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Die Vaskulitis beim Kind

Vaskulitis bedeutet BlutgefaBentziindung. Da BlutgefdBe in unterschiedlichster GroBe tberall im
Korper vorkommen, kann man sich die Vielgestaltigkeit der Vaskulitis-Erkrankungen leicht
vorstellen. Die Entziindung der BlutgefaBe kann dazu fiihren, dass die GefaBe durchlassig werden.
Es entstehen kleine Blutungen. Oder es kommt zu Einengungen des GefdBkanals mit
Durchblutungsstérungen. Auch Erweiterungen und Aussackungen der GefaBwiande sind mdglich.
Bei kleinen GefdBen nennt man dies Teleangiektasien, bei groBen GefaBen spricht man von
Aneurysmen. Im Bereich der Aneurysmen ist die GefaBwand diinn und kann einreiBen mit der
Gefahr groBerer Blutungen. An den erweiterten Stellen bilden sich auBerdem leicht Blutgerinnsel,
die die Blutbahn verstopfen konnen. Am haufigsten erkranken bei der Vaskulitis die BlutgefaB3e
unter der Haut, weshalb die meisten Vaskulitisformen mit Hautverdnderungen einhergehen. Aber

auch Gelenke, Muskeln, die inneren Organe, das Gehirn oder die Augen kdnnen betroffen sein.

Man unterteilt die Vaskulitis-Syndrome in so genannte primdre Vaskulitiden, bei denen die
GefaBentziindung allein das Krankheitsbild bestimmt, und in sekunddre Formen, bei denen die
Vaskulitis nur Krankheitszeichen einer anderen Grunderkrankung darstellt. Bei diesen
Grunderkrankungen handelt es sich haufig um rheumatische Krankheiten, manchmal auch um
Infektionen. Da die Vaskulitis-Syndrome so vielgestaltig auftreten, hat man immer wieder
versucht, eine Einteilung zu finden, die die einzelnen Krankheitsformen voneinander abgrenzt

Bevorzugt wird die Einteilung nach der GroBe der jeweils betroffenen GefiaBe.

Danach gibt es Vaskulitisformen, bei denen tiberwiegend die groBen Kdrperschlagadern (Arterien)
erkranken, andere mit Befall der kleinen und mittelgroBen Arterien und schlieBlich Vaskulitiden
der kleinsten GefaBe, den Arteriolen, Kapillaren und Venolen. Allerdings halten sich die
Erkrankungen nicht immer an die definierten GefdBgrdBen. So konnen bei einer Vaskulitis der
kleinen und mittelgroBen Arterien durchaus auch kleinste GefiBe mit erkranken. Die
Uberlappungsméglichkeiten sind vielfaltig. Dennoch hat sich die Einteilung in der Praxis bewihrt,
da die Entziindung an den GefdBen der entsprechenden GroBe im Vordergrund steht und die

Krankheitszeichen vergleichbar sind.
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Die meisten Vaskulitis-Syndrome, die wir beim Erwachsenen kennen, konnen auch im Kindesalter
auftreten. Daneben gibt es zwei Erkrankungen, die typisch sind flir das Kindesalter: Die Purpura

Schoenlein-Henoch und das Kawasaki-Syndrom.

Purpura Schoenlein Henoch

Diese Vaskulitis wird meist durch harmlose Infekte ausgelost. Es erkranken die kleinsten GefaBe.
An der Haut entstehen kleine flohstichartige Blutungen, die sich vor allem tiber die Beine und
das GesaB ausbreiten. In den ersten Tagen treten immer wieder neue Blutungen auf, die alten
heilen als blaue Flecken langsam ab. Bei den meisten Kindern kommt es auch zu
Gelenkschwellungen und -schmerzen, bevorzugt an den Knie- und Sprunggelenken. Etwa die
Halfte der Kinder klagt Gber Bauchschmerzen, manchmal ist auch Blut im Stuhl. Ursache hierfir
ist eine Vaskulitis der DarmwandgefaBe. Die Entziindung kann auch die Nieren erfassen. Man
findet dann rote Blutkdrperchen oder auch EiweiB im Urin. Die Behandlung beschrankt sich auf
die Gabe von schmerz- und entziindungshemmenden Medikamenten bei Gelenkbeschwerden und
Bettruhe. Wenn Darm oder Niere erkranken, kann auch voriibergehend eine Cortisontherapie

erforderlich werden.

Bei der Purpura Schoenlein-Henoch handelt es sich um eine tGberwiegend harmlose Erkrankung.
Sie heilt meist ohne Folgeschidden ab. Allerdings kann es bei manchen Kindern tiber Wochen oder
gar Monate immer wieder zu Krankheitsschiiben, insbesondere frischen Hautblutungen kommen.
In seltenen Féllen wird die Nierenentziindung chronisch. Bei diesen Kindern besteht dann die

Gefahr, dass sich im Lauf der Jahre ein Nierenversagen entwickelt.

Kawasaki-Syndrom

Dieses nach seinem Erstbeschreiber aus Japan benannte Krankheitsbild wird auch Mukokutanes
Lymphknotensyndrom genannt, entsprechend der Verdnderungen, die an Haut, Schleimhaut und
Lymphknoten auftreten. Es erkranken iiberwiegend Kleinkinder bis zum 5. Lebensjahr. Die
Krankheit beginnt mit hohem Fieber iiber 40 Grad, meist begleitet von einem Hautausschlag,
einer Bindehautentziindung (Konjunktivitis) und Schwellungen der Halslymphknoten.

Charakteristisch sind die Veranderungen im Mundbereich: Die Lippen sind hochrot, trocken und
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rissig, die Mundschleimhaut stark gerotet, und auf der Zunge entstehen kleine Follikel, die zum
Ausdruck Erdbeerzunge gefiihrt haben. An Handen und Fiissen entstehen oOdematose
Schwellungen sowie Rotungen der Handflachen bzw. FuBsohlen. Als spates Zeichen schilen sich
bei Abklingen der akuten Krankheitssymptome die Finger- und Zehenkuppen. Die bisher
aufgezahlten Symptome gehdren zu den so genannten Hauptkriterien des Kawasaki-Syndroms.
Daneben entwickeln viele Kinder zusdtzliche Krankheitszeichen wie Arthritis, Beteiligung der
inneren Organe oder des Gehirns. Gefiirchtet ist vor allem die Entziindung des Herzmuskels

(Myokarditis). Sie kann zu Herzrhythmusstérungen oder gar zum Herzversagen fiihren.

Die Laborwerte zeigen hohe Entzlindungsreaktionen mit Anstieg der Blutsenkungsgeschwindigkeit
(BSG) und dem C-reaktiven Protein (CRP), einem EntziindungseiweiB. Auch die Zahl der weiBen
Blutkorperchen (Leukozyten) und vor allem der Blutplattchen (Thrombozyten) steigt an. Bei

Mitbefall der Leber steigen die Leberenzyme (Transaminasen) im Blut an.

Die Hauptgefahr des Kawasaki-Syndroms besteht in der Entwicklung von Aneurysmen. Diese
konnen vor allem die HerzkranzgefiBe (Koronarien) betreffen. Durch Bildung von Blutgerinnseln
(Thromben), die die Koronarien verstopfen, kann es zum Herzinfarkt kommen. Gliicklicherweise
kann die Ausbildung von Aneurysmen durch friihzeitige Therapie bei den meisten Kindern
verhindert werden. Bei der Behandlung des Kawasaki-Syndroms steht die Gabe von
Immunglobulinen ganz im Vordergrund. Sie muss friihzeitig erfolgen, mdglichst innerhalb der

ersten Krankheitswoche.

Die Immunglobuline werden intravends in einer Dosis von 2g/kg Korpergewicht (iber einen
Zeitraum von etwa 12 Stunden infundiert. Meist geht das hohe Fieber danach schlagartig zuriick.
Auch die tibrigen Krankheitszeichen bessern sich. Die friihe Gabe der Immunglobuline ist wichtig,
um Aneurysmen zu verhindern, die sich in der Regel zwischen der 2. bis 4. Krankheitswoche
entwickeln. Zur Sicherheit missen die Herz- und BauchgefaBe regelmaBig durch
Ultraschalluntersuchungen kontrolliert werden. Neben der Gabe von Immunglobulinen wird das
Kawasaki-Syndrom mit Acetylsalizylsdure (z.B. Aspirin) behandelt, anfangs in einer Dosierung
von etwa 50 mg/kg Korpergewicht. Nach Riickgang des Fiebers reichen ca. 5 mg/kg. Diese Dosis

wird so lange verabreicht, bis alle Krankheitszeichen wieder verschwunden und die Laborwerte
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normal sind. Wenn zwischenzeitlich Aneurysmen entstanden sind, muss die Therapie mit

Acetylsalizylsdure weiter gefilihrt werden, um die Ausbildung von Thromben zu verhindern.

Weitere primire Vaskulitis-Syndrome

Dem Kawasaki-Syndrom eng verwandt ist die Polyartriitis nodosa, die wenn auch selten, bereits
im Kindesalter auftreten kann. Der Name besagt, dass es sich um eine Entziindung von Arterien
handelt und zwar Gberwiegend der kleinen bis mittelgroBen Schlagadern. Es sind also bei beiden
Krankheiten die gleichen GefdBe betroffen. Bei der Polyarteriitis fehlen allerdings die flir das
Kawasaki-Syndrom charakteristischen Haut- und Schleimhautveridnderungen. Es (liberwiegen
vielmehr Hautverdnderungen, wie wir sie auch bei anderen Vaskulitis-Syndromen finden: Haufig
entwickeln die Kinder schmerzhafte geriotete Knoten, die sich an verschiedenen Korperstellen
ausbreiten; oder es lberwiegen blduliche netzartige Hautverdnderungen, die so genannte Livedo

reticularis.

Gelegentlich fiihrt die GefaBentziindung zu einer starken Durchblutungsstérung. Dann entstehen
an den betreffenden Stellen Gewebsschiden: Geschwiire (Ulzerationen) und Nekrosen. Die
Polyarteriitis nodosa bleibt manchmal auf die Haut beschrinkt (kutane Form), meist sind jedoch
zusatzlich innere Organe, das Nervensystem, Gelenke, Muskeln oder die Augen mit betroffen.

Bei Jungen kommt es hdufig zur Entziindung der HodengefiBe.

Die entziindeten Arterien neigen wie beim Kawasaki-Syndrom zu Erweiterungen und
Aussackungen (Aneurysmen) mit der Gefahr von Blutungen oder GefiaBverschliissen durch

Thrombenbildung.

Bei der Polyarteriitis nodosa handelt es sich um eine meist chronisch iiber Monate bis Jahre
verlaufende Erkrankung. Sie erfordert eine intensive medikamentdse Therapie, um Organschaden
zu vermeiden. Wirksam ist Cortison, das voriibergehend eingesetzt werden muss, wenn
lebenswichtige Organe betroffen sind. Auf lange Sicht helfen Immunsuppressiva wie z.B.
Methotrexat. Bei schweren Erkrankungen muss mit Cyclophosphamid, einem Zytostatikum
(Zellgift) behandelt werden. Gliicklicherweise kann man heutzutage mit diesen Medikamenten die

Erkrankung recht gut behandeln. Bei friihzeitigem Einsatz konnen bleibende Schaden vermieden
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werden. Gelegentlich kommt es zu neuen Krankheitsschiben, die wiederum eine medikamentdse
Therapie erforderlich machen. Von der Polyarteriitis nodosa wird eine mikroskopische Polyarteriitis
oder besser Polyangiitis abgegrenzt. Beide Erkrankungen zeigen die gleichen feingeweblichen
Veranderungen an den GefaBen (nekrotisierende Entziindung), nur sind bei der mikroskopischen
Form iiberwiegend kleine GefidBe, die Arteriolen, Kapillaren und Venolen betroffen. Bei diesen
Patienten erkranken vor allem die Nieren, hdufig auch die Lungen. Im Blut findet man neben

erhdhten allgemeinen Entziindungszeichen hdufig bestimmte Antikdrper, die ANCA.

Die mikroskopische Polyarteriitis hat Ahnlichkeit zur Wegener-Granulomatose, einer weiteren
Vaskulitisform, die gelegentlich beim Kind auftritt. Auch hier sind vor allem kleine GefiB3e
betroffen und Organverdnderungen zeigen sich bevorzugt an der Niere oder Lunge. Haufig
beginnt die Erkrankung mit Beschwerden im Nasen-Rachen-Raum, z.B. blutigem Schnupfen

oder Geschwiiren in der Mundschleimhaut. Daneben kdnnen wie bei anderen Vaskulitisformen

Haut, Gelenke, Muskeln und zahlreiche weitere Organsysteme erkranken.

Die Wegener-Granulomatose beginnt oft schleichend mit nur leichten Symptomen tber Monate
bis Jahre, und kann sich dann plétzlich zu einem schweren generalisierten Krankheitsbild
entwickeln. Im Blut findet man hohe Entziindungszeichen. Typisch fiir die Erkrankung ist der
Nachweis von spezifischen Antikérpern, den c-ANCA. Die Behandlung erfordert bei bedrohlichem
Organbefall eine stark wirksame medikamentose Therapie. Sie gestaltet sich dhnlich wie bei der
Polyarteriitis nodosa mit Cortison und Cyclophosphamid. Bei leichteren Formen eventuell auch
Methotrexat oder Azathioprin. Die Therapie sollte friihzeitige eingesetzt werden, um bleibende
Organschdaden zu verhindern. Leider neigt die Erkrankung zu Schiiben, so dass die Medikamente

oft liber langere Zeit und gegebenenfalls wiederholt verabreicht werden miissen.

Eine Vaskulitis der groBen Arterien ist die Takayasu-Arteriitis. Betroffen sind vor allem die
Hauptschlagader (Aorta) und ihre groBen Seiteniste. Die GefiBentziindung fiihrt zur
Verengung der erkrankten GefiBe und somit zu Durchblutungsstéorungen. Typisch sind

Schmerzen in den Armen, seltener in den Beinen, die vor allem bei Belastung auftreten, in Ruhe
rasch zurlickgehen. Die Pulse an betroffenen Armen oder Beinen sind nicht oder nur schwach

tastbar. Bei Befall der Nierenarterie kommt es zum Bluthochdruck. Manchmal bilden sich an den
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erkrankten GefaBen Aneurysmen. Wenn diese einrei3en, kann es zu inneren Blutungen kommen.
Die Takayasu-Arteriitis geht oft mit zusatzlichen Beschwerden einher. Die Kinder sind in ihrem
Allgemeinzustand beeintrachtigt, haben Fieber und Gelenk- oder Muskelschmerzen. Eine
Hautvaskulitis duBert sich in schmerzhaften blauroten Knoten (Erythema nodosum). Die
Behandlung erfordert Cortison in anfangs hoher Dosierung. Damit kann die Vaskulitis bei etwa
der Halfte der Patienten beherrscht werden. Bei hartnidckigen Verlaufen kommen Methotrexat

oder Cyclophosphamid zum Einsatz.

Neben diesen beschriebenen Vaskulitisformen gibt es beim Kind noch zahlreiche Erkrankungen,
die zwar als priméare Vaskulitis zu klassifizieren sind, aber keiner definierten Krankheit zugeordnet
werden konnen. Manchmal geht diesen Vaskulitiden eine Infektion voraus, die als Ausloser fur die
Erkrankung in Frage kommt. Hiaufig handelt es sich um Virusinfektionen, aber auch Streptokokken

konnen eine Vaskulitis auslosen.

Poststreptokokken Vaskulitis

Im Kindesalter sind die Streptokokken wichtige Erreger, nach denen man bei einer Vaskulitis
suchen muss. Die Vaskulitis beginnt dann oft Tage bis Wochen nach einer eitrigen Angina.
Manchmal verlauft die Streptokokkeninfektion auch als banale ,Erkaltung”. Das klinische Bild der
Poststreptokokken-Vaskulitis ist sehr vielgestaltig. Es kann mit den unterschiedlichsten
Hautveranderungen einhergehen. Meist findet man schmerzhafte Knoten in der Haut, oder auch
kleine Blutungen. Hiufig klagen die Kinder lber Gelenk- oder Muskelschmerzen. Sie haben
Fieber und fiihlen sich allgemein recht krank. Bei den inneren Organen muss vor allem auf eine
Beteiligung der Nieren geachtet werden, aber auch andere Organe kdonnen mit erkranken. Im
Blut findet man meist hohe Entzlindungszeichen und kann Streptokokken-Antikdrper nachweisen

(z.B. den ASL). Manchmal wachsen im Rachenabstrich noch Streptokokken.

Meist sind die Bakterien jedoch nicht mehr nachweisbar, vor allem wenn zuvor antibiotisch
behandelt wurde. Dennoch sollte man die Vaskulitis nochmals mit Antibiotika behandeln, bei
schweren Formen anfangs intravends. Die Therapie mit einfachem Penicillin reicht meist aus. Die
Behandlung sollte mindestens Gber 4 Wochen beibehalten werden, bei schweren Erkrankungen

eher langer. Manchmal ist eine vorbeugende niedrig dosierte Penicillintherapie liber Monate bis 1
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bis 2 Jahre sinnvoll. Auf jeden Fall sollte im weiteren Verlauf bei Infektionen groBziigig
antibiotisch behandelt werden, da die Poststreptokokken-Vaskulitis zu jeder Zeit wieder auftreten
kann. Insgesamt sind die Aussichten jedoch giinstig, dass die Erkrankung zur Ruhe kommt, ohne

bleibende Schaden zu hinterlassen.

Sekundire Vaskulitis

Vaskulitische Reaktionen an der Haut oder auch an anderen Organsystemen kdnnen als
Symptome bei Infektionskrankheiten auftreten. Dies gilt vor allem fiir Virusinfektionen, wie die
Hepatitis B oder C und andere. Vaskulitische Verdnderungen sind auBerdem Begleiterscheinungen
vieler rheumatischer Erkrankungen beim Kind. Gelegentlich sieht man bei der juvenilen
idiopathischen Arthritis (JIA) Hautverdnderungen vaskulitischer Natur. Dabei ist es nicht immer
einfach zu unterscheiden, ob es sich um eine JCA mit sekundéarer Vaskulitis handelt, oder ob ein
primares Vaskulitis-Syndrom mit Gelenkbeteiligung vorliegt. Am hadufigsten findet man
vaskulitische Verdnderungen bei den Kollagenosen, den rheumatischen Erkrankungen des
Bindegewebes. Dazu gehdren der Lupus erythematodes, die Sklerodermie und die juvenile
Dermatomyositis. Daneben gibt es eine Vielzahl von Mischkollagenosen, die keinem genauen
Krankheitsbild zuzuordnen sind. Bei allen diesen Erkrankungen kommen sekundare vaskulitische

Verdanderungen vor allem an der Haut vor.

Die Behandlung richtet sich nach der Grunderkrankung. Ahnlich wie bei den primzren Vaskulitis-
Syndromen kommen Cortison und Immunsuppressiva (Methotrexat, Azathioprin, Cyclosporin A)
eventuell auch Cyclophosphamid zum Einsatz. Bei Befall von Muskeln und Gelenken muss immer

von Anfang an auch intensiv krankengymnastisch behandelt werden.
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GehfeldstraBBe 24

82467 Garmisch-Partenkirchen

Telefon: 08821-7010

Telefax: 08821-73916
E-Mail:info@rheuma-kinderklinik.de

Homepage: = www.rheuma-kinderklinik.de

MI-GAP-065 Revisionsstand: 01 7 von7
19.12.06



