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6.5. Leukozytoklastische Vaskulitis
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Ubersichtstabelle: Einteilung der Vaskulitiden nach GréRe und Art der betroffenen GefaRe

Der Begriff Vaskulitis bezeichnet eine Entziindung und nachfolgende Schadigung
der GefaRwand. Das klinische Bild der verschiedenen Vaskulitiden an der Haut und
an den inneren Organen wird durch Kaliber oder GroRRe der hauptsachlich betroffe-
nen Gefalle bestimmt. Sie sind daher ein Hauptkriterium fur die Einteilung der
Vaskulitiden. Zur weiteren Charakterisierung werden sekundar klinische und histo-
logische Merkmale hinzugezogen (Tabelle 1) (Sunderkoétter 2006).

Histologisch ist eine Vaskulitis durch ein Infiltrat in der GefdBwand gekennzeichnet.
Allerdings ist dieses typische Zeichen erst bei GefédRen mit einer Tunica media
(Muskelschicht) eindeutig zu erkennen. Bei der Vaskulitis der Kkleineren GefaRe
(z.B. postkapillare Venolen im subpapillaren GefaRplexus) ist die Wand zu schmal
flr eine grélere Ansammlung von Infiltratzellen, so dass histologisch andere Krite-
rien herangezogen werden wie fibrinoide Verquellung der GefaBwande und Erythro-
zytenextravasate. Im Rahmen einer Vaskulitis der mittelgroBen Geféle (Arteriolen,
kleinkalibrige Arterien und Venen) entsteht als Folge des intramuralen und peri-
vaskuléren Infiltrates im subkutanen Gefafplexus ein Knoten. Aus thrombotischer
Verlegung des Gefalllumens resultieren Nekrosen und Ulzera. Eine Hdmorrhagie ist
seltener, da die GefédBwand in der Regel nicht vollstandig zerstort wird. Bei einer
Vaskulitis der kleineren Gefélie hingegen entstehen schérfer begrenzte Makulae und
Papeln, die wegen der schnell eintretenden vollstandigen Zerstérung der Gefallwand
h&morrhagisch werden. In frihen Lasionen lassen sich mit der Methode der direkten
Immunfluoreszenz (DIF) Ablagerungen von Immunglobulinen und Komplement
nachweisen.

Die Vaskulitis der Kleineren Gefalle umfasst mit der leukozytoklastischen Vaskulitis
auch die haufigste Form der Vaskulitis an der Haut.

Leukozytoklastische Vaskulitis

Synonyme: Immunkomplex Vaskulitis, Vasculitis allergica (Sonderform: Purpura
Schoenlein-Henoch)

Der Begriff leukozytoklastische Vaskulitis (LcV) bezieht sich auf das histologische
Bild, steht aber synonym fiir die Untergruppe der sogenannten Immunkomplex-
vaskulitiden, der h&ufigsten Form der Vaskulitis an der Haut.

Je nach Klasse der beteiligten Immunglobuline ergeben sich unterschiedliche klini-
sche Verlaufe. Wenn primar IgA beteiligt ist, liegt meist eine systemische Beteili-
gung vor im Sinne einer Purpura Schoenlein-Henoch (PSH). Sie gilt primar als
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Erkrankung des Kindesalters, tritt aber auch bei Erwachsenen auf und ist dann eher
mit schweren Komplikationen belastet. Vaskulitiden, bei denen eher 1gG- oder IgM-
haltige Immunkompexe (statt 1gA) involviert sind, sind klinisch oft auf die Haut
beschrankt, kdnnen aber auch eine systemische Beteiligung aufweisen, dann aller-
dings mit glnstigerer Prognose als die PSH 1-4 (siehe Tabelle 1).

Bei weiteren Formen der LcV gesellen sich zu den Immunkomplexen zusétzliche
pathophysiologische Faktoren hinzu (Sunderkdtter, 2004a,b, Sunderkotter 2006):

Bei der kryoglobulindmischen Vaskulitis die bei Kalte gelierenden Kryoglobline
Typ Il und Typ Il (= Immunkomplexe mit Antikérpern gegen humane Immunglo-
buline).

Bei der urtikariellen Vaskulitis ist die Ursache flr die Urticae nicht genau bekannt;
sie kann mit normalen oder verminderten Komplementspiegeln einhergehen und ist
in letzterem Fall mit einer hoheren Komplikationsrate verknipft.

Die gelegentlich im Verlauf des Lupus erythematodes auftretende hamorrhagische
Vaskulitis mit Vaskulopathien offenbart zusatzlich Ahnlichkeit mit einer Livedo-
vaskulopathie bzw mit Zeichen einer Gerinnungsstorung.

Einer LcV im Rahmen einer Bakteriamie oder Sepsis liegt eine manifeste proko-
agulatorische Komponente zugrunde, einhergehend mit einer pathologischen Akti-
vierung von Endothelzellen und Granulozyten.

Aullerdem kann die LcV ein initiales oder begleitendes Symptom der schweren sys-
temischen ANCA-assoziierten Vaskulitiden sein. Sie stellt bei der Wegener-
Granulomatose die haufigste Form der kutanen Beteiligung dar (Daoud 1994).

Gefallschéden durch direkte Infektion der Endothelzelle (z.B: Rickettsiosen) wer-
den von manchen Autoren nicht zu den priméren Vaskulitiden gerechnet.

Atiologie

Die LcV verlauft in der Regel an den postkapillaren Venolen, also in dem GefalRab-
schnitt, in dem Leukozyten aus dem Blut in Entzindungsherde einwandern. Ent-
scheidend fur alle Immunkomplex-bedingten LcVs ist die Ablagerung groBer zirku-
lierender Immunkomplexe an der GefdBwand. Eine solche Ablagerung wird begiins-
tigt, wenn die Immunkomplexe groR sind (bei hohen und nahezu aquimolaren Kon-
zentrationen an Antigenen und Antikdrpern), und die Gefalle weitgestellt sind. Letz-
teres ist eine Erklarung fur die bevorzugte Lokalisation der LcV an den abhangigen
Kdorperpartien (z.B. Unterschenkel). 1gA aktiviert allgemein schlechter Komplement
und mag daher haufiger an Immunglobulinvermittelten Erkrankungen beteiligt sein.
Die grof3en, an den GefaRwénden abgelagerten Immunkomplexe I6sen Uber Aktivie-
rung des Komplementsystems (erkennbar in der DIF) und Uber die Aktivierung von
Mastzellen eine Entziindung aus. In deren Folge setzen eingewanderte Granulozyten
bei dem vergeblichen Versuch, die fest haftenden Immunkomplexe zu phagozytie-
ren, Proteasen und Sauerstoffradikale frei, welche in einem komplexen Wechselspiel
das Endothel schédigen (Lentsch 200, Sindrilaru, 2007, Sunderkétter, 2004a).
Klinik

Leitsymptom der LcV ist die distal betonte und nach proximal aufsteigende palpable
Purpura. In schweren Féllen entwickeln sich im Zentrum der Papeln hdmorrhagische
Blasen oder Nekrosen, welche sich durch eine grauliche Verfarbung der absterben-
den Epidermis ankiindigen. Typischerweise finden sich simultan verschiedene Sta-
dien, von frischen, ger6teten Herden bis zu abheilenden, livid-braunlichen Efflores-
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zenzen. Die L&sionen machen oft keine Beschwerden, manchmal jucken oder bren-
nen sie leicht, die seltenen nekrotischen Ulzera sind hingegen mitunter sehr
schmerzhaft.

Abb. 1 Palpable Purpura am FuBrucken (IgA-positive LcV)
(Fotoabteilung UKM und Hautklinik Munster)

Abb. 2 Palpable Purpura mit begin-
nenden Nekrosen bei kryoglobuliné-
mischer  Vaskulitis  (Fotoabteilung
UKM und Hautklinik Miinster)




4 6.5 Entzundliche Angiopathien

Purpura Schénlein-Henoch (PSH)
Vaskulitis mit IgA-haltigen Immunkomplexen

Purpura Schénlein-Henoch des Kindesalters

Bei der PSH des Kindesalters sind schwerwiegende Organkomplikationen selten. An
der Haut prasentiert sich die PSH mit der pathognomonischen palpablen Purpura.
Viele Kinder zeigen aulRerdem eine Gelenkbeteiligung in Form von Arthralgien und
periartikuléren Weichteilschwellungen, meist im Bereich der Purpura, so dass am
haufigsten die Sprunggelenke betroffen sind, gefolgt von Knie- und Ellenbogenge-
lenken. Seltener finden sich arthritische Erscheinungen in Form einer Synovitis mit
Schwellung und Gelenksteife. Die Gelenkmanifestationen sistieren spontan und hin-
terlassen fast nie funktionelle Einschrénkungen. Eine gastrointestinale Beteiligung
mit leichter Blutung und rezidivierenden, diffusen Bauchschmerzen tritt bei tber
zwei Drittel der Kinder auf. Schwerere Komplikationen wie eine Invagination,
Gangrén oder Perforation der Darmwand sind selten, an die Mdglichkeit ihres Auf-
tretens sollte aber gedacht werden. Eine renale Beteiligung in Form einer Glomeru-
lonephritis mit Erythrozyt- und Proteinurie haben bis zu 20-50% der Kinder (Cassi-
dy 1995). Allerdings kommt es bei weniger als 5% der Patienten langfristig zu
schweren Funktionsstdrungen wie einem chronischen Nierenversagen.

Purpura Schonlein-Henoch des Erwachsenenalters

Bei Erwachsenen ist die Inzidenz der PSH insgesamt 10fach geringer als bei Kin-
dern, die Aussicht auf klinische Remission — je nach Studie - insgesamt nicht
schlechter (94% versus 89%) (Blanco 1997). Die Rate und die Schwere einzelner
Komplikationen ist jedoch deutlich héher und geht mit deutlicher Verschlechterug
der Prognose einher (Tancrede-Bohin 1997, Blanco 1997, Garcia-Porrua 2002).
Héufigkeit und Schwere von Komplikationen sind bei der PSH des Erwachsenen
auch hoher als bei der nicht IgA-assoziierten LcV mit systemischer Beteiligung
(sog. Hypersensitivitats-Vaskulitis) (Michel 1992).

An der Haut zeigen Erwachsene mit PSH in ber 50% Blasen und Nekrosen — im
Gegensatz zu Kindern (Tancrede-Bohin 1997, Pillebout 2002). Eine Arthritis der
Knie- und Sprunggelenke ist hdufig (61%). Wenn bereits initial eine Nierenbeteili-
gung eingetreten ist, liegen die Chancen fir eine langfristige Remission nur bei 20%
(Pillebout 2002). Abdominelle Beschwerden haben knapp 50% und Darmblutungen
25% der Erwachsenen, z.T. mit tddlichem Ausgang.

Das Risiko einer Nierenbeteiligung ist hdher bei:

° Ausbreitung der palpablen Purpura oberhalb der Girtellinie

o Fieber

. Hohen Entziindungsmarkern

. Kirzlich vorausgegangenem Infekt (Tancrede-Bohin 1997)
Prognostisch ungiinstige Faktoren fiir eine chronische Niereninsuffizienz sind:

) Das Ausmaf der Proteinurie

. Der Grad der interstitiellen Fibrose und glomeruléren Sklerose in der

Nierenbiopsie (Pillebout 2002)
. Alter tiber 50 Jahre
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Todesursache bei Erwachsenen mit PSH und Nierenbeteiligung war aber haufiger
eine gleichzeitig vorliegende Neoplasie (Lunge und Magen-Darmtrakt) als die Fol-
gen der renalen Erkrankung. Das Risiko eines malignen Tumors scheint somit bei
Erwachsenen mit einer PSH erhoht zu sein.

Die PSH ist eine von mehreren Ursachen fir die IgA-Nephropathie, welche weltweit
die héaufigste Form der Glomerulonephritiden und Ursache von 10% der behandelten
terminalen Niereninsuffizienzen darstellt (Julian 1988).

Leukozytoklastische Vaskulitis mit IgG/IgM-haltigen Immunkomplexen

Bei Erwachsenen liegt hdufig (ca 80%), bei Kindern selten (<10%) eine LcV vor,
bei der nicht 1gA, sondern IgG oder IgM perivaskuldr abgelagert sind. Da IgM und
v.a. 1gG schneller abgebaut werden als das langer persistierende IgA, findet man
haufig immunhistochemisch perivaskular gar keine Immunglobuline und kein Kom-
plement mehr, obwohl histologisch eindeutig eine LcV vorliegt. Es finden sich kli-
nisch und laborchemisch keine Zeichen fur eine PSH des Erwachsenen, eine syste-
mische ANCA-assoziierte Vaskulitis oder eine kryoglobulindmische Vaskulitis. Die
Prognose ist glinstiger als bei der PSH (Tancrede-Bohin 1997, Blanco 1998, Michel
1992, Sunderkétter 2006). Diese Form scheint haufig auf die Haut beschrankt zu
sein. Allerdings kann sie auch mit systemischer Beteiligung in Gestalt von Arthral-
gien, Glomerulonephritis oder abdominellen Beschwerden einhergehen (Piette
2004). Fur diese Form einer nicht IgA-assoziierten LcV mit systemischer Beteili-
gung gibt es in den bisherigen Klassifikationen keine klare Zuordnung.

Ursachen sind (in abnehmender Haufigkeit:

1. Medikamente (mit ca. 10-15% aller Félle am h&ufigsten) wie NSAID, Sulfonami-
de, Penizilline, Cephaclor, Diuretika wie Hydrochlorothiazid oder Furosemid, Allo-
purinol, Chinolone, Hydralazin, Methotrexat (v.a. bei Rheumatoider Arthritis) und
auch Ovwulationshemmer (Piette 2002, tenHolder 2002, Jessop 1995, Fiorentino
2003, Somer 1995).

2. Infektionen: Infekte der oberen Atemwege, Pharyngitis durch hamolysierende
Streptokokken oder Adenoviren, Hepatitis B oder C, Infektion mit Parvovirus B19,
Enteroviren (tenHolder 2002, Jessop 1995, Fiorentino 2003, Somer 1995, Calabrese
1996)

3. Kollagenosen
4. Maligne Tumoren bzw. myeloproliferative oder lymphoproliferative Erkrankun-
gen, Paraproteindmien (Piette 2004) . Die geringere Assoziation mit soliden Tumo-

ren ist neben der geringen Komplikationsrate ein wichtiger Unterschied zur PSH des
Erwachsenen (Tancrede-Bohin 1997, Blanco 1997, Michel 1992).

Differenzialdiagnosen

. LcV bei ANCA-assoziierten systemischen Vaskulitiden, Sepsis oder
Infektion der Endothelzelle

. Petechien bei Thrombozytopenie

o Purpura bei Gerinnungsstérungen

. Purpura pigmentosa

o Livedo Vaskulopathie und andere okklusive Vaskulopathien

. Perniones

. Arthropodenreaktion
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o Septische Emboli, v.a. bei gramnegativen Erregern
. Pityriasis lichenoides acuta
. Hé&morrhagischer Herpes zoster
) Leuk&mische Infiltrate
. Intravaskul&res Lymphom
. Hémorrhagische Amyloidose
Diagnostik

Die Diagnostik soll (Sunderkétter 2005, 2004b):
. Die Diagnose sichern (Histologie und DIF)

. Die genaue Form und damit einhergehend das Ausmal} einer mogli-
chen systemischen Beteiligung abklaren
. Madgliche Ursachen aufdecken

Diese Bedurfnisse gilt es, mit der Wirtschaftlichkeit in Einklang zu bringen.

Zuerst sollten daher akute ernste Ursachen ausgeschlossen werden wie eine Bakteri-
amie oder Sepsis.

Wenn in der DIF perivaskulares IgA entdeckt wird, besteht der dringende Verdacht
auf eine PSH und entsprechende Verlaufskontrollen werden notwendig. Im Erwach-
senenalter ist bei PSH auch eine Tumorsuche gerechtfertigt (Pillebout 2002).

Eine Untersuchung auf Kryoglobuline sollte bei entsprechender klinischer Sympto-
matik durchgefiihhrt werden, also bei schneller Entwicklung von Nekrosen (durch
die Gelierung der Kryoglobuline = Immunkomplexe) zusatzlich zur Vaskulitis, und
Zunahme bei Kélte. Ebenso ist sie indiziert bei allen rezidivierenden und chroni-
schen Formen, da bei negativem Ausfall bestimmte Diagnosen unwahrscheinlich
werden, und bei positivem Ausfall die weitere Diagnostik zielgerichtet weiter be-
trieben werden kann (- Screening auf HCV, HIV, ANA, Ro-SS/A-, La-SS/B-
Antikorper , Rheumafaktor, Differentialblutbild, Paraproteine).

Die Bestimmung von Komplementfaktoren ist bei klinischem Verdacht auf urtika-
rielle  Vaskulitis erforderlich, bei verminderten Komplementfaktoren (Hypo-
komplementamische Vaskulitis) sollte ein SLE ausgeschlossen werden.

Bei Verdacht auf systemische Beteiligung gilt es, zuerst eine systemische ANCA.-
assoziierte Vaskulitis auszuschlieen (ANCA, R6-Thorax, Ausschluf’ Sinusitis).

Auf eine mit einer Panarteriitis nodosa assoziierte Livedo racemosa ist bei der kor-
perlichen Untersuchung besonders zu achten.

Therapie und Prognose

Ein akuter Schub ist hdufig selbstlimitierend und dauert oft nur wenige Tage bis
Wochen, insbesondere wenn das auslésende Agens nicht mehr zirkuliert (Infekti-
onserreger, Medikament).

Wenn mdglich sollte bei allen Immunkomplex-Vaskulitiden:
. das ausldsende Agens gesucht und ausgeschaltet,
. eine assoziierte Grunderkrankung behandelt,
o Komplikationen erkannt und therapiert werden.
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Wegen des haufig gunstigen Spontanverlaufes ist bei unkomplizierter LcV eine ab-
wartende Haltung oder eine milde symptomatische Therapie ausreichend. Mal3nah-
men wie Kortikosteroidgaben und relative Bettruhe sind oft nicht notwendig und
ggfs. sogar schadlich (Piette 2004, Fiorentino 2003, Swerlick 1989, Sunderkétter
2005) (“Primum nihil nocere®).

Therapeutische Maflinahmen bei PSH beschranken sich auf die Behandlung von
Symptomen und bestehen in Schmerzstillung, Hydrierung, Ausgleich des Elektro-
lythaushaltes und gegebenenfalls in einer antihypertensiven Therapie.

Elastische Verbande an den Beinen kdnnen durch Kompression der kleinen Gefalie
die Ablagerung weiterer Immunkomplexe und damit weitere Vaskulitisherde ver-
hindern.

Antihistaminika in den Ublichen Dosierungen (z.B. 1 Thl Loratadin) mdgen Uber
Unterdriickung der Gefaldilatation die Ablagerung von Immunkomplexen verrin-
gern. Die Indikation kann auch ohne das Vorliegen einer diesbezuglichen Studie
wegen des geringen Risikos an Nebenwirkungen leicht gestellt werden.

Therapien mit Colchizin und Dapson haben sich nach unserer Erfahrung und in Ein-
zelfallbeschreibungen bewahrt (siehe auch Piette 2004, Fiorentino 2003). Eine ran-
domisierte kontrollierte Studie zu Colchizin hat dagegen keinen Vorteil fir die mit
Colchizin behandelten Patienten dargelegt (Sais 1995), hat aber eine sehr heterogene
Gruppe von Vaskulitiden mit verschiedenen Formen eingeschlossen. V.a. bei PSH
erscheint uns eine Therapie mit Dapson sinnvoll, da es gut bei anderen mit IgA-
Ablagerungen einhergehenden Erkrankungen wirkt. Bei LcV tritt die Wirkung unter
50-150mg nach ca 1 Woche ein (Piette 2004), allerdings weniger verlasslich und
deutlich als beim Morbus Duhring oder dem Erythema elevatum et diutinum. Eine
Kombination mit Pentoxifyllin oder ein kombinierter Einsatz von Colchizin und
Dapson sind ebenfalls mdglich.

Der Einsatz systemischer Kortikosteroide bei LcV an der Haut ist dann gerechtfer-
tigt, wenn sich tber Blasenbildung die Entstehung von Nekrosen und Ulzera andeu-
tet. Blasen und ihre Sekundéareffloreszenzen heilen nur langsam ab und kénnen tber
Superinfektionen zu Komplikationen fihren (Piette 2004, Fiorentino 2003, Sais
1995). Die schlechte Heilungstendenz ist durch die anatomischen Gegebenheiten an
den Pradilektionsstellen (Knéchel) und v.a. durch den Gefalischaden erklérbar.
Wenn systemische Kortikosteroide hierflr eingesetzt werden, dann sollten sie nach
einer Woche versuchsweise abgesetzt werden, damit sich keine Nebenniereninsuffi-
zienz bildet und damit beurteilt werden kann, ob Eliminierung oder mogliche Be-
handlung eines Auslosers erfolgreich waren.

Wenn Zeichen einer deutlichen systemischen Beteiligung auftreten wie Arthritis,
starke Bauchschmerzen und Hamaturie oder Proteinurie, kann der Einsatz systemi-
scher Kortikosteroide erwogen werden (Sunderkotter 2005, 2004b, Swerlick 1989).
Obgleich sie bei Kindern mit PSH Arthritis und abdominelle Schmerzen schnell
lindern kdnnen, wurde eine anhaltende Wirkung auf gastrointestinale Blutungen
bislang nicht nachgewiesen (Saulsbury 1999). Wegen der hoheren Nebenwirkungs-
rate bei Kindern sind Padiater sehr zurtickhaltend mit der Anwendung von Korti-
kosteroiden. Schwere abdominale Symptomatik, persistierende Purpura und vermin-
derte Aktivitdt von Faktor XIII sind Risikofaktoren fir die Entwicklung einer
schwereren Nierenbeteiligung (Sano 2002, Kaku 1998). In solchen Fallen mag der
systemische Einsatz von Kortikosteroiden zu einer geringeren Rate an Nephritiden
oder Nierenschéden fiihren. Dieses Ergebnis zweier prospektiver Studien (Buchanec



http://www.derma-net-online.de/buch/kapitel17_2/colchizin.pdf
http://www.derma-net-online.de/buch/kapitel17_2/dapson.pdf

8 6.5 Entzundliche Angiopathien

1988; Koskimies 1981) blieb allerdings nicht unwidersprochen (Saulsbury 1993,
Cassidy 1995, Wyatt 2001).

Auch bei Erwachsenen mit PSH und schwerer Nierenbeteiligung gibt es keine kla-
ren Evidenzen fir einen therapeutischen Effekt der Kortikosteroide, da auch eine
Verschlechterug beobachtet wurde (Sano 2002).

Der Verzicht auf Kortikosteroide erlaubt es
. bestimmte Untersuchungen, deren Ergebnis durch Kortikosteroide ver-
&ndert wirden (Autoantikdrper, Differentialblutbild, Infektionsserolo-

gien) auch noch wéhrend einer LcV durchzufiihren, um somit bei
chronisch werdendem Verlauf weiter nach Ursachen zu fahnden

° zu Uberprufen, ob ein Schub sistiert bzw. ob die Entfernung oder Be-
handlung eines maglichen Ausldsers erfolgreich war
. Nebenwirkungen zu vermeiden. Diese wiegen im Kindesalter schwe-

rer, z.B. durch die zusétzliche Wachstumshemmung. Daher sind P&dia-
ter beim Einsatz von Kortikosteroiden noch zuriickhaltender als Der-
matologen es sein sollten.

Fur die verschiedenen Therapiemdglichkeiten der anderen Formen wie urtikarielle
Vaskulitis oder Vaskulitis bei Kryoglobulindmie bzw. SLE verweisen wir auf die
entsprechenden Abschnitte und auf die Literatur.
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Tabelle 1: Einteilung der Vaskulitiden nach GréRe und Art der betroffenen GeféaRe

(Sunderkaétter 2005)

Hauptséachlich oder aus-
schlieBlich befallene GefalRe

Vaskulitis

Aorta
(und von ihr abgehende
Gefalle)

Riesenzell-Arteriitis
Takayasu-Arteriitis
(Mesaortitis luetica, direkte Infektion der Vasa vasorum)

MittelgrofRe GefalRe
(mittelgroRe und kleine Arte-
rien und Venen)

Polyarteriitis nodosa (PAN) Gruppe
Kawasaki Syndrom

Klassische (systemische) PAN

Kutane PAN (ohne systemische Beteiligung)
Noddése Vaskulitis bei Pannikulitis
Erythema induratum Bazin

Erythema nodosum leprosum

Kleine Gefalle
(postkapillare Venolen, Arterio-
len, selten Kapillaren)

Systemische (ANCA-assoziierte) Vaskulitiden
Wegener'sche Granulomatose

Mikroskopische Polyangiitis

Churg-Strauss Syndrom

Immunkomplex-Vaskulitiden (LcV im engeren Sinn)
- LcV mit vornehmlich perivaskularer IgA-Ablagerung
- Purpura Schénlein Henoch (PSH)
- PSH des Erwachsenen
- Hamorrhagisches Odem der Kindheit (< 2 Jahre)
- LeV mit vornehmlich perivaskularer 1IgG/IgM-Ablagerung

- LcV mit systemischer Beteiligung (Synonyme: u.a.
Hypersensitivitatsvaskulitis, nekrotisierende oder
allergischeVaskulitis)

- Kutane leukozytoklastische Vaskulitis
Serum-Krankheit
Kryoglobulindmische Vaskulitis
Urtikarielle Vaskulitis
- Normokomplementémische urtikarielle Vaskulitis (NUV)
- Hypokomplementamische urtikarielle Vaskulitis (HUV) /

- Syndrom der hypokomplementamischen urtikariellen
Vaskulitis (HUVS)

Komplexe Formen / Sonderformen der LcV
(Immunkomplexe vorhanden, Mitbeteiligung anderer patho-
gener Faktoren)

- LcV bei Kollagenosen (Sjogren Syndrom, SLE, RA)
- Akrale LcV und Vaskulopathie bei SLE

- LcV bei neutrophiler Dermatose (M. Behcet)
- Erythema elevatum et diutinum
- Granuloma faciale
Vaskulitis und Koagulopathie bei Bakteriamie, Sepsis,
Pupura fulminans (Shwartzman-Reaktion)
- (Vaskulitis bei direkter Infektion des Endothels, u.a. Infek-
tion mit Rickettsien)
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