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> Abb. 1 a CT-Thorax, axiale Schnittebene. b GesdR rechts. ¢ Himatoxylin-Eosin-Farbung, Grenze von retikuldrer Dermis zu Subkutis, VergroRe-

rung 100x.

Ein 61-jahriger Patient stellt sich mit seit 6 Wochen bestehender
schmerzhafter, rechts glutealer Purpura (> Abb. 1b) und ausge-
pragter B-Symptomatik (Fieber, NachtschweiR) vor. Zusatzlich be-
steht ein allgemeines Schwachegefiihl und vermehrter Husten bei
chronisch obstruktiver Bronchitis. Laborchemisch zeigen sich er-
hohte Infekt- (CRP 119 mg/l) sowie Nierenretentionsparameter
(vorbekannte chronische Niereninsuffizienz, Kreatinin 2,05 mg/dl).
Die durchgefiihrte Computertomografie des Thorax (> Abb. 1a)
sowie das klinische Bild der Hauteffloreszenzen und die Dermato-
histologie (» Abb. 1c) zeigen 4 pathologische Befunde.
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FRAGEN

= Welche Befunde sind es?

= Erlauben diese Befunde eine Diagnose?
Wenn ja, welche?

= Sind Differenzialdiagnosen moglich?
Wenn ja, welche?
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» Abb.2 a CT-Thorax, axiale Schnittebene. b GesaR rechts. ¢ Himatoxylin-Eosin-Farbung, Grenze von retikuldrer Dermis zu Subkutis, VergroRe-
rung 100x.

Befunde

1. Beidseits mediastinal vergroRerte Lymphknoten

2. Geringgradige peribronchioldre retikuldre Zeichnungsvermeh-
rung der Lunge

3. Netzartig-streifige livide Erytheme rechts gluteal

4. Die kleineren und mittellumigen GefaRe in der Dermatohistologie
zeigen Okklusionen des Lumens bei schiitterem entziindlichem
Infiltrat. Keine transmuralen Infiltrate, keine Leukozytoklasie.

Diagnose

Paraneoplastische Livedovaskulitis/ Vaskulopathie bei Lymphom.

Differenzialdiagnosen

= Cholesterinembolie

= Erythema e calore (z. B. nach Warmflaschen-Anwendung)
= Sarkoidose

= Embolia cutis medicamentosa

Erlduterung

Die kutane Purpura ist die hdufigste Manifestation der kryoglobu-
lindmischen Vaskulitis, welche oft paraneoplastisch im Rahmen ei-
ner primdren neoplastischen Erkrankung (z. B. Lymphom) oder bei
Infektionen und Autoimmunerkrankungen auftritt [1]. Die Diag-
nosestellung erfolgt durch Nachweis von Kryoglobulinen und an-
hand der klinischen Manifestationen. Bei den meisten Formen
sind zudem Rheumafaktoren erhéht und Komplementfaktoren

konnen erniedrigt sein. Initial sollte immer eine Diagnostik auf
Hepatitis C (HCV-Antikorper-Bestimmung) erfolgen, da ein Teil
mit einer chronischen Hepatitis-C-Virus-Infektion assoziiert ist [2].

Medikamentose Therapie

Die Therapie richtet sich nach der Schwere der vorliegenden klini-
schen Prasentation und der zugrundeliegenden Atiopathogenese.
Therapieoptionen sind Immunsuppression und Biologika, somit
kommen je nach Verlaufsform und Schwere hochdosiert Gluko-
kortikoide, Cyclophosphamid, Rituximab oder andere Immunsup-
pressiva wie Mycophenolat Mofetil und Azathioprin zum Einsatz.

Bei sekundaren Kryoglobulindmien wird zunachst die Grundkrank-
heit behandelt. Die HCV-assoziierte kryoglobulindmische Vaskuli-
tis wird heutzutage genotypenspezifisch mittels DAA (direkte an-
tivirale Medikamente) therapiert [3]. Sollte eine notfallmaRige
Akuttherapie wie z. B. bei symptomatischer Hyperviskositat indi-
ziert sein, so kommt die Plasmapherese bei allen Kryoglobulina-
mieformen zum Einsatz.
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