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Vaskulitiden mit kardiovaskulärer
Beteiligung – Wissenswertes
für die Kardiologie

Keihan Ahmadi-Simab

Dieser Beitrag gibt einen praxisorientierten Überblick über Klassifikation, klinische
Manifestationen, Diagnostik und Therapie von Vaskulitiden mit besonderem Fokus
auf kardiovaskuläre Aspekte und deren Relevanz für die kardiologische Praxis.
Warnsignale zu erkennen, die richtigen Partnerdisziplinen frühzeitig einzubinden
und therapeutische Entscheidungen vor dem Hintergrund der komplexen immuno-
logischen und vaskulären Pathophysiologie zu treffen, ist essenziell.

Einleitung

Vaskulitiden sind eine heterogene Gruppe entzündlicher
Erkrankungen der Blutgefäße, die durch eine immunver-
mittelte Schädigung der Gefäßwand gekennzeichnet sind.
Diese Prozesse könnenGefäße unterschiedlicher Größe be-
treffen und führen häufig zu Wandverdickungen, lumina-
len Stenosen, Thrombosen oder aneurysmatischen Erwei-
terungen mit konsekutiven Perfusionsstörungen. Die da-
raus resultierenden Durchblutungsstörungen verursachen
ischämische Organschäden oder entzündliche Gewebere-
aktionen, die sich in akut lebensbedrohlichen oder chro-
nisch progredienten Verläufenmanifestieren können [1].

Obwohl Vaskulitiden insgesamt selten sind, besitzen sie
eine erhebliche klinische Bedeutung, da sie nahezu jedes
Organsystem betreffen können. Das kardiovaskuläre Sys-
tem ist bei zahlreichen Formen der Vaskulitis direkt (z.B.
Koronararteriitis, Myokarditis, Aortitis) oder indirekt (z.B.
sekundäre Hypertonie, Thromboembolien) beteiligt. Die
Manifestationen reichen von Koronararteriitis und Myo-
karditis über Herzklappenerkrankungen bis hin zu Aortitis
und großen Gefäßkomplikationen und sind oft prog-
nosebestimmend, da sie sowohl akute Ereignisse als auch
die Langzeitmorbidität beeinflussen [2, 3, 4].

Aus kardiologischer Sicht ist bedeutsam, dass sich Vaskuli-
tiden beispielsweise als akutes Koronarsyndrom ohne re-
levante Atherosklerose, als Myokarditis, als Herzinsuffi-
zienz unklarer Genese oder als entzündliche Aorten-
erkrankung präsentieren können. Auch Rhythmusstörun-
gen, thromboembolische Ereignisse oder periphere Ge-
fäßkomplikationen können Ausdruck einer zugrunde lie-
genden systemischen Vaskulitis sein und werden im kli-
nischen Alltag leicht primär als „klassische“ koronare
Herzkrankheit (KHK), dilatative Kardiomyopathie oder de-
generative Klappenerkrankung fehlinterpretiert. Eine
frühzeitige Diagnose ist entscheidend, da moderne im-

munmodulatorische Therapien die Prognose erheblich
verbessern können und irreversible Organschäden insbe-
sondere am Myokard und der Aorta vermieden werden
können [1, 5, 6].

Klassifikation der Vaskulitiden –
Überblick für die Kardiologie

Nomenklatur nach Chapel Hill
Die international gebräuchliche Nomenklatur der Vaskuli-
tiden basiert auf den Konsensuskonferenzen von Chapel
Hill (1994, revidiert 2012/2013 Chapel Hill Consensus
Conference [CHCC] [1]) und stellt bis heute die wichtigste
Grundlage für klinische Klassifikation und Studien dar
(▶ Tab. 1). Die Einteilung erfolgt primär nach dem über-
wiegend betroffenen Gefäßkaliber (große, mittelgroße
und kleine Gefäße) und pathophysiologischen Kriterien
wie granulomatöse vs. nicht granulomatöse Entzündung
oder ANCA-Assoziation [1, 3].

Wesentliche Prinzipien sind:
▪ Pathologie und Gefäßgröße bestimmen die Klassifika-

tion, wobei die Zuordnung im Einzelfall durch über-
lappende Befallsmuster erschwert sein kann [1].

▪ Unterscheidung nach Groß-, Mittel- und Kleingefäß-
vaskulitiden, ergänzt durch Kategorien variabler
Gefäßgröße und Einzelorganvaskulitiden [1].

▪ Ergänzung durch Kategorien für Einzelorganvaskuliti-
den und sekundäre Formen (z.B. bei Hepatitis B/C,
Medikamenten, Kollagenosen), die insbesondere
differenzialdiagnostisch bedeutsam sind [1].

▪ ANCA-assoziierte Vaskulitiden bilden eine eigenständi-
ge pathogenetische Gruppe, da hier antineutrophile
zytoplasmatische Antikörper (gegen Proteinase 3
[PR3] oder Myeloperoxidase [MPO]) eine zentrale Rolle
in der Gefäßschädigung spielen [1, 3].

Ahmadi-Simab K. Vaskulitiden mit kardiovaskulärer ... Kardiologie up2date 2026; 22: 245–259 | © 2026. Thieme. All rights reserved. 247

CME-Fortbildung



El
ek

tr
on

is
ch

er
 S

on
de

rd
ru

ck
 z

ur
 p

er
sö

nl
ic

he
n 

Ve
rw

en
du

ng
 –

 E
le

ct
ro

ni
c 

of
fp

rin
t f

or
 p

er
so

na
l u

se
 

Ahmadi-Simab K. Vaskulitiden mit kardiovaskulärer ... Kardiologie up2date 2026; 22: 245–259 | © 2026. Thieme. All rights reserved.248

▶Tab. 1 Klassifikation der Vaskulitiden nach Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) 2013 [1].

Vaskulitiden Diagnosen kardiovaskuläre Aspekte

große Gefäße

Takayasu-Arteriitis Aortitis, Stenosen der großen Gefäße, Hypertonie, Klappenvitien,
vaskuläre Komplikationen bei meist jüngeren Patient*innen

Riesenzellarteriitis (GCA) Aortitis, Aortenaneurysmen, Aortenklappeninsuffizienz, zerebrale
Ischämien durch Stenosen der hirnversorgenden Arterien

mittelgroße Gefäße

Polyarteriitis nodosa (PAN) Koronararteriitis, Aneurysmen, Myokardischämie, mesenteriale
Ischämien

Kawasaki-Erkrankung v.a. im Kindesalter; Koronaraneurysmen, Koronararteriitis, Myokarditis,
in der Spätphase auch koronare Stenosen und Myokardinfarkt

kleine Gefäße

ANCA-assoziierte Vaskulitiden (AAV) mikroskopische Polyangiitis (MPA) Glomerulonephritis, pulmonale Kapillaritis, Myokarditis möglich, erhöhte
kardiovaskuläre Ereignisrate

Granulomatose mit Polyangiitis (GPA) HNO‑, Lungen‑, Nierenbeteiligung, Myokarditis, Koronarbeteiligung,
selten Aortitis

eosinophile Granulomatose
mit Polyangiitis (EGPA)

eosinophile Myokarditis, Herzinsuffizienz, Rhythmusstörungen, Koronar-
spasmen

Immunkomplexvaskulitiden Anti-GBM-Krankheit v. a. renale und pulmonale Manifestationen, kardiale Beteiligung selten

kryoglobulinämische Vaskulitis v. a. Haut, Niere, periphere Nerven; selten Herzbeteiligung, aber möglich
in Form von Myokarditis oder Koronaritis

IgA-Vaskulitis Henoch-Schönlein; meist Haut/Niere, selten kardial

hypokomplementämische
Urtikariavaskulitis

v. a. Haut, selten Herzbeteiligung

variable Gefäßgröße

Behçet-Erkrankung venöse und arterielle Thrombosen, Koronar‑ und Aortenaneurysmen,
Klappeninsuffizienzen, pulmonalarterielle Aneurysmen

Cogan-Syndrom Aortitis, Klappenerkrankungen möglich, kombiniert mit Augen‑ und
Innenohrbeteiligung

Einzelorgane

kutane leukozytoklastische Angiitis typischerweise ohne systemische Beteiligung

primäre ZNS-Vaskulitis

isolierte Aortitis differenzialdiagnostisch wichtig gegenüber infektiöser Aortitis oder
degenerativen Aortopathien

bei Systemerkrankungen

Lupus-Vaskulitis z.B. Koronaritis, Libman-Sacks-Endokarditis, pulmonale Hypertonie

rheumatoide Vaskulitis v. a. bei schwerer, langjähriger RA; selten, aber mit hoher Morbidität

Sarkoidose-Vaskulitis mit potenziell granulomatöser Myokarditis und Reizleitungsstörungen

mit wahrscheinlicher Ätiologie

Hepatitis C → kryoglobulinämische
Vaskulitis

zusätzlich erhöhtes kardiovaskuläres Risiko durch chronische Hepatitis
und metabolische Komorbiditäten

Hepatitis B → Polyarteriitis nodosa

Syphilis → Aortitis v. a. der aufsteigenden Aorta mit Aneurysma und Aortenklappen-
insuffizienz

Medikamente → AAV oder Immun-
komplexvaskulitiden

z.B. nach bestimmten Antibiotika, Thrombozytenaggregationshemmern
oder Immuncheckpoint-Inhibitoren

AAV = ANCA-assoziierte Vaskulitiden; RA = rheumatoide Arthritis

CME-Fortbildung
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Merke
Für den kardiologischen Alltag ist wichtig, dass die Cha-
pel-Hill-Nomenklatur primär eine Nomenklatur und
kein Risikoscoring darstellt: Sie erlaubt eine systema-
tische Einordnung, ersetzt aber nicht die individuelle
Bewertung von Krankheitsaktivität, Organbeteiligung
und Komorbiditäten.

Definition und Pathophysiologie

Vaskulitiden sind definiert als entzündliche Erkrankungen
der Blutgefäße, bei denen es zu einer immunvermittelten
Schädigung aller Wandschichten (Intima, Media, Adventi-
tia) kommt [1]. Morphologisch finden sich je nach Entität
lymphozytäre, neutrophile oder gemischtzellige Infiltrate,
die mit Endothelschwellung, Intimaproliferation, medialer
Nekrose und struktureller Desintegration der elastischen
Fasern einhergehen. Diese Veränderungen führen zu
funktionellen Störungen wie Vasospasmen, Verlust der
vasomotorischen Reserve und ausgeprägter Endotheldys-
funktion mit gestörter NO-Freisetzung und prothromboti-
scher Oberflächenveränderung [3].

Pathophysiologisch lassen sich – stark vereinfacht –
3 übergeordnete Mechanismen unterscheiden:
1. überwiegend zellvermittelte Immunreaktionen (z.B.

granulomatöse Großgefäßvaskulitiden) [4],
2. überwiegend humorale, immunkomplexvermittelte

Prozesse (z.B. IgA- oder Kryoglobulinvaskulitis) [1] und
3. antikörpervermittelte Autoimmunreaktionen gegen

Neutrophilenantigene (ANCA-assoziierte Vaskulitiden)
[3]. Diese Mechanismen können sich überschneiden
und werden zusätzlich von genetischen Faktoren (z.B.
HLA-Assoziationen; HLA = humane Leukozytenantige-
ne), Umweltfaktoren (Infektionen, Medikamente) und
epigenetischen Veränderungen moduliert.

Bei vielen primären Vaskulitiden findet sich eine Aktivie-
rung des angeborenen und adaptiven Immunsystems.
Dendritische Zellen und Makrophagen präsentieren Ge-
fäßwand- oder Fremdantigene und produzieren Zytokine
wie IL-6, IL-1β und TNF-α, die eine lokale Entzündung trig-
gern und T-Zellen rekrutieren. CD4+-T-Helferzellen (u.a.
Th1-, Th17-Subsets) verstärken die Entzündungsreaktion
durch Interferon-γ, IL1–7 und weitere Mediatoren und
führen zu einer Aktivierung perivaskulärer und intramura-
ler Makrophagen. Diese wandern in die Gefäßwand ein,
produzieren Matrixmetalloproteinasen und reaktive Sau-
erstoffspezies, was zur Zerstörung der elastischen Lamel-
len, zur Medianekrose und zur Ausbildung von Aneurys-
men führt [3, 4].

Häufig kommt es zu einer massiven Infiltration der Gefäß-
wand durch T-Lymphozyten, Makrophagen und neutro-
phile Granulozyten mit Freisetzung proinflammatorischer
Zytokine (u. a. IL-6, TNF-α, IL-1) und proteolytischer Enzy-

me. Diese Faktoren erhöhen die Gefäßpermeabilität, in-
duzieren eine Proliferation glatter Gefäßmuskelzellen und
stimulieren die Thrombozytenadhäsion. Klinisch resultie-
ren daraus Wandverdickung, luminale Einengung, eine
prothrombotische Oberfläche und eine Neigung zu Mi-
kro- und Makrothromben [3, 4].

Merke
Die Kombination aus struktureller Schädigung und
Endotheldysfunktion erklärt, warum Vaskulitiden so-
wohl zu Ischämien (z.B. Myokardinfarkt, Schlaganfall,
Niereninfarkt) als auch zu Blutungen (z.B. pulmonale
Hämorrhagie) führen können.

In einigen Formen werden Immunkomplexe aus zirkulie-
renden Antigen-Antikörper-Komplexen in der Gefäßwand
abgelagert. Dies ist typisch für Immunkomplexvaskuliti-
den wie IgA-Vaskulitis, Kryoglobulinämie oder Lupusvas-
kulitis. Die Ablagerung führt zur Aktivierung des klassi-
schen Komplementweges mit Bildung von C3a und C5a,
die als potente Chemoattraktanten neutrophile Granulo-
zyten in die Gefäßwand locken. Diese setzen proteolyti-
sche Enzyme und Sauerstoffradikale frei, was die Gefäß-
wand weiter schädigt und die Entzündung verstärkt. Kli-
nisch manifestiert sich dieser Mechanismus häufig mit
Hypokomplementämie und typischen Organbeteiligun-
gen (Haut, Niere, periphere Nerven). Die Immunkomplex-
ablagerung erklärt auch, warum die Entzündung bei die-
sen Formen oft segmental und multifokal ist und warum
Biopsien trotz klinisch eindeutiger Erkrankung gelegent-
lich nur „fleckige“ Veränderungen zeigen.

Bei den Großgefäßvaskulitiden, insbesondere Riesenzell-
arteriitis und Takayasu-Arteriitis, stehen granulomatöse
Prozesse im Vordergrund. In der Gefäßwand finden sich
granulomatöse Entzündungsherde mit epitheloiden His-
tiozyten und Riesenzellen, die bevorzugt die Media und
die Lamina elastica interna betreffen. Hier spielen CD4+-T-
Zellen, insbesondere Th1- und Th17-Zellen sowie Makro-
phagen eine Schlüsselrolle. Diese Zellen produzieren In-
terferon-γ, IL-6 und weitere Mediatoren, die die Gefäß-
wandzellen zur Proliferation anregen und eine Intima-
hyperplasie auslösen. Die konsekutive Lumeneinengung
führt zu kritischen Stenosen großer Arterien, die sich kli-
nisch als Claudicatio der Extremitäten, Blutdruckdifferen-
zen oder zerebrale Ischämien äußern. Gleichzeitig be-
günstigt die Zerstörung der elastischen Fasern die Ausbil-
dung von Aneurysmen und Dissektionen, etwa an der
Aorta.

Während bei den granulomatösen Formen die zellvermit-
telte Immunantwort dominiert, sind bei den Immunkom-
plexvaskulitiden die Antigen-Antikörper-Komplexe und
die hieraus resultierende Hypokomplementämie klinisch
wegweisend. Ein erniedrigtes C3/C4 kann daher bei un-
klaren Purpura- oder Nephritisbildern ein wichtiger Hin-
weis auf eine immunkomplexvermittelte Vaskulitis sein.

Ahmadi-Simab K. Vaskulitiden mit kardiovaskulärer ... Kardiologie up2date 2026; 22: 245–259 | © 2026. Thieme. All rights reserved. 249
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Merke
Für die kardiologische Praxis bedeutet dies, dass bei
Patient*innen mit Vaskulitis bedingter Myokarditis oder
vaskulärer Beteiligung Laborparameter wie Komple-
ment und spezifische Antikörper immer im Gesamtbild
zu interpretieren sind.

Eine besondere Rolle spielen die ANCA-assoziierten Vas-
kulitiden (AAV). Antineutrophile zytoplasmatische Anti-
körper (ANCA) richten sich gegen Enzyme neutrophiler
Granula, insbesondere Proteinase 3 (PR3) und Myeloper-
oxidase (MPO). Unter dem Einfluss proinflammatorischer
Zytokine (z.B. TNF-α) exprimieren neutrophile Granulozy-
ten diese Antigene vermehrt auf ihrer Zelloberfläche. Bin-
det ANCA an diese Antigene, kommt es zur Aktivierung
der Neutrophilen, zur Ausbildung von Adhäsionsmolekü-
len und zur festen Anlagerung an das Endothel. In der Fol-
ge setzen die aktivierten Neutrophilen reaktive Sauer-
stoffspezies, Proteasen (z.B. Elastase) und „Neutrophil Ex-
tracellular Traps“ (NETs) frei. Diese NETs bestehen aus
DNA und Granulaproteinen, wirken selbst proinflammato-
risch und können die Autoimmunreaktion perpetuieren.
Das Resultat ist eine charakteristische nekrotisierende
Kleingefäßvaskulitis mit Kapillaritis, Arteriolitis und venu-
lären Läsionen, wie sie typischerweise bei MPA, GPA und
EGPA beobachtet wird.

Diese ANCA-vermittelte Neutrophilenaktivierung führt
nicht nur zu einer direkten Schädigung der Gefäßwand,
sondern auch zu einer massiven Endothelschädigung mit
Freisetzung von Von-Willebrand-Faktor, Thrombozyten-
aktivierung und Mikrothrombenbildung. Auf Organebene
erklärt dies die häufig simultane Beteiligung von Lunge
(Kapillaritis, Alveolarblutung), Niere (pauci-immune ne-
krotisierende Glomerulonephritis) und Herz (Myokarditis,
Koronarvaskulitis) bei AAV. Die zentrale Rolle von B-Zellen
und ANCA in diesem Pathomechanismus bildet die ratio-
nale Grundlage für B-Zell-depletierende Therapien wie
Rituximab, die in Studien Cyclophosphamid hinsichtlich
Remissionsinduktion nicht unterlegen sind.

Die entzündliche Gefäßschädigung kann zu unterschied-
lichen morphologischen Endstadien führen:
▪ luminale Stenosen (z.B. bei Takayasu-Arteriitis, Riesen-

zellarteriitis (GCA)) durch Intimahyperplasie und Me-
diafibrose,

▪ Gefäßverschlüsse (z.B. retinal, zerebral, mesenterial)
durch Kombination aus stenotisierenden Läsionen und
thrombogenen Veränderungen,

▪ Thrombosen, venös und arteriell (z.B. bei Behçet-Er-
krankung), begünstigt durch Endothelschädigung,
prokoagulatorische Zytokine und Immobilisation,

▪ aneurysmatische Erweiterungen, insbesondere bei
mittelgroßen Gefäßen (Polyarteriitis nodosa (PAN),
Kawasaki) und der Aorta (Takayasu, GCA, Syphilis-
Aortitis) infolge elastischer Destruktion und Wand-
instabilität.

Diese strukturellen Endpunkte bedingen Organschäden
durch Ischämie (z.B. Myokardinfarkt, Niereninfarkt, zere-
brale Ischämie) oder entzündliche Gewebereaktionen
(z.B. Myokarditis, Perikarditis, Inflammationsfibrose). Im
Herz-Kreislauf-System zeigen sich daraus resultierend Ko-
ronararteriitis, Myokarditis, Klappeninsuffizienzen, Aortitis
mit Aneurysmen sowie Arrhythmien und Herzinsuffizienz.

Gleichzeitig bedingen chronische systemische Entzün-
dung und Steroidtherapie eine Beschleunigung klassi-
scher Atherosklerose. Proinflammatorische Zytokine för-
dern die Plaquebildung und -instabilität, während Gluko-
kortikoide Blutdruck, Blutzucker, Lipide und Körper-
gewicht ungünstig beeinflussen. Somit entsteht ein
„Doppelhit“ für das kardiovaskuläre System: einerseits die
direkte Gefäßschädigung durch die Vaskulitis selbst, an-
dererseits die Förderung klassischer kardiovaskulärer Risi-
kofaktoren durch chronische Entzündung und ihre Thera-
pie. Dies erklärt, warum Patient*innen mit Vaskulitiden
auch in klinischer Remission ein erhöhtes Risiko für Myo-
kardinfarkte, Schlaganfälle und Herzinsuffizienz aufwei-
sen.

Epidemiologie

Vaskulitiden gehören zu den seltenen Erkrankungen. Die
Inzidenz und Prävalenz variieren je nach Krankheitsform
und Region, wobei genetische, ethnische und umwelt-
bedingte Faktoren eine Rolle spielen [7]. Die Riesenzellar-
teriitis ist die häufigste Großgefäßvaskulitis und betrifft
vor allem Menschen > 50 Jahre; die Inzidenz liegt bei etwa
20–30 Fällen pro 100000 Personen > 50 Jahren, mit höhe-
ren Raten in Nordeuropa [2, 4]. ANCA-assoziierte Vaskuli-
tiden treten mit einer jährlichen Inzidenz von etwa 10–20
Fällen pro Million Einwohner auf, neuere Registerdaten
aus Europa und Nordamerika berichten Prävalenzen von
200–400 Fällen pro Million [3, 7]. Die Takayasu-Arteriitis
betrifft überwiegend jüngere Frauen und ist in asiatischen
Populationen häufiger; in europäischen Kohorten handelt
es sich um eine ausgesprochene Rarität.

Auch wenn Vaskulitiden insgesamt selten sind, ist ihre Re-
levanz für die Kardiologie hoch, da kardiale und vaskuläre
Manifestationen maßgeblich zur Morbidität und Mortali-
tät beitragen. In Kohorten von AAV-Patienten findet sich
eine deutliche Zunahme kardiovaskulärer Ereignisse; das
Risiko kann um etwa 50–70% gegenüber der Allgemein-
bevölkerung erhöht sein, wobei Myokardinfarkt, Herz-
insuffizienz und Schlaganfall eine zentrale Rolle spielen.

Merke
Diese Ereignisse sind nicht ausschließlich durch klassi-
sche Risikofaktoren erklärbar, sondern korrelieren mit
Krankheitsaktivität, kumulativer Steroidexposition und
vaskulärer Schädigung, was eine aktive kardiologische
Mitbetreuung rechtfertigt.
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Klinische Präsentation und Symptome
von Vaskulitiden

Die klinische Präsentation von Vaskulitiden ist häufig un-
spezifisch und zu Beginn von Allgemeinsymptomen wie
Fieber, Gewichtsverlust, Nachtschweiß, Müdigkeit, Abge-
schlagenheit, Appetitlosigkeit, Arthralgien und Myalgien
geprägt [1]. Im weiteren Verlauf treten organspezifische
Manifestationen auf, die von der betroffenen Gefäßgröße
und Entität abhängen und das klinische Bild dominieren.
Für die Kardiologie ist entscheidend, unspezifische syste-
mische Symptome bei vermeintlich „primär kardiologi-
schen“ Krankheitsbildern (z.B. Myokarditis, akutes Koro-
narsyndrom (ACS) ohne Plaque) gezielt zu erfragen [2].

Neben den Allgemeinsymptomen können folgende syste-
mische und organspezifische Beschwerden auftreten [1,
3]:
▪ Haut: Petechien, Purpura, Ulzera, Livedo racemosa

oder Nekrosen, die Hinweise auf eine Kleingefäßvasku-
litis bzw. Immunkomplexvaskulitis geben.

▪ Atemwege: blutig-borkige Rhinitis, chronische Sinusi-
tis, Nasenseptumperforation, Hämoptyse, Dyspnoe,
Infiltrate oder Kavernen im Röntgenbild als typische
Zeichen einer Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
oder mikroskopische Polyangiitis (MPA).

▪ Nervensystem: Polyneuropathie mit Sensibilitäts-
störungen, Parästhesien oder motorischen Ausfällen,
Mononeuritis multiplex, zerebrale Ischämien bei Groß-
gefäßvaskulitiden.

▪ Nieren: Hämaturie, Proteinurie, rasch progrediente
Glomerulonephritis mit Niereninsuffizienz, die beson-
ders bei AAV häufig und prognostisch relevant ist.

▪ Gastrointestinaltrakt: Abdominalschmerzen, ischä-
mische Darmveränderungen, Blutungen, manchmal
Mesenterialinfarkte.

▪ Muskuloskelettal: Myalgien, Myositis, Muskelschwäche
und Arthritiden, oft im Rahmen von AAV oder systemi-
schen Autoimmunerkrankungen.

▪ Augen: Skleritis, Episkleritis, Uveitis oder Retinavaskuli-
tis, die vor allem bei GCA, Behçet-Erkrankung und Kol-
lagenosen auftreten.

Merke
Im klinischen Alltag sollte das gleichzeitige Auftreten
von Allgemeinsymptomen, Organbeteiligung (v.a.
Niere, Lunge, Nervensystem) und untypischen kardio-
vaskulären Befunden (z.B. Myokarditis ohne KHK)
immer an eine systemische Vaskulitis denken lassen.

Kardiovaskuläre Manifestationen

FALLBEISPIEL

ANCA-Vaskulitis mit Myokarditis

Eine 65-jährige Patientin stellt sich mit progredien-
ter Dyspnoe, Belastungsintoleranz und diffusen
Myalgien vor. Es bestehen erhöhte Entzündungs-
parameter und ein Troponinanstieg, die Koronaran-
giografie zeigt keine relevanten Stenosen. Im kardi-
alen MRT finden sich signalfreudige Areale und
Late-Gadolinium-Enhancement vereinbar mit Myo-
karditis; zusätzlich zeigt das T2-Mapping ein Myo-
kardödem und das T1-Mapping diffuse Fibrose.
Zusätzlich zeigt das Urinsediment eine Erythro-
zyturie mit Dysmorphie und Proteinurie. Serolo-
gisch sind p-ANCA (MPO) positiv. Die weitere
Abklärung ergibt eine mikroskopische Polyangiitis
mit renaler und kardialer Beteiligung.
Unter hochdosierten Glukokortikoiden und immun-
suppressiver Therapie bessern sich Symptome und
Myokarditiszeichen deutlich. In der Echokardiogra-
fie normalisiert sich die LV-Funktion im Verlauf, in
der MRT-Kontrolle sind die Ödemzeichen rückläu-
fig, fibrotische Residuen bleiben jedoch sichtbar.
Die Patientin erhält eine anschließende Remissions-
erhaltungstherapie und eine strukturierte kardiolo-
gische Nachsorge mit Biomarker- und Bildgebungs-
kontrollen.
Der Fall verdeutlicht, dass bei Myokarditis mit syste-
mischen Entzündungszeichen und Nierenbetei-
ligung früh an eine ANCA-assoziierte Vaskulitis ge-
dacht werden sollte. Aus kardiologischer Sicht ist
entscheidend, bei „nicht ischämischer“Myokarditis
mit auffälligem Urinstatus und konstitutionellen
Symptomen neben viralen und autoimmunen Ursa-
chen gezielt nach AAV zu suchen, um eine rasche
immunsuppressive Therapie einzuleiten.

Für Kardiologinnen und Kardiologen sind insbesondere
folgende Manifestationen klinisch relevant [2, 3, 4]:
▪ Koronarbeteiligung: entzündliche Veränderungen der

Koronararterien mit Stenosen oder aneurysmatischen
Erweiterungen, klassisch bei Kawasaki-Erkrankung,
aber auch bei Polyarteriitis nodosa (PAN) und Morbus
Behçet (s.a. ▶Abb. 1). Klinisch können sich akutes Ko-
ronarsyndrom, Myokardinfarkt ohne atheroskleroti-
sche Ursache, ischämische Kardiomyopathie oder
plötzlicher Herztod entwickeln; angiografisch fehlen
oft typische atherosklerotische Plaques, stattdessen
finden sich irreguläre Konturen, Segmentaneurysmen
und Stenosen.

▪ Myokarditis: besonders bei eosinophiler Granulomato-
se mit Polyangiitis (EGPA), ebenso bei Granulomatose
mit Polyangiitis (GPA), mikroskopischer Polyangiitis
(MPA) und Behçet-Erkrankung. Symptome sind Herz-
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insuffizienz, Arrhythmien, Synkopen, thorakale Be-
schwerden und erhöhte Troponinwerte; im kardialen
MRT finden sich Ödem und Late-Gadolinium-Enhance-
ment, teils mit subendokardialer Fibrose bei eosinophi-
ler Myokarditis.

▪ Aortitis und Großgefäßvaskulitis: vor allem bei Riesen-
zellarteriitis und Takayasu-Arteriitis. Folgen können
Wandverdickungen, Stenosen, aneurysmatische Dila-
tationen, Aortenklappeninsuffizienz oder Dissektionen
sein; die Aortitis kann klinisch als unspezifische Rü-
ckenschmerzen, hypertensive Entgleisung oder als
Zufallsbefund in der CT-Angiografie in Erscheinung
treten.

▪ Herzklappenerkrankungen: Aortenklappeninsuffizienz
bei Morbus Behçet oder Großgefäßvaskulitiden; ge-
legentlich klappennahe Granulome oder Endokarditis
ähnliche Veränderungen im Rahmen systemischer
Autoimmunerkrankungen (z.B. Libman-Sacks-Endo-
karditis beim SLE).

▪ Perikarditis und Reizleitungsstörungen: Bei verschiede-
nen Vaskulitiden beschrieben, teils Ausdruck der syste-
mischen Entzündung oder lokaler Infiltration; klinisch
können Perikardergüsse, Reizleitungsstörungen, hö-
hergradige AV-Blockierungen oder ventrikuläre Ar-
rhythmien auftreten. Eine symptomatische Perikarditis
kann dabei der Erstmanifestation einer systemischen
Vaskulitis vorausgehen und sollte bei entsprechenden
Begleitsymptomen Anlass zur erweiterten Abklärung
geben.

Epidemiologische Daten zeigen, dass je nach Entität 20–
40% der Patient*innen im Verlauf eine kardiovaskuläre
Manifestation entwickeln können, wobei Herzinsuffizienz,
Klappenerkrankungen, Perikardergüsse und Arrhythmien
besonders häufig sind.

Merke
Für AAV konnte gezeigt werden, dass kardiovaskuläre
Beteiligung mit erhöhter Mortalität assoziiert ist, was
die Bedeutung einer frühzeitigen Erkennung und kon-
sequenten Therapie unterstreicht.

Diagnostik

Die Diagnostik von Vaskulitiden erfordert ein strukturier-
tes Vorgehen und eine enge interdisziplinäre Zusammen-
arbeit u. a. zwischen Kardiologie, Pneumologie, Rheuma-
tologie, Nephrologie, Neurologie und Radiologie. Ein stan-
dardisiertes, schrittweises Vorgehen hilft, Fehldiagnosen
zu vermeiden, Komorbiditäten zu erkennen und die
Dringlichkeit therapeutischer Maßnahmen korrekt ein-
zuschätzen [6, 8, 9].

ZUSATZINFORMATION

Symptome bei Vaskulitis mit kardialer Beteiligung

An eine Vaskulitis mit kardialer Beteiligung sollte
insbesondere gedacht werden bei:
▪ Myokarditis oder Herzinsuffizienz mit systemi-

schen Entzündungszeichen,
▪ Troponinerhöhung ohne relevante Koronar-

stenosen,
▪ Wandverdickung der Aorta im Bild ohne passen-

de atherosklerotische Erklärung,
▪ rezidivierenden Perikardergüssen im Rahmen

einer Systemerkrankung,
▪ Koronaraneurysmen bei jüngeren Patient*innen

ohne klassische Risikofaktoren,
▪ Rhythmusstörungen bei bekanntem oder sus-

pektem systemischem Autoimmunprozess.

Labor
Basislabor

Das Standardlabor bildet die Grundlage jeder Abklärung:
▪ Blutbild: Hinweise auf Entzündung (Leukozytose,

Neutrophilie) oder Anämie chronischer Erkrankungen.
Eosinophilie ist wegweisend für eine eosinophile
Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA) und sollte ins-
besondere bei Asthma-Anamnese und pulmonalen
Infiltraten aufmerksam machen [9].

▪ Nieren- und Leberparameter: Frühzeitige Erfassung
von Organbeteiligungen oder Medikamentenneben-
wirkungen; eine rasche Kreatininzunahme bei Hämatu-
rie und Proteinurie spricht für eine glomeruläre Betei-
ligung und erfordert dringliche weitere Diagnostik.
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▶Abb. 1 Koronaraneurysmen und thrombotische Auflagerungen bei
Kawasaki-Syndrom (parasternale kurze Achsen durch die Aortenwurzel);
Dilatation beider Koronararterien. Quelle: Deeg K. Kawasaki-Syndrom.
In: Deeg K, Hofmann V, Hoyer P, Hrsg. Ultraschalldiagnostik in Pädiatrie
und Kinderchirurgie – Lehrbuch und Atlas. 5., unveränderte Neuauflage.
Stuttgart: Thieme; 2018. DOI: 10.1055/b-006-149288.
AO = Aorta; LCA = linke Koronararterie; RCA = rechte Koronararterie;
RV = rechter Ventrikel
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▪ Elektrolyte: Wichtig zur Beurteilung sekundärer Organ-
dysfunktionen, z.B. bei renaler Beteiligung, Therapie
mit Diuretika oder bei Herzinsuffizienz; Hyponatriämie
oder Hyperkaliämie können auf fortgeschrittene Nie-
renbeteiligung hinweisen.

Entzündungsparameter

▪ C-reaktives Protein (CRP) und Blutsenkungsgeschwin-
digkeit (BSG): Meist deutlich erhöht, reflektieren syste-
mische Entzündungsaktivität. Eine ausgeprägte Erhö-
hung ohne Infektnachweis unterstützt den Vaskulitis-
verdacht, ist jedoch unspezifisch und muss immer im
klinischen Kontext interpretiert werden.

▪ In der Verlaufsbeurteilung sind CRP und BSG hilfreich,
müssen aber bei laufender IL-6-Blockade (z.B. Tocili-
zumab) vorsichtig interpretiert werden, da die Akut-
phaseantwort pharmakologisch supprimiert sein kann
[8].

Autoantikörperdiagnostik

▪ Antineutrophile zytoplasmatische Antikörper (ANCA)
[1, 3, 9]:
– c-ANCA (Proteinase 3 [PR3]): typischerweise bei

Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
– p-ANCA (Myeloperoxidase [MPO]): häufig bei mi-

kroskopischer Polyangiitis (MPA) und EGPA
▪ antinukleäre Antikörper (ANA), ENA-Panel, Anti-

dsDNA: zur Abgrenzung gegenüber Kollagenosen wie
SLE und Mischkollagenosen

▪ Komplementfaktoren (C3, C4): Erniedrigte Spiegel
deuten auf Komplementverbrauch bei immunkom-
plexvermittelten Vaskulitiden (z.B. Kryoglobulinämie,
Lupusvaskulitis) hin.

Merke
ANCA dienen sowohl der Diagnosesicherung als auch,
mit Einschränkungen, der Verlaufsbeurteilung; ein per-
sistierender oder wieder ansteigender Titer kann mit
einem höheren Rezidivrisiko einhergehen, ist jedoch
nicht allein entscheidungsleitend.

Infektionsserologien

Da verschiedene Infektionen sekundäre Vaskulitiden aus-
lösen oder verstärken können, sollte ein gezieltes Scree-
ning erfolgen:
▪ Hepatitis B und C: besonders relevant bei Polyarteriitis

nodosa (HBV) und Kryoglobulinämie (HCV); das Ergeb-
nis hat therapeutische Konsequenzen (z.B. antivirale
Therapie, Vorsicht mit Rituximab bei HBV)

▪ HIV: bei atypischen oder generalisierten Vaskulitisfor-
men sowie vor intensiver Immunsuppression

▪ weitere Erreger (z.B. Syphilis, Endokarditisdiagnostik)
nach klinischem Verdacht

Urinanalytik

▪ Urinsediment: dysmorphe Erythrozyten, Erythrozyten-
zylinder und Proteinurie weisen auf eine glomeruläre
Beteiligung hin, z.B. im Rahmen einer ANCA-assoziier-
ten Glomerulonephritis.

▪ Ein rasch progredientes nephritisches Sediment stellt
eine dringliche Indikation zur weiterführenden Diag-
nostik (Biopsie) dar und beeinflusst die Wahl und In-
tensität der immunsuppressiven Therapie.

Ergänzende Parameter nach klinischem Kontext

▪ Kryoglobuline und Rheumafaktor: nachweisbar bei
HCV-assoziierten oder gemischt-immunkomplexver-
mittelten Formen; ihre Bestimmung ist insbesondere
bei purpuriformen Hautveränderungen und neuro-
pathischen Symptomen sinnvoll.

▪ Troponin, NT-proBNP: bei kardialer Beteiligung zur
Einschätzung einer Myokarditis oder Herzinsuffizienz;
serielle Messungen können helfen, die Therapieant-
wort zu verfolgen.

▪ Interleukin-6 oder Ferritin: hilfreich zur Verlaufs- bzw.
Aktivitätskontrolle bei systemischen Entzündungspro-
zessen und in Studienkontexten; erhöhte Ferritinwerte
können auch auf ein hyperinflammatorisches Syndrom
hinweisen.

Bildgebung des Herzens und der Gefäße
Für die Kardiologie stehen verschiedene Bildgebungsver-
fahren zur Verfügung, die sich ergänzen und je nach Fra-
gestellung ausgewählt werden sollten [2, 8]:
▪ Echokardiografie (TTE/TEE) zur Beurteilung von Klap-

pen, Ventrikelfunktion und Perikard, zur Detektion von
Aortenwurzelveränderungen und zur Verlaufskontrolle
unter Therapie

▪ Koronarangiografie bzw. CT-Koronarangiografie zur
Darstellung koronarer Stenosen oder Aneurysmen; ins-
besondere bei jüngeren Patient*innen mit ACS ohne
klassische Risikofaktoren oder atypischem Angiografie-
bild sollte an Vaskulitis gedacht werden

▪ kardiale MRT zur nichtinvasiven Diagnose von Myokar-
ditis, Narben und Myokardfibrose; T1-/T2-Mapping
und Late-Gadolinium-Enhancement erlauben eine
Gewebecharakterisierung und sind für die Verlaufs-
kontrolle hochinformativ

▪ CT- oder MR-Angiografie der Aorta und großen Ge-
fäße zur Beurteilung von Aortitis, Stenosen und Aneu-
rysmen, insbesondere bei GCA und Takayasu-Arteriitis

▪ PET-CT (z.B. FDG-PET) zur Darstellung metabolisch
aktiver Entzündung im Bereich von Aorta und großen
Gefäßen sowie zur Aktivitätsbeurteilung; neuere Da-
ten zeigen, dass PET/MRT die strukturelle und metabo-
lische Bewertung in einer Untersuchung vereinen kann

Merke
Das kardiale MRT ist das Verfahren der Wahl zur nicht-
invasiven Diagnose einer Myokarditis und zur Detektion
fibrotischer Narben.
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PET-CT und MRT-Angiografie spielen eine zentrale Rolle
bei der Diagnostik und Verlaufsbeurteilung von Großge-
fäßvaskulitiden und können zwischen aktiver Entzündung
und chronischen fibrotischen Veränderungen unterschei-
den, was für Therapieentscheidungen (z.B. Intensivierung
vs. Deeskalation) essenziell ist.

Biopsie und histologische Sicherung
Wann immer möglich, sollte die Diagnose einer primären
Vaskulitis histologisch abgesichert werden. Geeignete
Biopsiestellen sind Niere, Lunge, Haut oder Temporalarte-
rie, abhängig vom klinischen Manifestationsmuster; die
Biopsie ermöglicht die Unterscheidung zwischen nekroti-
sierender und granulomatöser Vaskulitis, Immunkomplex-
ablagerungen und anderen Pathologien (z.B. Amyloidose,
Infektionen). Kardiale Biopsien sind nur in ausgewählten
Fällen indiziert, etwa bei unklarer Myokarditis mit Ver-
dacht auf spezifische Ursachen (z.B. eosinophile Myokar-
ditis), und sollten in erfahrenen Zentren erfolgen.

Für die Kardiologie ist besonders wichtig, dass die Indika-
tion zur Organbiopsie frühzeitig im interdisziplinären
Team diskutiert wird, da sich das histologische Bild unter
Steroidtherapie rasch verändert und die diagnostische
Ausbeute sinkt. Während bei GCA die Temporalarterien-

biopsie weiterhin als Goldstandard gilt, gewinnen nicht-
invasive bildgebende Verfahren (z.B. Duplexsonografie,
PET-CT) zunehmend an Bedeutung und können die Biop-
sie ergänzen oder in Einzelfällen ersetzen.

Aufgrund des klinischen Verdachts auf eine Riesenzellar-
teriitis wird umgehend eine hochdosierte Glukokortikoid-
therapie begonnen und eine Temporalarterienbiopsie ver-
anlasst, die eine Riesenzellarteriitis bestätigt.

Zur Beurteilung des Ausmaßes der Großgefäßbeteiligung
und der entzündlichen Aktivität erfolgt im weiteren Ver-
lauf eine FDG-PET-CT, die eine verbreiterte, metabolisch
aktive Aortenwand vom Aortenbogen bis in die thorakale
Aorta zeigt, vereinbar mit einer aktiven Aortitis. Unter
fortgeführter Glukokortikoidtherapie wird ergänzend eine
Therapie mit Tocilizumab zur Steroidreduktion eingeleitet,
was zu einem raschen Rückgang der Entzündungs-
parameter führt. Interdisziplinär (Rheumatologie, Kardio-
logie, Herzchirurgie) wird ein elektiver operativer Aorten-
klappenersatz mit gegebenenfalls simultanem Ersatz der
Aortenwurzel geplant, wobei das perioperative Manage-
ment die Kontrolle der Entzündungsaktivität und die Im-
munsuppression berücksichtigt.
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FALLBEISPIEL

Riesenzellarteriitis mit Großgefäßbeteiligung, Aortitis und Aortenklappeninsuffizienz

Eine 72-jährige Patientin stellt sich mit seit einigen Wochen neu aufgetretenen, temporalen Kopfschmerzen,
Kauschmerzen, Abgeschlagenheit und Nachtschweiß vor. Zusätzlich berichtet sie über eine in den letzten Wochen
deutlich progrediente Belastungsdyspnoe. Klinisch fallen ein diastolisches Decrescendo-Geräusch über der Aorten-
klappe sowie ein erhöhter Pulsdruck auf. Laborchemisch zeigen sich deutlich erhöhte Entzündungsparameter.
Die Echokardiografie ergibt eine hochgradige Aortenklappeninsuffizienz bei dilatierter Aortenwurzel. Duplexsono-
grafisch finden sich echoarme Wandverdickungen der A. temporalis („Halo-Zeichen“) (▶Abb. 2).

▶Abb. 2 Bei dieser Patientin mit Arteriitis temporalis links findet sich in der Duplexsonografie ein dunkler Saum um die
quer geschnittene Temporalarterie (Halo-Phänomen) infolge der entzündlich verbreiterten Intima-Media-Schicht. Quelle:
Henke C, Bauer J. Kopfschmerzen I. In: Henke C, Singer O, Hrsg. Erfahrungsschatz Neurologie. 1. Auflage. Thieme; 2018.
DOI: 10.1055/b-005-145212
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Das Fallbeispiel unterstreicht die Relevanz der Großgefäß-
beteiligung bei Riesenzellarteriitis für die Entstehung von
Aortenklappenvitien und Aortenerkrankungen und zeigt
die Notwendigkeit eines frühzeitigen, strukturierten und
interdisziplinären Vorgehens. Für die Kardiologie ergibt
sich die Aufgabe, bei älteren Patientinnen und Patienten
mit neu aufgetretener Aortenklappeninsuffizienz und Sys-
temsymptomen gezielt nach Zeichen einer GCA zu su-
chen und nicht nur degenerative Klappenerkrankungen
zu erwägen.

Therapie

Die Therapie systemischer Vaskulitiden verfolgt 2 zentrale
Ziele: die rasche Kontrolle der entzündlichen Gefäßreak-
tion (Remissionsinduktion) und die langfristige Verhin-
derung von Rezidiven (Remissionserhaltung). Das Vor-
gehen richtet sich nach Entität, Schweregrad und Art der
Organbeteiligung sowie nach Begleiterkrankungen, Infek-
tionsrisiko und Patientenpräferenzen [6, 8, 9].

Glukokortikoide
Glukokortikoide bilden die Grundlage der initialen Thera-
pie bei denmeisten Formen der Vaskulitis. Bei lebens- oder
organbedrohlichen Verläufen (z.B. renale AAV, schwere
Myokarditis, drohende Erblindung bei GCA) werden initial
häufig hochdosierte intravenöse Glukokortikoidstoßthera-
pien (z.B. Methylprednisolon 500–1000mg i. v. an 3 Ta-
gen) gefolgt von einer oralen Hochdosistherapie einge-
setzt. Anschließend erfolgt eine stufenweise Dosisreduk-
tion über Monate, um Nebenwirkungen zu minimieren
und Rezidive zu vermeiden; moderne Schemata zielen auf
einemöglichst rasche Reduktion der Steroidlast ab.

Merke
Aus kardiologischer Sicht ist zu beachten, dass Gluko-
kortikoide Blutdruck, Blutzucker, Lipidprofil und Körper-
gewicht ungünstig beeinflussen und damit das kardio-
vaskuläre Risiko erhöhen; parallel zur Vaskulitistherapie
sollten daher konsequent kardiovaskuläre Risikofak-
toren behandelt und ein engmaschiges Monitoring
etabliert werden.

Konventionelle Immunsuppressiva
▪ Cyclophosphamid wird vor allem zur Remissionsinduk-

tion bei schweren ANCA-assoziierten Vaskulitiden und
anderen lebensbedrohlichen Manifestationen einge-
setzt. Die kumulative Dosis ist aufgrund urotoxischer
und karzinogener Risiken zu begrenzen; heute wird
Cyclophosphamid häufig durch Rituximab ersetzt oder
nur noch für kurze Induktionsphasen verwendet.

▪ Azathioprin, Methotrexat oder Mycophenolatmofetil
kommen überwiegend in der Remissionserhaltung
und bei moderaten Verläufen zum Einsatz; die Aus-
wahl richtet sich nach Organbefall, Nierenfunktion,
Kinderwunsch und Komorbiditäten.

▪ Die Auswahl erfolgt individuell nach Organbefall, Ko-
morbiditäten und Verträglichkeit; bei kardiovaskulärer
Beteiligung ist eine enge Abstimmung zwischen Rheu-
matologie und Kardiologie erforderlich, um Interaktio-
nen mit Herzmedikamenten zu berücksichtigen und
Infektionsrisiken einzuschätzen.

Biologika
▪ Rituximab ist ein zentraler Baustein in der Therapie der

AAV und stellt eine gleichwertige Alternative zu Cyclo-
phosphamid in der Remissionsinduktion dar; zudem
wird es zur Remissionserhaltung eingesetzt. Insbeson-
dere bei rezidivierenden Verläufen und bei jüngeren
Patient*innen wird Rituximab aufgrund des günstige-
ren Nebenwirkungsprofils gegenüber Cyclophospha-
mid bevorzugt [5, 6].

▪ Tocilizumab spielt insbesondere bei der Riesenzellarte-
riitis eine wichtige Rolle, ermöglicht Glukokortikoid-
einsparung und verbessert die Kontrolle der Gefäßent-
zündung; Studien zeigen eine Reduktion von Rezidiven
und Steroidnebenwirkungen bei GCA-Patienten unter
Tocilizumab [8].

▪ Weitere Biologika (z.B. IL-5- oder IL-5R-Blockade bei
EGPA) werden in speziellen Situationen oder Studien-
kontexten eingesetzt und eröffnen perspektivisch
zusätzliche Therapieoptionen, die gezielt auf patho-
physiologische Achsen abzielen.

Für Patienten mit schwerer AAV und organbedrohender
Beteiligung (z.B. pulmonale Hämorrhagie, schnelle Nie-
renfunktionsverschlechterung) empfehlen aktuelle Leit-
linien eine Kombination aus hochdosierten Glukokortiko-
iden mit entweder Rituximab oder Cyclophosphamid zur
Remissionsinduktion, ggf. ergänzt um Plasmapherese bei
ausgewählten Konstellationen.

FALLBEISPIEL

Koronaraneurysmen bei Panarteriitis nodosa

Patient 1

Ein 35-jähriger Mann wird mit akutem Brust-
schmerz vorgestellt. Das EKG zeigt ST-Hebungen,
das Troponin ist erhöht. In der Koronarangiografie
finden sich keine typischen atherosklerotischen Ste-
nosen, sondern ausgeprägte Koronaraneurysmen
mit unregelmäßigen Wandveränderungen. In der
Anamnese berichtet der Patient von einer schweren
fieberhaften Erkrankung mit Exanthem im Kindes-
alter, die retrospektiv als Kawasaki-Erkrankung in-
terpretiert wird.
Der Fall illustriert, dass auch im Erwachsenenalter
Koronaraneurysmen als Spätfolge einer Vaskulitis
relevant sein können und im differenzialdiagnos-
tischen Denken berücksichtigt werden sollten; zu-
dem zeigt er, dass späte thrombotische Ereignisse
in aneurysmatischen Segmenten auftreten können.
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FALLBEISPIEL – FORTSETZUNG

Patient 2

Ein 48-jähriger Mann präsentiert sich mit akutem
Brustschmerz und Dyspnoe. Das EKG zeigt ST-Stre-
ckensenkungen in V1–V4, Troponin ist stark erhöht.
Die Koronarangiografie enthüllt multiple mikro-
aneurysmatische Erweiterungen und Stenosen der
rechten Koronararterie sowie der LAD, ohne Athe-
rosklerose. Ergänzende Anamnese ergibt Fieber,
Myalgien, Gewichtsverlust und Mononeuritis multi-
plex; Biopsie bestätigt eine nekrotisierende Vaskuli-
tis mittelgroßer Arterien. Es wird die Diagnose Pan-
arteriitis nodosa gestellt.
Dieses Beispiel illustriert eine seltene kardiologische
Manifestation mit koronarer Beteiligung, die zu
Myokardinfarkt führen kann und aggressive Im-
munsuppression erfordert. Für die Kardiologie ist
wichtig, bei „ungewöhnlichen“ Koronarbefunden
(Aneurysmen, irreguläre Stenosen ohne Plaques,
multifokale Läsionen) insbesondere bei jüngeren
Patient*innen systematisch nach Hinweisen auf
eine systemische Vaskulitis zu suchen und frühzei-
tig Rheumatologie und Nephrologie einzubinden.

Follow-up und Langzeitmanagement

Patient*innen mit Vaskulitiden benötigen eine langfristi-
ge, interdisziplinäre Betreuung. Für die Kardiologie sind
regelmäßige Kontrollen der Herzfunktion, der Klappen
und der großen Gefäße zentral, da kardiale Manifestatio-
nen auch im Verlauf neu auftreten oder progredient sein
können. Die Bildgebungsintervalle richten sich nach Enti-
tät, Schweregrad und Ausgangsbefunden (z.B. Aorten-
durchmesser, Koronaraneurysmen, Myokardnarben im
MRT) und sollten individuell im Team (Rheumatologie/
Kardiologie/Radiologie) festgelegt werden [2, 6, 8].

Merke
Unter langdauernder Immunsuppression sind Infekti-
onsprophylaxe, Impfmanagement (z.B. Pneumokokken,
Influenza, SARS-CoV-2) und die Überwachung von
Therapienebenwirkungen essenziell.

Zudem sollten klassische kardiovaskuläre Risikofaktoren
konsequent behandelt werden, da systemische Entzün-
dung und Steroidtherapie das kardiovaskuläre Risiko erhö-
hen; hierzu gehören Blutdruckkontrolle, Lipidsenkung,
Blutzuckereinstellung, Nikotinkarenz und Bewegungsför-
derung. Für AAV wurde gezeigt, dass kardiovaskuläre Er-
eignisse nicht nur in aktiven Krankheitsphasen, sondern
auch in Remission gehäuft auftreten, was für eine dauer-
hafte kardiovaskuläre Prävention spricht.

Ein strukturiertes Follow-up umfasst:
▪ klinische Beurteilung von Krankheitsaktivität und kar-

dialen Symptomen,
▪ regelmäßige Laborkontrollen (Entzündungsparameter,

Nierenfunktion, Biomarker),
▪ echokardiografische Verlaufskontrollen und bei Bedarf

MRT/PET-basierte Bildgebung,
▪ frühzeitige Anpassung der Immunsuppression bei

Rezidiv oder Verlust der Remission.

KERNAUSSAGEN

▪ Vaskulitiden stellen eine wichtige Differenzial-
diagnose bei verschiedenen kardiologischen
Krankheitsbildern dar.

▪ Besonders bei unklarer Myokarditis, Herzinsuffi-
zienz mit systemischen Entzündungszeichen,
Troponinerhöhung ohne relevante Koronar-
stenosen oder entzündlichen Veränderungen
der Aorta sollte eine systemische Vaskulitis in
Betracht gezogen werden.

▪ Eine frühzeitige Diagnose und interdisziplinäre
Therapie sind entscheidend für eine erfolgreiche
Behandlung und können die Prognose der be-
troffenen Patient*innen erheblich verbessern.

▪ Die Langzeitbetreuung erfordert eine kon-
sequente Kontrolle kardiovaskulärer Risiko-
faktoren und Therapienebenwirkungen.
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Frage 1
Ein 68-jähriger Patient stellt sich mit Kopfschmerzen, Kau-
schmerz, erhöhten Entzündungsparametern und verdickter
A. temporalis in der Duplexsonografie vor. In der interdisziplinä-
ren Fallkonferenz wird auf die Chapel-Hill-Klassifikation verwie-
sen. Welche Aussage beschreibt diese am zutreffendsten und
berücksichtigt zugleich ihre Limitationen in der klinischen
Anwendung?

A Sie basiert primär auf der Einteilung nach Organmanifestatio-
nen und erlaubt eine direkte Therapieableitung.

B Sie klassifiziert Vaskulitiden überwiegend nach der bevorzugt
betroffenen Gefäßgröße und ist primär eine Nomenklatur,
keine prädiktive Risikostratifikation.

C Sie beruht auf serologischen Markern (z.B. ANCA, ANA) und
dient vor allem der laborbasierten Diagnosefindung.

D Sie kategorisiert Vaskulitiden streng nach dem Patientenalter
(pädiatrisch vs. adult) und definiert Altersgrenzwerte.

E Sie ist eine therapieorientierte Klassifikation, die konkrete
Standardbehandlungsprotokolle für jede Entität vorgibt.

Frage 2
Eine 52-jährige Patientin präsentiert sich mit belastungsabhängi-
ger Dyspnoe, Hämoptysen, purpuriformem Exanthem an den
Unterschenkeln und einem nephritischen Urinsediment. Im
Labor zeigen sich eine deutlich erhöhte BSG, pos. p-ANCA mit
MPO-Spezifität, normokomplementäres Serum. Welche Erkran-
kung passt im Rahmen der Chapel-Hill- und ANCA-Klassifikation
am besten zu diesem Bild?

A Takayasu-Arteriitis
B Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
C Kawasaki-Erkrankung
D mikroskopische Polyangiitis (MPA)
E Behçet-Syndrom

Frage 3
Ein 45-jähriger Patient mit bekannter eosinophiler Granuloma-
tose mit Polyangiitis (EGPA), ausgeprägter Eosinophilie und vo-
rangegangenem Asthma bronchiale berichtet über zunehmende
Belastungsdyspnoe und thorakale Beschwerden. Das EKG zeigt
unspezifische ST-T-Veränderungen, Troponin ist moderat erhöht.
Welche kardiale Manifestation ist in dieser Konstellation patho-
physiologisch und prognostisch besonders relevant und sollte
gezielt mittels Bildgebung abgeklärt werden?

A isolierte pulmonale Hypertonie bei pulmonaler Vasokonstrik-
tion

B primäre Aortenklappenstenose mit degenerativen Kalzifika-
tionen

C eosinophile Myokarditis mit potenzieller Endomyokardfibrose
und Thrombenbildung

D funktioneller Mitralklappenprolaps ohne strukturelle Myo-
kardschädigung

E isolierter AV-Block 1. Grades ohne strukturelle Herzerkran-
kung

Frage 4
Bei einem Patienten mit gesicherter ANCA-assoziierter Vaskulitis,
neu aufgetretener reduzierter LV-Funktion und Rhythmusstörun-
gen besteht der Verdacht auf Myokarditis. Welche Untersuchung
ist – unter Berücksichtigung der Gewebecharakterisierung und
der Möglichkeit zur Detektion von Ödem und Fibrose – in der
Abklärung besonders geeignet und hat sich in Studien als zentra-
ler Baustein etabliert?

A Röntgen-Thorax zur Beurteilung von Kardiomegalie und
Stauungszeichen

B EEG zur Detektion zerebraler Komplikationen
C Koloskopie zum Ausschluss intestinaler Vaskulitis
D Spirometrie zur Beurteilung begleitender Atemwegsobstruk-

tion
E kardiale MRT (CMR) mit T1-/T2-Mapping und Late-Gado-

linium-Enhancement

▶ Weitere Fragen auf der folgenden Seite …
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Frage 5
Ein 60-jähriger Patient mit neu diagnostizierter, lebensbedroh-
licher ANCA-assoziierter Vaskulitis (pulmonale Hämorrhagie,
rasch progrediente Glomerulonephritis, Kreatinin 4,0mg/dl)
wird vorgestellt. Neben hochdosierten Glukokortikoiden stellt
sich die Frage nach der Remissionsinduktion. Welche systemi-
sche Therapieoption entspricht den aktuellen Empfehlungen
und Studienergebnissen für eine organbedrohliche Verlaufsform
am ehesten?

A Kombination aus hochdosierten Glukokortikoiden mit Rituxi-
mab oder Cyclophosphamid

B Monotherapie mit Betablockern zur Kontrolle der Herz-
frequenz

C Statintherapie zur Stabilisierung des Endothels
D ACE-Hemmer als alleinige Basistherapie zur Nierenprotektion
E Breitbandantibiotika als Standard zur Immunmodulation

Frage 6
Eine 35-jährige Patientin mit Verdacht auf Takayasu-Arteriitis
zeigt klinisch B-Symptomatik, Blutdruckdifferenzen zwischen den
Armen und erhöhte Entzündungswerte. Zur Beurteilung der
Krankheitsaktivität und zur Detektion entzündlicher Gefäßwand-
veränderungen noch vor irreversiblen strukturellen Stenosen
wird eine Bildgebung geplant. Welche Methode ist hierfür be-
sonders geeignet und erlaubt sowohl morphologische als auch
metabolische Aktivitätsbeurteilung?

A EEG zur Beurteilung zentralnervöser Aktivität
B Spirometrie zur Messung der Lungenfunktion
C Koloskopie zur Darstellung kolorektaler Schleimhaut-

veränderungen
D FDG-PET-CT zur Darstellung des inflammatorischen Uptakes

in der Gefäßwand
E Mammografie zur Detektion von Mikroverkalkungen

Frage 7
Eine 72-jährige Patientin mit gesicherter Riesenzellarteriitis
(GCA) unter Glukokortikoidtherapie entwickelt wiederholt
Steroidnebenwirkungen (Diabetesentgleisung, Osteoporose).
Es wird eine steroidsparende Therapieeskalation erwogen.
Welcher Wirkstoff spielt in der modernen, evidenzbasierten The-
rapie der GCA eine zentrale Rolle als gezielte Immunmodulation
gegen IL-6?

A Digoxin
B Tocilizumab
C Amiodaron
D Furosemid
E Clopidogrel

Frage 8
Ein 8-jähriger Junge wird mit Fieber, mukokutanen Veränderun-
gen, Lymphadenopathie und erhöhten Entzündungsparametern
vorgestellt. Im Verlauf zeigen sich in der Echokardiografie multi-
ple Koronaraneurysmen. Welche Vaskulitis ist klassischerweise
mit dieser Form der Koronarbeteiligung verknüpft und in der
pädiatrischen Kardiologie besonders relevant?

A Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
B mikroskopische Polyangiitis (MPA)
C eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA)
D Riesenzellarteriitis (GCA)
E Kawasaki-Erkrankung

Frage 9
Im Rahmen der serologischen Abklärung bei Verdacht auf eine
primäre Vaskulitis finden sich deutlich erhöhte Entzündungs-
werte, ein pathologisches Urinsediment sowie ein positiver
ANCA-Befund mit PR3-Spezifität. Welche Antikörpergruppe ist
typisch für die ANCA-assoziierten Vaskulitiden und dient sowohl
der Diagnosesicherung als auch der Verlaufsbeurteilung (unter
Berücksichtigung der Limitationen)?

A antinukleäre Antikörper (ANA)
B Rheumafaktor (RF)
C antineutrophile zytoplasmatische Antikörper (ANCA)
D Anti-CCP-Antikörper
E Anti-dsDNA-Antikörper

Frage 10
Eine 55-jährige Patientin weist eine unklare systemische Vaskuli-
tisverdachtskonstellation mit Hautpurpura, Nierenbeteiligung
und positiver ANCA-Serologie auf. Bildgebung und Labor spre-
chen für eine Vaskulitis, sind aber nicht vollends beweisend.
Welche Maßnahme gilt – sofern praktikabel und risikoarm durch-
führbar – in vielen Fällen als diagnostischer Goldstandard zur
Sicherung einer primären Vaskulitis und zur feingeweblichen
Einordnung (z.B. nekrotisierende vs. granulomatöse Vaskulitis)?

A CT-Thorax zur Darstellung pulmonaler Infiltrate
B gezielte Biopsie des betroffenen Organs (z.B. Niere, Haut,

Schläfenarterie)
C Ruhe-EKG zur Erfassung von Rhythmusstörungen
D Spirometrie zur Beurteilung obstruktiver Ventilations-

störungen
E abdominelle Sonografie als Screening
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