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Einleitung
Vaskulopathien und Vaskulitiden stellen sowohl in der Diagnostik als 
auch in der Therapie eine multidisziplinäre Herausforderung dar. Vas-
kulitiden zeichnen sich pathophysiologisch durch eine Entzündung 
der Gefäßwand aus, währenddessen bei Vaskulopathien der zentra-
le Pathomechanismus die thrombotische Okklusion des Gefäßlu-
mens ist. Vaskulitiden können als eigenständige Erkrankungen oder 
aber im Rahmen von Systemerkrankungen wie z. B. Kollagenosen 

auftreten. Der häufigste Vertreter der Kleingefäßvaskulitiden, die 
Immunkomplexvaskulitis, ist in vielen Fällen rein auf die Haut be-
grenzt, kann aber auch in Form einer Systemvaskulitis in Erscheinung 
treten. Ein Beispiel für eine okkludierende, rein kutane Vaskulopa-
thie ist die Livedovaskulopathie (LV). Bedingt durch thrombotische 
Verschlüsse in der kutanen Mikrozirkulation kommt es zur Ausbil-
dung der typischen Klinik mit Livedo racemosa, Atrophie blanche 
und schmerzhaften Nekrosen. Bei Auftreten vaskulitischer oder vas-
kulopathischer Effloreszenzen und/oder Symptomen, die auf eine 
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ZusaMMEnfassunG

Vaskulopathien und Vaskulitiden stellen diagnostisch und the-
rapeutisch eine interdisziplinäre Herausforderung dar. Zugrun-
de liegen unterschiedliche pathophysiologische Mechanismen, 
die zu vielfältigen klinischen Krankheitsbildern führen können 
und therapeutisch unterschiedliche Ansätze erlauben. Sowohl 
Vaskulitiden als auch Vaskulopathien müssen nicht zwangsläu-
fig mit einer Systembeteiligung einhergehen, sondern können 
auch als rein kutane Varianten auftreten. Aufgrund mangelnder 
pathognomonischer Laborparameter ist die Diagnose häufig 
klinisch zu stellen. Dieser Artikel soll den differentialdiagnosti-
schen Blick, insbesondere auf die kutanen Manifestationsfor-
men bei Vaskulopathien und Vaskulitiden, schärfen.

absTr aCT

Vasculopathies and vasculitides pose an interdisciplinary chal-
lenge in terms of diagnosis and therapy. They are based on 
different pathophysiological mechanisms that can lead to cli-
nical symptoms and allow different therapeutic approaches. 
Neither vasculitides nor vasculopathies have necessarily to be 
associated with systemic involvement, but can also occur as 
purely cutaneous variants. Due to the lack of pathognomonic 
laboratory parameters, the diagnosis is often clinical. This ar-
ticle is intended to focus on the differential diagnostic view, 
particularly in the case of cutaneous manifestations of vascu-
litis and vasculopathies.
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Übersichtsarbeit

Systembeteiligung hinweisen könnten (z. B. neurologische, rheuma-
tologische, organspezifische Begleiterscheinungen), sollte eine ent-
sprechende differentialdiagnostische Einordnung des Krankheitsbil-
des erfolgen, welche rasch zur richtigen Diagnose und entsprechen-
den Therapie führen sollte.

Vaskulitiden
Vaskulitiden können laut Empfehlung der Chapel-Hill-Consensus-
Conference (CHCC) anhand der Größe des prädominant betroffe-
nen Gefäßes eingeteilt werden. Man unterscheidet eine Vaskulitis 
der kleinen, mittelgroßen und großen Gefäße [1]. Laut CHCC han-
delt es sich bei den kleinen Gefäßen um intraparenchymale Arte-
riolen, Venolen und Kapillaren. Die mittelgroßen Gefäße umfassen 
die kleinen viszeralen Arterien und Venen, und die großen Gefäße 
sind definitionsgemäß die Aorta und die davon angehenden Gefä-
ße, aber auch andere Gefäße unterschiedlicher Größe. In der Haut 
findet man nur kleine und mittelgroße Gefäße. Es gibt 4 weitere 
Kategorien, die eine detailliertere Einteilung ermöglichen: Vasku-
litis variabler Gefäßgröße, Vaskulitis einzelner Organe, Vaskulitis 
bei systemischer Erkrankung, Vaskulitis mit wahrscheinlicher Ätio-
logie [1]. Eine Übersicht der Einteilung der Vaskulitiden, angelehnt 
an die CHCC-2012, findet sich in ▶Tab. 1 (angelehnt an [2]).

Neben der Einteilung anhand der Größe des betroffenen Gefä-
ßes ist es von großer diagnostischer und prognostischer Relevanz, 
dass sich Vaskulitiden als Teil einer aktiven systemischen Vaskulitis 
zeigen können, häufig aber auch als kutan begrenzte Variante einer 
systemischen Vaskulitis („skin limited“) oder als Einzelorganvasku-
litis („single organ vasculitis“), die auf die Haut beschränkt ist, ma-
nifestieren können [1, 3]. Die Diagnose einer Vaskulitis muss also 
nicht immer gleichbedeutend mit dem Vorliegen einer Systembe-
teiligung sein. Wichtig ist auch, dass eine Systemvaskulitis nur dann 
als solche bezeichnet werden sollte, wenn auch Organbeteiligun-
gen vorliegen und nicht, wenn Allgemeinsymptome wie Arthralgi-
en, Fieber oder ähnliches im Rahmen einer kutanen Vaskulitis auf-
treten [4].

Vaskulitiden mit kutaner Beteiligung
Das klinische Bild der Vaskulitiden ist abhängig von der Größe, 
Funktion und Lokalisation des betroffenen Gefäßes, sodass es zu 
einer Vielfalt an klinischen Symptomen kommen kann. Da in der 
Praxis allein das Auftreten von kutanen vaskulitischen Effloreszen-
zen häufig zu der (Fehl-)diagnose einer Systemvaskulitis führt, soll 
im Folgenden auf die häufigsten Vaskulitiden mit kutaner Beteili-
gung eingegangen werden. Die unterschiedlichen Effloreszenzen 
und deren Lokalisation können Aufschluss über die zugrundelie-
gende Form der Vaskulitis geben, somit lohnt sich ein erfahrener 
dermatologischer Blick auf dieses häufig betroffene Organ. Sowohl 
das Erstauftreten als auch der Verlauf der einzelnen Effloreszenzen 
geben zusätzliche Hinweise. Außerdem ist die Haut einer Biopsie-
entnahme meist gut zugänglich, sodass eine schnelle Entnahme 
und die histologische Untersuchung einfach handhabbar sind.

Eine Vaskulitis der kleinen Gefäße der Dermis, wie z. B. der post-
kapillären Venolen, zeigt klinisch das Bild einer palpablen Purpura. 
Diese entsteht durch die durch Gefäßzerstörung bedingte Eryth-
rozytenextravasion mit Begleitödem und Hämorrhagie [2, 4]. His-

tologische Kriterien einer Vaskulitis der kleinen Gefäße sind eine 
Leukozytoklasie, eine fibrinoide Ablagerung in den Gefäßwänden 
und ggf. ein intramurales Infiltrat (welches nur bei Gefäßen mit 
einer Tunica media nachgewiesen werden kann). Der auch zum Teil 
namensgebende Begriff der Leukozytoklasie beschreibt den Zerfall 
von neutrophilen Granulozyten, der im histologischen Präparat als 
„Kernstaub“ bezeichnet und sichtbar wird. Der Nachweis einer Leu-
kozytoklasie ist charakteristisch für das Vorliegen einer Vaskulitis, 
allerdings muss hier betont werden, dass der Begriff der leukozy-
toklastischen Vaskulitis ein rein deskriptiver ist und nicht auf die 
Ursache der zugrundeliegenden Vaskulitis hinweist. Die Immun-
komplexvaskulitis ist die häufigste Kleingefäßvaskulitis, sodass auf 
sie im folgenden Kapitel noch detaillierter eingegangen werden 
soll. Bei einer Beteiligung der mittelgroßen Gefäße der Subkutis 
(Arteriolen, kleinkalibrige Arterien und Venen), steht klinisch die 
Ausbildung eines subkutanen, schmerzhaften Knotens im Vorder-
grund. Ein Beispiel der aus der Gruppe der Vaskulitiden mittelgro-
ßer Gefäße ist die Polyarteriitis nodosa (PAN), die sowohl in Form 
einer rein kutanen als auch systemischen Variante auftreten kann 
[5]. Neben dem charakteristischen Auftreten von subkutanen, 
schmerzhaften Knoten, die im Verlauf nicht selten auch ulzerieren, 
ist zusätzlich oft eine Livedo racemosa sichtbar [2]. Sind große Ge-
fäße von einer Vaskulitis betroffen, finden sich Krankheitsbilder wie 
z. B. die Riesenzellarteriitis (GCA) oder die Takayasu-Arteriitis (TAK). 
Da sich keine großen Gefäße in der Haut befinden, werden Patien-
ten mit diesen Krankheitsbildern in der dermatologischen Praxis 
nur dann gesehen, wenn infolgedessen ischämisch bedingte kuta-
ne Ulzerationen wie z. B. an der Kopfhaut auftreten [6].

Neben einer ausführlichen Anamnese (Auslöser, Infekte, Impfa-
namnese, Zeitpunkt des Auftretens, Begleitsymptome, Begleiter-
krankungen, etc.) und der Ganzkörperuntersuchung (inkl. Schleim-
hautinspektion), steht zunächst der Ausschluss akuter Ursachen 
wie einer Bakteriämie, einer Sepsis oder einer schwerwiegenden 
zugrunde liegenden Erkrankung im Vordergrund [2]. Im Anschluss 
sollte bei Vorliegen von vaskulitischen Effloreszenzen eine kutane 
Biopsie (z. B. eine 4 mm Stanzbiopsie) und die anschließende his-
tologische Untersuchung durchgeführt werden. Die korrekte Ent-
nahmestelle und -technik der Hautbiopsie ist für eine korrekte Di-
agnosestellung unerlässlich. Die Hautbiopsie für die histologische 
Untersuchung sollte aus einer gut entwickelten, nicht zu frischen 
aber auch nicht zu alten Läsion, entnommen werden. Die Entnah-
me aus nekrotischen Arealen oder dem Ulkusgrund kann zu fal-
schen Biopsieergebnissen führen. In diesem Fall zeigt sich dann 
auch ein entzündliches Infiltrat der Gefäßwand, welches aber nicht 
die primäre Vaskulitis anzeigt, sondern als sekundäres, unspezifi-
sches Phänomen zu werten ist. Dieses Phänomen der „Begleitvas-
kulitis“ findet sich häufig in Biopsien unterschiedlichster Ulzera-
tionen an der Haut, z. B. auch beim Ulcus cruris venosum oder dem 
nekrotisierenden Herpes zoster. Der Nachweis einer fokalen Vas-
kulitis aus nekrotischen Arealen oder dem Ulkusrand darf also nicht 
unkritisch zur Diagnosestellung einer primären Vaskulitis führen, 
sondern muss vielmehr durch den Kliniker kritisch im klinischen 
Kontext gewertet werden [7].

Zusätzlich zur Entnahme einer läsionalen Biopsie für die histo-
logische Aufarbeitung am Paraffinpräparat, sollte auch eine Haut-
stanze (z. B. 4 mm Stanzbiopsie) zur Durchführung der direkten Im-
munfluoreszenz entnommen werden. Diese sollte aus einer fri-
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schen Läsion entnommen werden, da hier die Wahrscheinlichkeit 
am höchsten ist, dass Immunglobulinablagerungen an der Gefäß-
wand (IgA, IgM, IgG) nachzuweisen sind [2].

Ergeben sich anamnestische und/oder laborchemische Hinwei-
se auf das Vorliegen einer zusätzlichen Organbeteiligung (wie z. B. 
Proteinurie etc.), sollten eine symptombezogene, spezifische und 
ggf. apparative Diagnostik sowie ein interdisziplinärer Austausch 
erfolgen.

Vaskulitis der kleinen Gefäße
Zu den primären Kleingefäßvaskulitiden zählen die Immunkom-
plexvaskulitiden, die kryoglobulinämische Vaskulitis, und die AN-
CA-assoziierten Vaskulitiden (AAV). Außerdem werden leukozyto-
klastische Vaskulitiden im Rahmen von Kollagenosen, wie z. B. Sjö-
gren-Syndrom, systemischer Lupus erythematodes (SLE) und 

rheumatoider Arthritis (RA), zu den Vaskulitiden der kleinen Gefä-
ße gezählt. Des Weiteren gehören die septische Vaskulitis, das Ery-
thema elevatum et diutinum, die nodöse Vaskulitis und die maku-
löse Vaskulitis bei Hypergammaglobulinämie zu dieser Gruppe [4]. 
Im Folgenden soll auf einige Vertreter dieser Gruppe detaillierter 
eingegangen werden.

Immunkomplexvaskulitis
Die häufigste kutane Form der Vaskulitis der kleinen Gefäße ist die 
Immunkomplexvaskulitis. Durch die Ablagerung von Immunkom-
plexen in den postkapillären Venolen kommt es zu einer Entzün-
dungsreaktion [4]. Aufgrund von Erythrozytenextravasaten mit Be-
gleitödem und Entzündungsinfiltrat kommt es klinisch zur Ausbil-
dung einer kutan palpablen Purpura, die stasebedingt initial an den 
Unterschenkeln, im Verlauf auch von distal nach proximal aufstei-
gend am Abdomen und/oder den oberen Extremitäten, auftreten 
kann. Nicht immer muss die klassische palpable Purpura vorliegen. 
Nicht selten sind auch erythematöse, nicht wegdrückbare Macu-
lae oder flache erythematöse, nicht wegdrückbare Papeln Zeichen 
einer Immunkomplexvaskulitis (▶abb. 1,  2). Im Verlauf können 
sich auch hämorrhagische Blasen mit folgender Erosion/Ulzera tion 
entwickeln (▶abb. 3). Dabei sind bei schwerem Verlauf auch bei 
der Immunkomplexvaskulitis größere Ulzerationen möglich [2]. Je 
nach Organbeteiligung können unterschiedliche Symptome wie 

▶Tab. 1 Übersicht der Einteilung der Vaskulitiden, angelehnt an die 
CHCC-2012.

Vaskulitis der großen 
Gefäße (LVV)

Riesenzellarteriitis (GCA)

Takayasu-Arteriitis (TAK)

Vaskulitis der mittelgro-
ßen Gefäße (MVV)

Polyarteriitis nodosa (PAN)

Vaskulitis der kleinen 
Gefäße (SVV)

Kawasaki-Erkrankung (KD)

ANCA-assoziierte Vaskulitis (AAV)
▪ Mikroskopische Polyangiitis (MPA)
▪  Granulomatose mit Polyangiitis (GPA, 

Wegener´s)
▪  Eosinophile Granulomatose mit 

Polyangiitis (EGPA, Churg-Strauss)
Kleingefäß-Immunkomplexvaskulitis
▪  IgA-Vaskulitis (IgAV, Schönlein-He-

noch)
▪ Anti-GBM-Erkrankung (anti-GBM)
▪ Kryoglobulinämische Vaskulitis (CV)
▪  Hypokomplementämische Urtikaria-

vaskulititis (HUV, anti-C1q-Vaskulitis)

Vaskulitis variabler 
Gefäßgrößen (VVV)

Behçet-Erkrankung (BD)

Cogan-Syndrom (CS)

Vaskulitis einzelner 
Organe (SOV)

Kutane leukozytoklastische Angiitis

Kutane Arteriitis

andere

Vaskulitis bei systemi-
scher Erkrankung

Lupus-Vaskulitis

Rheumatoide Vaskulitis

Sarkoidale Vaskulitis

andere

Vaskulitis mit wahr-
scheinlicher Ursache 

Hepatitis-C-Virus assoziierte kryoglobuli-
nämische Vaskulitis

Hepatitis-B-Virus-assoziierte Vaskulitis

Syphilis-assoziierte Vaskulitis

Medikamenten-assoziierte 

Immunkomplexvaskulitis

Medikamentenassoziierte- ANCA-assozi-
ierte Vaskulitis

Krebs-assoziierte Vaskulitis

andere

▶abb. 1 Übersichtsaufnahme einer IgA + IgG- positiven Immunkom-
plexvaskulitis: von distal nach proximal aufsteigende erythematöse 
Maculae und zum Teil palpable Purpura.
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gastrointestinale Symptome (Nausea, Emesis, Diarrhoen), Häma-
turie und/oder Proteinurie oder Visusstörungen auftreten [2]. Be-
tont werden muss aber, dass häufig rein kutane Varianten ohne 

Hinweise auf eine Systembeteiligung auftreten. Diagnostisch soll-
te eine läsionale kutane Biopsie entnommen und zusätzliche eine 
direkte Immunfluoreszenz an einem weiteren Hautbioptat durch-
geführt werden. In der direkten Immunfluoreszenz lassen sich 
meist IgA und C3, aber auch andere Immunglobuline wie IgM und 
IgG nachweisen. Häufig misslingt der Nachweis von Immunglobu-
linablagerungen, vermutlich, weil die Immunkomplexe bereits ab-
gebaut sind. Für die Diagnosesicherung ist aber die typische His-
tologie ausreichend. Handelt es sich um eine IgA-positive Immun-
komplexvaskulitis, spricht man meist von der klassischen, als 
Purpura Schönlein-Henoch bezeichneten Erkrankung, die sowohl 
im Kindes- als auch seltener im Erwachsenenalter auftreten kann 
(▶abb. 3). Klinisch zeigt sich eine retiforme, palpable Purpura, die 
auch blasig oder nekrotisch werden kann. Begleitend können Oli-
goarthritiden und periartikuläre Weichteilschwellungen auftreten, 
welche aber nicht im Sinne einer Systemvaskulitis gewertet wer-
den. Außerdem kann bei der Hälfte der betroffenen Kinder eine 
gastrointestinale Beteiligung auftreten, die Symptome wie Diar-
rhoe, Emesis, Nausea und Bauchschmerzen hervorruft. Gastroin-
testinale Symptome sind bei Erwachsenen seltener. Bei Kindern, 
aber häufiger bei Erwachsenen, kann eine Nierenbeteiligung mit 
Nachweis einer Protein- und Erythrozyturie auftreten. Selten tre-
ten schwere Symptome oder eine Beteiligung des zentralen Ner-
vensystems auf [8]. Werden statt IgA andere Immunglobuline wie 
IgM oder IgG nachgewiesen, spricht man von einer IgA-negativen 
Vaskulitis. Das klinische Bild ist dem der IgA-Immunkomplexvasku-
litis weitestgehend ähnlich, ob sich diese Varianten im Hinblick auf 
eine Systembeteiligung unterscheiden, ist noch nicht abschließend 
geklärt. Auch die weiterführende Diagnostik entspricht weitestge-
hend der der IgA-Immunkomplexvaskulitis, allerdings sollte hier 
dann in jedem Fall eine kryoglobulinämische und urtikarielle Vas-
kulitis, eine Vaskulitis bei RA oder SLE, eine Paraproteinämie, eine 
Hypergammaglobulinämie und andere Vaskulitisformen ausge-
schlossen und eine symptomorientierte Diagnostik eingeleitet wer-
den.

ANCA-assoziierte Vaskulitiden (AAV)
Die Ätiologie der antineutrophilen zytoplasmatischen Antikörpern 
(ANCA)- assoziierten Vaskulitiden (AAV) ist nicht vollständig ge-
klärt. Gemeinsam haben sie, dass pathogenetisch Autoantikörper 
eine Rolle spielen, die gegen Enzyme in den zytoplasmatischen Gra-
nula neutrophiler Granulozyten gerichtet sind. Die bedeutendsten 
Autoantigene sind Myeloperoxidase (MPO-ANCA) und Proteina-
se-3 (PR3-ANCA). Zu den ANCA-assoziierten Vaskulitiden zählen 
die Granulomatose mit Polyangiitis (GPA, ehemals Wegener-Gra-
nulomatose), die mikroskopische Polyangiitis (MPA) und die eosi-
nophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA, ehemals Churg-
Strauss-Syndrom) [9]. Insgesamt sind die AAV selten. Die Häufig-
keit der Assoziation mit dem Vorliegen von ANCA ist zwischen den 
einzelnen Krankheitsbildern unterschiedlich. Während der Nach-
weis von PR3-ANCA stark für das Vorliegen einer GPA spricht, sind 
MPO-ANCA häufig mit der MPA und der EGPA assoziiert. Wenn der 
ANCA-Nachweis gelingt, ist dieser aber weder zu 100 % spezifisch 
für das Vorliegen einer AAV, noch schließt der fehlende Nachweis 
mit letzter Sicherheit eine ANCA-assoziierte Vaskulitis aus [10].

Hinsichtlich der kutanen Manifestation findet sich häufig ein 
sehr heterogenes klinisches Bild. Häufig zeigen sich eine (palpab-

▶abb. 2 Detailaufnahme einer Immunkomplexvaskulitis mit erythe-
matösen Maculae, zum Teil auch palpable Purpura.

▶abb. 3 Übersichtsaufnahme einer IgA- positiven Immunkomplex-
vaskulitis („Purpura Schönlein-Henoch“): palpable Purpura, erythe-
matöse Maculae und hämorrhagische Blasen, beginnende Nekroti-
sierung.
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le) Purpura, hämorrhagische Maculae, Papeln, bis hin zu konfluie-
renden Plaques, die häufig nicht so ausgeprägt und nicht unbedingt 
nur an den unteren, sondern auch an den oberen Extremitäten und 
dem Stamm auftreten. Im Falle einer sich von den postkapillären 
Venolen in die kleinen Venen fortsetzenden Beteiligung, findet man 
häufiger eine retiforme (verzweigte) Purpura. Sind kleine Arterien 
von der Vaskulitis betroffen, können auch subkutane Knoten und 
auch Pyoderma-gangänosum-artige Ulzerationen oder auch Fin-
gerendnekrosen bei Beteiligung der Aa. digitales auftreten. Anhand 
der kutanen Effloreszenzen kann nicht zwischen den einzelnen 
Krankheitsbildern der ANCA-assoziierten Vaskulitiden unterschie-
den werden. Bei den granulomatösen Formen wie der Granuloma-
tose mit Polyangiitis und der eosinophilen Granulomatose mit Po-
lyangiitis jedoch, treten häufiger bräunliche, zum Teil auch rötliche 
Knoten und Plaques auf, die einer extravaskulären, granulomatö-
sen Entzündung entsprechen. An den Schleimhäuten der Mund-
höhle und der Nase können dann nekrotisierende Ulzerationen auf-
treten [11]. In Folge der granulomatösen Entzündung können zum 
Teil erhebliche Komplikationen auftreten, wie zum Beispiel eine 
Destruktion des Nasenknorpels („Sattelnase“), eine Protrusio bulbi 
(durch retroorbitale Raumforderungen) und/oder Augenbeteili-
gungen in Form einer Retinavaskulitis oder Skleritis [12]. Die Pub-
likation von Klassifikationskriterien für die ANCA-assoziierten Vas-
kulitiden steht kurz bevor. In einigen Fällen kann es sinnvoll sein, 
die Diagnose histologisch anhand einer Gewebebiopsie der betrof-
fenen Organe zu erhärten. Hier kommen Biopsien aus dem HNO-
Trakt, der Niere, dem Gastrointestinaltrakt, den Bronchien und der 
Haut in Frage. Während in Biopsien aus dem HNO-Trakt (häufig un-
spezifische chronische Entzündung) und der Haut (unspezifische 
leukozytoklastische Vaskulitis) eher nur den Hinweis auf das Vor-
liegen einer AAV liefern, zeigen Nierenbiopsien in manchen Fällen 
spezifische Veränderungen (z. B. Halbmondbildung, nekrotisieren-
de Glomerulonephritis) [13–15]. Hautbiopsien eignen sich aber 
aufgrund ihrer guten Zugänglichkeit sehr gut für die Gewebeent-
nahme. Hier muss aber betont werden, dass in den kutanen Biop-
sien der Patienten mit granulomatösen Formen häufig auch nur 
eine leukozytoklastische Vaskulitis gesehen wird und eher selten 
die für die granulomatösen Formen der ANCA-Vaskulitiden als pa-
thognomisch bezeichnete granulomatöse Vaskulitis. Aber die Bi-
opsie kann Hinweise geben: bei einer EGPA finden sich ggf. ver-
mehrt eosinophile Infiltrate und extravaskuläre Granulome (letz-
tere aber auch nur in 10–20 % der Fälle) auf, bei der GPA weniger 
eosinophiles Entzündungsinfiltrat, aber auch hier ggf. extravasku-
läre Symptome. Bei der MPA fehlen Granulome.

Die AAV sind häufig fulminant und akut ablaufende Krankheits-
bilder, die jedes Organ betreffen können, sodass eine schnelle Di-
agnose und Therapieeinleitung notwendig werden. Bei Verdacht 
auf oder gesicherter AAV sollte unverzüglich mit der Therapie be-
gonnen werden, um die Mortalität der Erkrankung zu reduzieren.

Vaskulitiden mittelgroßer Gefäße
Klassische Polyarteriitis nodosa
Die Panarteriitis nodosa (PAN) ist eine Vaskulitis der mittelgroßen 
Arterien. Die klassische PAN ist eine seltene, aber schwere syste-
mische Multiorganerkrankung, die potentiell lebensbedrohlich ver-
laufen kann und einen akuten Krankheitsverlauf zeigt. Als Folge der 
Gefäßverschlüsse in den mittelgroßen Gefäßen können begleitend 

systemische Symptome wie abdominelle Koliken, gastrointestina-
le Nekrosen, Aneurysmata der viszeralen Arterien, Hypertonie, Epi-
didymitis, Arthritiden und/oder bei ZNS-Beteiligung auch Hirnin-
sulte auftreten. In ca. 30 % der Fälle einer klassischen PAN treten 
auch kutane Manifestationen auf [5]. An der Haut können dann ul-
zerierende Nekrosen vor allem der Finger- oder Zehenenden und 
subkutane, schmerzhafte Knoten vor allem im Bereich der unteren 
Extremitäten auftreten. Weiterhin finden sich selten auch eine be-
gleitende Livedo racemosa und hämorrhagische Papeln und Macu-
lae [16]. Diagnostisch sollte eine tiefe Spindelbiopsie, z. B. aus 
einem subkutanen Knoten (und ggf. auch Biopsie der betroffenen 
viszeralen Gefäße), entnommen werden, um die Diagnose histo-
logisch zu untermauern. Die histopathologischen Auffälligkeiten 
der systemischen PAN gleichen denen der kutanen Variante und 
werden im Abschnitt „kutane PAN“ detaillierter beschrieben.

Kutane Polyarteriitis nodosa
Von der bereits ausführlicher beschriebenen systemischen PAN 
muss die rein auf die Haut beschränkte (kutane) PAN abgegrenzt 
werden. Sie wird als eigene Entität betrachtet, ist im Vergleich zur 
systemischen PAN häufiger und zeigt einen weniger akuten, häu-
figer auch chronischen Krankheitsverlauf. Betroffen sind typischer-
weise die Arteriolen und mittelgroße Arterien in der Junktionszo-
ne zwischen Dermis und Subkutis und in der Subkutis selbst [17].

Aufgrund der Beteiligung der mittelgroßen Gefäße zeigt sich 
klinisch ein anderes Bild als bei den Kleingefäßvaskulitiden: Cha-
rakteristisch ist eine lokale Livedo racemosa (unregelmäßige livide 
netzartige Zeichnung, bedingt durch periphere Dexoxygenierung 
des Blutes bei Schädigung der subkutanen Arteriolen/Arterien) und 
subkutane Knoten, die auch ulzerieren können und unter einer so-
genannten „Atrophie blanche“ narbig abheilen (▶abb. 4). In den 
meisten Fällen beschränken sich die Hauterscheinungen auf die un-
tere Extremitäten (vor allem Unterschenkel), allerdings können sel-
tener auch Läsionen an den Armen oder am Stamm auftreten [18]. 
Die Patienten berichten über Schmerzen im Bereich der nekroti-
schen Areale, die zum einen durch die lokale Minderperfusion, aber 
auch durch eine möglicherweise parallel auftretende periphere 
Neuropathie und lokale Nervenreizung im Entzündungsareal, er-
klärbar sind [19]. Auch wenn die kutane PAN rein auf die Haut be-
schränkt ist, können Allgemeinsymptome wie z. B. Fieber, Abge-
schlagenheit, Arthralgie und Myalgien auftreten [20].

Bei Verdacht auf eine kutane PAN sollte eine tiefe Spindelbiop-
sie für die histologische Aufarbeitung und Durchführung einer di-
rekten Immunfluoreszenz entnommen werden. Auch hier spielt die 
korrekte Entnahme der Hautbiopsie eine große Rolle. Sie sollte aus-
gehend vom gesunden in das kranke Gewebe erfolgen, bei nekro-
tischen Läsionen also vom gesunden, umliegenden Gewebe des 
Ulkusrandes bis in die Ulzeration hinein und vor allem ausreichend 
tief sein. Nur so können die betroffen Arteriolen und mittelgroßen 
Arterien der dermo-dermalen Junktionszone und Subkutis erfasst 
werden. Der häufigste Grund für eine Wiederholung der Gewebe-
entnahme bei Patienten mit einer kutanen PAN ist die unzureichen-
de Menge an Gewebe für eine aussagekräftige histologische Un-
tersuchung [21]. Auch wenn bei der PAN typischerweise mittelgro-
ße Gefäße betroffen sind, können ebenfalls kleine Gefäße der 
Dermis betroffen sein und daher gerade bei zu oberflächlicher Bi-
opsie eine Immunkomplexvasculitis der kleineren Gefäße vortäu-
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schen. Die kutane PAN beginnt in den Arterien und zeigt meist 
keine Vaskulitis der kleinen Gefäße [17]. Histologisch zeigen sich 
eine segmentäre leukozytoklastische Vaskulitis in den Arterien der 
tiefen Dermis und/oder Subkutis mit Gefäßverschlüssen, weiterhin 
auch fibrinoide Ablagerungen an den Gefäßwänden und ein lym-
phozytäres, entzündliches Infiltrat. Die direkte Immunfluoreszenz 
kann C3 und IgM Ablagerungen aufweisen, in vielen Fällen ist sie 
aber auch negativ [22, 23].

Laborchemisch weist die kutane PAN keine spezifischen Verän-
derungen auf. Es zeigt sich in manchen Fällen eine leichte Anämie, 
eine Leukozytose, eine meist eine erhöhte BSG bei negativen ANA 
und ANCA [20, 23].

Die Einleitung einer Therapie hängt von Schweregrad, Schmer-
zen und dem klinischen Allgemeinzustand ab. Für milde Formen 
ohne Nekrosen und ohne Allgemeinzustandsverschlechterung und 
-symptomen kann eine topische Therapie mit Steroiden [24] und 
eine Kompressionstherapie eingeleitet werden. Bei schweren For-
men und/oder ausgeprägten Schmerzen und Nekrosen stehen sys-
temische Therapieoptionen wie die orale Steroidtherapie [25], Me-
thotrexat, Cholchizin, Hydroxychloroquin, Dapson oder Azathio-

prin [26] oder intravenöse Immunglobuline [27] zur Verfügung. 
Außerdem profitieren die Patienten von einer Therapie mit NSAR, 
welche nicht nur antiinflammatorisch sondern auch schmerzlin-
dernd wirken [20].

Der Übergang einer kutanen PAN in eine systemische PAN ist 
bisher nicht wissenschaftlich belegt [20]. Einige wenige Kasuisti-
ken beschreiben einen solchen Übergang, allerdings muss hier kri-
tisch hinterfragt werden, ob nicht bereits zu Beginn der Diagnose 
eine systemische PAN vorlag, die aber nicht rechtzeitig erkannt 
worden ist.

Vaskulitiden großer Gefäße
Riesenzellarteriitis
Die Riesenzellarteriitis (syn. Giant cellarteritis , GCV) gehört zu den 
Vaskulitiden der großen Gefäße und ist bei Patienten über 50 Jah-
ren die häufigste Systemvaskulitis. Das Vorliegen einer GCA ist häu-
fig assoziiert mit dem Vorliegen einer Polymyalgia rheumatica. Ca. 
40–50 % der betroffenen Patienten mit einer GCA, leiden auch 
unter einer Polymyalgia rheumatica [28]. Die GCA ist eine granu-
lomatöse Vaskulitis der großen Gefäße und kann sich als klassische 
kraniale (nicht immer nur temporale) Vaskulitis, als Vaskulitis an-
derer großer Gefäße oder als Arteriitis eines bestimmten Organs 
(„single-organ-vasculitis“) manifestieren [28]. Charakteristisch für 
die Riesenzellarteriitis sind Granulome mit typischen mehrkerni-
gen Riesenzellen, die die Gefäßwand infiltrieren [29].

Häufig sind die Äste der A. carotis externa betroffen, sodass 
Symptome wie Amaurosis fugax, Claudicatio masseterica und zu-
nehmende Kopfschmerzen die Patienten veranlassen zum Arzt zu 
gehen. In der dermatologischen Praxis kommt die GCA nur selten 
vor, da in der Haut keine großen Gefäße vorkommen. Im Falle einer 
kranialen Arteriitis, stellen sich einige Patienten aufgrund der 
schmerzenden oder auch brennenden behaarten Kopfhaut bei An-
gabe von meist beidseitigem Kopfschmerz in der dermatologischen 
Ambulanz vor. Im Falle einer Arteriitis temporalis kann die betrof-
fene Arterie sowohl sicht- als auch tastbar sein. Als Folge der Min-
derperfusion können in seltenen Fällen Nekrosen im jeweiligen Ver-
sorgungsgebiet auftreten, so zum Beispiel an der Kopfhaut oder 
der Zunge [6, 30]. Im Falle ausgeprägter Nekrosen sollte zum ge-
samten Therapiekonzept auch ein adäquates, modernes Wundma-
nagement erfolgen, um die Wundheilung zu beschleunigen und 
Sekundärkomplikationen wie Infektionen und ggf. daraus entste-
hende Weichgewebsinfektionen zu vermeiden.

Vaskulitiden bei anderen Systemerkrankungen
Bei Vorliegen von bestimmten Systemerkrankungen, wie z. B. der 
RA, dem SLE, dem Sjögren-Syndrom, der Sarkoidose, der systemi-
schen Sklerose und der Dermatomyositis kann neben den charak-
teristischen Symptomen der jeweiligen Grunderkrankung auch eine 
Vaskulitis auftreten.

Eine dermatologische Mitbehandlung der Patienten mit RA wird 
häufig dann gefordert, wenn extraartikuläre Hautmanifestationen 
auftreten. Diese können durch verschiedenste Mechanismen wie 
die Aktivierung von Entzündungszellen (Neutrophile, Lymphozy-
ten und Makrophagen), Vaskulopathie oder Vaskulitis ausgelöst 
werden. Neben einigen unspezifischen Hautveränderungen wie 
z. B. Hautatrophie mit Ödem, hauptsächlich an Interphalangealge-
lenken, Palmarerythem und bläulich-livide Fingerkuppen und Na-

▶abb. 4 Übersichtsaufnahme einer kutanen Polyarteriitis nodosa: 
schmerzhafte, subkutane Knoten mit Erythem, die zum Teil nekroti-
sieren und fibrinbelegt sind.
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gelveränderungen, sind rheumatoide Knötchen, rheumatoide Vas-
kulitis und Bywaters-Läsionen spezifischer.

Die Vaskulitis bei RA tritt in den meisten Fällen erst nach jahre- 
oder jahrzehntelangem Krankheitsverlauf ( > 10 Jahre) auf und be-
trifft vor allem männliche Patienten mit hohen RF-Titern, multiplen 
rheumatoiden Knoten, Gelenkerosionen, die bereits unter medi-
kamentöser Therapie stehen [31, 32]. Charakteristisch ist ein sehr 
heterogenes klinisches Bild, welches von befallenem Organ und 
betroffenem Gefäßkaliber abhängt. Bei Vorliegen einer rheumatoi-
den Vaskulitis treten bei ca. 90 % der Patienten Hauteffloreszenzen 
auf, die klinisch sehr heterogen ausfallen können: palpable Purpu-
ra (insbesondere der unteren Extremitäten), ulzerierende Knoten 
(ähnlich wie bei PAN), Nekrosen und Gangrän der Fingerendglieder 
bei Befall von Fingerendgefäßen, bis hin zu hämorrhagisch-nekro-
tischen Maximalformen [33, 34]. Bei Patienten mit Verdacht auf 
eine rheumatoide Vaskulitis lohnt sich auch ein Blick auf die Finger 
bzw. Fingerpfalz: treten hier kleinste, schmerz- und symptomlose 
petechiale Einblutungen oder purpuriforme Papeln im Bereich des 
Nagelbettes auf, handelt es sich vermutlich um sogenannte Bywa-
ters-Läsionen, die als charakteristisch für die rheumatoide Vasku-
litis beschrieben werden [35]. Sie werden bei bis zu 41 % der Pati-
enten mit einer RV beobachtet, sind aber nicht mit dem Vorliegen 
einer systemischen Vaskulitis assoziiert [32, 34, 36]. Häufig sind die 
Haut und die peripheren Nerven betroffen, prinzipiell aber können 
alle Organe betroffen sein, eine Systemvaskulitis erscheint mit 1 % 
der Fälle selten. Im Falle einer kutanen Manifestation können Pete-
chien oder petechiale Maculae, palpable Purpura, hämorrhagische 
Blasen und/oder (bei Befall von mittelgroßen Gefäßen) auch PAN-
artige Knoten sein. Entsprechend präsentiert sich histologisch ein 
Bild aus leukozytoklastischer Vaskulitis der postkapillären Venolen 
und kleiner dermaler Kapillaren, sowie auch eine Beteiligung der 
mittelgroßen Arterien. Oft können in der direkten Immunfluores-
zenz IgM und C3, manchmal auch IgA-Ablagerungen nachgewie-
sen werden [34]. Insgesamt scheinen die rheumatoide Vaskulitis 
und auch die beschriebenen Bywaters-Läsionen im dermatologi-
schen Alltag eher selten vorzukommen.

Neben klassischen Hauterscheinungen im Rahmen eines syste-
mischen Lupus erythematodes, wie z. B. dem Schmetterlingsery-
them, ist die Vaskulitis auch hier eher selten auftretend. Im Zusam-
menhang mit dem SLE ist die urtikarielle Vaskulitis beschrieben, 
die sich klinisch mit urtikariellen, über 24 Stunden hinaus beste-
henden, erhabenen Erythemen präsentiert, die meist gar nicht oder 
nur wenig jucken und unter Hyperpigmentierungen abheilen kön-
nen. Histologisch zeigt sich eine leukozytoklastische Vaskulitis der 
postkapillären Venolen mit fibrinoider Gefäßwandnekrose mit En-
dothelhyperplasie, perivaskulären neutrophilen und eosinophilen 
Granulozyten und vereinzelten Erythrozytenextravasaten. In der 
direkten Immunfluoreszenz aus läsionaler Haut können IgG-, IgM- 
und C3- Ablagerungen nachgewiesen werden [37, 38]. Auch wenn 
die urtikarielle Vaskulitis am häufigsten in Kombination mit einem 
SLE gesehen wird, kann sie u. a. auch bei Sjögren-Syndrom, Hepa-
titis-B-Infektionen, Kryoglobulinämie, Serumkrankheit, IgM-Gam-
mopathie oder malignen Tumoren auftreten [39].

Im Falle einer extraglandulären, kutanen Manifestation des Sjö-
gren-Syndroms im Sinne einer assoziierten Vaskulitis, können 
neben einer makulösen und/oder palpablen Purpura auch hier ku-
tane Symptome wie im Rahmen der zuvor beschriebenen urtikari-

ellen Vaskulitis auftreten. Es ist beschrieben, dass das Auftreten 
einer Vaskulitis bei Vorliegen eines Sjögren-Syndroms mit einem 
schweren Krankheitsverlauf und erhöhter Gefahr für eine systemi-
sche Beteiligung assoziiert ist [40]. Durch die erhöhte B-Zellaktivi-
tät im Rahmen der Erkrankung, findet man im Serum der Patienten 
häufig einen positiven Rheumafaktor, Autoantikörper gegen SS-A 
(Ro) und SS-B (La), eine Hypergammaglobulinämie und teils auch 
Kryoglobulinämie [41]. Obwohl die genaue Pathogenese einer Vas-
kulitis bei Sjögren-Syndrom bis dato nicht geklärt ist, wird ange-
nommen, dass Autoantikörper gegen SS-A/SS-B-Gene Immunkom-
plexe bilden und so zu einer Immunkomplexvaskulitis führen [42]. 
Das kutane klinische Korrelat bei Vorliegen einer Hypergammaglo-
bulinämie, welche nicht selten auch bei Sjögren-Syndrom vor-
kommt, ist die rezidivierende makuläre Vaskulitis. Sie zeichnet sich 
durch das Auftreten von unzähligen petechialen Macuale mit Prä-
dilektion an den unteren Extremitäten und vor allem nach längerer 
Belastung aus. Häufig beschreiben die Patienten vor Auftreten ein 
unangenehmes Brennen. Im Rahmen des Sjögren-Syndroms kann 
neben der beschriebenen urtikariellen und rezidivierenden maku-
lären Vaskulitis auch eine kryoglobulinämische Vaskulitis auftreten 
[4].

Eher selten tritt eine Vaskulitis bei Sarkoidose auf. Bei der aku-
ten Sarkoidose mit systemischer Beteiligung tritt häufiger eine leu-
kozytoklastische Vaskulitis auf, während für die chronische Sarko-
idose und systemische Vaskulitis eher Formen der granulomatösen 
Vaskulitis beschrieben sind [43].

Grundsätzlich können klinisches Bild, der Nachweis von be-
stimmten Antikörpern, die Konstellation von Serumparametern 
und histologische Kriterien und Symptome im Rahmen der zugrun-
deliegenden Kollagenose zur Diagnosefindung führen. Allerdings 
muss betont werden, dass insbesondere bei Vaskulitiden bei Kol-
lagenosen zum Teil heterogene klinische Bilder, die mitunter vom 
betroffenen Gefäßkaliber und Gefäßlokalisation abhängen, vorlie-
gen können, sodass die Diagnose nicht immer sofort gestellt wer-
den kann.

Differentialdiagnose Vaskulitis – Purpura pigmentosa 
progressiva
In der dermatologischen Praxis kommt es nicht selten vor, dass Pa-
tienten mit einer Purpura pigmentosa progressiva (PPP) zur Abklä-
rung einer möglicherweise vorliegenden kutanen Vaskulitis über-
wiesen werden. Aus diesem Grund soll an dieser Stelle kurz auf 
diese Differentialdiagnose eingegangen werden. Bei der im Ver-
gleich zu den Vaskulitiden eher harmlosen Erkrankung der PPP ent-
stehen im Bereich der unteren Extremitäten stecknadelkopfgroße 
Petechien bis hin zu irregulären, konfluierenden, rötlich bis oran-
ge-bräunlichen Maculae (▶abb. 5, 6). Dies wird im dermatologi-
schen Alltag, wie auch bereits vom Erstbeschreiber Schamberg, als 
ein Cayenne-Pfeffer-artiges Aussehen beschrieben. Ähnlich wie bei 
insbesondere den Kleingefäßvaskulitiden, steigen die meist völlig 
symptomlosen Effloreszenzen von distal nach proximal auf und 
rufen ein buntes Bild unterschiedlich großer und farbintensiver Ma-
culae hervor. Es liegt eine rein kutane Erkrankung vor, die keine All-
gemeinsymptome hervorrufen kann (allenfalls einen lokalisierten 
Juckreiz) [44]. Diagnostisch kann ein Rumple-Leede-Test, welcher 
positiv ausfällt, Hinweise auf das Vorliegen einer PPP liefern [45]. 
Weiterhin kann bei nicht eindeutigem, klinischem Bild auch eine 
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4 mm Hautstanzbiopsie genommen werden. Histologisch kann die 
PPP meist eindeutig von Vaskulitis unterschieden werden. Es zei-
gen sich Erythrozytenextravasate im Stratum papillare und Hämo-
siderinablagerungen in der oberen Dermis, weiterhin auch manch-

mal ein perivaskuläres, lymphozelluläres Infiltrat [46]. In den meis-
ten Fällen ist die direkte Immunfluoreszenz negativ, selten finden 
sich aber auch Ablagerungen von C3 oder C1q an der Gefäßwand 
[47]. Bei gesicherter PPP sollte frühzeitig eine systemische Kombi-
nationstherapie mit einem Rutin und Vitamin C eingeleitet werden 
(z. B. mit Rutin 50 mg 2 x tgl. in Kombination mit 1 g Vitamin C 
1xtgl.) [48, 49]. Die Kombination aus Vitamin C und dem Flavono-
id Rutin hat antioxidative Wirkung und schützt vor einer erhöhten 
Gefäßpermeabilität und -fragilität und wirkt „gefäßstabilisierend“. 
Vitamin C ist zudem Kofaktor bei der Kollagensynthese. Als Be-
standteil der Basallamina von Gefäßen und des umliegenden Bin-
degewebes ist Kollagen für die Funktionalität der Kapillaren von 
Bedeutung [44].

Vaskulopathien
Pathophysiologisch handelt es sich bei den Vaskulopathien um Ge-
fäßerkrankungen, deren Pathomechanismus ein partieller oder to-
taler Gefäßverschluss zugrunde liegt. Dieser Gefäßverschluss kann 
durch einen thrombotischen oder embolischen Verschluss oder se-
kundär durch eine pathologische Veränderung der Gefäßwand ver-
ursacht werden. Auch hier bestimmen Größe, Funktion und Loka-
lisation des Gefäßes die klinische Manifestation. Zum einen können 
Gerinnungsstörungen ursächlich sein, zum anderen aber auch Em-
bolien (z. B. durch Cholesterin oder Oxalat, bei nichtbakterieller 
und bakterieller Endokarditis, Fremdkörper, Medikamente), durch 
Thrombozytenaggregate wie bei der heparininduzierten Hautne-
krose oder myeloproliferativen Erkrankungen (z. B. Polycythaemia 
vera oder thrombotisch thrombozytopenische Purpura). Weiter-
hin kommen Krankheitsbilder wie das Ulcus Martorell, die Kalziphy-
laxie oder das Sneddonsyndrom ursächlich in Betracht. Für die 
große Gruppe der Vaskulopathien gilt, dass zahlreiche Ursachen 
zugrunde liegen können. Liegt eine bekannte, auslösende Ursache 
der Vaskulopathie vor, so sollte diese frühzeitig aufgedeckt und 
therapiert werden.

Im Folgenden sollen zwei Vertreter aus dieser Gruppe, die Live-
dovaskulopathie und das Antiphospholipidsyndrom (APS), be-
schrieben werden. Insbesondere die Diagnose einer LV wird in der 
Praxis selten gestellt und zwischen erstem Auftreten der Sympto-
me und korrekter Diagnosestellung vergehen häufig Jahre. Diese 
Verzögerung führt aufgrund der häufig auftretenden, multiplen 
Rezidive der Erkrankung zu massiven irreversiblen Schädigungen 
der Haut.

Okkludierende Vaskulopathien
Livedovaskulopathie
Die in der dermatologischen Praxis am häufigsten anzutreffende 
okkludierende Vaskulopathie ist die LV. Bei der LV kommt es durch 
die partielle oder totale Okklusion der Gefäße in der oberen und 
mittleren Dermis zu kutanen Hautinfarkten, die mit einer typischen 
Klinik einhergehen. Die Patienten berichten häufig über brennen-
de Missempfindungen und/oder ausgeprägte Schmerzen im be-
troffenen Bereich, noch bevor Effloreszenzen zu sehen sind. Analog 
zum Ischämieschmerz eines Herzinfarktes ist auch bei der kutanen 
Infarzierung der akute Schmerz das klinische Leitsymptom. Mani-
festationsort dafür ist immer die Haut unterhalb der Kniehöhe und 
am häufigsten an den distalen Unterschenkeln, bevorzugt im Mal-

▶abb. 5 Übersichtsaufnahme einer Purpura pigmentosa: bräunlich, 
orange-farbene und zum Teil auch erythematöse Maculae.

▶Abb. 6 Detailaufnahme einer Purpura pigmentosa: vorwiegend 
erythematöse, zum Teil auch bräunlich, orange-farbene Maculae, 
„Cayenne-Pfeffer-artiger“ Aspekt.

310

D
ie

se
s 

D
ok

um
en

t w
ur

de
 z

um
 p

er
sö

nl
ic

he
n 

G
eb

ra
uc

h 
he

ru
nt

er
ge

la
de

n.
 V

er
vi

el
fä

lti
gu

ng
 n

ur
 m

it 
Z

us
tim

m
un

g 
de

s 
V

er
la

ge
s.



Mitschang C et al. Differentialdiagnose Vaskulitis und Vaskulopathie … Akt Rheumatol 2022; 47: 303–314 | © 2022. Thieme. All rights reserved.

leolargebiet und an den lateralen Fußkanten und -rücken [50]. 
Durch die Strömungsverlangsamung und Thrombosierung der Ge-
fäße wird eine lokal begrenzte blitzfigurenartige Livedo racemosa 
sichtbar. Hier ist es wichtig, zwischen der für die LV typischen, pa-
thologischen Livedo racemosa (▶abb. 7,  8) und der funktionell 
bedingten Livedo reticularis (▶abb. 9) zu unterscheiden. Bei der 
Livedo reticularis kommt es klinisch zu regelmäßigen, kreisrunden, 
geschlossenen lividen Ringstrukturen, welche durch eine Strö-
mungsverlangsamung und Hypoxygenierung auftreten können 
und häufig physiologisch, z. B. nach Kältereiz, auftreten können. 
Bei der Livedo racemosa entsteht ein unregelmäßiges Bild aus nicht 
geschlossenen, „blitzfigurenartigen“ Ringstrukturen, denen eine 
Minderperfusion des Stratum reticulare in der Dermis zugrunde 
liegt [51]. Insbesondere in der englischen Literatur ist diese Unter-
scheidung nicht immer so genau definiert und wird häufig unter 
dem Begriff „livedo reticularis“ zusammengefasst. Im Anschluss 
entstehen durch die kutane Minderperfusion schmerzhafte Ulze-
rationen und Nekrosen, die im Verlauf verkrusten. Die narbige Ab-
heilung der Ulzerationen hinterlässt porzellanweißes Narbengewe-
be, das klinisch als Atrophie blanche bezeichnet wird (▶abb. 7) 
[51]. Im klassischen Sinn liegt bei der LV also eine Trias aus Livedo 
racemosa, Ulzeration und Atrophie blanche vor, wobei nicht immer 
das Vollbild mit allen drei Kriterien für die Diagnosestellung vorlie-
gen muss [2]. Unabdingbar für die Diagnosestellung ist das Auftre-
ten von schmerzhaften Ulzerationen. Der molekulare Pathomecha-
nismus für die okkludierende Vaskulopathie ist noch nicht vollstän-
dig aufgeklärt. Mehrere prothrombotische Marker sind gehäuft bei 
Patienten mit LV beschrieben worden, allerdings lassen sich diese 
in weniger (!) als der Hälfte der Fälle nachweisen. Diagnostisch soll-
te bei Verdacht auf eine LV immer auch eine zugrunde liegende Ge-
rinnungsstörung, wie z. B. ein Protein C Mangel, Lipoprotein(a) – 
Mangel und/oder das Vorliegen von Antikardiolipin-Antikörper aus-
geschlossen werden, wobei nicht abgeleitet werden darf, dass der 
fehlende Nachweis einer Gerinnungsstörung die Diagnose einer LV 
ausschließt. Außerdem empfiehlt es sich, zur weiteren differential-
diagnostischen Einordnung und dem Nachweis okkludierter Gefä-
ße, eine tiefe Spindelbiopsie von gesunder bis in die erkrankte Haut 
zu entnehmen. Histologisch können bei einer LV fibrinoide Gefäß-
okklusionen, Gefäßthromben und Gefäßwanddegenerationen 
ohne oder mit nur wenig perivaskulärem Entzündungsinfiltrat ty-
pischerweise in der oberen und mittleren Dermis gesehen werden 
[68]. Die leitliniengerechte Therapie besteht aus einer antithrom-
botischen Therapie mit niedermolekularen Heparinen (z. B. 1 mg/
kgKG Enoxaparin 1xtgl., in Schubphasen auch 2xtgl.) [69] oder einer 
Therapie mit DOAKs (z. B. initial Rivaroxaban 10 mg 2xtgl, bei Be-
fundbesserung 1xtgl.) [50]. Die bisher größte kontrollierte Thera-
piestudie konnte zeigen, dass die adäquate Antikoagulationsthe-
rapie zunächst zu einem raschen Abfall der Schmerzsymptomatik 
führt und mittelfristig die Abheilung bestehender Ulzerationen be-
schleunigt, als auch das Neuauftreten von Ulzera verhindern kann 
[52]. Zusätzlich sollte ein stadiengerechtes und modernes Wund-
management bei Vorliegen von Ulzerationen eingeleitet werden. 
Es ist auffällig, dass die LV einer saisonalen Schwankung unterliegt, 
wobei die früher angenommene ausschließliche Präsentation als 
„Sommer-Vaskulitis“ einer genaueren Betrachtung nicht standge-
halten hat, und die LV schubweise ganzjährig zu diagnostizieren ist 
[51]. Die wichtigste Differentialdiagnose bei Vorliegen einer Live-

▶abb. 7 Übersichtsaufnahme einer Livedovaskulopathie: Livedo 
racemosa mit blitzfigurenartigem Charakter, keine geschlossenen, 
sondern offene, „blitzfigurenrtige“ livide Ringstrukturen mit Ulzera-
tion im medialen Malleolargebiet und Atrophie blanche.

▶Abb. 8 Übersichtsaufnahme einer Livedo racemosa: „blitzfiguren-
artiger“ Charakter, keine geschlossenen, sondern offene livide Ring-
strukturen.

▶abb. 9 Livedo reticularis: kreisrunde regelmäßige und geschlosse-
ne livide Ringstrukturen.
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Übersichtsarbeit

do racemosa-Zeichnung ist das Sneddon-Syndrom. Hier kommt es 
zu auffälliger Gefäßzeichnung der Haut, begleitet von neurologi-
schen Auffälligkeiten. Es ist wichtig zu erinnern, dass die LV eine 
streng kutane Vaskulopathie ist und es bis dato keine Hinweise auf 
eine systemische Gefäßerkrankung gibt.

Antiphspholipidsyndrom
Ebenfalls klar abzugrenzen von der LV ist das APS. Diese Autoim-
munerkrankung ist gekennzeichnet durch zirkulierende Antiphos-
pholipidantikörper, (aPL), die zu einer Hyperkoagulabilität führen 
und arterielle oder venöse Thrombosen in unterschiedlichen Or-
ganen auslösen und bei Frauen häufig auch zu Aborten und/oder 
Schwangerschaftskomplikationen führen können [53]. Per defini-
tionem liegt bei über 3 Thrombosen in unterschiedlichen Organen 
und fulminantem Krankheitsverlauf ein katastrophales APS vor 
[54]. Neben dem primären APS kann auch in Assoziation mit ande-
ren Autoimmunerkrankungen ein sekundäres APS vorliegen. Her-
vorzuheben ist hier der systemische Lupus erythematodes, der am 
häufigsten mit einem APS assoziiert ist. In 50 % der Fälle haben Pa-
tienten mit einem APS auch eine kutane Manifestation. Unter den 
kutanen Erscheinungsformen ist die Livedo racemosa die häufigs-
te und sie scheint auch mit dem Auftreten arterieller Thrombosen 
in anderen Organen und zerebrovaskulären Ereignissen vergesell-
schaftet zu sein [55]. Wie oben bereits beschreiben, kommt es in-
folge der Minderperfusion und kutanen Thromboembolien zu Ge-
fäßverschlüssen, die sich klinisch auch zu bizarr konfigurierten Ne-
krosen ausbilden können und unter einer Atrophie blanche 
abheilen. Das klinische Bild der kutanen Manifestation kann je nach 
befallenem Gefäß und dessen Lokalisation variieren und zu Krank-
heitsbildern wie z. B. einer digitalen Gangrän der Fingerendglieder 
und/oder Nekrosen an anderen entsprechenden Lokalisationen 
führen [56]. Eher selten treten subunguale Splitterhämorrhagien 
auf. Sie präsentieren sich als longitudinale, nicht wegdrückbare Ein-
blutungen unter den Fingernägeln [55, 57].

  
faZiT
Vaskulitiden und Vaskulopathien stellen sowohl klinisch als 
auch differentialdiagnostisch eine Herausforderung dar. 
Oftmals zeigt sich eine kutane Beteiligung, die aufgrund der 
charakteristischen Effloreszenzen, deren Lokalisation und 
Verteilungsmuster auf die zugrunde liegende Ursache 
hinweisen kann. Der dermatologische Blick kann nicht per se 
die Ursache und Art der vorliegenden Vaskulitis oder 
Vaskulopathie benennen, er kann aber einen Beitrag zur 
schnelleren Diagnose und Beurteilung liefern.

Für die weitere diagnostische Einordnung der Vaskulitiden und Vas-
kulopathien mit Hautbeteiligung ist die histologische Beurteilung 
von zentraler Bedeutung. Entscheidend ist dabei die korrekte Wahl 
der Biopsiestelle und die Kenntnis der histologischen Differential-
diagnostik. Im Idealfall erfolgt die Hautbiopsie daher durch einen 
erfahrenen Dermatologen und die Beurteilung durch einen Der-
matohistopathologen.

Wichtig zu betonen ist, dass sowohl bei den Vaskulitiden als 
auch den Vaskulopathien häufig rein kutane Verlaufsformen ohne 
eine Systembeteiligung vorliegen können (wie z. B. bei der Immun-
komplexvaskulitis oder der LV). Begleiterscheinungen wie Abge-
schlagenheit, Fieber und/oder Arthralgien können dann parallel 
vorliegen, dürfen aber nicht per se zur Diagnose einer Systemvas-
kulitis führen. Um die Differentialdiagnosen und insbesondere die 
vielen Vaskulitis- und Vaskulopathieformen voneinander abgren-
zen zu können, sollte eine gezielte Labor- und ggf. weiterführende 
Diagnostik (Bildgebung, Organbiopsien etc.) durchgeführt werden. 
Therapeutisch steht bei den Vaskulitiden primär die antientzünd-
liche Therapie im Fokus, während bei den Vaskulopathien haupt-
sächlich eine antikoagulatorische Therapie eingesetzt wird.
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