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Die IgA-Vaskulitis (IgAV; friher: Purpura Schoén-
lein-Henoch) ist eine leukozytoklastische Vaskulitis mit
Befall der kleinen GefaRe vor allem der Haut, des Gastro-
intestinaltrakts und der Glomeruli mit Ablagerung tiber-
wiegend IgA-enthaltender Immunkomplexe. Prinzipiell
kann jedes Organ betroffen sein. Es ist die hdufigste Vas-
kulitis des Klein- und Schulkindes [1]. Sie ist in der Regel
selbstlimitierend, aber chronisch-rekurrente Verldufe kon-
nen vorkommen. Wéhrend akute Komplikationen durch
eine gastrointestinale Beteiligung, zum Teil mit Invagina-
tion gekennzeichnet sind, kdnnen sich an den Nieren chro-
nische Schadigungen manifestieren.

Der vorliegende Artikel soll - basierend auf der 2022 mit
6 Fachdisziplinen verabschiedeten S2k-Leitlinie (AWMF Re-
gister Nr. 185/002) [2] die Erkenntnisse zur renalen und ex-
trarenalen IgA-Vaskulitis aktualisieren.

Klassifikationskriterien

Fiir das Kindes- und Jugendalter wurden 2008 Klassifikati-
onskriterien formuliert [3].

GefdRe, die gekennzeichnet ist durch die klinische Trias aus
palpabler Purpura, Bauch- und Gelenkschmerzen. Es ist die
hdufigste Vaskulitis im Kindes- und Jugendalter. Die Diagnose
ist klinisch zu stellen. Die kutane Vaskulitis zeigt iberwiegend
eine Spontanremission. Die Nieren sind hdufig und in unter-
schiedlichem AusmaR betroffen. Bei schweren Verldufen kdn-
nen ein akutes Nierenversagen und ein nephrotisches Syndrom
auftreten sowie renale Langzeitschdden verbleiben.

Kriterien zur Klassifikation der IgA-Vaskulitis im
Kindesalter (sog. Ankara-2008-Kriterien) [3]

Palpable Purpura oder Petechien (obligates Kriterium) vor-

wiegend an lageabhdngigen Kérperregionen plus eines der

folgenden Kriterien (Sensitivitat 100 %, Spezifitdt 87 %):

1. Bauchschmerzen: Diffuse, akut beginnende kolikarti-
ge Bauchschmerzen. Mégliche weitere Manifestation:
Invagination, Hdmatochezie

2. Arthritis oder Arthralgie: akuter Beginn

3. Renale Beteiligung: Albuminurie oder Proteinurie
(Albumin-Kreatinin-Ratio>0,03 g/g oder EiweiR-
Kreatinin-Ratio im spontanen Morgenurin>0,2 g/g),
glomeruldre Hamaturie (>5 % Akanthozyen) oder Ery-
throzytenzylinder oder Erythrozyten =2 + (entspricht
ca. 25/pl) im Urin-Teststreifen

4. Histopathologie (Haut/Niere): typische leukozy-
toklastische Vaskulitis oder mesangioproliferative
Glomerulonephritis mit Ablagerung iberwiegend
IgA-enthaltender Immunkomplexe

Epidemiologie

Die leicht knabenwendige Erkrankung tritt mit einem
Héufigkeitsgipfel zwischen dem 3. und 10. Lebensjahr auf
[4]. In einer vom Deutschen Rheumaforschungszentrum
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»Abb.1 Palpable Purpura.

» Abb.2 Ekchymosen.

» Abb.3 Hamorrhagische Bullae mit Nekrosen in Abhei-
lung.

durchgefiihrten Erhebung betrug das mittlere Erkran-
kungsalter 7,1 Jahre [5]. Das Risiko fiir einen refraktdren
Verlauf, eine Nierenbeteiligung oder eine Steroidabhéan-
gigkeit nimmt mit zunehmendem Erkrankungsalter zu [6].
Die Inzidenz betragt zwischen 13,5-20,4 pro 100 000 Kin-
dern und Jugendlichen. Die meisten Fdlle manifestieren
sich im Winter, nicht selten nach einem Infekt der oberen
Atemwege [7].

> Abb.4 Petechiale und flachige Einblutungen im Bereich
der lageabhdngigen Extremitdten.

Atiopathogenese

Wenngleich die Pathogenese der IgA-Vaskulitis nicht voll-
standig geklartist, weild man, dass neben genetischen Fak-
toren und einer gestorten Schleimhautimmunitdt auch Im-
munkomplexe mit abnormem IgA oder IgA-Antikorpern
mit galaktosedefizientem IgA1 essenziell sind [8].

Die Beobachtung einer familidren Haufung legt eine ge-
netische Komponente nahe, wie auch die Beschreibung,
dass HLA-Klasse-II-Polymorphismen ein Risikofaktor sein
konnen [9].

Die erwdhnte Haufung nach Infektionen und die Assozia-
tion zur Wintersaison legen eine Triggerung durch Erreger
nahe. So wurden Zusammenhange zu Streptokokken, Par-
vo-B19-Infektionen, Mykoplasmen, Hepatitis, Bartonellen
u.a. beschrieben [10]. Auch tiber eine Assoziation zu einer
COVID-Infektion — sowie nach COVID-Impfung - wurde
bei mehreren Kindern berichtet [11]. Zudem wurde auch
eine Induktion durch Medikamente wie Tumornekrose-
faktor-alpha- und Interleukin-17-Hemmern u. a. beob-
achtet[12].

Klinische Manifestation

Meist sind die Patienten sub- oder afebril und wirken nicht
sehrkrank[13]. Klinischimponieren palpable Purpura oder
Petechien (» Abb. 1); dabei kann es im Verlauf zu Ekchy-
mosen kommen (> Abb. 2). Bei ca. 2 % zeigen sich bullose
Hautverdnderungen; auch kokardenférmige Effloreszen-
zen und Nekrosen sind moglich (> Abb. 3). Die Efflores-
zenzen treten meist im Bereich der unteren Extremitdten
oder des GesaRes auf, konnen aber auch im Gesicht oder
im Bereich der Arme manifest werden (> Abb. 4). Das Ko-
lorit wandelt sich von rot iber violett nach braun, bevor
es ganz abblasst. Eine Beteiligung der Haut ist bei allen Pa-
tienten vorhanden.
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»Abb.5 Himorrhagisches Odem mit Kokardenbildung.

Neben kutanen Effloreszenzen tritt bei bis zu %4 der Félle
eine abdominelle Manifestation mit kolikartigen Bauch-
schmerzen, ggf. mit Ubelkeit und Erbrechen, auf. In
10-20 % kommt es zu schweren Komplikationen wie aus-
gepragter Himatochezie oder selten auch Darmperperfo-
ration; eine Invagination wird bei ca. 3 % beobachtet [14].
Die abdominelle Symptomatik tritt in der Regel im Ver-
lauf der ersten Woche nach Exanthembeginn auf; bei ca.
10-20% kdnnen Bauchschmerzen auch vor der Hautma-
nifestation auftreten [15].

Transiente — meist unifokale — Arthralgien und/oder Ar-
thritiden finden sich bei bis zu 84 % der Patienten, insbe-
sondere im Bereich der Sprunggelenke und der Knie [16].
Eine Unterscheidung zwischen einem (sub)kutanen Odem
und einer Arthritis kann dabei klinisch schwierig sein. Auch
diese Manifestationsform kann den Effloreszenzen in bis zu
25 % vorausgehen.

Eine renale Beteiligung wird bei ca. 30 % beobachtet, dabei
ist die Hdmaturie die hdufigste Manifestation [13]. Teil-
weise ist eine milde Proteinurie vorhanden; ein nephro-
tisches Syndrom oder erhéhte Serumkreatininwerte tre-
teninca. 10% aller Félle auf [17]. Wahrend einige Studien
das Alter der Kinder (nach dem 7. Lebensjahr), ausgeprag-
te gastrointestinale Manifestationen oder persistierende
schwerverlaufende Purpura als Risikofaktoren fir eine
Nephritis ermittelten [18], konnte in einer Metaanalyse
kein Zusammenhang zwischen dem Auftreten einer bull6-
sen hdmorrhagischen Hautbeteiligung und einer Nephritis
reproduziert werden [19].

Die Nierenbeteiligung tritt dabei meist innerhalb der ers-
ten 3 Monate auf, kann sich aber noch nach 6 Monaten
manifestieren [20]. Die Haufigkeit fiir chronische Ein-

schrankungen wird in einer unselektierten Patienten-
kohorte mit bis zu 15 %, fiir eine terminale Niereninsuffizi-
enz mit unter 1% angegeben [21]. Von den Patienten mit
nephritisch oder nephrotischem Syndrom entwickeln ca.
20% eine chronische renale Beeintrachtigung [20].

Prinzipiell kann eine vaskulitische Beteiligung vieler Organ-
systeme auftreten. Eine Lungenaffektion mit Hdmoptoe,
Dyspnoe, Thoraxschmerzist selten [22]. Eine skrotale Ma-
nifestation mit Odem kann initial isoliert auftreten und
als Hodentorsion imponieren [23]. Neurologische Mani-
festationen mit Kopfschmerzen, Vigilanzverdnderungen,
(fokalen) Krampfanféllen, Neuropathien, Fazialisparesen
auch mit posteriorem reversiblem Enzephalopathiesyn-
drom (PRES) werden bei 1-8 % berichtet [24].

Bei Sduglingen und Kleinkindern (Erkrankungsgipfel 4.-
24. Monat) kann als Sonderform das akute hdmorrhagi-
sche Odem des Kleinkindes (,Acute Haemorrhagic Edema
Of Infancy*, Syn.: Kokardenpurpura Seidlmayer, Morbus
Finkelstein) auftreten. Dies ist durch kokardenférmige
und urtikarielle Makulae gekennzeichnet, die sich inner-
halb von 2-3 Tagen hamorrhagisch umwandeln und wie
Hamatome imponieren. Besonders betroffen sind neben
den unteren Extremitdten die Leisten und das Gesicht
sowie die Ohrmuscheln. Organmanifestationen an Nie-
ren und Bauchorganen sind extrem selten [25]. Eine Ab-
heilung erfolgt zumeist innerhalb von 1-3 Wochen ohne
Rezidiv (» Abb. 5).

Diagnostik
Labor

Die Diagnose ist klinisch zu stellen; spezifische labormedi-
zinische Parameter sind nicht bekannt. Haufig findet sich
eine médRige Erhohung der Leukozyten oder des CRP. Der
Urinstatus kann eine Hamaturie und/oder Proteinurie de-
tektieren. Ein erhohtes IgA findet sich bei bis zu 50 %, hat
aber keine spezifische Bedeutung [26].

Bei einer typisch verlaufenden, milden Erkrankung sind
meist wenige Laboruntersuchungen notwendig, die in
Abhdngigkeit von der klinisch-laborchemischen Auspré-
gung indiziert sein kénnen (siehe Kasten ,,Empfehlungen
zur aktuellen Leitlinie IgA-Vaskulitis 2022¢) [27]. Nicht sel-
ten dient die Labordiagnostik auch zum Ausschluss von
Differenzialdiagnosen (> Tab. 1).

Uber eine Assoziation einer erhéhte Neutrophilen-zu-Lym-
phozyten-Ratio (NLR) sowie eines verringerten Blutplatt-
chenvolumens (MTV) mit einer schweren gastrointestina-
len Beteiligung im Kindesalter wurde kontrovers diskutiert.
In einer Metaanalyse aus dem Jahr 2021 zeigte sich, dass
die erwdhnten Parameter als Biomarker fiir diese Form
der Manifestation geeignet sind [28]. Zur Abschdtzung
der Nierenbeteiligung im Sinne der Glomerulonephritis
wird die Quantifizierung der glomeruldren Proteinurie (Al-
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EMPFEHLUNGEN ZUR AKTUELLEN LEITLINIE
IGA-VASKULITIS [27]

Empfehlung 1: Klassifizierung

Zur Klassifizierung sollen die von Ozen et al. formu-
lierten Ankara-2008-Kriterien verwendet werden.

Empfehlung 2: Sonografie bei Bauchschmerzen
Bei Bauchschmerzen soll eine Sonografie des Abdo-
mens durch eine/n kinderradiologisch erfahrene/n
Untersucher/in erfolgen, um eine Invagination zu
erfassen bzw. unwahrscheinlich zu kénnen.

Empfehlung 3: Hautbiopsie

Eine Hautbiopsie soll nicht bei typischem Befund
durchgefiihrt werden.

Diese ist nur bei atypischer Befundkonstellation bzw.
zur Abgrenzung gegentiiber einer anderen Vaskulitis
notwendig. Dabei soll eine immunhistochemische
Farbung zur Darstellung von IgA-Immunkomplexen
erfolgen.

Empfehlung 4: Diagnostik bei renaler Beteiligung
Zur Erfassung einer Nierenbeteiligung soll bei allen
Patienten ein Urinstatus sowie eine Blutdruckmes-
sung erfolgen. Bei Proteinurie und/oder arterieller
Hypertonie sollte eine weiterfiihrende Diagnostik
erfolgen.

Nach abgelaufener IgA-Vaskulitis soll der Urin — auch
ohne vorherige Nephritis — immer mittels eines
Urinstatus tiber 6 Monate kontrolliert werden.

Ein/e padiatrische/r Nephrologe/in soll hinzuge-
zogen werden bei groRer Proteinurie (>2 g/g),
persistierender Proteinurie<2 g/g tiber 2 Mona-

te, Makrohamaturie, arterieller Hypertonie oder
eGFR<90ml/min/1,73 m2 (berechnet auf einer auf
Kreatinin oder Cystatin-C-basierten Formel).

Bei groRer Proteinurie, eingeschrankter GFR
oder>3 Monate persistierender Proteinurie soll eine
Nierenbiopsie durchgeftihrt werden. Bei groRer Pro-
teinurie und/oder eingeschréankter eGFR sollte eine
friihzeitige Biopsie innerhalb weniger Tage erwogen
werden.

Empfehlung 5: Therapie bei muskuloskelettalen
Schmerzen

Bei muskuloskelettalen Schmerzen sollen nicht-
steroidale Antiphlogistika (Ibuprofen, Naproxen)
verabreicht werden.

Empfehlung 6: Indikation fiir Kortikosteroide
Steroide sollen eingesetzt werden bei Orchitis,
ZNS-Vaskulitis, pulmonaler Hdmorrhagie, anderen
schweren Organ- oder lebensbedrohlichen Mani-
festationen sowie bei schwerer gastrointestinaler
Beteiligung wie starken Bauchschmerzen und/oder
makroskopisch blutigen Stiihlen. Der Einsatz von
Steroiden kann bei ausgepragtem (Blasenbildung,
Nekrosen) und progredientem (konfluierende Lasio-
nen) Hautbefund erwogen werden.

Eine prophylaktische Gabe von Steroiden zur Praven-
tion einer Nierenbeteiligung soll nicht erfolgen.
Eine wirksame Dosis von oralen Steroiden (Pred-
nison oder Prednisolon) betragt 1-2 mg/kg/Tag,
maximal 80 mg/Tag.

Empfehlung 7: Therapie der Nephritis

Das Therapievorgehen soll mit einer/m padiatri-
schen Nephrologin/en abgestimmt werden.

Bei persistierender Proteinurie sollte eine Therapie
mit Medikamenten, die das Renin-Angiotensin-Sys-
tem hemmen, eingeleitet werden (spétestens nach
3 Monaten).

Bei milder Nephritis (Proteinurie<2 g/g Krea, norma-
le eGFR) kann der Verlauf zundchst ohne Immunsup-
pression fiir 3 Monate kontrolliert werden.

Bei maRig ausgepragter Nephritis und histologisch
akuter glomeruldrer Inflammation sollten nach Nie-
renbiopsie Methylprednisolon-Pulse und anschlie-
Rend orales Kortikosteroid als Mittel der ersten Wahl
eingesetzt werden. Additiv konnen auch Azathio-
prin, Mycophenolat-Mofetil, Cicloporin A oder iv.
Cyclophosphamid als Erst- oder Zweitlinienmedi-
kament erwogen werden. Orales Cyclophosphamid
sollte bei dieser Indikation nicht eingesetzt werden.
Bei schweren akuten Nephritiden mit GFR-Verlust
und hohem Anteil aggressiver, akuter glomerularer
Lasionen wird der Einsatz von Cyclophosphamid (iv.)
kombiniert mit Methylprednisolon-Pulsen + oralen
GS empfohlen. Da fiir keine der Therapieempfehlun-
gen Evidenz vorliegt, ist auch der Einsatz alternativer
Therapieschemata (z. B. Methylprednisolon + CSA
oder MMF) maglich.

Zur Erhaltungstherapie bei schwerer Nephritis kann
Azathioprin, Ciclosporin A oder Mycophenolat-Mofe-
til kombiniert mit Steroiden eingesetzt werden.
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buminurie) und der Nierenfunktion (eGFR) herangezogen durch kinderradiologisch erfahrene Untersucher*innen
(»Tab.1, »Tab.2) (Schwerpunkt Kinder- und Jugendradiologie und/oder
DEGUM-Zertifikat) durchgefiihrt werden. Die weitere
Diagnostik ist abhdngig vom AusmaR der zusétzlichen
Zur Detektion einer - ileoilealen oder ileokolischen - In- Symptomatik.

vagination ist eine Sonografie notwendig [29]. Diese soll

Radiologische Befunde
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»Tab.1 Vorschlag einer initialen Labordiagnostik.

Untersuchung

Blutbild

BSG, CRP

Quick, PTT, ggf. weitere Abklarung von Ha-
mostasedefekten

Urinstatus
Urinmikroskopie

EiweiB/Krea-Quotient und Albumin/
Krea-Quotient im Urin

Serumkreatinin bzw. Cystatin C (v. a. bei gro-
Rer Proteinurie), Albumin, Elektrolyte

Berechnung der eGFR mit Kreatinin- oder
Cystatin-C- basierten Formeln

Blutdruckmessung
ANCA, ANA

Indikation

alle

falls febril-subfebril
flaichenhafte Blutungen

alle
Hamaturie im Urinstatus

EiweiB>100mg/dl im Urinstatus

pathologischer Urinstatus

Serumkreatinin oder Cystatin C oberhalb des
altersentsprechenden Normbereichs

alle

unklarer/atypischer Hautbefund, pathologi-

Fragestellung

Zytopenie
DD Sepsis

DD Gerinnungsstérung

Hamaturie, Proteinurie
glomeruldre Erythrozyturie, Erythrozytenzylinder

glomeruldre Proteinurie Quantifizierung der
Proteinurie

Einschrankung der glomeruldren Filtrationsrate,
nephrotisches Syndrom

Klassifizierung der Nierenfunktionseinschrankung

renale Hypertonie
DD andere Vaskulitis

scher Urinstatus

»Tab.2 Definitionen der Nierenbeteiligung [47].

Schweregrad Definition
mild normale GFR (>90ml/min/1,73 m?
kleine Proteinurie (Eiwei-Kreatinin-Ratio<2,0g/g)
maRig
schwer

anhaltende Proteinurie

272

<50 % akute Halbmonde in der Nierenbiopsie und eingeschrankte GFR und/oder groBe Proteinurie (>2 g/g Kreatinin)

>50 % akute Halbmonde in der Biopsie und eingeschrankte GFR und/oder groRe Proteinurie

EiweiR-Kreatinin-Ratio>2,0 g/g fiir 4 Wochen
EiweiR-Kreatinin-Ratio>0,2 g/g fiir 3 Monate

Histopathologischer Nachweis

Eine Biopsie der Haut ist nur in Ausnahmefallen zur Ab-
grenzung anderer Vaskulitiden notwendig (z. B. bei atypi-
schen Hautbefunden wie Knoten oder Nekrosen). Dabei
soll eine immunhistochemische IgA-Farbung erfolgen,
welche allerdings auch negativ sein kann und in diesem
Fall die IgA-Vaskulitis nicht ausschlieBt [30].

Auch wenn eine renale Beteiligung mit Mikro-/Makrohdm-
aturie, Proteinurie, nephritisch-nephrotischem Syn-
drom - bei milder Auspragung - meist eine gute Progno-
se hat, kann eine anhaltende Nephritis zu schweren Nie-
renschaden fiihren [31]. Um das Risiko fiir eine chronische
Nierenerkrankung abzuschétzen, wird eine Nierenbiop-
sie bei folgenden Konstellationen empfohlen: groRe Pro-
teinurie (EiweiB-Kreatinin-Quotient>2 g/g), Giber 3 Mo-
nate persistierende, nicht riickldufige, kleine Protein-
urie (EiweiB-Kreatinin-Quotient>0,2 g/g Kreatinin) oder
eGFR<90ml/min/1,73 m2. Die Nierenhistologie dient zu-
sammen mit der klinischen Auspragung der Nierenbetei-
ligung zur Einteilung des Schweregrades der Nephritis und
Therapiestratifizierung (> Abb. 6). Hierbei ist aktuell noch

nicht entschieden, welche histologische Klassifikation sich
als die aussagekraftigste herausstellen wird. Ebenso wie
bei der IgA-Nephritis, bei der aktuell die modifizierte Ox-
ford-Klassifikation angewendet wird [32], ist zu erwarten,
dass auch bei der IgAV-Nephritis neuere Klassifikationen
besser mit der Prognose korrelieren [33, 34] als die alte-
re ISKDC(International Study of Kidney Disease in Child-
ren)-Klassifikation [35].

Differenzialdiagnosen

Bei klassischer Prasentation der palpablen Purpura mit

Bauchschmerzen, Gelenk- und Nierenbeteiligung ist die

Diagnose meist klar. In Abhangigkeit der klinischen Pra-

sentation kdnnen weitere Erkrankungen erwogen werden:

= ANCA-assoziierte Vaskulitis (insbesondere bei Ju-
gendlichen)

= Immunthrombozytopenie, weitere Gerinnungssto-
rungen

= Sepsis mit Verbrauchskoagulopathie

= hdmolytisch-urdmisches Syndrom

= systemischer Lupus erythematodes

= familidres Mittelmeerfieber (kann IgA-Vaskulitis imi-
tieren oder assoziiert sein)
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= septische Arthritis
= chronisch entziindliche Darmerkrankung

Therapie

Der GroRteil der Patienten mit IgA-Vaskulitis bendtigt nur
eine supportive Therapie sowie eine addquate Analgesie.
Bei muskuloskelettalen Schmerzen ist die Gabe nichtste-
roidaler Antiphlogistika (NSAR, z. B. Ibuprofen, Naproxen)
ratsam. Diese Empfehlung beruht auf einzelnen Experti-
sen, systematische Studien existieren nicht. NSAR sind
nicht kontraindiziert, solange die Nierenfunktion normal
ist [36]. Eine relative Kontraindikation fiir diese Medika-
mentengruppe besteht allerdings bei aktiver gastrointes-
tinaler Blutung, auch wenn es fiir diese spezielle Situation
keine literaturgestiitzten Daten gibt.

Bei blandem Verlauf ist auf der Grundlage von Experten-
empfehlungen eine grundsédtzliche Immobilisierung nicht
indiziert; dies kann kurzfristig notwendig sein bei starken
Bauchschmerzen oder Arthritiden, nicht jedoch bei kuta-
ner oder nephrologischer Symptomatik [37].

Der Einsatz von Kortikosteroiden ist im Rahmen bestimm-
ter Indikationen indiziert wie Orchitis, ZNS-Vaskulitis, pul-
monaler Himorrhagie, anderen schweren organ- oder le-
bensbedrohlichen Manifestationen. Diese Empfehlung ba-
siert allerdings nur auf Expertenniveau und deskriptiven
Fallbeschreibungen. Zur Indikation der Steroidgabe bei
gastrointestinaler Beteiligung wie starken Bauchschmer-
zen und/oder makroskopisch blutigen Stihlen liegen al-
lerdings mehrere Studien vor. Zusammenfassend zeigt
die Metaanalyse von Weiss et al., dass Kortikosteroide zu
einer Reduktion der Schmerzdauer und zu einer geringe-
ren Operationsrate - bei Invagination - fihren [38-40].

Zur Therapie der kutanen Manifestation ist in der Regel
keine Steroidtherapie notwendig, bei hdmorrhagischer
Blasenbildung und Nekrosen kann dies allerdings erwo-
genwerden [22, 41].

Eine Predniso(lo)ndosis von 1-2 mg/kg KG (maximal
80 mg) fiir die Dauer von einer Woche mit anschlieBendem
Ausschleichen iiber einen Zeitraum von max. 1-2 Wochen
erweist sich meist als ausreichend. In schweren Fdllen ist
die Gabe von Methylprednisolon-Pulsen (10-30 mg/kg,
max. 1g/Tag an 3 aufeinanderfolgenden Tagen) zu dis-
kutieren [29].

Fir prolongierte Steroid- oder NSAR-refraktare Verldufe
wird in Einzelfdllen oder Fallserien tiber die erfolgreiche
Therapie mit Rituximab, Dapson, Heparin, Immunglobu-
linen berichtet [41]. In einer 2020 publizierten Studie war
der Einsatz von Colchizin bei 11 von 12 Patienten mit Re-
zidiven effektiv [43]. Bei einer hartndckigen gastrointes-
tinalen Beteiligung wurde auch Giber die Wirksamkeit von
Mycophenolat-Mofetil berichtet [44].
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> Abb.6 Moglicher Therapiealgorithmus fiir die IgA-Vaskulitis [36].
RAAS: Renin-Angiotensin-Aldosteron System; MPP: Methylprednisolon-
pulstherapie; PRED: Predniso(lo)n; CYC: Cyclophosphamid; AZA: Azathio-
prin; MMF: Mycofenolat-Mofetil; CSA: Ciclosporin A.

Uber die Prophylaxe einer renalen Beteiligung ist immer
wieder kontrovers diskutiert worden. Zusammenfassend
kann nach dem gegenwadrtigen Stand der Studien nicht zu
einer Steroidprophylaxe geraten werden [40, 45].

Bei Nierenbeteiligung - in jedem Fall bei einer schweren
und/oder anhaltenden Proteinurie oder einer eingeschrank-
ten GFR - sollte das Vorgehen mit einer/m padiatrischen
Nephrologin/en abgestimmt werden [46]. Das weitere Vor-
gehen wird in »Abb. 6 sowie im Kasten ,Empfehlungen zur
aktuellen Leitlinie IgA-Vaskulitis 2022 skizziert [47].

Nachbeobachtung

Nach durchgemachter IgA-Vaskulitis ist es wichtig — auch
ohne Zeichen einer Nephritis — den Urin Giber ca. 6 Mona-
te (ca. 1xpro Monat) zu kontrollieren, da innerhalb die-
ses Zeitraums 97 % aller Nephritiden auftreten [20]. Bei
Nachweis einer Nierenbeteiligung sollten diese Nachkon-
trollen - selbst im Falle einer Remission - langfristig er-
folgen, da ein Ubergang in eine chronische IgA-Nephri-
tis auch ohne erneute Zeichen einer systemischen Vas-
kulitis moglich ist [20]. Da Frauen nach durchgemachter
IgA-Nephritis in der Schwangerschaft ein hohes Risiko fiir
eine Aktivierung der Nephritis haben, sollte fiir diese Pa-
tientengruppe ein addquates Monitoring (Urinstatus, Se-
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rumkreatinin, Blutdruckmessungen) durchgefiihrt wer-
den [48].

Verlauf und Prognose

Die Krankheit ist in der Regel selbstlimitierend, sofern
keine schweren renalen Komplikationen auftreten und
dauert bei ca. einem Drittel der Patienten 2 Wochen, bei
einem Drittel zwischen 2 und 4 Wochen und bei einem
weiteren Drittel (iber 4 Wochen [49]. Rezidive kommen
ebenfalls bei ca. einem Drittel vor und manifestieren sich
meist in einem Zeitraum von 4 Monaten nach Symptomre-
solution [50]. Fiir Patienten mit einem nephrotischen Syn-
drom zeigte sich aber langfristig eine erhebliche Morbidi-
tdt: 10,5 % hatten nach einem medianen Untersuchungs-
intervall von 4,6 Jahren noch eine groRRe Proteinurie und
15,7 % entwickelten eine terminale Niereninsuffizienz [50].
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