
ger Serumspiegel von C1-Inhibitor zu-
grunde; hierbei kommt es zu einer ver-
mehrten Aktivierung der Komplement-
kaskade und zu einer Dysregulation des
Kinin-Bradykininsystems. Die vermehrte
Bildung von vasoaktivem Bradykinin
führt zu einer Ödembildung mit Beteili-
gung der Haut, Schleimhaut und innerer
Organe. Symptomatisch führend können
gastrointestinale Beschwerden sein, eine
zusätzliche Beteiligung des Respirations-
trakts und der Haut ist jedoch häufig.
Durch das Auftreten eines Glottisödems
können Angioödeme lebensgefährlich
sein. Im Rahmen einer abdominellen Be-
teiligung können Aszites- und Ödembil-
dung zu einem hypovolämischen Schock
führen.
Ätiologisch kommen für diese Art des
Angioödems eine idiopathische oder
erbliche Genese sowie ein Vorkommen
im Rahmen von Tumorerkrankungen in
Betracht. Das mit einer Inzidenz von
1:10000–50000 seltene hereditäre An-
gioödem (HAE) beruht auf einem auto-
somal dominant vererbbaren Gendefekt.
Die Erkrankung manifestiert sich zu-
meist vor dem 20. Lebensjahr und ist
von rezidivierenden, anfallsartigen Be-
schwerden gekennzeichnet. Ein auslö-
sendes Ereignis, wie z.B. vorangegan-
gene Zahnbehandlungen oder Stress,
lässt sich nicht immer eruieren.
Aufgrund des seltenen Vorkommens so-
wie der vielfältigen Manifestationen des

HAE wird die Erkrankung häufig nicht
richtig diagnostiziert. In einer im
deutschsprachigen Raum durchgeführten
Multicenterstudie (Göring et al. Hautarzt
1998; 49: 114–122), in welcher 110
Patienten mit hereditären Angioödem
erfasst wurden, lag die durchschnittliche
Dauer zwischen Erstmanifestation und
richtiger Diagnosenstellung bei 5,3 Jah-
ren. Sowohl bei einem erworbenen als
auch bei dem angeborenen Angioödem,
das auf den Mangel von C1-Inhibitor
zurückzuführen ist: In beiden Fällen ist
eine ausführliche Anamnese der Weg-
weiser zur richtigen Diagnose. Diese
kann durch serologische Diagnostik der
Serumkonzentration von C1-Inhibitor
bestätigt werden.
In der bildgebenden Diagnostik sollte
bei segmentaler Wandverdickung des
Dünndarms, selten auch anderer Ab-
schnitte des Verdauungstrakts sowie As-
zites unklarer Genese der Befund eines
HAE vor allem dann differenzialdiagnos-
tisch in Betracht gezogen werden, wenn
die Patienten über rezidivierende abdo-
minelle Beschwerden berichten, die
ähnlich auch bei Familienangehörigen
vorkommen.
Gegenüber entzündlichen Darmerkran-
kungen, wie z.B. dem Morbus Crohn,
bei welchem die Symptomatik in der Re-
gel jedoch weniger akut auftritt, lässt
sich ein HAE mitunter schwierig diffe-
renzieren. Eine mesenteriale Lymphade-

nopathie und Fettgewebsimbibierung ist
jedoch eher untypisch für ein HAE, Aszi-
tes hingegen ist bei Morbus Crohn sel-
ten. Auch eine mesenteriale Ischämie,
bei welcher im Initialstadium eines aku-
ten arteriellen Mesentieralverschlusses,
vor allem aber auch bei venöser Throm-
bose eine Darmwandverdickung auftre-
ten kann, muss differenzialdiagnostisch
erwogen werden. Bei einem HAE fehlt
der Nachweis einer arteriellen oder ve-
nösen Okklusion. Insbesondere nicht
okklusive Ischämien sind jedoch bilddi-
agnostisch schwierig von einem HAE
abzugrenzen. Blutige Durchfälle und
eine Erhöhungen des D-Dimers, wie sie
bei akuten Mesenterialischämien vor-
kommen können, treten jedoch bei
Angioödemen nicht auf.
Ohne Therapie sind die Symptome des
hereditären Angioödems innerhalb von
24–48h vollständig regredient. Abhängig
von der Schwere und Art der Symptoma-
tik reicht in vielen Fällen eine symp-
tomatische Therapie aus. Die Gabe von
C1-Inhibitor-Konzentrat ist im akuten
Anfall die Therapie der Wahl; hierbei
kommt es meist innerhalb von kurzer
Zeit (20–45min) zu einer Rückbildung
des Schleimhautödems.

A. Seifarth, N. Mangold, W. Bücklein, Augsburg

Erratum zum Beitrag „Granitz M, Gvozdic D, Forstner R. Intrakardiale Metastase eines hepatozellulären
Karzinoms. Fortsch Röntgenstr 2009; 181: 593–595“

Im oben genannten Beitrag ist uns ein Korrekturfehler unterlaufen. Unter der Überschrift „Diskussion“ muss es richtig lauten:
„Für die Reduktion der Mortalität des Gallensteinileus von 33% auf 12% in den letzten Jahren ist neben verbesserter Opera-
tionstechnik vorallem der zunehmende Einsatz moderner Bildgebung und die damit verbundene frühzeitige Diagnosestellung
verantwortlich.“

Seifarth A et al. Fallbeschreibung einer seltenen… Fortschr Röntgenstr 2009; 181: 697–699 ∙ DOI 10.1055/s-0028-1109340
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