DAS THEMA

Vaskulitisdiagnostik
mit Gefdfs-Ultraschall

Biopsie oder Bildgebung Bei Arteriitis temporalis
ist die Diagnostik mit beiden Verfahren méglich,
in zahlreichen anderen Geféfiregionen kann eine
Grofigefafivaskulitis aber nur bildgebend

diagnostiziert werden. Besonders vorteilhaft ist Ultraschall.

Von Prof. Dr. Christian Arning
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Vaskulitiden werden oft zu spat diagnostiziert und therapiert, weil
ihre Symptome fehlgedeutet werden (1). Die frithzeitige Diagnose
verbessert die Prognose der meisten Vaskulitiden erheblich. Dies
gelingt durch genaue Kenntnis der klinischen Syndrome und durch
gezielten Einsatz technischer Untersuchungen.

Die revidierte Chapel-Hill-Nomenklatur der Vaskulitiden (2) ist
wesentlich komplexer als die erste von 1994 (3) und berticksichtigt
in ihrer Einteilung, dass es sich bei Vaskulitiden um eine sehr hete-
rogene Gruppe entziindlicher Blutgefiflerkrankungen handelt. Die
Nomenklatur orientiert sich weiterhin an der Grofle der Gefifle,
wobei aber bei Vaskulitiden aller drei grofien Kategorien (Grof3-
gefifivaskulitis, Vaskulitis mittelgrof8er sowie kleiner Gefafle) auch
Arterien jeder anderen Grofie betroffen sein konnen (2).

In der Gruppe der Grof3gefaf3vaskulitis (GGV) sind die Riesenzell-
arteriitis (RZA) und die Takayasu-Arteriitis (TA) zusammengefasst
(Abb. 1). Die TA manifestiert sich iiblicherweise vor dem 50. Le-
bensjahr, meist deutlich frither und fast nur bei Frauen. Die Erkran-
kung ist in westlichen Landern eine Raritdt. In Asien, vor allem in
Japan, wird sie deutlich hiufiger beobachtet.

Die RZA ist eine Erkrankung dlterer Menschen, sie kommt vor dem
60. Lebensjahr selten und vor dem 50. Lebensjahr praktisch nicht
vor und gilt als die haufigste primare Vaskulitis iiberhaupt (4), mit
einer Inzidenz in der Altersgruppe >50 Jahre von >17 pro 100.000/
Jahr (4). Auch bei der RZA ist das weibliche Geschlecht hiufiger
betroffen.
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Beide Vaskulitisformen koénnen sich mit sehr unterschiedlichen
Symptomen und in verschiedenen Gefifiregionen manifestieren,
sodass die Diagnostik symptombezogen an potenziell betroffenen
Gefiflen erfolgen muss. Grundlage ist also immer die klinische Ver-
dachtsdiagnose.

Riesenzellarteriitis und Takayasu-Arteriitis

Beiden Krankheitsbildern ist gemeinsam, dass sie sich im floriden
Stadium meist mit allgemeinem Krankheitsgefithl und Abgeschla-
genheit, oft auch mit Fieber oder subfebrilen Temperaturen, Nacht-
schweifs und Gewichtsverlust manifestieren. Diese Allgemeinsymp-
tome (,,B-Symptomatik®) oder Fieber unklarer Ursache konnen das
einzige Krankheitszeichen sein, oder sie treten in Kombination mit
lokalen Symptomen auf, die von der Manifestation stenosierender
Gefiflbefunde abhingig sind.

Die RZA kann sich als Arteriitis cranialis manifestieren mit bisher
unbekannten Kopfschmerzen, die vor allem im Schldfenbereich lo-
kalisiert sind. Typisch sind die Druckschmerzhaftigkeit der Tem-
poralarterien, eine Claudicatio der Kiefermuskulatur oder eine
Empfindlichkeit der Kopfhaut. Gefiirchtete Komplikation ist die
Augenbeteiligung mit akutem Visusverlust oder mit Doppelbildern.
Eine weitere hdufige Manifestation der RZA ist die Polymyalgia
rheumatica mit belastungsabhéngigen Myalgien des Schulter- und
Beckengiirtels. Die Polymyalgia rheumatica kommt nicht selten ge-
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meinsam mit der Arteriitis cranialis oder anderen Manifestationen
der Erkrankung vor.

An den supraaortalen Arterien sind haufiger die A. vertebralis mit
Schwindel und vertebrobasiliren Infarkten sowie die A. subclavia
betroffen. Durch Beteiligung mesenterialer Gefifle kénnen Bauch-
schmerz und andere abdominelle Symptome entstehen.

Typisches Symptom der TA ist eine Claudicatio der Armarterien,
klinisch erkennbar am fehlenden Radialispuls, eventuell verbun-
den mit einem Subclavian-Steal-Syndrom. Die TA manifestiert sich
héufig auch an der A. carotis communis: Abhédngig von der Aus-
pragung dort lokalisierter Stenosen oder Gefiflverschliisse konnen
hdmodynamisch bedingte zerebrale Ischdmien, seltener auch Hirn-
arterienembolien entstehen. Nicht nur die supraaortalen Arterien,
sondern alle aus der thorakalen und abdominellen Aorta abgehen-
den Gefifle konnen betroffen sein und entsprechende lokale Symp-
tome verursachen, einzeln oder in Kombination.

TA und RZA kénnen sich an den grofien Gefifien sowohl mit ste-
nosierenden als auch mit dilatativen Veridnderungen manifestieren
und aneurysmatische Erweiterungen der Aorta und ihrer grofien
Aste hervorrufen.

Labordiagnostik

Entziindungsparameter wie BSG und CRP sind regelméaflig erhoht
und meist deutlich pathologisch, keineswegs liegt aber immer eine
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nahezu dreistellige ,,Sturzsenkung® vor. Auch die in den Kriterien
des American College of Rheumatology (1) genannte BSG >50 mm
in der ersten Stunde findet sich nicht immer, in seltenen Einzelfdllen
konnen Entziindungszeichen sogar fehlen (5). Spezifische Laborbe-
funde fiir die RZA und TA gibt es nicht. Wenn Autoantikorper wie
ANCA vorhanden sind, liegt keine GGV vor, sondern es handelt
sich um die Mitbeteiligung grofier Geféfle bei einer anderen Vas-
kulitisform (6).

Wenn eine typische Klinik und dazu passende Laborbefunde vor-
liegen, muss die Diagnose der GGV noch histologisch oder durch
Bildgebung gesichert werden, denn mit der therapeutischen Kon-
sequenz einer immunsuppressiven Langzeitbehandlung nehmen
insbesondere dltere Menschen durchaus Risiken in Kauf. Die Di-
agnosesicherung erfolgt gezielt und abhingig von der klinischen
Fragestellung.

Kopfschmerz

Als Goldstandard zur Diagnosesicherung der Arteriitis cranialis gilt
nach wie vor die Temporalisbiopsie (Abb. 2). Bei geeignetem Ultra-
schallgerit mit hochfrequenter Linearsonde und ausreichender Er-
fahrung des Untersuchers kann Ultraschall die Biopsie oft ersetzen
(7). Dazu wird die A. temporalis superficialis im Hauptstamm sowie
in den frontalen und parietalen Asten longitudinal und transver-
sal untersucht. Im pathologischen Fall zeigt das Farb-Doppler-Bild
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Abb. 3: Arteriitis
cranialis mit Halo-
Zeichen an der

A. temporalis super-

B-Symptomatik und
Entziindungszeichen

Abb. 4: Arteriitis
cranialis mit Halo-
Zeichen an der

A. temporalis super-
Sficialis bei 78-jidhrigem
Mann mit neu
aufgetretenem Kopf-
schmerz, B-Symptomatik
und geringen Entziin-
dungszeichen (BSG
24/40). Der Befund zeigt
die segmentale Manifes-
tation der Vaskulitis

einen dunklen Halo in der Umgebung des Lumens (Abb. 3), ver-
ursacht durch die konzentrische, homogen echoarme Wandverdi-
ckung (8). Die Wandschwellung kann so ausgeprigt sein, dass sie
einen Stenosebefund mit pathologischem Dopplersignal hervorruft,
auch ein Gefif3verschluss ist moglich.

Vergleichsuntersuchungen von Ultraschall und Histologie zeigen
eine hohe Sensitivitiat (95 Prozent) und Spezifitit (93 Prozent) des
Ultraschalls (9). Nachgewiesen ist auch eine hohe Interobserver-Re-
liabilitédt (10). Vorteilhaft gegeniiber der Biopsie ist die langstreckige
Darstellbarkeit der A. temporalis superficialis, die den Nachweis der
Arteriitis auch bei segmentaler Manifestation ermoglicht (Abb. 4).
Die Histologie kann ja immer nur einen kleinen Geféflabschnitt
beurteilen. Die Biopsie hat jedoch Vorteile bei gering ausgeprig-
ter Vaskulitis, da sie histologisch einen eindeutig pathologischen
Befund zeigen kann, wihrend ein sehr gering ausgepréigter Halo-
Effekt im Ultraschallbild die Diagnose (noch) nicht erlaubt.

Bei unauffilligem Ultraschallbefund und fortbestehender klinischer
Verdachtsdiagnose ist deshalb eine Temporalisbiopsie indiziert. Fiir
beide Methoden gilt, dass nur der positive Befund diagnostisch ver-
wertet werden kann, der Ausschluss einer Arteriitis ist weder biop-
tisch noch sonografisch méglich.

Die Arteriitis cranialis kann sich auch an weiteren A.-carotis-ex-
terna-Asten manifestieren. Von diesen steht allein die A. occipitalis
der Diagnostik durch Biopsie oder Ultraschallbild zur Verfiigung,
die Arterie kann retroaurikuldr auf dem Mastoid aufgefunden wer-
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Kasuistik 1

Ein 86-jahriger arztlicher Kollege stellt sich mit neu
aufgetretenen stechenden Kopfschmerzen im
Kopfschmerzzentrum einer auswartigen neurologischen
Klinik vor. Die Schmerzen sind rechts temporo-parietal mit
Ausstrahlung nach fronto-orbital lokalisiert und bestehen
seit einer Woche, sie sind kontinuierlich in wechselnder Aus-
pragung vorhanden, vor allem nachts sehr stark ausgepragt.
Nach ambulanter Diagnostik mit Sonografie der Halsarte-
rien, transkranieller Doppler-Sonografie, EEG und CCT wird
die Diagnose primar stechende Hemikranie gestellt,

DD Hypnic Headache. Unter Behandlung mit Indometacin
bestehen die Kopfschmerzen fort. Drei Wochen spater tritt
ein akuter Visusverlust des rechten Auges auf.

Bei stationarer Aufnahme ist die BSG 88 mm/h, CRP 48 mg/I.
Der Patient gibt auf Befragen Kauschmerzen an, die auch
initial bestanden hatten. Sonografisch findet sich ein
deutliches Halo-Zeichen an der A. temporalis superficialis
beidseitig (Abb. 5).

Unter hochdosierter Steroidbehandlung bilden sich die
Kopfschmerzen zurtick, der Visus bessert sich nicht.

Abb. 5: Arteriitis
cranialis mit
Halo-Zeichen an
der A. temporalis
superficialis
longitudinal (a)
und transversal (b)

den. Die Ultraschalldiagnostik sollte bei klinischem Verdacht auf
eine Arteriitis cranialis jedenfalls auch die zervikalen Gefifle und
die Periorbitalarterien, eventuell auch die intrakraniellen Gefafle
beriicksichtigen. Besonders hiufig sind die A. vertebralis und die A.
subclavia mit betroffen (s. u.).

Leider kommt es immer noch vor, dass die Arteriitis cranialis zu
spét diagnostiziert wird und dass Patienten erblinden (Kasuistik 1).
Ein neu aufgetretener Kopfschmerz sollte bei dlteren Menschen im-
mer an diese Diagnose denken lassen. Ein Spannungskopfschmerz
oder ein anderer primirer Kopfschmerz beginnt {iblicherweise
nicht im hohen Lebensalter.

Okkulte Vaskulitis

Bei Patienten mit unklarem Fieber oder subfebrilen Temperaturen,
Krankheitsgefiihl, Abgeschlagenheitund Gewichtsverlust (,,B-Symp-
tomatik“) muss eine GGV ausgeschlossen werden, insbesondere
wenn das Labor erhohte BSG- und CRP-Werte aufweist. Bei Pati-
enten (vor allem weiblichen Geschlechts) unter 50 Jahren konnte
eine TA vorliegen, bei Patientinnen oder Patienten iiber 50 Jahren
eine RZA. Die Ultraschalldiagnostik erfolgt mit Fokus auf die su-
praaortalen Gefifle. Insbesondere die A. carotis communis und
A. subclavia werden langstreckig untersucht, letztere unter Ein-
schluss des infraklavikuldren Abschnitts bis zur A. axillaris. Abb. 6
und 7 zeigen typische Befunde bei TA und RZA. Auch hier gilt wie
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Abb. 6: Okkulte Vaskulitis bei
Riesenzellarteriitis. 54-jdhrige Frau
mit ausgeprdagter B-Symptomatik,
Entziindungszeichen (BSG 100 mm/h)
und unklaren Sehstorungen, jedoch
ohne Kopfschmerz. Halo-Zeichen

und hochgradige Stenosebefunde der
A. subclavia beidseitig (a, b)

Abb. 7: Okkulte Vaskulitis bei junger
Frau mit Takayasu-Arteriitis. A. carotis
communis transversal (a) und
longitudinal (b). Abbildungen von

Dr. G. von Klinggriff, Asklepios
Klinikum Harburg

A

Abb. 8: Riesenzellarteriitis der

A. vertebralis. 83-jdhriger Patient mit
Schwindel und Gleichgewichtsstorungen,
keine Besserung durch Schrittmacher-
Implantation (BSG 75mm/h, CRP 40
mg/l). Vaskulitis-Befund mit Halo-
Zeichen an der A. vertebralis rechts (a),
im Dopplerbefund indirekte Zeichen
einer nachgeschalteten hochgradigen
Stenose (b). Weitere Befunde: Halo-Zei-
chen an der A. subclavia beidseitig und
A. temporalis superficialis beidseitig,
Verschluss der A. vertebralis links

an der A. temporalis superficialis, dass nur der positive Befund di-
agnostisch verwertet werden kann, der Ausschluss einer Vaskulitis
ist sonografisch nicht méglich.

Bei unauffilligem Befund an allen groflen aus der Aorta abgehen-
den Arterienésten kann auch eine isolierte Aortitis vorliegen, die im
thorakalen Abschnitt nur mit speziellen MRT-Sequenzen oder mit
Positronenemissionstomografie (PET) bzw. PET/CT darstellbar ist
(11). Die isolierte Aortitis ist in der Chapel-Hill-Nomenklatur als
eigene Entitdt in der Gruppe ,Vaskulitis einzelner Organe“ aufge-
fithrt, wobei noch ungeklirt ist, ob es sich hier tatsichlich um eine
eigene Form oder um eine auf die Aorta beschriankte Manifestation
der RZA bzw. TA handelt (2).

Die isolierte thorakale Aortitis kann auch iiber lingere Zeit subkli-
nisch verlaufen und zufillig festgestellt werden, etwa im histologi-
schen Befund bei OP eines thorakalen Aortenaneurysmas (12) oder
nebenbefundlich in der Sektion (13).

Schwindel und Schlaganfall

Bei Patienten mit méglichen Symptomen einer zerebralen Perfu-
sionsstorung ist Gefdf3-Ultraschall obligatorisch. Da sich die RZA
nicht selten an der A. vertebralis manifestiert, sollte bei Ischimien
im hinteren Hirnkreislauf gezielt nach einer Vaskulitis gefahndet
werden, insbesondere bei dlteren Patienten mit den oben genannten
Allgemeinsymptomen und erhohten Entziindungsparametern. Bei
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jungeren Patienten mit TA ist die A. vertebralis selten betroffen, hier
konnen aber Stenosen der A. subclavia Ursache himodynamisch
bedingter Ischdmien im hinteren Hirnkreislauf sein.

Die A. vertebralis ist der sonografischen Beurteilung sehr gut zu-
ginglich: Die Arterie ist vom Anfangsabschnitt bis in Hohe des
1. Halswirbels, meist sogar bis zum Eintritt in das Foramen magnum
darstellbar (14). Bei Vaskulitis der A. vertebralis zeigt die Sonografie
wie bei Manifestation an der A. temporalis superficialis eine lang-
streckige konzentrische, homogen echoarme Wandverdickung, die
sich im Farb-Doppler-Bild als dunkler Halo in der Umgebung des
Lumens darstellt (Abb. 8). Die Wandverdickung fiithrt zu einer Lu-
meneinengung, im ausgeprégten Fall sind Stenosebefunde mit pa-
thologischen Dopplerbefunden nachweisbar.

Bei RZA der A. vertebralis ist das Gefdf§ meist langstreckig betrof-
fen; das Stenosemaximum kann im intrakraniellen Endabschnitt
der Arterie lokalisiert sein, wo eine sonografische Beurteilung der
Gefiflwand nicht méglich ist. Wenn sich aber extrakraniell das Ha-
lo-Zeichen findet, ist auch fiir die intrakraniell lokalisierte Stenose
eine Vaskulitis als Ursache wahrscheinlich zu machen (15).

Unter den bildgebenden Methoden, die bei Schlaganfallpatienten
routineméflig eingesetzt werden, erlaubt Gefaf3-Ultraschall als ein-
ziges Verfahren den Nachweis der Vaskulitis an der A. vertebralis.
Ergénzend konnen in unklaren Féllen evtl. eine PET oder PET/CT
oder spezielle Sequenzen einer kontrastmittelgestiitzten MRT mit
3-Tesla-System eingesetzt werden (15).
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Kasuistik 2

Bei einem 55-jahrigen Patienten mit IgG-4-assoziierter
Systemerkrankung wurden vor zwei Jahren nach einer TIA
Stenosen der A. cerebri media beidseitig und der A. cere-
bri posterior rechts festgestellt, ehestens durch Vaskulitis
im Rahmen der Grunderkrankung. Bei Kontrolluntersu-
chungen in sechsmonatigen Abstdnden fand sich nach
Dosisreduktion der immunsuppressiven Therapie eine
Progredienz der Stenosebefunde an allen drei GefaRen
mit Zunahme der systolischen Maximalgeschwindigkeit
um bis zu 50 cm/s. Der Patient klagte tiber Kopfschmer-
zen wie vor Ma-
nifestation der
TIA und erlitt
eine fliichtige
Gesichtsfeld-
stérung. Nach
sofortiger Do-
siserh6hung der
Immunsuppres-
siva klangen die
Kopfschmerzen
rasch ab und die
Stenosebefunde
bildeten sich
auf das friihere
Niveau zuriick
(Abb. 9).

Abb. 9: Stenose der
A. cerebri media
links (a) und Stenose
der A. cerebri poste-
rior rechts (b)

Wichtig bei der Sonografie ist die Unterscheidung von Vaskulitis
und Dissektion, die dhnliche, aber doch differente Ultraschallbe-
funde aufweisen: Bei sonografischer Beurteilung in transversalen
und longitudinalen Ebenen zeigt die Vaskulitis eine konzentrische,
die Dissektion eine exzentrische Wandverdickung (16).

Zerebrale Vaskulitis

Die zerebrale Vaskulitis groler Gefifie ist keine einheitliche Erkran-
kung, sondern ein Gefilbefund, der durch Manifestation verschie-
dener primirer und sekundérer Vaskulitiden an groflen intrakrani-
ellen Arterien entsteht (17). Auch die primare ZNS-Vaskulitis, in
der Chapel-Hill-Nomenklatur als eigene Entitét in der Gruppe ,,Vas-
kulitis einzelner Organe® aufgefithrt (2), manifestiert sich haupt-
sachlich an kleinen und mittelgrofien Gefiflen des ZNS, sie kann
aber grofle Gefifle mit betreffen.

Anders als bei extrakranieller Vaskulitis ist die Sonografie keine ge-
eignete Methode fiir die primére Diagnose der zerebralen Vaskulitis,
denn sie erlaubt an den intrakraniellen Arterien keine ausreichende
Beurteilung der Gefidfiwand und bei Stenosen keine Differenzierung
zwischen Atheromatose und Vaskulitis. Auch andere bildgebende
Verfahren haben ihre Grenzen, deshalb wird fiir die Diagnose der
primédren ZNS-Vaskulitis grundsétzlich eine histologische Diagno-
sesicherung gefordert (17). Unter den verfiigbaren bildgebenden
Methoden gilt die Katheter-Angiografie als besonders sensitiv, da
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sie die typischen Befunde der zerebralen Vaskulitis erfasst: Kaliber-
veranderungen kleiner und mittelgrof8er Arterien.

Zunehmende Bedeutung haben neuerdings MR-Sequenzen zur
direkten Darstellung der Gefiflwand mit hochauflosenden, kon-
trastmittelverstirkten fett- und blutunterdriickten, sogenannten
Black-Blood-Sequenzen gewonnen (18). Allerdings erlaubt die MR-
Angiografie wegen der unzureichenden raumlichen Auflésung kei-
ne exakte Graduierung intrakranieller Stenosen (19) und ist nicht
geeignet fiir die Verlaufsbeobachtung vaskulitischer Stenosen zur
Frage einer Progredienz.

Zur Diagnostik von Stenosebefunden (unabhéngig von der Atiolo-
gie) und zur Verlaufsbeobachtung ist aber Ultraschall hervorragend
geeignet, sofern Stenosen in direkt beschallbaren Abschnitten der
Hirnbasisarterien, z.B. an der A. cerebri media oder im proximalen
Segment der A. basilaris lokalisiert sind. Gefaf3-Ultraschall verwen-
det ja hdmodynamische Stenosekriterien; das wichtigste Kriterium
ist die lokale Stromungsbeschleunigung (14). Dieser Befund kann
eine Stenose und ihre Zu- oder Abnahme im Verlauf mit hoher Sen-
sitivitdt erkennen.

So ist die Sonografie die geeignete Methode fiir die Verlaufsbeur-
teilung der zerebralen Vaskulitis grofler Gefifle, wenn die Diagnose
der Arteriitis zuvor auf anderem Wege gestellt und gesichert wurde
(Kasuistik 2 / Abb. 9). Die Intervalle zwischen den Verlaufskon-
trollen richten sich nach der Dynamik des GefafSbefunds und der
Floriditat der Grunderkrankung, sie liegen meist bei etwa drei bis
sechs Monaten.

Bildgebung bei Vaskulitis: Welche Methode?

Die Gefif3-Sonografie hat die hochste rdumliche Auflésung und ist
die am besten untersuchte Methode. Fiir ihre hohe diagnostische
Wertigkeit liegen umfangreiche Daten aus zahlreichen Studien vor.
Voraussetzung fiir die erfolgreiche Anwendung ist aber eine hohe
Expertise des Untersuchers (20).

Alternativ kann in erfahrenen Zentren ein kontrastmittelunter-
stittztes hochauflosendes MRT durchgefiithrt werden (21). In der
Regel wird ein 3-Tesla-Gerdt mit speziellen Spulen benétigt. Bei
Arteriitis temporalis findet sich auch hier eine homogene Wand-
schwellung. Die Befunde von Sonografie und MRT korrelieren gut.
Die speziellen Sequenzen von MRT und MRA eignen sich auch zur
Darstellung der Hals- und proximalen Armarterien und, wie oben
erwiahnt, zur Anwendung an der thorakalen Aorta (21).

Eine weitere Alternative ist die FDG-PET, die zur morphologischen
Beurteilung mit der CT kombiniert wird, dies allerdings mit dem
Nachteil einer hohen Strahlenexposition (21). Die rdumliche Aufl6-
sung der FDG-PET/CT ist mit circa vier Millimetern im Vergleich
zur farbkodierten Duplexsonografie (100 pum) und MRT (250 um)
gering, sie erlaubt keine Aussage an der A. temporalis superficialis
(20).

Zusammengefasst ist Gefafl-Ultraschall besonders vorteilhaft zur
Diagnostik der GGV, wenn ein erfahrener Untersucher zur Ver-
fiigung steht. Alternativ kann die MRT mit speziellen Sequenzen
eingesetzt werden. FDG-PET und FDG-PET/CT sind nur fiir die
Diagnostik an der Aorta und an groflieren Arterien geeignet (1). Bei
Verdacht auf Arteriitis cranialis kann in unklaren Féllen auch wei-
terhin auf den Goldstandard zuriickgegriffen werden: die Tempo-
ralisbiopsie.
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