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Immunvaskulitis und Nervensystem
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Immuno-vasculitis and the nervous system

Zusammenfassung. Ausgehend von den derzeitigen
pathogenetischen Vorstellungen werden Klinik
und Diagnostik der in der Neurologie wichtigen
Immunvaskulitiden dargestellt. Arteriitis tempora-
lis, Periarteriitis nodosa, Lupus erythematodes und
Thrombangiitis obliterans zeigen besonders hiufig
eine zerebrale Beteiligung; in der Differentialdia-
gnose helfen Erkrankungsalter, Geschlecht und
Organbeteiligung weiter. Neben den Laborbefun-
den in Blut und Liquor kommt der immunhistolo-
gischen Untersuchung von Biopsien aus A. tempo-
ralis, Muskulatur und Haut besondere Bedeutung
zu. Medikamente der Wahl sind Kortikoide und/
oder Zytostatika (Cyclophosphamid, Azathio-
prin).

Der entziindliche ProzeB8 bei Immunvaskulitiden
kommt durch die Einlagerung von Immunkomple-
xen in die GefiBBwand zustande. Die Bildung von
Immunkomplexen als Reaktion des Organismus
auf ein Antigen, das mittels spezifischer Antikor-
per gebunden wird, ist hdufig und tritt sowohl bei
Infektionen (insbesondere Virusinfektionen) als
auch bei allergotoxischen Erkrankungen auf. Im-
munkomplexe haben die Fahigkeit, Komplement
zu binden; hierdurch kommt es zur Freisetzung
vasoaktiver und chemotaktischer Substanzen. Die
zirkulierenden Immunkomplexe werden normaler-
weise relativ schnell aus dem Kreislauf entfernt
durch das reticuloendotheliale System (RES) [33].
In Abhéngigkeit von Antikérper-Produktions-
fahigkeit und Leistungsfiahigkeit des RES bestehen
individuelle Unterschiede beziiglich der Anfillig-
keit gegeniiber Immunerkrankungen [8]. Hierbei
konnen genetische Faktoren eine Rolle spielen.
Immunkomplexablagerungen kommen entwe-
der dort zustande, wo von vornherein eine Permea-
bilitdt fiir Proteine gegeben ist (Glomeruli der

Niere, Plexus chorioideus), oder dort, wo eine Per-
meabilitidtsstorung der GefiBwand durch die Im-
munkomplexe selbst verursacht wird. Eine derarti-
ge Schidigung der GefdBwand erfolgt zum einen
iber die Freisetzung der o.g. vasoaktiven Substan-
zen durch das Komplementsystem, zum anderen
durch die Aktivierung von Mastzellen durch die
Komplexbildungen. Granulozyten, die vom Orga-
nismus zur Phagozytose in der GefdBwand abgela-
gerter Immunkomplexe entsandt werden, fithren
durch Freisetzung lysosomaler Enzyme zu einer
zusdtzlichen entziindlichen Gefiwandschadigung
[18]. Direkte Folgen des entziindlichen Prozesses
sind perivaskulidres Odem, Blutungen und Fibrin-
austritt mit Ausbildung von Pldttchenthromben.
GefaBverschlisse kommen durch entziindliche In-
filtrate, Proliferationen, Odemausbildung und
Thrombosierung zustande. Die Zerstorung der Ge-
fiBwand resultiert in narbiger Fibrosierung, Ge-
fildeformititen (Aneurysmabildung) und der Ge-
fahr von Rupturen (Blutungen).

Im allgemeinen befallen Immunvaskulitiden
bevorzugt kleine arterielle Gefil3e, wobei jedes vas-
kularisierte Organ in den entziindlichen ProzeB
miteinbezogen werden kann. Da die Immunkom-
plexe lange l6slich bleiben, kann die Entziindung
im Verlauf der Erkrankung generalisieren bzw. auf
wechselnde Organsysteme libergreifen. Affinitdt
bestimmter Antigene zu einzelnen GefédBbezirken
mit Persistenz der Komplexbildungen in diesen Be-
reichen erkldrt die Bevorzugung einzelner Organ-
manifestationen bei bestimmten Immunvaskuliti-
den [34, 43]. Je nach Elimination von Antigen bzw.
Immunkomplexen durch Phagozytose oder trypti-
sche Spaltung kommt es zu Remissionen; erneute
Antigenzufuhr und Immunkomplexbildung fithren
zu einem neuen entziindlichen Schub der Erkran-
kung.

Wihrend in friheren Jahren die Verdachtsdia-
gnose einer Immunvaskulitis in erster Linie auf-
grund klinischer Langsschnittbeobachtung und la-
borchemischer unspezifischer Parameter gestellt
werden mubBte, erweitern heute die Moglichkeiten
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des spezifischen Antikérpernachweises im Serum
und vor allem der immunhistologische Nachweis
von Immunkomplexen bzw. Komplement in der
GefiBwand unsere diagnostischen Moglichkeiten.
Mit der Methodik der Immunfluoreszenz kénnen
Antigen, Antikoérper und Komplementkomponen-
ten in der GefdBwand visualisiert werden.

Immunvaskulitis und Nervensystem

Grundsitzlich kann das Nervensystem aufgrund
seiner guten Vaskularisation bei jedem generali-
sierten entzlindlichen GefédBprozeB miteinbezogen
sein. Eine Ubersicht {iber Immunvaskulitiden mit
Beteiligung des Zentralnervensystems (ZNS) gibt
Tabelle 1. Hierbei kann das Gehirn direkt durch
Ubergreifen des entziindlichen Prozesses auf Hirn-
gefdBe oder indirekt infolge entziindlicher Ver-
dnderungen hirnversorgender Gefille betroffen
sein. Bei einem GroBteil der aufgefiihrten Krank-
heitsbilder kommt es auch zu einer Beteiligung des
peripheren Nervensystems (PNS) bzw. der Musku-
latur. Wihrend sich die Miteinbeziehung des PNS
klinisch unter dem Bild der Mononeuritis multi-
plex manifestiert, rangieren in der Symptomatolo-
gie der ZNS-Beteiligung Krampfanfille und orga-
nisch begriindbare Psychosen vor Herdzeichen
durch Infarzierungen bzw. Blutungen. In der Regel
wird die Diagnose einer Immunvaskulitis aufgrund
von klinischer neurologisch-psychiatrischer Sym-
ptomatologie allenfalls vermutet werden konnen.
Am Krankenbett kénnen die recht charakteri-
stischen Organmanifestationen der Immunvaskuli-
tiden weiterhelfen. So wird z.B. beim Fehlen einer
Lungen- und Nierenbeteiligung von vornherein die
Diagnose einer Wegener’schen Granulomatose
auszuschlieBen sein, beim Fehlen von klinischen

P. Berlit et al.: Immunvaskulitis und Nervensystem

Tabelle t. Immunvaskulitiden mit Beteiligung des ZNS

A) Arteriitis bei Kollagenkrankheiten

1. Panarteriitis nodosa (Kussmaul-Maier)
2. Lupus erythematodes

3. Rheumatoide Arthritis

4. Dermatomyositis und Sklerodermie

B) Nekrotisierende Arteriitiden

1. Arteriitis temporalis (Horton) (Polymyalgia rheumatica)
2. Allergische Granulomatose (Churg-Strauss)

3. Wegener’sche Granulomatose

4. Hypersensitivitdtsangiitis (Zeek)

5. Takayasu-Arteriitis und Moya-Moya-Krankheit

6. Granulomatose Arteriitis

C) Arteriitiden bei seltenen pararheumatischen Erkrankungen

1. Melkersson-Rosenthal-Syndrom
2. Morbus Behcet

3. Reiter Syndrom

4. Sjogren Syndrom

5. Papulosis atrophicans Degos

D) Nicht klassifizierte Arteriitiden

1. Thrombangiitis obliterans (von Winiwarter-Buerger)

2. Thrombotische thrombocytopenische Purpura (Moschko-
witz)

3. Arteriitis bei Immunglobulinmangel

4. Lymphomatoide Granulomatose (Licbow-Carrington)

bzw. anamnestischen Gelenkbeschwerden ist die
ZNS-Beteiligung im Rahmen eines Lupus erythe-
matodes (LE) oder einer rheumatoiden Arthritis
sehr unwahrscheinlich. Eine Ubersicht iiber die in
der Literatur genannten Organbeteiligungen ge-
méifl ihrer Héaufigkeit gibt Tabelle 2. Einc weitere
wesentliche Hilfe geben Lebensalter und Ge-
schlecht des Patienten. Wihrend die Diagnosc
einer Arteriitis temporalis vor dem 50. Lebensjahr
praktisch auszuschlieBen ist, tritt die Takayasu Ar-

Tabelle 2. Organbeteiligung, Alters- und Geschlechtsverteilung der Immunvaskulitiden (nach Angaben der Literatur)

Pan- Lupus Rheuma-  Arteriitis  Aller- Wegener- Thromb- Takayasu Hyper-

arteriitis  erythema- toide temporalis gische sche angiitis Arteriitis  sensiti-

nodosa todes Arthritis Granulo-  Granulo-  obliterans vitits-

matose matose angiitis

ZNS ++ + 4+ + + ++ + + ++ +
PNS +++ + + + ++ + 0 0 ++
Muskel +++ ++ 0 +++ 0 + 0 0 0
Niere ++ ++ + 0 + +++ 0 ++ +
Leber + + + + + + 0 0 +
Herz ++ ++ + + +++ + 0 ++ +
Lunge + + + [ + 4+ +4++ 0 0 0
Verdauungstrakt  + + ++ ++ + + ++ 0 + + +
Haut ++ +++ ++ + ++ ++ 0 0 +++
HNO + + 0 + ++ +++ 0 0 +
Gelenke ++ +++ +++ ++ + + 0 + +
Periphere GefdBe 0 + + +++ + + +++ +++ +
Augen + + 0 ++ 0 ++ 0 0 +
Alter 50-60 30-40 40-60  >50 40-50 40-50 25-35 10-20 jedes Alter
3:9 2:1 1:3 2:1 1:2 2,5:1 3:2 6:1 1:8,5 1:1

Zeichenerklirung: + + + =in der Regel vorhanden: + + =hiufig vorhanden: + =selten vorhanden; § =nicht vorhanden
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teriitis nach dem 30. Lebensjahr kaum noch auf.
Die letztgenannte Erkrankung zeigt eine deutliche
Bevorzugung des weiblichen Geschlechtes, die Dia-
gnose einer Thrombangiitis obliterans dagegen ist
bei weiblichen Patienten eher unwahrscheinlich.
Die in der Literatur genannten Angaben iber
Haupterkrankungsalter und Geschlechtsverteilung
der wichtigsten Immunvaskulitiden sind ebenfalls
in Tabelle 2 genannt.

Im folgenden soll unter Beriicksichtigung des
eigenen Krankengutes kurz auf die wichtigsten
Krankheitsbilder eingegangen werden; abschlie-
Bend werden das zweckmaBige diagnostische Vor-
gehen und die derzeitigen Therapievorstellungen
kurz skizziert.

Klinik der Immunvaskulitiden

Die hédufigste Immunvaskulitis in unserem Patien-
tengut war die Arteriitis temporalis. Im Zeitraum
von 12 Jahren (1970-1982) wurden 29 Patienten
mit diesem Krankheitsbild stationdr behandelt.
Das Durchschnittsalter der Patienten betrug 68
Jahre, der jiingste Patient war 48 Jahre alt. Frauen
(15) und Méinner (14) waren in unserem Kranken-
gut gleichmdBig verteilt; in der Literatur wird oft
ein Uberwiegen des weiblichen Geschlechtes ange-
geben [24, 34, 41, 48]. Das Leitsymptom bei unse-
ren Patienten war der iiberwiegend einseitig tempo-
ral lokalisierte Kopfschmerz.

Weitere Anlaufstellen fiir die Kranken sind der
Internist, den sie wegen einer unklaren BKS-Erho-
hung bzw. wegen der muskel- und periarthrikula-
ren Schmerzen bei Polymyalgia rheumatica aufsu-
chen, oder der Augenarzt, der den Kranken bei
plotzlich auftretender Amaurose durch Miteinbe-
ziechung der Arteria ophthalmica in den entziind-
lichen ProzeB sieht. Diese ernste Komplikation der
Erkrankung tritt bei etwa 50% aller Patienten ein;
wir sahen trotz frithzeitig und ausreichend dosier-
ter Cortisontherapie eine einseitige Amaurose bei
5 Patienten. Weitere seltenere Komplikationen wa-
ren je eine Zungennekrose und eine Kopfhautne-
krose. Bei 4 Patienten kam es durch Miteinbezie-
hung der HirngefdBe zu einer kontralateralen He-
miparese, angiographisch wurden ein Mediaver-
schluB und ein Carotissiphonverschlul belegt.
Obligat ist bei der Arteriitis temporalis die maxi-
mal beschleunigte Blutkdrperchensenkungsge-
schwindigkeit, hdufig sind weitere allgemeine Ent-
ziindungszeichen (hypochrome Andmie) und la-
borchemische Hinweise auf eine hepatische Beteili-
gung. Zirkulierende Immunkomplexe koénnen
nachgewiesen werden [40]. Diagnostische Methode
der Wahl ist die Biopsie aus der Arteria temporalis
mit simultaner pathologisch-histologischer und im-
munhistologischer Untersuchung. Die Kombina-
tion der beiden Methoden scheint die Treffsicher-
heit zu verbessern [37], falsch negative Befunde
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kommen aber aufgrund des diskontinuierlichen
GefédBbefalles vor. Die rechtzeitig begonnene, aus-
reichend dosierte und iliber mindestens ein halbes
Jahr gegebene Cortisontherapie ist die Behand-
lungsmethode der Wahl.

Bei 21 Patienten wurde die Diagnose einer Pe-
riarteriitis nodosa gestellt. Der von Kussmaul und
Maier 1866 beschriebene Patient war 27 Jahre alt
[32]; unsere jlingste Patientin war 19, die alteste
67 Jahre alt. Das Durchschnittsalter betrug in un-
serem Patientengut 44 Jahre ohne sichere Bevor-
zugung des minnlichen Geschlechtes (11:10). Die
Mehrzahl unserer Patienten [16] befand sich wegen
eines, in der Regel mehrerer Hirninfarkte in unse-
rer stationdren Behandlung, wobei es sich meist
um Mediainfarkte handelte. In einem Fall bestand
zusdtzlich ein Spinalis anterior-Syndrom. Ein orga-
nisches Psychosyndrom war bei fast allen Kranken
vorhanden, ohne neurologische Herdzeichen trat
es bei 2 Patienten auf; generalisierte Krampfanfille
boten ebenfalls 2 Kranke. Das im Widerspruch zu
den Angaben der Literatur deutliche Uberwiegen
von Schlaganfillen in unserem Krankengut diirfte
in erster Linie auf die Selektion stationdrer neuro-
logischer Patienten zuriickzufiihren sein. Eine Po-
lyneuritis unter dem Bild der Mononeuritis multi-
plex mit oft noch erhaltenen Muskeleigenreflexen
bei bereits vorliegender Atrophie und Schwéche als
Ausdruck des diskontinuierlichen Befalles sahen
wir bei 6 Patienten. Eine Muskelbiopsie wurde in
13 Fallen durchgefiihrt — entweder aus dem Mus-
culus pectoralis oder dem Musculus gastrocnemius
- ein positiver Befund lag nur bei 5 Patienten vor.
In der Literatur wird eine Treffsicherheit der Mus-
kelbiopsie von bis zu 60% angegeben; sie ist damit
der Haut- und Ohrlédppchenbiopsie iiberlegen [47].
Bei 2 unserer Patienten bestétigte post mortem die
Sektion die Diagnose. Eine Nierenbeteiligung lag
bei fast allen Patienten vor, hdufig waren Haut-,
Gelenk- und Oberbauchsymptomatik. Allgemeine
Entziindungszeichen im Blut waren ausnahmslos
vorhanden, pathologische Liquorbefunde sahen
wir nur bei 2 Patienten. Eine Eosinophilie bis zu
20% bestand bei einem einzigen Patienten — ihr
Auftreten ist an das Vorliegen einer Lungenbeteili-
gung gebunden [3, 10, 11]. In der immunologischen
Diagnostik ist besonders auf die hdufig vorhan-
dene Erhéhung des IgA im Serum und den bei
der Hilfte der Periarteriitis nodosa-Patienten mog-
lichen Nachweis des Hbs-Antigens zu achten [20,
34, 43].

Die von der Periarteriitis nodosa durch Churg
und Strauss abgegrenzte allergische Granulomatose
[11] sahen wir bei einem Patienten, der neurolo-
gisch eine schwere aufsteigende Polyneuritis bot
und an den Folgen des entziindlichen Prozesses
verstarb [3]. Die Abgrenzung gegeniiber der Pe-
riarteriitis nodosa erfolgt in erster Linie aufgrund
der obligaten Eosinophilie, die wir auch im Liquor
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nachweisen konnten, und der hdufig anzutreffen-
den IgE-Erhohung [9, 10, 13].

Die cerebrale Beteiligung im Rahmen eines Lu-
pus erythematodes fiithrte bei 5 Patienten zur statio-
ndren Aufnahme. Bei diesem Krankheitsbild sind
im Gegensatz zur Periarteriitis nodosa Frauen
deutlich haufiger betroffen, die Hirnbeteiligung du-
Bert sich ganz iiberwiegend in organisch begriind-
.baren Psychosen und epileptischen Anfillen [14,
21, 36, 42, 44]. In der psychiatrischen Symptoma-
tik bestanden bei unseren Patienten Uberwiegend
amentielle Bilder, bei einem Kranken lag ein de-
pressives Syndrom vor. Bei den Anfillen handelte
es sich stets um Grand mal, ein Patient verstarb
an den Folgen einer Aneurysma-Blutung. Eine Po-
lyneuritis sahen wir nur bei einem Kranken; ihr
Auftreten ist beim L.E. sicherlich seltener als bei
der Periarteriitis nodosa. Klinisch sind dagegen die
Haut- und Gelenkbeteiligung die Regel. Laborche-
misch ist der Nachweis antinukledrer Faktoren im-
mer, das LE-Zell-Phdnomen meist positiv. Die ce-
rebrale Symptomatik tritt meist bei fortgeschritte-
nen LE-Fillen auf, als Initialsymptom ist sie relativ
selten (unter 5%).

Weitere Kollagenosen, die zu einer cerebralen
Beteiligung im Rahmen einer Immunvaskulitis
fihren konnen, sind die Sklerodermie, die Derma-
tomyositis und Mischformen (Sharp-Syndrom). Bei
allen 3 Krankheitsbildern sind Muskulatur und pe-
ripheres Nervensystem hiufiger als das ZNS in den
entziindlichen ProzeB miteinbezogen. Die GefdB-
beteiligung im Rahmen einer Sklerodermie kann
sowohl entziindlich im eigentlichen Sinne einer Im-
munvaskulitis [16] als auch primér obliterativ [§]
sein. Wir betreuten 2 Sklerodermie-Patienten sta-
tiondr, wobei in einem Falle eine Muskelbeteili-
gung, bei dem anderen Patienten eine gleichzeitig
bestehende Syringomyelie zur Aufnahme fiihrte.
Entscheidend fiir die Diagnose sind neben der der-
matologischen Symptomatologie die Biopsie aus
Haut bzw. Muskulatur.

Ebenfalls sehr selten ist die Miteinbeziehung
des Zentralnervensystems bei der rheumatischen
Arthritis im Sinne einer rheumatoiden Vaskulitis
[18, 46]. In diesen Fillen fiihrt eine nekrotisierende
Vaskulitis zu Herdzeichen und/oder Krampfanfil-
len; periphere Neuropathien sind selten beschrie-
ben worden. Die Diagnostik stiitzt sich auf die in-
ternistische Symptomatik.

Eine Sonderstellung nimmt die Thrombangiitis
obliterans von Winiwarter-Buerger ein [7, 53]. Im
Gegensatz zu den bisher genannten Krankheitsbil-
dern spielt sich der entziindliche Prozefl vornehm-
lich an ExtremitédtengefdBen ab, eine Organbeteili-
gung fehlt. Erst aufgrund der Moglichkeiten im-
munologischer Diagnostik wurden iiber Jahre be-
stehende Zweifel an der Existenz einer cerebralen
Form der Endangiitis obliterans ausgerdumt [4, 5,
49]. Neben allgemein entziindlichen Laborverin-
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derungen ist der Nachweis zirkulierender Immun-
komplexe ebenso beschrieben worden wie Immun-
globulin- oder Komplementverdnderungen. Als
besonders typisch gelten die Erhéhung von IgE,
der C 4-Komplement-Komponente und des Anti-
Elastintiters. Wir bekamen in 12 Jahren 7 Patien-
ten mit einer Thrombangiitis obliterans zu Ge-
sicht; es handelte sich ausschlieBlich um Mainner,
der Erkrankungsbeginn lag zwischen dem 20. und
30. Lebensjahr. Klinisch imponierten vor allem re-
zidivierende Hirninfarkte in wechselnder Lokalisa-
tion, fakultativ waren entziindliche Liquorverin-
derungen vorhanden; die immunhistologische
Untersuchung einer Biopsie aus der Arteria tempo-
ralis brachte in 2 Féllen einen positiven Befund
[30].

Die nach ihrem Erstbeschreiber 1936 benannte
Wegenersche Granulomatose [52] ist durch eine ne-
krotisierende Angiitis der Arterien des Respira-
tionstraktes und der Nieren charakterisiert. Cere-
brale Symptome kommen entweder durch intrace-
rebrale oder subarachnoidale Blutungen oder aber
durch das Auftreten cerebraler Granulome (Hirn-
nervenausfille) zustande. Sie sind ebenso wie eine
Mononeuritis multiplex oder Myopathie in etwa
50% der Fille vorhanden [15, 19, 34]. Das Krank-
heitsbild ist selten — der Neurologe wird es gele-
gentlich im Rahmen konsiliarischer Tatigkeit se-
hen. Wiahrend die Prognose des Leidens friiher
sehr schlecht war, berichten jlingere Arbeiten tiber
beachtliche Erfolge einer Therapie mit Cyclophos-
phamid [17, 18, 43, 50].

Weitere in unseren Breiten ausgesprochen sel-
tene Immunvaskulitiden sind die nekrotisierende
Takayasu Arteriitis und die Moya-Moya-Krank-
heit. Beide Krankheitsbilder sind in Japan hei-
misch und befallen vorwiegend Kinder und Ju-
gendliche, bei der Takayasu-Erkrankung besteht
eine ausgeprigte Bevorzugung des weiblichen Ge-
schlechts. Die cerebrale Beteiligung kommt bei der
Takayasu-Arteriitis durch den Befall der vom Aor-
tenbogen abgehenden Gefdlle, bei der Moya-
Moya-Krankheit durch den doppelseitigen Ver-
schluBB des Karotisendabschnittes, der durch ein
charakteristisches angiomatdses Netzwerk tiber-
briickt wird, zustande. Bei beiden Krankheitsbil-
dern sind genetische und immunologische Fakto-
ren sicher nachgewiesen worden [31, 51]; bei der
Takayasu-Arteriitis wurde auffallend hdufig eine
gleichzeitig bestehende Tuberkulose gefunden [39].

Bei der nach Zeek benannten Hypersensitivi-
tatsangiitis [54] handelt es sich um eine uneinheit-
liche Gruppe kleinste Gefalle betreffender Vaskuli-
tiden. Klassischerweise spielt sich der Proze3 an
der Haut ab, grundsétzlich kann aber jedes Organ
miteinbezogen sein. Zur Gruppe der Hypersensiti-
vitdtsvaskulitiden gehoren die Serumkrankheit
(nach Penicillin und Sulfonamiden), die Hennoch-
Schonleinsche Purpura (postinfektids, Nahrungs-
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Tabelle 3. Laborbefunde bei Immunvaskulitiden (nach Angaben der Literatur und eigenen Befunden)
Pan- Lupus Rheuma- Arteriitis Aller- Wegener- Thromb-
arteriitis erythema-  toide temporalis  gische sche angiitis
nodosa todes Arthritis Granulo- Granulo- obliterans
matose matose
Blut
BKS-Beschleunigung ++ + + + + +++ + + +++ 0—+
Eosinophilie + ] ] 0 +++ + 0
C-reaktives Protein + + + + + + + ++
LE-Zellen (] ++ + 0 0 0 + 0
Antinukledre Faktoren 0 + 4+ + 0—+ 1] ) ()
Rheumafaktor ++ ++ +4++ 0 + + 0
Anti Elastin Titer 0—++ 0—++ 0 0 0 0 +++
Zirkulierende Immunkomplexe + + + 0 0 + +
Immunglobuline
IgA M normal 1 normal normal " normal
1gG normal "Mt 1 1 normal 1 normal
IgM normal normal 1 1 normal l normal
IgE normal normal normal normal "M " 1"
Komplement
C3 1 I normal i normal normal normal
C4 l i normal " normal normal "
HB,_-Antigen/anti-HB, +4+/+ 0 0 0/+ + 0 0 ]
DNS-Antikérper 0 + + 0 0 0 0
Liquor
Zellerhdhung + + 0 0 + 0—+ +
EiweiBerhéhung ++ ++ + + + 0—+ +
Eosinophilie 0—+ 0 (1 0 +—++ 0 0
Gewebe
Gewebsantigene ? HLA-BS, ? HLA-BS, ? HLA-B8 HLA-BS,
A15 A10 HLA-B12
positive Immunhistologie ++ ++ + +4++ + ++ ++
Biopsie aus: Muskel, Hut Haut, Arteriitis Haut Niere, Arterien
Niere Gelenke temporalis Lunge

Zeichenerkldrung: + 4 + in der Regel vorhanden: + + hiufig vorhanden; + selten vorhanden; @ nicht vorhanden; 111 in

der Regel Erhohung; 11 bzw. || hdufig Erhohung bzw. Erniedrigung; 1 bzw. | selten Erhéhung bzw. Erniedrigung

mittelunvertriglichkeit) und die Vaskulitiden in
Verbindung mit Malignomen (paraneoplastisch)
[18]. Vaskulitiden mit schweren neurologischen
Ausfillen wurden beschrieben nach DrogenmiB-
brauch [12] und Medikamenteneinnahme [45]. Wir
sahen eine schwere generalisierte allergotoxische
Vaskulitis nach der Verbrennung einer Hand, die
zum Tode des Patienten fiihrte. Bei einem weiteren
Patienten beobachteten wir eine allergische Menin-
goencephalitis mit fliichtigen Hirninfiltraten ohne
Hinweis auf eine GefdBbeteiligung [1, 2]. Eine
eigenartige ausschlieBlich das Gehirn betreffende
granulomatdse Arteriitis, die bislang etwa 20 mal
beschrieben wurde [25], diirfte auf einen Virusin-
fekt zuriickzufiihren sein [22].

Eine Reihe seltener pararheumatischer Erkran-
kungen kann das Gehirn im Rahmen einer Immun-
vaskulitis miteinbeziehen. Hierzu zdhlen neben
dem Reiter-Syndrom (Konjunktivitis, Arthritis,
Urethritis), dem Sjogren-Syndrom (Keratokon-
junktivitis, Arthritis und Achylie) und der Papu-
losis atrophicans Degos [27] das Melkersson-Ro-
senthal-Syndrom und der Morbus Behget. Den Pa-
tienten mit einem Melkersson-Rosenthal-Syndrom

fithrt zumeist die durch die Gesichtsschwellungen
(Cheilitis granulomatosa, Makrocheilie, Makro-
glossie) hervorgerufene rezidivierende Gesichts-
nervenlahmung zum Neurologen. Wir sahen neben
3 Patienten mit rezidivierenden Facialisparesen
einen 48jahrigen Mann, bei dem nach einem Me-
dia-Infarkt rechts ein positiver immunhistolo-
gischer Befund einer Biopsie aus der Arteria tem-
poralis derselben Seite erhoben werden konnte.
Neurologische Komplikationen bei einem Morbus
Behget (Iritis, orale und genitale Ulcerationen) sa-
hen wir bei 7 Patienten; bei einem Patienten kam
es zu einem computertomographisch nachweisba-
ren gefiBabhidngigen Nekrosebezirk [26]. Die Dia-
gnose dieser Krankheitsbilder stiitzt sich in erster
Linie auf die klinische typische Symptomatologie,
Laboruntersuchungen spielen nur eine untergeord-
nete Rolle.

Weitere ausgesprochen seltene Krankheitsbil-
der sind die thrombotische thrombocytopenische
Purpura Moschkowitz, bei der wechselnde neurolo-
gische Herdsymptome neben Purpura und hdmoly-
tischer Andmie typisch sind [14, 44], und die lym-
phomatoide Granulomatose Liebow-Carrington, die
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unter dem Bild einer lymphoproliferativen Erkran-
kung eine obligate Lungen- sowie eine héufige
Haut- und Nierenbeteiligung zeigt. Das Zentral-
nervensystem soll in 20% der Fille miteinbezogen
sein [18].

Bei einem jungen Patienten mit rezidivierenden
Hirninfarkten im Media- und Posterior-Versor-
gungsgebiet konnten wir nach intensiver Diagno-
stik einen selektiven IgA-Mangel als mogliche Ur-
sache nachweisen. Cerebrale Vaskulitiden sind bei
dieser meist sporadisch auftretenden Immundefi-
zienz beschrieben worden [28].

Diagnostik der Immunvaskulitiden

Wie die vorausgehende Darstellung zeigt, handelt
es sich bei der Immunvaskulitis um ein Syndrom,
nicht um ein eigenstdndiges Krankheitsbild. Die
diagnostische Zuordnung zu den zugrundeliegen-
den Erkrankungen ist im Hinblick auf die Elimina-
tion vorhandener Noxen (Hypersensitivititsangii-
tis) und die Therapie wichtig. Entscheidend sind
hierbei laborchemische Untersuchungen sowie hi-
stologische und immunhistologische Diagnostik
entsprechend entnommenen Biopsiematerials. Eine
Ubersicht tiber die in der Literatur und im eigenen
Krankengut gefundenen Laborparameter gibt Ta-
belle 3. Die in dieser Tabelle aufgefiihrten Untersu-
chungen sollten bei jedem Patienten, bei dem auf-
grund von Klinik und Verlauf die Verdachtsdia-
gnose einer Immunvaskulitis gestellt werden muf,
durchgefithrt werden. Die zweckmiBigen Biop-
sicentnahmestellen sind cbenfalls aufgefihrt.

Therapie der Immunvaskulitiden

Grundsatzlich wird die Diagnose einer Immunvas-
kulitis den Einsatz von Kortikoiden und/oder Zy-
tostatika erforderlich machen. Sicher erwiesen ist
der Nutzen der Kortikoidbehandlung bei der Arte-
riitis temporalis [41] und der Cyclophosphamid-
Behandlung bei Wegener’scher Granulomatose
und Periarteriitis nodosa [17, 18]. Ein weiteres bei
einem GroBteil der Immunvaskulitiden gut wirksa-
mes Zytostatikum ist Azathioprin. Im allgemeinen
wird die medikamentdse Einstellung des Patienten
die interdisziplindre Zusammenarbeit vornehmlich
mit internistischen Fachkollegen notwendig ma-
chen, der Therapieerfolg hat sich neben der Klinik
an den entscheidenden Laborparametern zu orien-
tieren. Bei denjenigen Krankheitsbildern, deren
neurologische Symptomatik in erster Linie gefa3-
abhdngig zu erkldren ist, wird die Gabe von
Thrombozytenaggregationshemmern  (insbeson-
dere Thrombangiitis obliterans) oder Cumarin-De-
rivaten (insbesondere Takayasu Arteriitis) notwen-
dig werden, wobei bei einer Antikoagulantien-Be-
handlung die bei einigen Immunvaskulitiden deut-
lich erh6hte Gefahr der intrakraniellen Blutung ge-
gen den Nutzen abzuwigen ist.
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