Vaskulitiden im Kindesalter

Hj.Cremer
Die beiden wichtigsten Vaskulitiden des Kindesalters sind die Purpura
Schoénlein-Henoch und das Kawasaki-Syndrom

Epidemiologie:
Die Purpura Schonlein-Henoch ist in Europa die haufigste Vaskulitis des
Kindesalters. Gipfel der Erkrankungsh&ufigkeit zwischen dem 2. und 8.
Lebensjahr.

Geschichtliches:
Schonlein beschrieb 1837 die Symptomenkombination Arthralgie und Purpura
als ,,peliosis rheumaticae®. Sein Schiiler Henoch beobachtete 37 Jahre spater
einen Symptomenkomplex, welcher gekennzeichnet war durch Purpura,
Melaena und Gelenkschmerzen und erwéhnte als Komplikation das Auftreten
einer Nephritis.

Klinik:

Hautsymptome: Purpura (100%) mit makulopapuldsen ekchymatésen
Effloreszensen vor allem an den Extremitaten und im GesaBberelch







Gelegentlich maifestierte sich die erhdhte GefalRdurchlassigkeit auch im
Ayrftreten von Blutungen an nur minimal belasteten Hautstellen.

i Hautblutungen ausgel6st durch lokalen Druck von Socken oder Rand von
Unterhosen

Weitere Symptome sind flichtige Arthralgien, meist geringe Nierenbeteiligung
(chronische Niereninsuffiziens in nur 2%) und intestinale Beschwerden in Form
von Bauchschmerzen und Erbrechen.

Selten auch im Sauglings und Kleinkindesalter Erkrankungsfalle mit sehr
mildem Verlauf.

Therapie
Eine symptomatische Therapie ist in den meisten Fallen ausreichend. Umstritten
war bisher die Frage, ob eine Kortikoid-Behandlung sinn voll sei. Eine neuere
Studie mit einer meta-analytischen Auswertung von 15 Studien — erschienen in
Pediatrics 2007:120, 1079-1087) - ergab aber, dass eine Prednisolonbehandlung
mit 1.2 mg(kg/d Gber 1-2 Wochen und anschlieBendem Ausschleichen doch
sinnvoll sei: Bauchschmerzen verschwanden rascher und die Wahrscheinlichkeit
einer chronischen Nierenerkrankung wurde vermindert. Keine der Studien zeigte
irgend welche Nachteile



Sonderform: Purpura necroticans
Es handelt sich um eine leichte Verlaufsform der Purpura fulminans
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Nach Abstol3en der Nekrosen kénnen Hautdefekte verbleibeh

Frihinfantile postinfektiése Kokardenpurpure Seidlmayer

Es handelt sich um eine Hautreaktion auf Infektionen welche zu einer
Geféallentztindung fihren. Dieses im Verlauf gutartige Krankheitsbild kommt
ausschliellich im spaten Sauglingsalter/friihen Kleinkindesalter vor. Spontanes
Abheilen nach 1-2 Wochen. Zusammenhange mit der Purpura Schonlein-
Henoch, aber auch mit einem Erythema exsudativum multiforme werden
diskutiert. Mehrfach gelang der Nachweis von Mykoplasmen. Eine Behandlung
ist nicht erforderlich.

Normokomplementdmische Urtikaria-Vaskulitis
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Bei diesem seltenen Krankheitsbild handelt es sich um eine Entziindung kleiner
Arterien und Venen aufgrund einer GberschieRenden Immunantwort des
Kaorpers.. Therapie: Prednisolon



Hypokomplementamische Urtikaria-Vaskulitis
bzw Urtikaris-Vaskulitis-Syndrom (HUVS)
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Leitsymptom dieser seltenen Erkrankung ist eine chronische Urtikaria-
Vaskulitis bei Komplementmangel und Nachweis des C1g-Antikorpers im

Serum. Diagnosesicherung durch Hautbiopsie, Behandlung mit hoch dosiertem
Immunglobulin i.V.

Erythema elevatum et diutinum
Auch hier handelt es sich um eine seltene chronische leukozytoklastische
Vaskulitis. Pradilektionsstellen sind Streckseiten der Extremitéten, gelegentlich
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Das Kawasaki-Syndrom

Symptomenmuster
Die 6 Hauptsymptome
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Das smd dle Fleberkurven der beiden ersten von mir in Deutschland dlagnostIZIerten
und publizierten Falle an Kawasaki-Syndrom



1. Verstﬁrkte k9n'unktivale GefaBfullung (keine eitrige Konjuntivitis)
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I11. Schleimhautveranderungen im Mundbereich
a) Erdbeerzunge
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IV. Polymorphes Exanthg[__n

Scarlatiniform

V. Veranderungen im Hand/Ful3bereich
a) Palmarexanthem

fleckig flachig

V1. Vergrolierung der seitlichen*Hal%ymphknoten




B1] Spatsymptome (ab 2.Krankheitswoche)
Schuppung der Finge/Zehenspitzen
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B2] Spatsymptome (ab 2.-3 Monaten)

Nagelrillen

Magendarmtrakt 41% |
Erbrechen + Enteritis | | i '
nur Erbrechen | 5
nur Enteritis

Gelenkbeteiligung 47%

nur Leukozytose[

Leberbeteiligung 45%
SGOT/SGPT + Bilirubin erhoht
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ZNS-Beteiligung 29%
nur Meningismus I ]
Pleozytose |

Gallenblasenhydrops 15% |

(Auswertung von 232 Meldungen) ‘- ] | ‘ - _
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45



10

Laborbefunde
BSG > 40 mm/1. Std. 93%
Leukozyten > 13000 | 87%
Hb <10 g/d 3% :
Thrombozyten > 500000 60%
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Eine Erkrankung die aussieht wie ein Kawasaki-Syndrom aber eine
normale BKS und keine Leukozytose hat, ist kein Kawasaki-Syndrom

Pathogenese:
Die eigentliche Ursache ist unbekannt. Die unterschiedliche Inzidenz (diese wird
bezogen auf die Zahl der jahrlichen Erkrankungsfélle von Kindern unter 5
Jahren) spricht fir eine genetisch bedingte Prédisposition
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Therapie
Standard-Therapie:
Gammaglobulin mit intaktem FC-Segment 2g/kg als Kurzinfusion tber 8 Std
ASS 40-50 mg/kg bis zur Entfieberung, danach 3-5 mg/kg Uber mindestens 6 Wochen.
Wichtig ist ein moglichst frihzeitiger Therapiebeginn. Vor Therapie-Beendigung
Durchfuhrung einer 2-dimensionalen Echokardiographie. Bei Nachweis aneurysmatischer
Veranderungen Langzeittherapie in Niedrigdosierung (3-5 mg/kg/d).
Therapie bei ,,Nonrespondern*:
Falls nach 2 Tagen keine Entfieberung erfolgte: nochmals Gammaglobulin mit intaktem FC-
Segment 2g/kg als Kurzinfusion tiber 8 Std. Falls dann immer noch keine Entfieberung:
Prednisolon 2 mg/kg tber 2 Wochen, dann reduzieren tiber weitere 2 Wochen.

Wichtig ist ein moglichst frihzeitiger Therapiebeginn. Eine Behandlung welche erst nach der
3. Woche erfolgt, hat keinerlei Einfluss mehr auf den Krankheitsverlauf.

92% = L ?a%@zm 4{2%@.60‘}3

Therapiebeginn Therapiebeginn Therapiebaginn
1. Woche 2. Woche ab 3. Woche
(n = 400) {n=97) {n=20)

[ ]Johne Aneurysmen
] mit Aneurysmen

Wann erfolgte in Deutschland die Diagnosestellung?
%
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1989 1990 1991 1992 1993 1994 1995 1996 1997 1998
N=65 n=77 n=92 n=64 n=174 Nn=192 Nn=84 n=55 n=27 n=21

_1. Woche [ ]2. Woche .3. Woche

Mit dem zunehmenden Bekanntheitsgrad erfolgte in Deutschland die Diagnosestellung immer
friher. Dies fuhrte dann auch zu einem deutlichen Riickgang der Sterblichkeit.
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Das inkomplette Kawasaki-Syndrom

Vor allem im S&uglingsalter verlauft das KS oft uncharakteristisch so dass nicht alle
Hauptsymptome nachweisbar sind. Infolge erschwerter Diagnosestellung erfolgt dadurch ein
zu spater Therapiebeginn wodurch die Prognose sich verschlechtert.

mit Aneurysmen
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mit Aneurysmen

ohne Aneurysmen ahne Aneurysmen
komplettes inkomplettes
KAWASAKI-Syndrom K AWASAKI-Syndrom

Zeitpunkt der Diagnosestellung
komlettes KS ‘inkomplettes KS

1. Woche | 75%

2Woche| | |20% 36%

ab 3. Woche 55% 15%
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