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ZUSAMMENFASSUNG

Wir berichten über einen Patienten, der ein Exanthem im Sin-

ne palpabler Purpura bei akuter Niereninsuffizienz zeigte. Die

Histologie der Haut und direkte Immunfluoreszenz wiesen

eine IgA-Vaskulitis nach. In der Urinuntersuchung zeigten

sich Akanthozyten, die diagnostische Nierenbiopsie bestätig-

te den Verdacht einer begleitenden Glomerulonephritis. Un-

ter hochdosierter Steroidtherapie kam es zur Besserung des

Hautbefundes und der Retentionsparameter.

ABSTRACT

We report about a patient with palpable purpura in combina-

tion with an acute renal failure. The biopsy of the skin and

direct immunofluorescence show the appearence of an

IgA-vasculitis. In the urine tests acanthoyctes were shown,

the diagnostic renal biopsy confirms the suspected accompa-

nyoning glomerulonephritis. After treatment with highdose

corticosteroids the skin lesions and the renal function im-

prove.

Einleitung

Häufig sind Hauterscheinungen der Grund einer ärztlichen Kon-
sultation. Hauterkrankungen können eine primär dermale Ursa-
che haben oder aber im Rahmen einer Systemerkrankung auftre-
ten. Das Erkennen pathognomonischer Hauterscheinungen und
das Wissen um assoziierte Erkrankungen und Komplikationen
kann den individuellen Krankheitsverlauf positiv beeinflussen, so-
dass letztendlich ein besserer Outcome des Patienten zu erwarten
ist. Gefäßerkrankungen können eine Vielzahl von Hauterschei-
nungen verursachen, sodass Patienten dermatologisch, phlebolo-
gisch und gefäßmedizinisch vorstellig werden. Vaskulitiden spie-
len dabei eine nicht unerhebliche Rolle und sollten bei den
differenzialdiagnostischen Überlegungen berücksichtigt werden.

Kasuistik

Anamnese

Bei dem Patienten bestand seit ca. 3 Wochen ein zunehmender
Pruritus der unteren Extremität, seit wenigen Tagen bildete sich
zusätzlich ein Exanthem aus, beginnend an den Unterschenkeln
mit weiterer Ausbreitung auf die obere Extremität. Es erfolgte
nach Auftreten der Hauterscheinungen eine wohnortnahe Vor-
stellung im Krankenhaus.

Anamnestisch wurde eine Bronchitis vor ca. 2 Monaten ange-
geben, ansonsten war die Infektanamnese blande. Weiterhin er-
gab sich ein Alkoholabusus, der tägliche Konsum von 3 Bier und
6 Schnäpsen wurde angegeben, die Miktions- und Defäkations-
anamnese waren blande.

In der entnommenen Labordiagnostik fiel eine nicht vorbe-
kannte Niereninsuffizienz auf bei erhöhten Retentionsparametern
(GFR 25ml/h, Kreatinin 2,54mg/dl). Es erfolgte die Anpassung
der Hausmedikation mit Pausieren von Allopurinol, Torasemid
und Candesartan.

Kasuistik
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Weiterhin wurde der Patient konsiliarisch dermatologisch be-
gutachtet bei unklarem Exanthem.

Aufnahmebefund

An beiden Beinen (▶ Abb. 1a, b), Unterarmen (▶ Abb. 2) und am
Unterbauch (▶ Abb. 3) fanden sich erythematöse hämorrhagi-
sche Maculae und Papeln ca. 2–5mm messend, im Sinne einer
palpablen Purpura (▶ Abb. 4). Vereinzelt zeigte sich zentral in der
Läsion eine schwärzliche Nekrosezone (▶ Abb.3). Weiterhin zeig-
ten sich periphere, nur teils wegdrückbare Ödeme der Unter-
schenkel (▶ Abb.5).

Befunde diagnostischer Untersuchungen

Blutentnahme: Kreatinin 2,7mg/dl, GFR 23ml/min, CRP 23mg/l,
Kalium 4,6mmol/l

HBV-/HCV-/HIV-Serologie: neg.
Eiweißelektrophorese, RF/ Antistreptolysin neg.
Immunologie: ANA 1:1280(nukleär homogenes Fluoreszenz-

muster), p-/c-ANCA neg., Kälteagglutinine: schwach pos.
Urinuntersuchung mittels Teststreifen: Hb +, Protein +
Spontanurin: Protein 393,9mg/l, Kreatinin 1,8 g/l, Quotient Al-

bumin/Kreatinin: 112,2mg/g
Urinsediment: Hämaturie mit Nachweis einzelner Akanthozyten
Histologie (Haut): In der HE-Färbung zeigte sich eine leukozy-

toklastische Kleingefäßvaskulitis.
direkte Immunfluoreszenz (Haut): Im Bereich einiger kleinen

Gefäße gelang ein schwach positiver Nachweis von IgA, IgM und
C3, passend zu einer akuten IgA-Kleingefäßvaskulitis.

Pathologie (Nierenbiopsie): Es fand sich eine mäßiggradige
mesangioproliferative Glomerulonephritis vom Typ einer IgA-Glo-
merulonephritis.

▶ Abb.1 a, b Erythematöse hämorrhagische Maculae und Papeln an beiden Beinen.
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Therapie und Verlauf

Bei hochgradigem klinischem Verdacht auf eine nekrotisierende
Vaskulitis erfolgte die Übernahme des Patienten in ein Haus der
Maximalversorgung. Es erfolgten Probebiopsien aus der Haut inkl.
Probenentnahme für die direkte Immunfluoreszenz. Die Histolo-

▶ Abb.2 Erythematöse hämorrhagische Maculae und Papeln an
Unterarmen.

▶ Abb.3 Erythematöse hämorrhagische Maculae und Papeln am
Unterbauch.

▶ Abb.4 Palpable Purpura.
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gie und direkte Immunfluoreszenz zeigten sich vereinbar mit ei-
ner akuten nekrotisierenden IgA-Vaskulitis.

Eine zeitnahe Therapieeinleitung erfolgte mittels hochdosier-
ter Steroidtherapie mit initial 150mg Prednisolon 1-mal tgl. i. v.
(entsprechend 1mg/kg), weiterhin wurde eine lokale Steroidthe-
rapie initiiert.

Trotz erhöhter ANA-Titer fanden sich weder anamnestisch
noch klinisch Hinweise auf das Vorliegen einer Kollagenose oder
juvenilen idiopathischen Arthritis.

In der Urindiagnostik fiel jedoch eine Proteinurie und Hämatu-
rie mit Nachweis von Akanthozyten auf, sodass bei Verdacht auf
eine begleitende Glomerulonephritis eine nephrologische Vorstel-
lung erfolgte. Bei hochgradigem V. a. Nierenbeteiligung bei IgA-
Vaskulitis wurde die Verlegung auf die Nephrologie zur diagnosti-
schen Nierenbiopsie forciert. Die Histologie der Nierenbiopsie
zeigte eine mäßiggradige mesangioproliferative Glomeruloneph-
ritis mit Nachweis von granulären, glomerulären und mesangialen
Ablagerungen von IgA, C1q, IgM, C3 und IgG.

Somit konnte die Diagnose einer akuten nekrotisierenden
IgA-Vaskulitis mit Nierenbeteiligung und akutem Nierenversagen
gesichert werden.

Nach Stabilisierung des Allgemeinzustands und Besserung der
Retentionsparameter konnte die systemische Steroidtherapie
langsam ausgeschlichen werden, es erfolgten nach Entlassung re-
gelmäßige Nachkontrollen des Patienten in der nephrologischen
Ambulanz.

Diskussion

Unter Zusammenschau der Vorgeschichte mit stattgehabter Bron-
chitis wenige Wochen vor Beginn der Symptomatik war eine Infekt-
assoziierte IgA-Vaskulitis in diesem Fall sehr wahrscheinlich.

Die IgA-Vaskulitis ist eine Erkrankung des Kindesalters mit einer
Inzidenz von 15/100 000 Kindern/Jahr und wird dann als Purpura-

Schönlein-Hennoch bezeichnet. Im Erwachsenenalter ist die Inzi-
denz 10-fach geringer (ca. 0,1–1,8/100 000 Erwachsene/Jahr) [1].

Leitsymptom, wie auch in diesem Fall, sind die distal betonten
palpablen Purpura. Während im Kindesalter die Erkrankung häufig
ohne Therapie folgenlos ausheilt, sind die Krankheitsaktivität und
das Risiko von Folgeschäden durch Organbeteiligung bei Erwach-
senen weitaus höher [2].

Im Gegensatz zu Kindern entwickeln Erwachsene seltener eine
gastrointestinale Beteiligung, Arthralgien werden altersunabhän-
gig häufig angegeben [3].

Eine Nierenbeteiligung im Sinne einer Glomerulonephritis tritt bei
ca. 60% der Erwachsenen auf [4], ca. 0,6–2% aller Nephropathien
des Erwachsenenalters lassen sich auf eine IgA-Vaskulitis zurück-
führen. 30 % der erwachsenen Patienten weisen innerhalb von
4 Monaten Zeichen der Niereninsuffizienz auf [5] (▶ Tab. 1).

Goldstandard zur Diagnosesicherung sind die konventionelle
Histologie und direkte Immunfluoreszenz [5]. Im Falle eines auf-
fälligen Urinbefundes (Proteinurie, Mikro-/Makrohämaturie mit
Akanthozyten) sollte die Indikation zur Nierenbiopsie großzügig
gestellt werden [6].

In der Histologie zeigt sich eine leukozytoklastische Vaskulitis,
granuläre, perivaskulär gelegene Ablagerungen von IgA können in
der direkten Immunfluoreszenz nachgewiesen werden.

In der Nierenbiopsie zeigen sich bei Beteiligung IgA-Ablage-
rungen im Mesangium [7] (▶ Tab. 2).

Therapeutisch kann bei geringem Befund eine symptomati-
sche Therapie in Kombination mit einer Kompressionstherapie
ausreichend sein. Bei großflächigem Befall, nekrotisierendem
Hautbefund oder Hinweisen auf eine Organbeteiligung sollte
eine medikamentöse immunsuppressive Therapie mit Kortikoste-
roiden, ggf. in Kombination mit Cyclophosphamid eingeleitet
werden [8].

Der klinische Outcome nach Kortikosteroid-Monotherapie im
Vergleich zu einer Kombinationstherapie von Kortikosteroiden
mit Cyclophosphamid erscheint ähnlich, in mehreren kleineren
Studien konnte kein statistisch signifikanter Unterschied festge-
stellt werden [7, 9].

Es existieren weiterhin Einzelfallberichte oder Studien mit klei-
nem Patientenklientel, die die Wirksamkeit von Colchizin, Dap-

▶ Abb.5 Ödeme der Unterschenkel.

▶ Tab. 1 Differenzialdiagnosen bei palpablen Purpura [16].

Immunkomplexvaskulitiden
▪ IgA1-Vaskulitis, IgG/IgM-Vaskulitis
▪ urtikarielle Vaskulitis
▪ Kryoglobulin-assoziierte Vaskulitis
▪ Vaskulitiden bei Kollagenosen (z. B. Sjögren-Syndrom)

ANCA-assoziierte Vaskulitiden
▪ Granulomatose mit Polyangiitis (GPA, ehemals Morbus Wegener)
▪ mikroskopische Polyangiitis (MPA)
▪ eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA, ehemals

Churg-Strauss-Syndrom)

Nichtvaskulitische hämorrhagische Exantheme
▪ hämorrhagische Arzneimittelexantheme
▪ Pityriasis lichenoides acuta
▪ Purpura pigmentosa progressiva
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son, Montelukast, Azathioprin, Mycophenolat mofetil, Cyclospo-
rin A oder Rituximab untersucht haben [2].

Alle o. g. Therapieoptionen gelten als Off-Label-Use aufgrund
der geringen klinischen Erfahrung im Vergleich zu einer Steroid-
Monotherapie.

Colchizin in einer Low-Dose-Dosierung zeigte Ansprechraten
bis zu 80% [10]; da jedoch klinische Studien mit größerer Teilneh-
merzahl oder Kontrollgruppe aktuell fehlen, kann nicht von einer
validen Datenlage gesprochen werden.

Azathioprin zeigte in Kombination mit einer Kortikosteroidthe-
rapie eine gute Ansprechrate bei Kindern mit Purpura-Schönlein-
Hennoch [11] in kleineren Studien und Einzelfallberichten. Bei
Erwachsenen zeigte sich eine Wirksamkeit im Rahmen einer leu-
kozytoklastischen Vaskulitis [12]; valide Studienergebnisse spe-
ziell bei Vorliegen einer IgA-Vaskulitis im Erwachsenenalter fehlen
aktuell.

In einer klinischen Studie mit 35 Erwachsenen zeigte sich ein
positiver Effekt von Mycophenolat mofetil in Kombination mit
einer Low-Dose-Steroidtherapie auf den klinischen Outcome der
Patienten, es zeigte sich jedoch kein statistisch signifikanter
Unterschied zur Kontrollgruppe mit High-Dose-Steroidtherapie.
Ein steroidsparender Effekt ist also möglich, Patientendaten an
größeren Kollektiven fehlen jedoch [13].

In einer systematischen Übersichtsarbeit haben Hernández-
Rodríguez et al. [14] insgesamt 43 beschriebene Fälle von Patien-
ten mit IgA-Vaskulitis analysiert, die eine Therapie mit Rituximab
erhalten haben. In den publizierten Fällen wurden sowohl Kinder
als auch Erwachsene berücksichtigt, das mediane Alter der
Erkrankten betrug 16 Jahre. 95% der Patienten sprachen auf die
Rituximab-Therapie an, bei 35 % der Patienten kam es zu einem
Rezidiv, 79 % der Patienten zeigten eine komplette Remission.
Größere klinische Studien, insbesondere mit adulten Patienten,
sind aktuell nicht vorhanden.

Es existieren Fallberichte, die eine positive Wirkung von Dap-
son, Montelukast, Cyclosporin A zeigen, klinische Studien bei
Erwachsenen existieren zum aktuellen Zeitpunkt nicht.

Das Auftreten eines Exanthems motiviert den Patienten häufig
zur ärztlichen Konsultation. Die Erstvorstellung erfolgt dabei nicht
zwangsläufig beim Dermatologen, da Hauterscheinungen z. B.
mit zugrunde liegenden Krankheiten, insbesondere Gefäßerkran-
kungen, assoziiert sein können.

Nicht selten erfolgt somit initial bei Exanthemen der unteren
Extremität eine Vorstellung in der Gefäßmedizin oder beim nie-
dergelassenen Angiologen/Phlebologen. Vaskulitiden stellen
dabei eine Krankheitsentität dar, die in gefäßmedizinischen, phle-
bologischen und dermatologischen Sprechstunden gesehen wer-
den kann.

Abschließend kann festgehalten werden, dass die distal beton-
te palpable Purpura nahezu pathognomonisch für eine Vaskulitis
ist. Die direkte Immunfluoreszenz gibt Aufschluss über die zu-
grunde liegenden Immunkomplexe. Eine Organbeteiligung sollte
mittels Anamnese und Laboruntersuchungen (Blut/Urin) ausge-
schlossen werden.

Gering betroffene Patienten können symptomatisch behandelt
werden, bei stärkerer Krankheitsausprägung sollte zunächst eine
Monotherapie mit Steroiden (1–2mg/kg KG/Tag) begonnen wer-
den, im Verlauf kann diese Therapie ggf. noch mit anderen Sys-
temtherapien (s. o.) ergänzt werden. Supportiv ist die Durchfüh-
rung einer konsequenten Kompressionstherapie und lokalen
Steroidtherapie in den meisten Fällen als sinnvoll zu erachten.
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