Die 20 wichtigsten Fragen und
Antworten zu Vaskulitiden

Das Wichtigste in Kiirze: Hier erfahren Sie in einer Art Interview durch
20 Fragen und Antworten die wissentlichen Fakten zur Erkrankung

»Vaskulitis«.

Allgemein

1. Was ist eine Vaskulitis? Eine Entziindung
von Gefdfen wird als Vaskulitis bezeichnet.
Die GefaBentziindung kann durch eine Verrin-
gerung der Blutzufuhr den Kérper schadigen.

2. Welche Formen der Vaskulitis gibt es?
Vaskulitiden werden nach der Gréf3e der be-
troffenen Gefdfie eingeteilt. Es gibt Vaskuli-
tiden (Mehrzahl von Vaskulitis) kleiner GefiRe
(z.B. die Granulomatose mit Polyangiitis oder
mikroskopische Polyangiitis), mittelgrofier
Gefafie (z.B. die Polyarteriitis nodosa) und
grofer GefdRe (z.B. die Riesenzellarteriitis).

3. Welche Ursachen sind fiir eine Vaskuli-

tis bekannt? Bei den meisten Vaskulitis-For-
men handelt es sich um eine Autoimmuner-
krankung, d. h., das eigene Immunsystem
greift ohne erkennbare Ursache die GefaRe
an. Einzelne Vaskulitis-Formen kdnnen durch
Infektionen (z. B. die kryoglobulindmische
Vaskulitis, oft durch das Hepatitis-C-Virus)
oder verschiedene Medikamente (vor allem
bei Hautvaskulitiden) ausgeldst werden.

4. Welche Organe konnen durch eine Vasku-
litis geschddigt werden? Grundsétzlich kdn-
nen alle Organe des Korpers betroffen sein.
Welche Organe bevorzugt betroffen sind,
hangt von der Grof3e der betroffenen Gefdafle
ab und unterscheidet sich somit zwischen
den einzelnen Vaskulitis-Formen.

Diagnose

5. Wen betrifft eine Vaskulitis? Vaskuli-

tiden kdnnen in jedem Lebensalter auftre-
ten. Allerdings gibt es Vaskulitiden, die nur
in bestimmten Altersgruppen auftreten. Zum
Beispiel erkranken an einer sogenannten Ka-
wasaki-Erkrankung fast ausschliefilich Kinder
und Jugendliche, wahrend eine sogenannte
Riesenzellarteriitis erst ab dem 50. Lebens-
jahr auftritt.

6. Was sind die typischen Symptome? All-
gemeine Krankheitserscheinungen wie Fie-
ber, Gewichtsverlust oder Gelenkschmerzen
konnen bei vielen Vaskulitis-Formen auftre-
ten. Andere Symptome unterscheiden sich
zwischen den einzelnen Vaskulitiden. Bei der
Riesenzellarteriitis kommt es z. B. hdufig zu
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Schldfenkopfschmerzen und Kauschmerzen.
Bei den Kleingefafivaskulitiden sind u. a. rote
Flecken an den Beinen, ein Taubheitsgefiihl
der FiiRe oder auch Nasenbluten oder Blut-
husten hdufige Symptome.

7. Wie wird die Diagnose gestellt? Oft dau-
ert es leider sehr lange, bis eine korrekte Di-
agnose gestellt werden kann. Die Symptome
kdonnen anfangs wenig spezifisch sein und
viele Arzte kennen diese seltenen Erkran-
kungen meist nicht ausreichend gut, was die
Dauer bis zur Sicherung der Diagnose erho-
hen kann. Bestimmte Blutwerte und Bildge-
bende Verfahren (Ultraschall, MRT etc.) kdn-
nen auf die Diagnose schlieen lassen. Die
Sicherung der Diagnose einer Vaskulitis ge-
lingt dann hdufig iber eine Gewebeprobe
(Biopsie™).

8. Zu welchem Facharzt sollte man gehen?

Zu Beginn der Erkrankung stellen sich Pati-
enten meist beim Hausarzt oder je nach fiih-
rendem Problem auch schon beim Facharzt
(z.B. einem Hautarzt) vor. Bei etablierter Dia-
gnose einer Vaskulitis sollten Patienten feder-
fuhrend von einem Rheumatologen behandelt
werden, da dieser die Komplexitat der Erkran-
kungen am besten kennt und die Therapie am
besten koordinieren kann. Die Behandlung
sollte aber als Teamleistung mit dem Haus-
arzt und - je nach Befall — anderen Spezialis-
ten erfolgen.

9. Wie findet man den richtigen Experten?
Lokal geben Hausdrzte gute Tipps liber die
ortliche Versorgungslandschaft. Im Internet
finden sich verschiedene Seiten und Ange-
bote von auf Vaskulitis spezialisierten Zen-
tren. Patientenvereinigungen und Versor-
gungslandkarten (Seite 206) konnen helfen,
einen Experten in der eigenen Region zu fin-
den.

10. Gibt es Selbsthilfegruppen? Zahlrei-
che Patienten sind in Selbsthilfegruppen
(Seite 172) organisiert und man bekommt
hier gute Ratschldge — nicht nur von ande-
ren Betroffenen, sondern auch von Experten.
Schulungs- und Infomaterial sowie regelma-
Rige Fortbildungen kénnen das Wissen um
die Erkrankungen bei Patienten fordern.

Therapie

11. Wird eine Vaskulitis immer mit Korti-

son behandelt? Im Prinzip ja. Insbesondere
am Anfang und bei Schiiben der Erkrankung
kommt man um eine Kortison-Therapie nicht
herum. Kein anderes Medikament wirkt so
schnell und ist so effektiv wie Kortison. Dau-
erhaft sollte aber Kortison immer durch ein
anderes Medikament ersetzt werden (= Ba-
sismedikament) und idealerweise im Verlauf
ganz beendet werden. Wenn dies nicht kom-
plett umsetzbar ist, wird angenommen, dass
zumindest eine Tagesdosis von unter 5 mg ak-
zeptabel ist.

12. Mit welchen anderen Therapien kann die
Vaskulitis behandelt werden? Zur Behand-
lung von Vaskulitiden gibt es heutzutage zum
Gliick eine Reihe von sehr wirksamen und si-
cheren Medikamenten, die nicht auf Kortison
basieren. Dies sind neben den synthetischen
(oder auch chemischen) Substanzen wie Me-
thothraxat auch biologisch hergestellte Anti-
korper wie zum Beispiel Tocilizumab oder
Rituximab.

13. Kann man die Vaskulitis heilen oder ver-
lduft sie immer chronisch? Eine Heilung
durch diese Medikamente im engeren Sinne
ist noch nicht moglich, und viele Patienten
miissen die Medikamente lange Zeit (manch-
mal lebenslang) einnehmen, um die Erkran-
kung zu kontrollieren. Wenn eine Vaskulitis
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aber z.B. nach einer Infektion einen Auslo-
ser hatte, finden sich Verldufe, die auch nach
dem Erreichen einer Krankheitskontrolle und
dem Absetzen aller Medikamente ruhig blei-
ben kénnen.

14. Kann man an einer Vaskulitis sterben?
Eine Vaskulitis kann — je nach Auspragung —
eine sehr ernste und auch gefdhrliche Erkran-
kung sein. Vor Einfiihrung effektiver Medi-
kamente (vor allem in der Vor-Kortison-Ara)
starben sehrviele Patienten bereits nach kur-
zer Krankheitsdauer. Heute sehen wir dies

kaum noch und fast alle unserer Patienten ha-

ben unter einer guten Therapie eine normale
Lebenserwartung.

15. Sind die Medikamente lebenslang einzu-
nehmen? Das ist meistens nicht notwendig.
Die Dauer der Therapie richtet sich nach der
Schwere der Erkrankung und nach der Krank-
heitsaktivitat. Eine Dosisreduktion oder auch
Beendigung der Therapien ist fiir viele For-
men der Vaskulitis bei guter Krankheitskon-
trolle irgendwann moglich. Dies sollten Pa-
tienten und Therapeuten immer gemeinsam
entscheiden.

16. Was sind die wichtigsten Ziele der The-
rapie? Es gehtvorallem darum, die Entziin-
dung zu kontrollieren und so Schdaden an den
einzelnen BlutgefdaBen oder Organen zu ver-
hindern. Auch wenn es im eigentlichen Sinne
keine Heilung gibt, fiihren die aktuellen The-
rapiekonzepte haufig zu einer Art »Einschla-
fen« der Vaskulitis, was man als Remission
bezeichnet.

17. Hat die Therapie schwere Nebenwirkun-
gen? In der Tat gilt heutzutage bei der Aus-
wahl der Therapie vor allem, dass neben ei-
ner sehr guten Wirksamkeit moglichst geringe
Risiken fiir schwere Nebenwirkungen beste-
hen diirfen. Haufig kann durch die Dosis und
Dauer der Therapie das Risiko schwerer Ne-
benwirkungen reduziert werden. Auch re-
gelmafige Kontrollen oder unterstiitzende
MaBnahmen konnen helfen, schwere Neben-
wirkungen zu vermeiden.

18. Welche Nebenwirkungen kann die Kor-
tison-Therapie haben? Von der Vielzahl der
moglichen Nebenwirkungen gelten Infektio-
nen durch Bakterien, Viren oder Pilze als das
wichtigste Risiko. Andere Risiken wie Haut-
verdnderungen, Osteoporose oder Stoffwech-
selverdnderungen sind ebenfalls nicht zu un-
terschatzen, treten jedoch zumeist erst im
weiteren Verlauf der Therapie auf.

19. Gibt es Mdglichkeiten, Nebenwirkungen
vorzubeugen? Fiir einzelne Therapien gibt es
die Moglichkeit, durch die Einnahme weite-
rer Mittel die Risiken von Nebenwirkungen zu
vermeiden. So ist zum Beispiel bei der The-
rapie mit Kortison eine Gabe von Vitamin D
sehr sinnvoll, bei einer MTX-Therapie die Ein-
nahme von Folsdure und bei Cyclophospha-
mid eine Gabe von Uromitexan.

20. Was kann man selbst zur Besserung oder
Heilung beitragen? Da Heilung im eigentli-
chen Sinne bei diesen Erkrankungen nicht
moglich ist, bleibt es dabei, dass Patienten
zumindest zu einer guten Kontrolle der Ent-
ziindung beitragen konnen. Dazu zahlen unter
anderem eine ausgewogene Erndhrung sowie
auch eine gesunde Lebensweise, wie viel Be-
wegung, nicht rauchen und negativen Stress
vermeiden.
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Der Weg zur
Diagnose

Die Diagnosestellung ist hdufig schwie-
rig und langwierig, Patienten haben
oftmals eine »Odyssee« hinter sich. In
den folgenden Kapiteln erfahren Sie
alles zur Entstehung, Einteilung und
Diagnosestellung.
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Was ist eine Vaskulitis?

Jan Henrik Schirmer, Nils Venhoff

Die Vaskulitiden® (Mehrzahl von »Vasku-
litis«) sind eine Gruppe sehr unterschiedli-
cher Erkrankungen, denen gemein ist, dass
es zu einer Entziindung von BlutgefdRen
kommt. Obwohl sich die Vaskulitiden in ih-
rer Entstehung, ihren Ursachen und ihren
Krankheitsmanifestationen deutlich vonein-
ander unterscheiden, werden sie unter dem
Sammelbegriff »Vaskulitis« zusammenge-
fasst.

Viele Vaskulitiden sind Autoimmunerkran-
kungen®. Das bedeutet vereinfacht, dass ih-
nen eine Fehlsteuerung des Immunsystems
zugrunde liegt. Bei den Vaskulitiden ldauft
eine fehlgerichtete oder unzureichend kon-
trollierte Abwehrreaktion des Immunsys-
tems™ in den BlutgefiRen des Koérpers ab,
ohne dass dort Krankheitserreger (zum Bei-
spiel Bakterien oder Viren™) bekimpft wer-
den miissten. Die Entziindungsreaktion
schddigt dann die eigenen BlutgefifSe bzw.
die iiber die betroffenen Gefdf3e mit Blut
versorgten Organe.

Um die sehr unterschiedlichen Vaskuli-
tis-Krankheitsbilder verstehen zu kénnen,
muss man sich zundchst vergegenwadrtigen,
wie das Blutgefdf8system im menschlichen

Korper aufgebaut ist. Die Erscheinungsbilder
der einzelnen Vaskulitis-Erkrankungen re-
sultieren daraus, an welchem Ort im Kérper
kleinere oder grofRere GefdRRe betroffen sind.

Das Blutgefafisystem des
menschlichen Korpers

Jeder hat bereits vom »Blutkreislauf« ge-
hort - aber was bedeutet das eigentlich ge-
nau? Das Blutgefdf3system im Kérper ist als
geschlossener Kreislauf angelegt, den das
Blut immer wieder von Neuem durchflief3t.
Der Herzmuskel ist die Pumpe, die diesen
Kreislauf in Gang halt. Genau genommen
liegen sogar zwei Blutkreisldufe vor, die mit-
einander verbunden sind, aber unterschied-
liche Funktionen haben: Im kleinen Kreis-
lauf (auch Lungenkreislauf genannt) wird
sauerstoffarmes Blut von der rechten Herz-
kammer zur Lunge gepumpt. Dort kann ein-
geatmeter Sauerstoff aus der Lunge ins Blut
aufgenommen und gleichzeitig zum Bei-
spiel Kohlenstoffdioxid (CO,) vom Blut in
die Lunge abgegeben und ausgeatmet wer-
den. Das mit Sauerstoff angereicherte Blut
flieBt dann zuriick zum Herz in die krafti-
gere, linke Herzkammer, die es in den gro-
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Ben Kreislauf (auch »Kérperkreislauf«
genannt) pumpt. Der Kérperkreislauf trans-
portiert den in der Lunge aufgenommenen
Sauerstoff dann in alle Gewebe und Organe
des Korpers, gibt ihn dort ab und transpor-
tiert beispielsweise CO, und andere nicht
mehr benotigte Stoffwechselprodukte aus
den Geweben ab. Das Blut flie3t zuriick zum
Herz, wird dort dann erneut von der rech-
ten Herzkammer in den Lungenkreislauf ge-
pumpt und der Kreislauf beginnt von Neuem
(Abb. Seite 20).

Gefale, die Blut vom Herz wegfiihren, hei-
Ren Arterien”. GefiRe, die das Blut zum
Herz zuriickfithren, heiSen Venen. Im Kor-
perkreislauf fithren Arterien also sauer-
stoffreiches Blut vom Herz weg in Richtung
Gewebe bzw. zu den Organen, und die Ve-
nen transportieren sauerstoffarmes Blut zu-
riick zum Herz. Im Lungenkreislauf ist es
umgekehrt: Hier flief3t sauerstoffarmes Blut
in den Lungenarterien zur Lunge hin, und
in den Lungenvenen flief3t sauerstoffreiches
Blut zum Herz zuriick. Das Blut durchflief3t
also immer wieder den Kérper- und den
Lungenkreislauf.

Das GefdRsystem hat viele Aufzweigun-
gen, dhnlich einem Baum mit Asten. Im Kér-
perkreislauf pumpt das Herz das Blut zu-
nichst in die Aorta® (Hauptschlagader), die
grofte Arterie des Korpers (Abb. Seite 21).
Von der Aorta zweigen zahlreiche Aste (Ar-
terien) ab, etwa fiir die Blutversorgung des
Kopfs (Halsschlagadern), der Arme, der in-
neren Organe (u.a. Niere, Darm, Lunge) und
der Beine. Diese Arterien verzweigen sich
dann immer weiter in immer kleiner wer-
dende »Unter-Aste«. Kleiner werdende Aste
haben dann - je nach Grof3e - eigene Na-
men, z.B. kleine Arterien, Arteriolen™ oder
Kapillaren®.

Was ist eine Vaskulitis?

Kapillaren sind die Gefdf3e mit dem kleins-
ten Durchmesser, die fast alle Gewebe des
Korpers durchziehen. In den Kapillaren fin-
det ein kontinuierlicher Stoffaustausch (von
beispielsweise Sauerstoff, Zucker oder Ei-
weilBen) zwischen Blut und Organen statt.
So wird in den Kapillaren des Kérperkreis-
laufs zum Beispiel Sauerstoff ins Gewebe
abgegeben und Kohlenstoffdioxid aus dem
Gewebe aufgenommen. Die Kapillaren verei-
nen sich dann zu kleinsten Venen® (den so-
genannten Venolen®), die sich wiederum
vereinen zu immer grofleren Venen. Die Ve-
nen des Kérperkreislaufs miinden schlief3-
lich in die obere und untere Hohlvene™
(Vena cava superior” im Brustkorb und Vena
cava inferior” im Bauchraum), die das Blut
zuriick zum Herz fiihren.

Aufgaben des Blutkreislaufs

Die kontinuierliche Versorgung der Organe
und Gewebe mit Sauerstoff ist fiir ihr Uber-
leben essenziell: Bereits nach wenigen Mi-
nuten unterbrochener Sauerstoffversorgung
beginnen die Zellen abzusterben.

Die Funktion des Bluts ist aber nicht be-
schrankt auf den Transport von Sauerstoff
aus der Lunge zu den anderen Organen —
und von CO, von diesen Organen zuriick zur
Lunge. Jedes Organ des menschlichen Koér-
pers steht {iber die Kapillaren im Austausch
mit dem Blutkreislaufsystem. Das Blut {iber-
nimmt neben dem Transport von Sauerstoff
und CO, zahlreiche andere Funktionen, wie
etwa die Erndhrung der Gewebe.

Ndhrstoffe (beispielsweise Zucker, Fette, Ei-
weile, Vitamine und Spurenelemente) wer-
den {iber den Darm aus der Nahrung aufge-
nommen und ins Blut abgegeben, von dem
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Der Weg zur Diagnose

sie zur Erndhrung aller Gewebe weitertrans-
portiert oder zu Speicherorganen (wie der
Leber, den Muskeln und dem Fettgewebe)
transportiert werden. Ebenso kénnen bei
Bedarf Nahrstoffe (etwa Zucker aus der Le-
ber) wieder freigesetzt und iiber das Blut
weitertransportiert werden.

Nicht mehr benétigte oder gar in groBeren
Mengen schadliche Stoffwechselprodukte,
die laufend von unseren Kérperzellen produ-
ziert werden, gelangen mit dem Blutfluss zur
»Entgiftung« in Ausscheidungsorgane, zum
Beispiel Leber oder Nieren. Die Nieren fil-

trieren das Blut, wobei Harn (Urin) erzeugt
wird, mit dem diese Abfallstoffe iiber die
Blase ausgeschieden werden konnen. Gleich-
zeitig werden wertvolle Stoffe wie Zucker
und Eiweil3e von der Niere zuriickgewonnen,
damit sie nicht mit dem Harn ausgeschieden
werden und verloren gehen. Die Leber kann
zahlreiche giftige Substanzen oder Abfall-
stoffe durch Stoffwechselprozesse verandern
und schlieflich in die Gallenfliissigkeit ab-
geben. Mit der Galle* gelangen diese Schad-
stoffe dann zur Ausscheidung in den Darm.

Der Blutkreislauf erndhrt unter anderem
auch das Nervensystem, welches grob in
zwei Teile unterteilt wird: das zentrale Ner-
vensystem (Gehirn und Riickenmark) und
das mit dem zentralen Nervensystem ver-
bundene periphere Nervensystem® (den
ganzen Korper durchziehende Nerven). Ner-
venzellen {ibermitteln Signale Giber weite
Strecken im Kérper. Sie kénnen sowohl Si-
gnale von peripher nach zentral (z.B. ei-

<e Dargestellt sind der Korper- und Lungen-
kreislauf. Gefde mit sauerstoffreichem Blut
sind rot, Gefaf’e mit sauerstoffarmem Blut
sind blau dargestellt. In der Lunge (A) wird das
Blut durch die Atemluft mit Sauerstoff bela-
den, gleichzeitig wird Kohlendioxid (CO,), das
beim Stoffwechsel im Korper anféllt, abgeat-
met. Das sauerstoffreiche Blut (rot) fliet dann
zur linken Herzkammer (B), von wo aus es tiber
die groBen Hauptschlagadern (C, = Aorta) zu
den inneren Organen (D) und dem Gehirn (E)
gelangt. In den Organen wird der Sauerstoff
abgegeben, das sauerstoffarme Blut (blau)
flieRt zuriick zur rechten Herzkammer (F), wel-
che das Blut in den kleinen Kreislauf und in
die Lungen (G) pumpt, wo es erneut mit Sauer-
stoff gesattigt wird. Der Kreislauf beginnt dann
von vorne.
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Was ist eine Vaskulitis?

Sauerstoffgehalt im Blut

++ +

Arterien

Kapillaren

Blutfluss

2 Darstellung der Mikrozirkulation. Die grof3eren Arterien verzweigen sich immer weiter, zundchst
in Arteriolen und das noch kleinere Kapillarbett. Die Kapillaren sind die kleinsten Gefd3e im Kor-
per, in denen der Sauerstoff- und CO,-Austausch stattfindet. Am Ende des Kapillarbettes flie3t
das Blut tiber die kleine Venen (Venolen) zuriick in die groBeren Venen und zur rechten Herzkam-
mer. All diese Abschnitte der Gefafie konnen durch Vaskulitiden betroffen sein, je nach Grof3e des
betroffenen Gefdfies spricht man dann von Grof3-, Mittel- oder Kleingefavaskulitis.

nen Schmerzreiz oder Tastempfinden aus
einer Hand iiber das Riickenmark bis ins Ge-
hirn), als auch Signale von zentral nach pe-
ripher tibermitteln (zum Beispiel ein Signal
aus dem Gehirn an einen Muskel {ibermit-
teln, sich zur Durchfiihrung einer Bewegung
anzuspannen).

Aufbau und Aufgaben des
Immunsystems

Das Immunsystem ist fiir die Abwehr un-
seres Korpers gegen Krankheitserreger zu-
stdndig. Es besteht aus mechanischen und
chemischen Barrieren (beispielsweise Haut-
und Schleimhdute, Darm, Harntrakt), zahl-
reichen Organen (darunter Lymphknoten,
Milz, Mandeln, Knochenmark™), unter-
schiedlichen Zellen (Leukozyten®: weiRe
Blutkérperchen) sowie vielen kleineren Mo-
lekiilen (Antikérper®, Komplementfaktoren®,
Botenstoffe). Unser Kérper und seine Organe
sind stdndig dulleren Einfliissen ausgesetzt,
die zu Schiaden und Funktionsstérungen

fithren konnen und daher gezielt abgewehrt
werden miissen.

Hierzu zdhlen Infektionserreger (Bakterien,
Pilze, Viren, Parasiten) und Giftstoffe, aber
auch veranderte Korperzellen, die zu bosar-
tigen Tumoren werden kdnnen. Das Eindrin-
gen in unseren Korper, die Verbreitung und
Schadigung miissen durch das Immunsys-
tem effizient verhindert werden. Uber den
Blutkreislauf und im Lymphsystem zirkulie-
ren und patrouillieren mobile Bestandteile
des Immunsystems (Zellen, Antikérper, Ei-
weil3e) standig auf der Suche nach Eindring-
lingen, die sicher erkannt und gezielt und
schnell eliminiert werden miissen.

Die Abldufe, die sich dabei zwischen den
einzelnen Bestandteilen unseres Immunsys-
tems abspielen, sind hochkomplex und miis-
sen genauestens koordiniert sein. Bei der
Aktivierung des Immunsystems kommt es
je nach Bedarf zu lokalen oder generalisier-
ten Entziindungsprozessen, die nach Besei-
tigung des Gegners kontrolliert wieder he-
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Der Weg zur Diagnose

runterreguliert werden miissen. Bei diesen
komplexen Steuerungsprozessen kann es
schon durch kleine Einfliisse zu Fehlern mit
groflen Auswirkungen auf unseren Koérper
kommen.

Wir sprechen in diesem Fall von einer Im-
munfehlregulation®. Die kann bei entspre-
chender Auspragung und Dauer zu erkenn-
baren Fehlfunktionen und Schdden im
Korper fiihren - zu der Entstehung von Au-
toimmunerkrankungen. Wenn diese Fehl-
steuerungen in einer Entziindung von Blut-
gefiRen miinden, sprechen Arzte von einer
Vaskulitis.

Wie kommt es zur Fehlsteue-
rung des Immunsystems als
Ausloser fir Vaskulitiden?

Die genaue Ursache der Vaskulitiden ist in
der Mehrzahl der Fille nicht abschlieSend
geklart und unterscheidet sich vermutlich
von Krankheitsbild zu Krankheitsbild. Bei
den meisten Erkrankungen ldsst sich die Ur-
sache der Fehlsteuerung des Immunsys-
tems wahrscheinlich nicht auf einen einzel-
nen Ausldser reduzieren. Es gibt Hinweise
auf genetische Risikofaktoren fiir die Entste-
hung von Vaskulitiden, doch diese Risikofak-
toren sind nicht die alleinige Ursache. Nach
dem derzeitigen Stand der Forschung gehen
Mediziner davon aus, dass bestimmte Um-
weltfaktoren (etwa eine Virusinfektion oder
der Kontakt zu Schadstoffen wie etwa Niko-
tin oder bestimmten Stauben) mit dazu bei-
tragen, dass es zu einer Fehlregulation des
Immunsystems kommt - und damit letztlich
zu einer Vaskulitis.

Nur bei einzelnen sehr seltenen Vaskuli-
tis-Formen, die in der Regel bereits im Kin-

des- oder Jugendalter auftreten (Seite 120),
ldsst sich die Entstehung der Erkrankung auf
einen einzelnen Gendefekt zurtickfiihren,
die dann wie eine erbliche Erkrankung fami-
lidr stark gehduft auftreten kdnnen.

Manche Vaskulitiden kénnen auch »sekun-
ddr« sein. Das bedeutet: Sie entstehen in-
folge einer bekannten anderen Grunder-
krankung. So kommen manche Vaskulitiden
zum Beispiel infolge einer Infektion vor,

wie etwa manche Formen der sogenannten
Polyarteriitis nodosa™ (Seite 93) aufgrund
einer Hepatitis-B-Infektion.

Verschiedene Tumorerkrankungen kon-
nen ebenfalls Ursache einer Vaskulitis sein,
z.B. die kryoglobulinimische Vaskulitis*
(Seite 85) infolge eines sogenannten Mul-
tiplen Myeloms®, einer von Zellen des Kno-
chenmarks* ausgehenden Erkrankung.

Auch im Kontext anderer Autoimmuner-
krankungen, z.B. der rheumatoiden Arthritis
(RA)* oder des systemischen Lupus erythe-
matodes™ (SLE), kann es zu einer sekundiren
Vaskulitis kommen.

Dariiber hinaus sind Vaskulitis-Erkrankun-
gen bekannt, die in Zusammenhang mit der
Einnahme bestimmter Medikamente oder
Substanzen zu stehen scheinen.

Was geschieht bei einer Vas-
kulitis mit den Gefaf3en und
Organen?

Bei einer Vaskulitis kommt es zu einer Ent-
ziindung von Blutgefidf3en. Entziindung be-
deutet, dass Zellen und Abwehreiweil3e des
Immunsystems in die Wand des betroffenen
GefdRes (oder das Gewebe, welches das Ge-
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