit.(45) 

 

 

 

Abbildung 23 Saisonale Verteilung(45) 
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3.3.5 Klinik 

Der Patient hat in der Akutphase hohes Fieber von 40°C oder höher. Es spricht 

nicht auf Antibiotika an. Das Fieber hält mindestens 5 Tage an. Die zervikalen 

Lymphknoten schwellen oft unilateral an. Außerdem bildet sich ein stammbetontes 

Exanthem aus. Ab den vierten Tag bilden sich Erytheme und Ödeme an 

Fußsohlen und Handflächen aus.  Begleitet wird es von einer bilateralen 

konjunktivalen Gefäßinjektion. Die Lippen verfärben sich feuerrot und werden 

rissig.  Zusätzlich bildet sich eine Erdbeerzunge und Stomatitis aus. Es kann zu 

Hepato.- oder Splenomegalie sowie Arthralgien und Arthritis kommen. In der 

letzten Phase, welche ab den 10. Tag beginnen kann, schuppt sich die Haut an 

Zehen und Fingern.(2,4,34,46) 

 

 

 

 

  

Tabelle 21 KD : iKD(46) 
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Abbildung 24 KD Symptome 1(34) 

 

 

Abbildung 25 KD Symptome 2(2) 

 

Einige Tage bevor die Diagnose gestellt wird, imponieren die Kinder noch mit 

relativ uncharakteristischen Symptomen.(47) 

Hier, eine Auflistung: 

Gereiztheit (50%), Erbrechen (44%), verminderte Nahrungsaufnahme (37%), 

Husten (28%), Durchfall (26%), Schnupfen (19%), 

allgemeine Schwäche (19%), Bauchschmerzen (18%), Gelenkschmerzen (15%), 
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3.3.6 Diagnostik 

In einer Studie wurden die Laborwerte von 380 Patienten über 20 Tage verarbeitet 

und analysiert. Dabei ist als erster Tag, der Beginn des Fiebers definiert worden.  

Die Werte der Patienten wurden in drei zeitliche Abschnitte eingeteilt. Diese lauten 

akut, subakut und genesend. Diese unterliegen genauer Bestimmungen. Akut ist 

als Zeitbereich zwischen zweiten und zehnten Tag und bevor es zu einer Gabe 

von intravenösen Immunglobulinen kam, definiert. In der akuten Phase sind vor 

allem die Leukozyten stark erhöht, dies trifft insbesondere für die neutrophilen 

Granulozyten zu. Entzündungswerte wie BSG und C-reaktives Protein sind 

ebenfalls beträchtlich hoch.(48) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

Abbildung 26 Laborwerte 1(48) 
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Es kann auch zu einem Anstieg von GGT und ALT kommen.(48) 

 

 

Abbildung 27 Laborwerte 2(48) 

 

Es gab eine höhere Anzahl an normochromen, normozytären Anämien und 

normochromen, mikrozytären Anämien. Die Hämoglobin-Werte wurden in Relation 

zu dem Alter der Patienten analysiert. Bemerkenswert ist der Anstieg der 

Thrombozyten während der Subakuten-Phase.(48) 

 

 

Abbildung 28 Laborwerte 3(48) 
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Procalcitonin ist beim kompletten Kawasaki-Syndrom signifikant höher als beim 

Inkompletten und der Kontrollgruppe. Dies gilt lediglich für die Akutphase der 

Erkrankung.(49) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Abbildung 29 Laborwerte 4(49) 

 

Der sogenannte EMP-Wert (endothelial micro-particel) könnte ein diagnostisch 

relevanter Parameter zur Unterscheidung von Vaskulitiden wie das Kawasaki-

Syndrom von febrilen Infektionserkrankungen sein.  In der nachfolgenden 

Übersicht der Ergebnisse besteht die Kontrollgruppe aus Patienten mit 

fieberbehafteten Krankheiten. Weiters fällt auf, dass auch IL-6 sowie TNF-α erhöht 

sind. EMPs entstehen bei der Zerstörung von Endothel-Zellen. IL-6 und TNF- α 

sind immunmodulatorisch wirksam.(50) 

 

 

Abbildung 30 Laborwerte 5(50) 
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Für die Diagnostik von Herzkranzaneurysmen ist die Echokardiografie das erste 

Mittel der Wahl.   Gegebenenfalls kann man auch eine koronare Angiographie 

durchführen.(51,52) 

 

(Als Referenz wurde hier die koronare Angiographie verwendet.) 

 

Tabelle 22 Radiologie Aneurysma(51) 
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Abbildung 31 Radiologie Aneurysma(51) 
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Weitere Auffälligkeiten können Kardiomegalie, Klappeninsuffizienz oder 

verminderte Kontraktilität sein. Beim Auskultieren kann man auf einen 

Galopprhythmus stoßen, die Herzgeräusche können entfernt wirken. Im EKG liegt 

manchmal eine Arrhythmie vor, die Q-Welle kann verlängert sein und es gibt 

Veränderungen beim QT-Intervall.(52)  

 

Die Intimamediaverdickung der Karotiden kann im akuten Stadium ebenfalls als 

diagnostisches Kriterium herangezogen werden.  In dieser Studie wurde eine 

Kontrollgruppe verwendet. Die Patienten in der Kontrollgruppe hatten eine 

Krankheit mit ähnlichen Symptomen wie zum Beispiel eine Pneumokokken-

Pneumonie.(53) 

 

 

 

Abbildung 32 Intimaverdickung 1(53) 
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 Tabelle 23 Intimaverdickung (53)  

 

 

Abbildung 33  Intimaverdickung 2(53) 
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3.3.7 Therapie 

In einer groß angelegten Metaanalyse kommt man zu dem Schluss, dass 

Acetylsalicylsäure kombiniert mit intravenösen Immunglobulinen, die beste 

Behandlung zur Vermeidung von koronaren Aneurysmen sind.(54) 

 

 

Tabelle 24 Metaanalyse-Therapie 1(54) 

 

Heutzutage ist die Kombination von hochdosierten intravenösen Immunglobulinen 

mit Aspirin die Therapie der Wahl.(54) 

 

Tabelle 25 Metaanalyse-Therapie 2(54) 

 

Der Einsatz von Glukokortikoiden ist nach wie vor umstritten.(55) 

Bei Versagen der Standardtherapie ist eine Plasmapharese möglich. Dabei sollte 

sie so früh wie möglich durchgeführt werden.(56) 
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Eine Studie aus Japan konnte zeigen, dass Dalteparin, ein niedermolekulares 

Heparin als eine adjuvante Therapie, zu einer Reduktion von kornaren Läsionen 

sowie einer verminderten Anzahl an IVIG-resistenten Patienten führt. Die Studie 

wurde in zwei zeitlich getrennten Kohorten durchgeführt.(57) 

 

 

 

 

Tabelle 26 Dalteparin(57) 
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Infliximab, ein TNF-α-Blocker konnte in einer randomisierten, doppelblinden 

placebo-kontrollierten Studie als Primärtherapie lediglich das Fieber in der 

Anfangsphase senken. Die koronaren Läsionen konnten nicht verringert werden. 

Man beachte, dass der p-Wert nach zwei Wochen nicht aber nach fünf Wochen 

signifikant ist.(58) 

 

 

 

Tabelle 27 Infliximab(58) 

 

 

Da TNF-α beim akuten KD-Syndrom erhöht ist, wurde versucht mittels Etanercept, 

ein weiterer TNF-α-Blocker den langzeitigen Verlauf der Erkrankung günstig zu 

beeinflussen, jedoch ohne  Erfolg.(59) 
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Das männliche Geschlecht und niedriges Albumin konnten als Risikofaktoren für 

IVIG-Resistenz identifiziert werden.(60) 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabelle 28 Risikofaktoren IVIG-Resistenz(60) 
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3.3.8 Prognose 

Es konnte gezeigt werden, dass die Prognose stark davon abhängt, wie schnell 

eine Therapie begonnen wurde. Ob es sich um ein komplettes oder inkomplettes 

Kawasaki-Syndrom handelt, ist hier nicht relevant.(61) 

Die Beteiligung der Herzkranzarterien ist mitbestimmend für die Prognose der 

Patienten und Patientinnen. Etwa die Hälfte der Aneurysmen bildet sich wieder 

zurück. Einige persistieren ohne eine Stenose auszubilden. Die schlechteste 

Prognose haben die Patienten die eine Stenose, aus dem Aneurysma heraus 

entwickeln. Diese führen oft zu einem Herzinfarkt.(2,62) 

 

Abbildung 34 Prognose 1(62) 
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Die Langzeitprognose für Patienten mit großen Aneurysma an den 

Herzkranzarterien wird als gut bezeichnet. Jedoch ist dies nur mit Hilfe von 

moderner Operationsmethoden möglich.(63) Zu diesen zählen Stents, Bypässe 

und sogar Herztransplantationen.(64) 

 

 

Abbildung 35 Prognose 2(63) 

 

Es wurde versucht einen aussagekräftigen Laborwert zu finden, der Auskunft  

über die Wahrscheinlichkeit kardialer Folgen gibt. Es wurde bei dieser Studie kein 

Parameter gefunden.(65) 

 

 

Tabelle 29 Prognosefaktor(65) 
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Hyperbilirubinemia und eine Auftreibung der Gallenblase im Akutstadium werden 

in der Literatur als mögliche Risikofaktoren für koronare Aneurysmen 

gehandelt.(66) 

 

 

Tabelle 30 Hepatobiliäre Risikofaktoren(66) 
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4 Diskussion 

 

Es gibt viele verschiedene Formen von Vaskulitiden. Diese unterscheiden sich 

nicht nur durch verschiedene Symptome und Befallsmuster, sondern auch durch 

die Tatsache, dass sie in verschiedenen Altersstufen auftreten. 

 

Die Henoch-Schönlein Purpura und das Kawasaki-Syndrom sind eindeutig die 

häufigsten Vaskulitiden im Kindesalter.  Während die HSP um das 6. Lebensjahr 

auftritt, sind die meisten Patienten mit Kawasaki im Säuglingsalter. Bei beiden 

wurden Infektionserkrankungen als mögliche Trigger erkannt. Eindeutige 

Zusammenhänge wurden keine festgestellt. Möglicherweise müssen mehrere 

Kriterien zusammenspielen, damit es zu einem Ausbruch dieser Krankheiten 

kommt.  

 

Fest zu halten ist, dass die Kinder in Japan vierzigmal häufiger an dem Kawasaki-

Syndrom erkranken als in den skandinavischen Ländern. Dabei es ist wichtig zu 

beachten, dass die Sensitivität des Gesundheitssystems vergleichbar ist, da es 

sonst zu einer Verzerrung der Datenlage kommt. Die steigende Inzidenz in Japan 

könnte durch eine verbesserte medizinische Diagnostik sowie durch Veränderung 

der Definitionskriterien herbeigeführt worden sein. Umweltbelastungen sind 

sicherlich auch ein möglicher Grund dafür.  

 

Interessant ist der Einsatz von Computern, um auf mögliche Ursachen zu 

schließen. Zum einen glaube ich, dass dies bei komplexen Problemen durchaus 

von Vorteil sein kann. Allerdings muss man sich im Klaren sein, dass das Ergebnis 

oft keine medizinische Relevanz besitzen wird, da man außer aufwendige 

Verschaltungsbilder, nichts aus dem Ganzen abgewinnen kann. Außerdem ist 

damit die Pathogenese noch immer unbekannt. 
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Aufgefallen ist mir bei der folgenden Studie, dass aus einem signifikanten Wert, 

kombiniert mit einem insignifikanten Wert, ein neuer signifikanter Wert entstehen 

kann.  

 

Hier zu sehen: „Coronary dilatations“ hat einen p-Wert von 0.03 und ist signifikant. 

„Coronary aneurysms“ hat einen p-Wert von 0.64 und ist eindeutig nicht 

signifikant. Anschließend werden die Fallzahlen addiert und man erhält einen p-

Wert von 0.05, welcher gerade wieder signifikant ist. Ich möchte hier dem Autor 

keine bösen Absichten unterstellen, aber meiner Meinung nach wurde hier ein 

verhinderbarer Fehler begangen. Liest man nur die Zeile mit „Coronary aneurysms 

or dilatations“ so entsteht der Eindruck, dass beide signifikant erhöht sind. 

Natürlich ist eine Dilatation nicht so gravierend einzustufen wie ein Aneurysma, 

daher wurde die Wichtigkeit dieser Studie künstlich erhöht.    

 

 

Tabelle 31 FGF23(40) 

 

Interessant bei der HSP ist der Aspekt, dass im Sommer weniger Kinder 

erkranken als in den Wintermonaten. Dies ist ein weiteres Indiz für die 

Infektionsthese. Wichtig als behandelnder Arzt ist auf die Beteiligung der Nieren 

zu achten, da meist davon die Prognose abhängig ist. 
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Bei radiologischen Studien spielt der/die untersuchende Radiologe/in mit seiner / 

ihrer Erfahrung eine wesentliche Rolle in der Auswertung der Bilder. Dies lässt 

sich schwerer zu objektivieren, als zum Beispiel Laborwerte. Zusätzlich kann auch 

die verwendete Technik, speziell hier die Untersuchungsmaschine eine Datenlage 

enorm verändern. 
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