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Die seg men ta le me dio ly ti sche Ar te rio-

pa thie (SAM) wur de erst mals 1976 von 

Sla vin u. Gon za les-Vi ta le [14] an hand 

von 3 Au top sie fäl len be schrie ben. Heu te 

ist sie de fi niert als eine nicht ent zünd li che 

Ar te rio pa thie, die eine Me dio ly se adul ter 

Vis zeralar te ri en ver ur sacht [8]. Die ser ly-

ti sche Pro zess führt über einen seg men ta-

len Ver lust der Me dia zur Aus bil dung ar-

te ri el ler Ge fäß wand lücken. Die se kön nen 

Aus gangs punkt von Aneu rys men und Ge-

fäß wandrup tu ren sein [8].

Die SMA wur de ur sprüng lich als eine 

seg men ta le me dio ly ti sche Ar te ri itis be-

zeich net [16]. Da ent zünd li chen Ver än de-

run gen ei gent lich im mer fehl ten, wur de 

der Be griff der Ar te ri itis in ei nem Fol ge-

ar ti kel, in dem Sla vin, Caf fer ty und Cart-

w right 2 wei te re Fäl le ei ner SMA vor stell-

ten, durch den Be griff „seg men ta le me-

dio ly ti sche Ar te rio pa thie“ bzw. „seg men-

ta le ar te ri el le Me dio ly se“ er setzt [15]. Heu-

te ist der Be griff der me dio ly ti schen Ar te-

ri itis ob so let.

Mehr heit lich wur de die SMA bis her 

in Vis zeral- (ein schließ lich Milz-, Le ber-), 

Nie ren- so wie ze re bra len Ar te ri en be schrie-

ben. In der Mehr heit der Ka suis ti ken konn-

te die Di ag no se oft erst im Rah men der Au-

top sie ge stellt wer den – nach le ta ler ab do-

mi nel ler oder ze re bra ler Blu tung.

Mor pho lo gisch mit der SMA iden ti sche 

Lä sio nen in Vis zeral- und an de ren mus ku-

lä ren Ar te ri en wur den be reits 1949 von 

Grün wald als ar te ri el le Me dia nekro se für 

Ko ro na ri en von Neu ge bo re nen be schrie-

ben [3]. Als eine Va ri an te der ar te ri el len 

fi bro mus ku lä ren Dys pla sie [12] wur de sie 

erst mals von Lie u. Berg [11] dar ge stellt.

In der eng lisch spra chi gen Li te ra tur sind 

bis her we ni ger als 40 Ar ti kel pub li ziert, in 

etwa 2/3 der Fäl le in Vis zeralar te ri en und 

in knapp 1/3 der Fäl le in ze re bra len Ar te ri-

en. Bei die sen Fall zah len soll te be rück sich-

tigt wer den, dass es sich in ei ner Rei he frü-

he rer Be rich te über idio pa thi sche oder iso-

lier te dis se zi ier te Aneu rys men im Ab do-

men, den Ko ro na ri en und kra ni el len Ar te-

ri en so wie an de ren Or ga nen um Kom pli ka-

ti on ei ner nicht er kann ten me dio ly ti schen 

Ar te rio pa thie han deln dürf te [15]. Zur pul-

mo na len Ma ni fes ta ti on gibt es nach un se-

rem Wis sen erst einen Be richt [10].

Wir be rich ten über eine pul mo na le 

SMA bei ei ner 21-jäh ri gen Pa ti en tin, bei 

der die of fe ne Lun gen bi op sie den Be fund 

ei ner SMA er brach te.

Fall be richt

Wir be schrei ben den Fall ei ner 21-jäh ri gen 

Pa ti en tin mit seit 2/2004 re zi di vie ren den 

Hä mo pty sen, die im Üb ri gen je doch sub-

jek tiv be schwer de frei war. 2/2004 er folg-

te der ra dio lo gi sche Nach weis ei nes In fil-

tra tes im lin ken Lun gen un ter lap pen mit 

spon ta ner voll stän di ger Rück bil dung. Ein 

Al ko hol-, Ni ko tin- oder Dro gen kon sum 

konn te aus ge schlos sen wer den.

Be fun de bei Erst auf nah me

Bei sta tio närer Auf nah me 2/2005 zeig te 

sich eine asthe ni sche Pa ti en tin (Kör per-

grö ße 170 cm, 59 kg) ohne kar dio pul mo na-

le De kom pen sa ti ons zei chen. Der Aus kul-

ta ti ons be fund über Herz und Lun ge war 

un auf fäl lig. La bor che misch fan den sich 

– ab ge se hen von ei ner Leu ko zy to se von 

15,4/ml – kei ne Auf fäl lig kei ten, ins be son-

de re un auf fäl li ge ANA- und ANCA-Wer-

te. Auch im wei te ren Ver lauf wa ren sämt-

li che rou ti ne mä ßig er ho be nen Pa ra me ter 

un auf fäl lig.

Bei der Bron cho sko pie zeig ten sich un-

auf fäl li ge en do sko pi sche Ver hält nis se. Im 

Bron chi al se kret fand sich kein Nach weis 

pa tho ge ner Mik ro or ga nis men, ins be son-

de re kein Nach weis säu re fes ter Stäb chen 

(ein schließ lich My ko bak te rien-ne ga ti ver 

Kul tur). Die His to lo gie der durch leuch-

tungs ge stütz ten pe ri phe ren Zan gen bi op-

sie des In fil tra tes wies eine leich te gra nu lo-

zy tä re ent zünd li che Re ak ti on der Al veo lar-

wän de bei zar ten Al veo lar sep ten ohne Zei-

chen für Ma lig ni tät oder Spe zi fi tät nach.

Bei der Fra ge stel lung ei ner Vas ku li tis/

Im mun vas ku li tis er folg te kon si lia risch eine 

Na sen schleim haut bi op sie, die kei ne Be fun-

de wie bei ei nem M. Weg ner er brach te.

Wei te rer Ver lauf

Eine er neu te Auf nah me we gen Hä mo pty-

sen er folg te 12 Wo chen spä ter.

Dies mal zeig te sich in der Bild ge bung 

eine zys ti sche Struk tur im Seg ment 10 

(S 10) der rech ten Lun ge, ohne Zei chen ei-

ner Ent zün dung der um ge ben den Memb-

ran. Der Be fund war luft ge füllt, pas send 

zu ei nem über den Bron chus ent leer ten 

Se ques ter. In S 6 fand sich ein flüs sig keits-

ge füll ter Herd (. Abb. 1). Um ge bend so-

wie wie im üb ri gen Lun gen pa ren chym wa-

ren kei ne Ent zün dungs zei chen, ins be son-

de re kei ne Be fun de ver ein bar mit ei nem 

M. We ge ner nach weis bar.
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wor den war. Lie [10] wies im Rah men der 

Au top sie einen aus ge dehn ten Hä ma to tho-

rax in fol ge mas si ver Lun gen blu tung bei 

streng links sei ti ger Rup tur mit tel großer 

und klei ner Ar te ri en nach.

Im Ge gen satz dazu han delt es sich bei 

dem hier vor ge stell ten Fall – dem bis her 

zwei ten Be richt ei ner pul mo na len SMA – 

um eine jun ge Frau mit rechts sei ti ger Rup-

tur vor al lem klei ner Ar te ri en und da raus 

re sul tie ren der ein sei ti ger Lun gen blu tungs-

sym pto ma tik. Re tro spek tiv muss al ler dings 

bei der Pa ti en tin auch das im Vor jahr ra-

dio lo gisch im Rah men der Hä mo pty senab-

klä rung nach ge wie se ne In fil trat in der lin-

ken Lun ge als eine Ge fäß rup tur ge wer tet 

wer den. Wie bei dem von Lie be schrie be-

nen Pa ti en ten wa ren auch hier kei ne wei te-

ren kli ni schen oder mor pho lo gi schen pa-

tho lo gi schen Be fun de zu er he ben.

Epi de mio lo gie

Die SMA, die bei de Ge schlech ter etwa 

gleich häu fig be trifft, ist für alle Al ters grup-

Ar te rie mit auch hier fo ka ler Me dio ly se 

zu fin den (. Abb. 3). Hier ist be reits eine 

Gra nu la ti ons ge we be bil dung mit re ak ti-

vem lo cke rem Ent zün dungs in fil trat nach-

zu wei sen. Im Üb ri gen sind kei ne ent zünd-

li chen Ver än de run gen in den Ge fäß wän-

den zu se hen, eben so kei ne im an gren zen-

den Lun gen ge we be.

Dis kus si on

Pul mo na le SMA

Eine pul mo na le SMA ist eine Ra ri tät. 1996 

pub li zier te Lie [10] den ers ten Fall ei ner 

pul mo na len SMA bei ei nem 69 Jah re al-

ten Mann, der mit seit 3 Ta gen zu neh men-

der Luft not und Tho ra x schmer zen sta tio-

när auf ge nom men wur de und am Tag der 

Auf nah me eine Syn ko pe er litt. Die Rönt-

gentho ra x auf nah me zeig te eine kom plet-

te Ver schat tung der lin ken Lun ge. Der 

Pa ti ent verstarb 8 Stun den nach Auf nah-

me, ohne dass eine Ar beits hy po the se für 

sei ne re spi ra to ri sche In suf fi zi enz er stellt 

Eine Pro ben ent nah me mit tels Bron cho-

sko pie in star rer Tech nik of fen bar te ein zel-

ne blan de De fek te, die von ei nem schma-

len Blut- und Fi brin saum be grenzt wur-

den. Ver än de run gen im Sin ne ei ner An-

gio dys pla sie konn ten nicht nach ge wie sen 

wer den. Un ter der Fra ge stel lung ei ner Ge-

fäßer kran kung, ins be son de re ei ner Au-

toim mun vas ku li tis, wur de die Re sek ti on 

ei nes der bei den Her de durch ge führt.

Pa tho mor pho lo gie

Das bis knapp 3 cm mes sen de Re sek tat 

zeigt auf der Schnitt flä che ein bis zu 1,5 cm 

durch mes sen des Hä ma tom (. Abb. 2), 

das am Rand in Or ga ni sa ti on be find lich 

ist. Im an gren zen den Lun gen ge we be sind 

in traal veolär Ery thro zy ten nach zu wei sen. 

Am Rand be fin det sich eine mit tel große 

Ar te rie mit seg men ta ler hoch gra di ger Ge-

fäß wand aus dün nung mit Feh len der In ti-

ma und in ne rer An tei le der Me dia. Des 

Wei te ren ist eine seg men tal in der Zir kum-

fe renz zer stör te Wan dung ei ner klei nen 

Abb. 1 8 CT-Bild des re se zier ten Blu tungs her des in S 6

Abb. 2 8 Groß schnitt prä pa rat des in tra pul mo na len Hä ma toms oh-
ne Ent zün dungs zei chen

Abb. 3 9 Klei ne Pul mo nal-
ar te rie mit seg men ta ler 
Me dio ly se (a) so wie um-
schrie be ner Zer rei ßung 
(*) der ly tisch aus ge dünn-
ten Ge fäß wand
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pen be schrie ben [15]. Für die ab do mi nel le 

SMA wird ein Pa ti en ten al ter zwi schen 39 

und 87 Jah ren (Durch schnitts al ter: 64 Jah-

re) [17] bzw. 49–87 Jah re (Durch schnitts-

al ter: 69 Jah re) [16] an ge ge ben. Die ze re-

bra le SMA ist bis her mehr heit lich bei jün-

ge ren Pa ti en ten be rich tet. Dies mag al ler-

dings da ran lie gen, dass die Ur sa che ei nes 

Hirn in sults bei die sen Pa ti en ten in der Re-

gel di ag nos tisch in ten si ver ab ge klärt wird 

als bei Pa ti en ten in hö he rem Le bensal ter. 

Die SMA epi kar dia ler Ko ro nar ar te ri en ist 

bis her nur bei Neu ge bo re nen und ei nem 

24-jäh ri gen Mann be schrie ben [3, 4].

Kli nik

Da die SMA sel ten ist, dürf ten ihre kli ni-

schen Cha rak te ris ti ka bis her erst un voll-

stän dig be schrie ben sein.

Bei der von Lie [10] be schrie be nen pul-

mo na len SMA la gen aus schließ lich Lun-

gen blu tun gen vor. Die hier vor ge stell te 

Pa ti en tin fiel mit Hä mo pty sen und ra dio-

lo gisch als Ein schmel zun gen be wer te ten 

Rund her den auf. Wei te re kli ni sche oder la-

bor che mi sche Auf fäl lig kei ten wa ren auch 

hier nicht nach weis bar.

Kli ni sches Leit sym ptom der be son ders 

jün ge re Pa ti en ten be tref fen den ze re bra len 

SMA ist der plötz li che ze re bra le In sult. 

Als ein zi ges mehr oder we ni ger kon stan-

tes Pro dro mal syn drom wird ein hef ti ger, 

12–48 Stun den vor dem Er eig nis auf tre ten-

der Kopf schmerz an ge ge ben.

Die kli ni schen Symp to me der ab do-

mi nel len SMA hän gen von der Ge fäß grö-

ße ab [8]. Bei Rup tur mit tel großer oder 

großer Ge fäße wer den dump fe ab do mi-

nel le Schmer zen, ab do mi nel les Völ le ge-

fühl bis hin zu Zei chen ei nes ab do mi nel-

len Not falls mit ra sant ab fal len dem Hä ma-

to krit und Über gang in einen hy po volä mi-

schen Schock an ge ge ben. Bei Be tei li gung 

klei ner Ar te ri en und/oder Ar te rio len wer-

den – be dingt durch die lo ka le Zir ku la ti-

ons be hin de rung in fol ge throm bo ti scher 

Ver schlüs se oder me dia ler Dis sek tio nen 

– Symp to me ei ner ischämi schen Darm-

er kran kung mit Hä mok kult-po si ti vem 

Stuhl und Ileus be schrie ben. Sind Ar te rio-

len des Pank re as oder der Nie re be trof fen, 

fin den sich kli ni sche Be fun de ei nes Or-

ganin fark tes [14].

Bei SMA in epi kar dia len Ko ro na ri en 

von Neu ge bo re nen oder klei nen Kin dern 
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Zu sam men fas sung

Die seg men ta le me dio ly ti sche Ar te rio pa-

thie (SMA) ist de fi niert als eine nicht ent-

zünd li che Ar te rio pa thie mit seg men ta lem 

Ver lust der Me dia und kon se ku ti ver Aus bil-

dung ar te ri el ler Ge fäß wand lücken. In den 

we ni ger als 40 bis her pub li zier ten Be rich-

ten ist die vis zera le SMA am häu figs ten be-

schrie ben, mit großem Ab stand ge folgt 

von der ze re bra len SMA. Zu ei ner pul mo-

na len Lo ka li sa ti on exis tiert bis her erst ein 

Fall be richt.

Wir be rich ten über eine pul mo na le 

SMA ei ner 21-jäh ri gen Pa ti en tin, die mit re-

zi di vie ren den Hä mo pty sen, im Üb ri gen je-

doch sub jek ti vem Wohl be fin den sta tio när 

auf ge nom men wur de. Das Blut bild war un-

auf fäl lig, ins be son de re ohne la bor che mi-

sche Hin wei se auf eine Vas ku li tis. In der 

Com pu ter to mo gra phie fan den sich in der 

re chten Lun ge 2 als Ein schmel zun gen in ter-

pre tier te Her de. Wei te re pa tho lo gi sche Be-

fun de wa ren – auch in Bron cho sko pie und 

Tu ber ku lo se dia gno s tik – nicht zu er he ben. 

Die mit tels di ag nos ti scher Tho ra ko to mie 

ge won ne nen his to lo gi schen Prä pa ra te er-

brach ten die Di ag no se ei ner SMA ohne Hin-

wei se für eine Vas ku li tis.

Die Ätio lo gie die ser Er kran kung ist un-

be kannt. Ne ben der Hy po the se ei ner Ge-

fäß lä si on in fol ge aku tem Va sospas mus ist 

zu dis ku tie ren, ob die SMA als Vor läu fer- 

bzw. Son der form der fi bro mus ku lä ren Dys-

pla sie und da mit als eine Ent wick lungs an-

oma lie an zu se hen ist.

Schlüs sel wör ter

Me dio ly ti sche Ar te rio pa thie · Lun ge · 

Aneu rys ma · Hä mo pty se

Ab stract

Seg men tal medi olyt ic ar te ri op a thy (SMA) 

is de fined as non-in flam ma to ry ar te ri op a-

thy with medi ol y sis due to seg men tal loss 

of me dia and con sec u tive for ma tion of vas-

cu lar gaps. Up to now, less than 40 cas es 

of vis cer al and ce re bral SMA and, to our 

knowl edge, only one case of pul mo na ry 

SMA have been re port ed.

We pres ent the his to ry of a 21 year 

old fe male pa tient, ad mit ted to hos pi tal 

with he mop ty sis, but with out oth er symp-

toms. Apart from two le sions in the sixth 

and tenth pul mo na ry seg ment, doc u ment-

ed by CT and in ter pret ed as colli qua tions, 

there were no oth er clin i cal and lab o ra to-

ry find ings. Re peat ed bron chos co py sup-

plied no fur ther in for ma tion. His to mor phol-

o gy of the re sect ed le sion re vealed SMA 

with out ev i dence of vas cu li tis. We ge ner’s 

dis ease could be ex clud ed. The ae ti ol o gy 

of the dis ease is still un known. Acute va so-

spasm (due to in ap pro pri ate re ac tions to 

cat e chol amine or en do the li al dys func tion), 

as well as SMA as a pre cur sor or sub type of 

fi bro mus cu lar dys pla sia, are two the o ries 

still un der dis cus sion.

Key words

Medi olyt ic ar te ri op a thy · Lung · 

An eu rysm · He mop ty sis

Pul mo na ry seg men tal medi olyt ic ar te ri op a thy
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ist von kli ni schen Zei chen ei ner kar dia-

len Is chä mie aus zu ge hen [16], ein aku ter 

Herz tod in fol ge Myo kard in farkt bei SMA 

ei ner epi kar dia len Ko ro nar ar te rie ist be-

schrie ben [11].

Di ag nos tik

Die An gio gra phie er laubt die Dar stel lung 

der an eu rys ma ti schen Ge fäß wand aus sa-

ckun gen. La bor che mi sche Be fun de sind – 

un ter der Vo raus set zung feh len der Be gleit-

er kran kun gen – un auf fäl lig, ins be son de re 

gibt es kei ne Hin wei se auf eine Vas ku li tis. 

Bei ab do mi nel ler Ge fäß rup tur zei gen CT-

Bil der oft ab do mi nel le Flüs sig keitss pie gel, 

An gio gram me eine ar te ri el le Blu tung.

Ätio lo gie

Die Ätio lo gie der SMA ist bis her un klar. 

Die Erstbschrei ber ver mu te ten als Ur sa-

che einen Au toim mun pro zess [14]. Dazu 

pas send wie sen Ju vo nen et al. [7] Im-

munglo bu li ne, Fib rino gen, Kom ple ment 

C3a und Fak tor VIII in SMA-Wand nach. 

Bei in kon stan ter As so zia ti on mit ei ner Ent-

zün dung der be trof fe nen Ar te ri en, nicht-

sys te mi scher Na tur der ar te ri el len Lä sio-

nen, Feh len ei ner Prä fe renz für Ver zwei-

gungs stel len, ge ne rel lem Feh len kli ni scher 

und la bor che mi scher Hin wei se ei ner Vas-

ku li tis und Auf tre ten über wie gend nach 

hy po xi schen Zu stän den wur de die se Hy-

po the se je doch ver las sen [16].

Da ge gen eine ver erb te Ge fäß an oma-

lie das Feh len ge ne ti scher Er kran kun gen 

(z. B. Mar fan-Syn drom, Ho mo zys tin urie) 

und das lo kal be grenz te Auf tre ten im ar te-

ri el len Sys tem spricht [15], wer den heu te 

2 Kon zep te kont ro vers dis ku tiert:

F SMA als Va ri an te der fi bro mus ku-

lä ren Dys pla sie, d. h. ei ner Ent wick-

lungs an oma lie [9],

F SMA als um schrie be ne, va sospas tisch 

be ding te aku te Ge fäß wand lä si on [16].

Nach der zu letzt ge nann ten Hy po the se 

wäre die SMA ein klar de fi nier ter Krank-

heits pro zess mit vor aus sag ba rem kli ni-

schen Bild und pa tho mor pho lo gi schen Be-

fund ei ner aku ter Me dio ly se [16]. Der Va-

sospas mus wird da bei auf eine un an ge mes-

se ne Re ak ti on auf er höh te Ka techo la min-

wer te oder Gabe exo ge ner Va so pres so ren 

zu rück ge führt [16]. Tat säch lich zei gen va-

sospas ti sche Ge fäß lä sio nen, wie man sie 

z. B. bei ma lig ner Hy per to nie fin det, Merk-

ma le der SMA (Fib rin, in tra mu ra le und 

pe ri ad ven ti ti el le Ery thro zy ten ab la ge run-

gen, in ei ni gen Fäl len Me dia nekro se). Ex-

pe ri men tell in Ar te ri en ap pli zier tes No re-

pi ne phrin be wirkt ul trastruk tu rell eine der 

SMA sehr ähn li che zy to plas ma ti sche Glatt-

mus kel zell va kuo li sie rung [16]. In situ tritt 

eine der SMA ver gleich ba re Me dio ly se in 

Ar te ri en auf, die ver mehrt ge gen über Ka-

techo la mi nen ex po niert sind (z. B. Va kuo-

li sie rung und Me dio ly se ute ri ner Ar te ri en 

in Ute ri mit Pla cen ta ac cre ta nach Gabe 

po ten ter Va so pres so ren – ein schließ lich 

Oxy to zin, Pitres sin, Me ther gi ne und Pros-

tag lan din F2α) [16].

Be reits 1949 as so zi ier te Grü ne wald [4] 

die SMA in epi kar dia len Ko ro nar ge fäßen 

bei Neu ge bo re nen mit Hyp oxie bzw. As-

phy xie in fol ge in tra ute ri ner oder post par-

ta ler Stress si tua ti on. Auch de Sa [3] führ te 

die ko ro nar ar te ri el le SMA bei Neo na ten 

auf eine Ka techo la min-in du zier te Hy per-

to nie zu rück. Al ler dings wur de von Grü-

ne wald [4] und de Sa [3] nicht be rück sich-

tigt, dass hohe Ka techo la min wer te un ter 

der Ge burt phy sio lo gisch sind und so gut 

wie nie von spas ti schen Ge fäß lä sio nen 

be glei tet wer den. Da rü ber hi naus wa ren 

alle von Sla vin et al. [16] post mor tal un ter-

such ten Ka techo la min se rum wer te nicht 

er höht.

Bis her nicht wi der legt ist die Hy po the-

se, dass der zu SMA füh ren de Va sospas-

mus durch eine Dys funk ti on des endo-

the lia len pa ra kri nen Sys tems ver ur sacht 

wird [16]. Mit der re gio na len Se lek ti vi tät 

der endo the lia len Ant wort auf be stimm te 

Sti mu li ist die Be schrän kung der SMA auf 

ein zel ne ar te ri el le Bet ten er klär lich [1, 5], 

al ler dings nicht der oft iso lier te Be fall ei-

nes Ge fäßes.

Die Hy po the se, dass SMA auf einen 

Hy po per fu si ons scha den zu rück zu füh-

ren ist, ist un wahr schein lich, da SMA in 

Or gan seg men ten auf tre ten kann, die we-

der is chä mi sche Ver än de run gen noch In-

fark te auf wei sen. Des Wei te ren ist die seg-

men ta le Ver tei lung der SMA nicht mit ei-

nem dif fu sen ischämi schen Scha den ver-

ein bar. Is chä misch ver ur sach te Schä den 

in glat ten Mus kel zel len ent spre chen eher 

ko agu la ti ven Ne kro sen und kei ner Me-

dio ly se.

Form der fi bro mus ku lä ren 
Dys pla sie?

Die von Lie [10] erst mals for mu lier te 

Theo rie der SMA als ei ner Va ri an te der ar-

te ri el len fi bro mus ku lä ren Dys pla sie, also 

ei ner nicht he re di tär en Ent wick lungs an-

oma lie, be ruht da rauf, dass die von ihm 

ini ti al als fi bro mus ku lä re Lä si on be schrie-

be ne Ver än de rung die ty pi schen Merk ma-

le der SMA zeig te. Das Auf tre ten der SMA 

bei Pa ti en ten je den Al ters, ein schließ lich 

jun ger Er wach se ner, Kin dern, Neu ge bo re-

nen und Tot ge bur ten [3, 4, 11, 16] stützt die-

se Hy po the se.

Sla vin et al. [16] wi der spra chen die ser 

Hy po the se, weil

1. die ini ti a le Mor pho lo gie der SMA 

mor pho lo gisch kei ne Ähn lich keit mit 

der klas si schen Be schrei bung der ver-

schie de nen fi bro mus ku lä ren Dys pla-

sie for men trägt [10],

2. die fi bro mus ku lä re Dys pla sie eine 

rein mor pho lo gi sche Be schrei bung 

sei, die ver schie de ne his to lo gisch un-

ter schied li che En ti tä ten um fasst.

Zum ers te ren Ar gu ment ist an zu fü gen, 

dass die jet zi ge Be zeich nung eben falls be-

schrei bend den seg men ta len Cha rak ter 

der me dia len Glatt mus kel zy to ly se (me dio-

ly tisch) die ser ar te ri el len Er kran kung (Ar-

te rio pa thie) cha rak te ri siert [10].

In ei ner Ar ti kel über schrift nen nen Sla-

vin et al. [16] SMA al ler dings einen „Vor läu-

fer“ der fi bro mus ku lä ren Dys pla sie. Hier-

zu passt, dass es ver schie de ne kli nisch sig-

ni fi kan te Un ter schie de zwi schen der SMA 

und der klas si schen fi bro mus ku lä ren Dys-

pla sie gibt. So tritt die SMA etwa 6-mal 

häu fi ger in Äs ten der obe ren und un te ren 

me sen te ria len Ar te ri en auf als in Nie ren- 

und Ka ro tis ge fäßen, wäh rend das Um ge-

kehr te bei der klas si schen Va ri an te der fi-

bro mus ku lä ren Dys pla sie der Fall ist [9, 

16]. Ar te ri el le me dia le Dis sek ti on, An eu-

rys ma bil dung und Rup tur und die da raus 

re sul tie ren de vis zera le Blu tung und In far-

zie rung tre ten eben falls we sent lich häu fi-

ger bei SMA als bei den klas si schen Va ri an-

ten der fi bro mus ku lä ren Dys pla sie auf.

Bis her noch nicht ab schlie ßend ge-

klärt ist die Fra ge, ob die SMA den de ge-

ne ra ti ven Me diaer kran kun gen der ar te-

ri el len Ge fäße zu zu rech nen sind, die als 
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Me dia nekro sis Erd heim Gsell oder als 

mu ko i de Me dia de ge ne ra ti on der Aor ta 

be kannt sind, an den Ar te ri en des mus ku-

lä ren Bau typs aber bis her we nig be ob ach-

tet wur den.

Pa tho ge ne se

Die for ma le Pa tho ge ne se der SMA ist bis 

heu te un be kannt. Of fen bar ent wi ckelt 

sich zu nächst in den glat ten Mus kel zel len 

ein Netz werk aus Va kuo len. Wenn die se 

Va kuo len und die Zell mem bran zer rei ßen, 

tritt der flüs si ge In halt aus, und es kommt 

über die se Me dio ly se zur seg men ta len Ge-

fäß wand aus dün nung, bei der oft nur noch 

die Ad ven ti tia in takt bleibt [15].

Lo ka li sa ti on

Bis her am bes ten be schrie ben ist die SMA 

der ab do mi nel len Ge fäße [16, 17]. Hier 

sind die zö lia ka len Ar te ri enäs te mit 60 

am häu figs ten be trof fen, ge folgt von Äs-

ten der A. me sen te ri ca su pe ri or (17), 

Nie ren ar te ri enäs ten (14) und Äs ten der 

A. me sen te ri ca in fe ri or (9) [16]. Ne ben 

gro ßen Mus kel ge fäßäs ten sind SMA-Be-

fun de auch für klei ne re se ro sa le, sub se ro-

sa le und in tra mu ra le Ar te ri en des In tes-

tinal trak tes und in tra pan krea ti schen und 

in tra he pa ti schen Ar te ri en so wie Ar te rio-

len be schrie ben [16]. Die SMA kann da bei 

auf ein oder meh re re Seg men te ei ner ein-

zi gen Ar te rie be schränkt sein oder meh re-

re Ar te ri en be tref fen.

Ma kro sko pie

Die Ge fäß wand lücken kön nen zu an eu-

rys ma ti schen Ge fäß wand aus sa ckun gen 

füh ren, mit in der Ge fäß auf sicht ggf. an 

Po ly ar te ri itis no do sa er in nern den, wenn 

auch quan ti ta tiv ge rin ger aus ge präg ten 

perl schnur ar ti gen Ge fäß wand aus sa ckun-

gen.

His to lo gie

Es kommt durch die Me dio ly se zur Ero si-

on der mus ku lä ren Me dia bis hin ab zur La-

mi na ela sti ca ex ter na [10] mit fo ka ler Zer-

stö rung der Ela sti ca in ter na und der da rü-

ber lie gen den In ti ma. Da ne ben ist eine 

Kon trak ti on glat ter Mus kel zel len mit fein-

gra nu lär bis ver wa sche nem eo si no phi len 

Zy to plas ma und Kern py kno se mik ro sko-

pisch nach weis bar [14].

Die Lä si on wird be glei tet von der Ab-

la ge run gen fi bri nösen Ma te ri als ent lang 

der Me dia-Ad ven tia-Über gangs zo ne und 

Auf fül lung der durch ly sier te Mus kel fa-

sern ent stan de nen Lücken durch Fib rin, 

Ery thro zy ten und Gra nu la ti ons ge we be. 

Letz te res kann das Bild ei ner ne kro ti sie-

ren den Ar te ri itis vor täu schen. Kon se ku ti-

ve Throm bo sen kön nen sich in tra lu mi nal 

aus bil den, ne ben dis se zi ie ren den Hä ma to-

men und Aneu rys men.

Ent zünd li che Wandin fil tra te feh len. 

Ge rin ge Lym pho zy tenin fil tra te kön nen je-

doch bei Throm bo sen und in tra mu ra len 

Hä ma to men als so ge nann te re ak ti ve se-

kun däre Ent zün dung auf tre ten.

Dif fe ren zi al dia gno se

Dif fe ren zi al di ag nos tisch aus zu schlie ßen 

sind in ers ter Li nie ver schie de ne For men 

der ne kro ti sie ren den Ar te ri itis mit fi bri no-

iden Ne kro sen, Throm bo se und ent zünd-

li chem Ex su dat, das meist pleo morph ist 

und in der Re gel in der Ar te rien in nen wand 

be ginnt [15]. Die se Lä sio nen mün den in ei-

ner in ti ma len Ver nar bung und kon se ku ti-

ven lu mi na len Ste no sie rung [14].

Da sich bei der SMA als Fol ge des Wand-

de fekts Mi kro sa neu rys men bil den, kann 

die SMA an gio gra phisch und ma kro sko-

pisch als Po ly ar te ri itis no do sa fehl dia gno s-

ti ziert wer den [6]. His to lo gisch ist je doch 

nach weis bar, dass die SMA im Be reich der 

äu ße ren Me dia be ginnt und ly ti scher Na-

tur ist, mit nur we ni gen oder gar kei nen 

Ent zün dungs zei chen [14]. Pa ti en ten mit ei-

ner (symp to ma ti schen) sys te mi schen Vas ku-

li tis zei gen stets eine be schleu nig te Blut sen-

kungs ge schwin dig keit oder er höh tes Aku-

te-Pha se-Pro te in (CRP), mög li cher wei se 

an ti neu tro phi le zy to plas ma ti sche An ti kör-

per, kli ni sche Zei chen ei ner Mo no neu ri-

tis mul ti plex und eine Mus kel- und/oder 

Haut be tei li gun gen, die bei Bi op sie die Di-

ag no se ei ner Vas ku li tis er laubt.

Bei der dif fe ren zi al di ag nos tisch eben-

falls zu er wä gen den zys ti schen Me dia-

nekro se sind die Va kuo len ex tra zel lu lä rer 

sau rer Mu ko po ly sac cha ri de in der Me dia 

lo ka li siert, wäh rend die Va kuo len bei der 

SMA im Zy to plas ma der glat ten Mus kel-

zel len lie gen und sich nur schwach, wenn 

über haupt mit Al cian blau an fär ben [14].

Die zys ti sche ad ven ti ti el le ar te ri el le Er-

kran kung um fasst die Ar te ri en der Ex tre-

mi tä ten [14]. Sie tritt ty pi scher wei se (aber 

nicht im mer) bei er wach se nen Män nern 

in der 3. oder 4. Le bens de ka de auf und ist 

durch Zys ten sau rer Mu ko po ly sac cha ri de 

in der Ad ven ti tia cha rak te ri siert, die die 

Me dia und In ti ma kom pri mie ren [14]. Da-

rü ber hi naus ist eine Ma ni fes ta ti on der in 

je dem Le bensal ter auf tre ten den SMA in 

Ex tre mi tä ten ar te ri en bis her nicht be schrie-

ben [14]. Des Wei te ren ist der In halt der 

Me dia va kuo len nicht Al cian blau-po si tiv, 

die Me dia ly siert und nicht kom pri miert.

Die SMA soll te dif fe ren zi al di ag nos-

tisch des Wei te ren ab ge grenzt wer den von 

trau ma ti schen Ge fäß lä sio nen.

Kom pli ka ti on

Eine Rup tur der ar te ri el len Ge fäß wand-

de fek te ver ur sacht die symp to ma ti schen 

– nach den bis her be schrie be nen Fäl len oft 

le ta len – Blu tun gen oder Or ganin fark te.

The ra pie

Die kor rek te Be hand lung der SMA und ih-

rer Kom pli ka tio nen be steht in ei ner zeit-

ge rech ten chi rur gi schen Re sek ti on ein-

zel ner (an eu rys ma ti scher) Ge fäß wand lä-

sio nen, ins be son de re in Milzar te ri en mit 

ei nem Durch mes ser von >2,5 cm [2, 10]. 

Da ne ben stel len Ge fäß in ter ven tio nen wie 

die Coil-Em bo li sa ti on – bis her be schrie-

ben für eine he pa ti sche SMA [13] – oder 

Stent grafts The ra pie op tio nen dar.

Fa zit für die Pra xis

Die SMA ist eine bis her ver mut lich zu sel-

ten dia gno s ti zier te ar te ri el le Vas ku lo pa-

thie, de ren Di ag no se nur hi sto pa tho lo-

gisch ge stellt wer den kann. Wäh rend Kli-

ni ker und Ra dio lo gen die se Di ag no se als 

Dif fe ren zi al dia gno se ei ner ne kro ti sie ren-

den Vas ku li tis be rück sich ti gen soll ten, 

soll te der Pa tho lo ge die SMA dann dif fe-

ren zi al di ag nos tisch er wä gen, wenn es 

sich um pa ren chy ma le Ein blu tun gen auf-

grund ei ner Ge fäß rup tur ohne Zei chen ei-

ner Vas ku li tis oder Hin wei se auf ein Trau-

ma han delt.
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Wie HIV infizierte Zellen vor wei-
teren Erregern schützt

Es ist bekannt, dass einmal in eine Zelle 

eingedrungene HI-Viren eine Superinfek-

tion dieser Zelle verhindern. Wie dieser 

Mechanismus funktioniert war bisher 

jedoch unklar.

Jetzt konnten zwei Forschergruppen 

der Abteilung für Virologie des Univer-

sitätsklinikums Heidelberg zeigen, dass 

das HIV- Protein Nef eine Superinfektion 

mittels zweier unterschiedlicher Mecha-

nismen effektiv verhindert. Die Arbeit 

wurde jetzt in der aktuellen Ausgabe der 

Fachzeitschrift „Current Biology“ veröffent-

licht (N. Michel, I. Allespach, S. Venzke et al. 

(2005) The Nef Protein of Human Immuno-

deficiency Virus Establishes Superinfection 

Immunity by a Dual Strategy to Downregu-

late Cell- Surface CCR5 and CD4. Curr Biol 

15:714-723).

Das virale Nef-Protein ist ein Schlüs-

selmolekül für HIV. Nef ist entscheidend 

für die Fähigkeit des Virus, sich im Körper 

auszubreiten und die Immunschwäche-

krankheit AIDS auszulösen.

Das Virus dockt an passenden Aufnah-

me-Rezeptoren auf der Zielzelle an, und 

dringt über diese in die Zelle ein.

HIV benötigt hierfür sowohl den Bin-

dungs-Rezeptor CD4 als auch einen zwei-

ten Ko-Rezeptor. Bekannt war, dass Nef in 

infizierten Zellen den CD4-Rezeptor von 

der Zelloberfläche entfernt.

Es wurde vermutet, dass hierüber die 

Superinfektion durch weitere Viren verhin-

dert und somit die Voraussetzung für eine 

ungestörte Virusvermehrung geschaffen 

wird.

Die Wissenschaftler konnten zeigen, 

dass durch Nef jedoch beide Rezeptoren, 

also CD4 und der Ko-Rezeptor, von der 

Zelloberfläche ins Innere der befallenen 

Zelle abtransportiert und dort abgebaut 

werden. Nef dirigiert zwei verschiedene 

Transportmaschinerien der Zelle, um dies 

zu erreichen. Nur so ist die infizierte Zelle 

vor einer Superinfektion optimal geschützt

Quelle: Universitätsklinikum Heidelberg

Fachnachrichten
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