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Die segmentale mediolytische Arterio-
pathie (SAM) wurde erstmals 1976 von
Slavin u. Gonzales-Vitale [14] anhand
von 3 Autopsiefillen beschrieben. Heute
ist sie definiert als eine nichtentziindliche
Arteriopathie, die eine Mediolyse adulter
Viszeralarterien verursacht [8]. Dieser ly-
tische Prozess fiihrt tiber einen segmenta-
len Verlust der Media zur Ausbildung ar-
terieller Gefaflwandliicken. Diese konnen
Ausgangspunkt von Aneurysmen und Ge-
falwandrupturen sein [8].

Die SMA wurde urspriinglich als eine
segmentale mediolytische Arteriitis be-
zeichnet [16]. Da entziindlichen Verinde-
rungen eigentlich immer fehlten, wurde
der Begriff der Arteriitis in einem Folge-
artikel, in dem Slavin, Cafferty und Cart-
wright 2 weitere Félle einer SMA vorstell-
ten, durch den Begriff ,,segmentale me-
diolytische Arteriopathie® bzw. ,,segmen-
tale arterielle Mediolyse® ersetzt [15]. Heu-
te ist der Begriff der mediolytischen Arte-
riitis obsolet.

Mehrheitlich wurde die SMA bisher
in Viszeral- (einschlieSlich Milz-, Leber-),
Nieren- sowie zerebralen Arterien beschrie-
ben. In der Mehrheit der Kasuistiken konn-
te die Diagnose oft erstim Rahmen der Au-
topsie gestellt werden — nach letaler abdo-
mineller oder zerebraler Blutung.

Morphologisch mit der SMA identische
Lasionen in Viszeral- und anderen musku-
laren Arterien wurden bereits 1949 von
Griinwald als arterielle Medianekrose fiir
Koronarien von Neugeborenen beschrie-
ben [3]. Als eine Variante der arteriellen
fibromuskuldren Dysplasie [12] wurde sie
erstmals von Lie u. Berg [11] dargestellt.
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Pulmonale segmentale
mediolytische Arteriopathie

In der englischsprachigen Literatur sind
bisher weniger als 40 Artikel publiziert, in
etwa 2/3 der Fille in Viszeralarterien und
in knapp 1/3 der Fille in zerebralen Arteri-
en. Bei diesen Fallzahlen sollte beriicksich-
tigt werden, dass es sich in einer Reihe frii-
herer Berichte tiber idiopathische oder iso-
lierte disseziierte Aneurysmen im Abdo-
men, den Koronarien und kraniellen Arte-
rien sowie anderen Organen um Komplika-
tion einer nicht erkannten mediolytischen
Arteriopathie handeln diirfte [15]. Zur pul-
monalen Manifestation gibt es nach unse-
rem Wissen erst einen Bericht [10].

Wir berichten {iber eine pulmonale
SMA bei einer 21-jéhrigen Patientin, bei
der die offene Lungenbiopsie den Befund
einer SMA erbrachte.

Fallbericht

Wir beschreiben den Fall einer 21-jahrigen
Patientin mit seit 2/2004 rezidivierenden
Hémoptysen, die im Ubrigen jedoch sub-
jektiv beschwerdefrei war. 2/2004 erfolg-
te der radiologische Nachweis eines Infil-
trates im linken Lungenunterlappen mit
spontaner vollstindiger Riickbildung. Ein
Alkohol-, Nikotin- oder Drogenkonsum
konnte ausgeschlossen werden.

Befunde bei Erstaufnahme

Bei stationdrer Aufnahme 2/2005 zeigte
sich eine asthenische Patientin (K6rper-
grofle 170 cm, 59 kg) ohne kardiopulmona-
le Dekompensationszeichen. Der Auskul-
tationsbefund tiber Herz und Lunge war
unauffillig. Laborchemisch fanden sich

— abgesehen von einer Leukozytose von
15,4/ml - keine Auffilligkeiten, insbeson-
dere unauftfillige ANA- und ANCA-Wer-
te. Auch im weiteren Verlauf waren samt-
liche routinemiflig erhobenen Parameter
unauffillig.

Bei der Bronchoskopie zeigten sich un-
auffillige endoskopische Verhiltnisse. Im
Bronchialsekret fand sich kein Nachweis
pathogener Mikroorganismen, insbeson-
dere kein Nachweis sdurefester Stabchen
(einschlief8Slich Mykobakterien-negativer
Kultur). Die Histologie der durchleuch-
tungsgestiitzten peripheren Zangenbiop-
sie des Infiltrates wies eine leichte granulo-
zytdre entziindliche Reaktion der Alveolar-
winde bei zarten Alveolarsepten ohne Zei-
chen fiir Malignitat oder Spezifitit nach.

Bei der Fragestellung einer Vaskulitis/
Immunvaskulitis erfolgte konsiliarisch eine
Nasenschleimhautbiopsie, die keine Befun-
de wie bei einem M. Wegner erbrachte.

Weiterer Verlauf

Eine erneute Aufnahme wegen Hamopty-
sen erfolgte 12 Wochen spiiter.

Diesmal zeigte sich in der Bildgebung
eine zystische Struktur im Segment 10
(S 10) der rechten Lunge, ohne Zeichen ei-
ner Entziindung der umgebenden Memb-
ran. Der Befund war luftgefiillt, passend
zu einem {iber den Bronchus entleerten
Sequester. In S 6 fand sich ein fliissigkeits-
gefiillter Herd (8 Abb. 1). Umgebend so-
wie wie im tibrigen Lungenparenchym wa-
ren keine Entziindungszeichen, insbeson-
dere keine Befunde vereinbar mit einem
M. Wegener nachweisbar.
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Eine Probenentnahme mittels Broncho-

skopie in starrer Technik offenbarte einzel-
ne blande Defekte, die von einem schma-
len Blut- und Fibrinsaum begrenzt wur-
den. Verénderungen im Sinne einer An-
giodysplasie konnten nicht nachgewiesen
werden. Unter der Fragestellung einer Ge-
falerkrankung, insbesondere einer Au-
toimmunvaskulitis, wurde die Resektion
eines der beiden Herde durchgefiihrt.

Pathomorphologie

Das bis knapp 3 cm messende Resektat
zeigt auf der Schnittfliche ein bis zu 1,5 cm
durchmessendes Himatom (@B Abb. 2),
das am Rand in Organisation befindlich
ist. Im angrenzenden Lungengewebe sind
intraalveoldr Erythrozyten nachzuweisen.
Am Rand befindet sich eine mittelgrofie
Arterie mit segmentaler hochgradiger Ge-
filwandausdiinnung mit Fehlen der Inti-
ma und innerer Anteile der Media. Des
Weiteren ist eine segmental in der Zirkum-
ferenz zerstérte Wandung einer kleinen
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Abb.3 <« Kleine Pulmonal-
arterie mit segmentaler
Mediolyse (-») sowie um-
schriebener ZerreiBung
(*) der lytisch ausgediinn-
ten GefaBwand

Arterie mit auch hier fokaler Mediolyse
zu finden (B Abb. 3). Hier ist bereits eine
Granulationsgewebebildung mit reakti-
vem lockerem Entziindungsinfiltrat nach-
zuweisen. Im Ubrigen sind keine entziind-
lichen Verdnderungen in den GefifSwin-
den zu sehen, ebenso keine im angrenzen-
den Lungengewebe.

Diskussion

Pulmonale SMA

Eine pulmonale SMA ist eine Raritit. 1996
publizierte Lie [10] den ersten Fall einer
pulmonalen SMA bei einem 69 Jahre al-
ten Mann, der mit seit 3 Tagen zunehmen-
der Luftnot und Thoraxschmerzen statio-
nir aufgenommen wurde und am Tag der
Aufnahme eine Synkope erlitt. Die Ront-
genthoraxaufnahme zeigte eine komplet-
te Verschattung der linken Lunge. Der
Patient verstarb 8 Stunden nach Aufnah-
me, ohne dass eine Arbeitshypothese fiir
seine respiratorische Insuffizienz erstellt

Abb.2 A GroBschnittpraparat des intrapulmonalen Hamatoms oh-
ne Entziindungszeichen

worden war. Lie [10] wies im Rahmen der
Autopsie einen ausgedehnten Hiamatotho-
rax infolge massiver Lungenblutung bei
streng linksseitiger Ruptur mittelgrofier
und kleiner Arterien nach.

Im Gegensatz dazu handelt es sich bei
dem hier vorgestellten Fall - dem bisher
zweiten Bericht einer pulmonalen SMA -
um eine junge Frau mit rechtsseitiger Rup-
tur vor allem kleiner Arterien und daraus
resultierender einseitiger Lungenblutungs-
symptomatik. Retrospektiv muss allerdings
bei der Patientin auch das im Vorjahr ra-
diologisch im Rahmen der Himoptysenab-
kldrung nachgewiesene Infiltrat in der lin-
ken Lunge als eine GefifSruptur gewertet
werden. Wie bei dem von Lie beschriebe-
nen Patienten waren auch hier keine weite-
ren Kklinischen oder morphologischen pa-
thologischen Befunde zu erheben.

Epidemiologie

Die SMA, die beide Geschlechter etwa
gleich haufig betrifft, ist fiir alle Altersgrup-
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pen beschrieben [15]. Fiir die abdominelle
SMA wird ein Patientenalter zwischen 39
und 87 Jahren (Durchschnittsalter: 64 Jah-
re) [17] bzw. 49-87 Jahre (Durchschnitts-
alter: 69 Jahre) [16] angegeben. Die zere-
brale SMA ist bisher mehrheitlich bei jiin-
geren Patienten berichtet. Dies mag aller-
dings daran liegen, dass die Ursache eines
Hirninsults bei diesen Patienten in der Re-
gel diagnostisch intensiver abgeklart wird
als bei Patienten in hoherem Lebensalter.
Die SMA epikardialer Koronararterien ist
bisher nur bei Neugeborenen und einem
24-jahrigen Mann beschrieben [3, 4].

Klinik

Da die SMA selten ist, diirften ihre klini-
schen Charakteristika bisher erst unvoll-
stdndig beschrieben sein.

Bei der von Lie [10] beschriebenen pul-
monalen SMA lagen ausschlief3lich Lun-
genblutungen vor. Die hier vorgestellte
Patientin fiel mit Himoptysen und radio-
logisch als Einschmelzungen bewerteten
Rundherden auf. Weitere klinische oder la-
borchemische Auffilligkeiten waren auch
hier nicht nachweisbar.

Klinisches Leitsymptom der besonders
jlingere Patienten betreffenden zerebralen
SMA ist der plotzliche zerebrale Insult.
Als einziges mehr oder weniger konstan-
tes Prodromalsyndrom wird ein heftiger,
12-48 Stunden vor dem Ereignis auftreten-
der Kopfschmerz angegeben.

Die klinischen Symptome der abdo-
minellen SMA hingen von der Gefif3gro-
e ab [8]. Bei Ruptur mittelgrofler oder
grofler Gefifle werden dumpfe abdomi-
nelle Schmerzen, abdominelles Vollege-
fihl bis hin zu Zeichen eines abdominel-
len Notfalls mit rasant abfallendem Héma-
tokrit und Ubergang in einen hypovoldmi-
schen Schock angegeben. Bei Beteiligung
kleiner Arterien und/oder Arteriolen wer-
den - bedingt durch die lokale Zirkulati-
onsbehinderung infolge thrombotischer
Verschliisse oder medialer Dissektionen
- Symptome einer ischdmischen Darm-
erkrankung mit Hdmokkult-positivem
Stuhl und Ileus beschrieben. Sind Arterio-
len des Pankreas oder der Niere betroffen,
finden sich klinische Befunde eines Or-
ganinfarktes [14].

Bei SMA in epikardialen Koronarien
von Neugeborenen oder kleinen Kindern
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Pulmonale segmentale mediolytische Arteriopathie

Zusammenfassung

Die segmentale mediolytische Arteriopa-
thie (SMA) ist definiert als eine nichtent-
ziindliche Arteriopathie mit segmentalem
Verlust der Media und konsekutiver Ausbil-
dung arterieller GefaBwandliicken. In den
weniger als 40 bisher publizierten Berich-
ten ist die viszerale SMA am h&ufigsten be-
schrieben, mit groBem Abstand gefolgt
von der zerebralen SMA. Zu einer pulmo-
nalen Lokalisation existiert bisher erst ein
Fallbericht.

Wir berichten (iber eine pulmonale
SMA einer 21-jahrigen Patientin, die mit re-
zidivierenden Hamoptysen, im Ubrigen je-
doch subjektivem Wohlbefinden stationar
aufgenommen wurde. Das Blutbild war un-
aufféllig, insbesondere ohne laborchemi-
sche Hinweise auf eine Vaskulitis. In der
Computertomographie fanden sich in der

rechten Lunge 2 als Einschmelzungen inter-
pretierte Herde. Weitere pathologische Be-
funde waren - auch in Bronchoskopie und
Tuberkulosediagnostik — nicht zu erheben.
Die mittels diagnostischer Thorakotomie
gewonnenen histologischen Préparate er-
brachten die Diagnose einer SMA ohne Hin-
weise fiir eine Vaskulitis.

Die Atiologie dieser Erkrankung ist un-
bekannt. Neben der Hypothese einer Ge-
faBlasion infolge akutem Vasospasmus ist
zu diskutieren, ob die SMA als Vorlaufer-
bzw. Sonderform der fibromuskularen Dys-
plasie und damit als eine Entwicklungsan-
omalie anzusehen ist.

Schliisselworter
Mediolytische Arteriopathie - Lunge -
Aneurysma - Himoptyse

Pulmonary segmental mediolytic arteriopathy

Abstract
Segmental mediolytic arteriopathy (SMA)
is defined as non-inflammatory arteriopa-
thy with mediolysis due to segmental loss
of media and consecutive formation of vas-
cular gaps. Up to now, less than 40 cases
of visceral and cerebral SMA and, to our
knowledge, only one case of pulmonary
SMA have been reported.

We present the history of a 21 year
old female patient, admitted to hospital
with hemoptysis, but without other symp-
toms. Apart from two lesions in the sixth
and tenth pulmonary segment, document-
ed by CT and interpreted as colliquations,
there were no other clinical and laborato-

ry findings. Repeated bronchoscopy sup-
plied no further information. Histomorphol-
ogy of the resected lesion revealed SMA
without evidence of vasculitis. Wegener’s
disease could be excluded. The aetiology
of the disease is still unknown. Acute vaso-
spasm (due to inappropriate reactions to
catecholamine or endothelial dysfunction),
as well as SMA as a precursor or subtype of
fibromuscular dysplasia, are two theories
still under discussion.

Keywords

Mediolytic arteriopathy - Lung -
Aneurysm - Hemoptysis
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ist von klinischen Zeichen einer kardia-
len Ischdmie auszugehen [16], ein akuter
Herztod infolge Myokardinfarkt bei SMA
einer epikardialen Koronararterie ist be-
schrieben [11].

Diagnostik

Die Angiographie erlaubt die Darstellung

der aneurysmatischen Gefdflwandaussa-
ckungen. Laborchemische Befunde sind -
unter der Voraussetzung fehlender Begleit-
erkrankungen - unauffillig, insbesondere

gibt es keine Hinweise auf eine Vaskulitis.
Bei abdomineller GeféfSruptur zeigen CT-
Bilder oft abdominelle Fliissigkeitsspiegel,
Angiogramme eine arterielle Blutung.

Atiologie

Die Atiologie der SMA ist bisher unklar.
Die Erstbschreiber vermuteten als Ursa-
che einen Autoimmunprozess [14]. Dazu
passend wiesen Juvonen et al. [7] Im-
munglobuline, Fibrinogen, Komplement
C3a und Faktor VIII in SMA-Wand nach.
Bei inkonstanter Assoziation mit einer Ent-
ziindung der betroffenen Arterien, nicht-
systemischer Natur der arteriellen Lisio-
nen, Fehlen einer Priferenz fiir Verzwei-
gungsstellen, generellem Fehlen klinischer
und laborchemischer Hinweise einer Vas-
kulitis und Auftreten iiberwiegend nach
hypoxischen Zustinden wurde diese Hy-
pothese jedoch verlassen [16].

Da gegen eine vererbte Gefiflanoma-
lie das Fehlen genetischer Erkrankungen
(z. B. Marfan-Syndrom, Homozystinurie)
und das lokal begrenzte Auftreten im arte-
riellen System spricht [15], werden heute
2 Konzepte kontrovers diskutiert:

== SMA als Variante der fibromusku-
ldren Dysplasie, d. h. einer Entwick-
lungsanomalie [9],

== SMA als umschriebene, vasospastisch
bedingte akute Gefifiwandlasion [16].

Nach der zuletzt genannten Hypothese
wire die SMA ein klar definierter Krank-
heitsprozess mit voraussagbarem klini-
schen Bild und pathomorphologischen Be-
fund einer akuter Mediolyse [16]. Der Va-
sospasmus wird dabei auf eine unangemes-
sene Reaktion auf erh6hte Katecholamin-
werte oder Gabe exogener Vasopressoren

156 | Der Pathologe 2 - 2006

zurtickgefiihrt [16]. Tatséchlich zeigen va-
sospastische Gefiflldsionen, wie man sie
z. B. bei maligner Hypertonie findet, Merk-
male der SMA (Fibrin, intramurale und
periadventitielle Erythrozytenablagerun-
gen, in einigen Fillen Medianekrose). Ex-
perimentell in Arterien appliziertes Nore-
pinephrin bewirkt ultrastrukturell eine der
SMA sehr dhnliche zytoplasmatische Glatt-
muskelzellvakuolisierung [16]. In situ tritt
eine der SMA vergleichbare Mediolyse in
Arterien auf, die vermehrt gegeniiber Ka-
techolaminen exponiert sind (z. B. Vakuo-
lisierung und Mediolyse uteriner Arterien
in Uteri mit Placenta accreta nach Gabe
potenter Vasopressoren — einschlief3lich
Oxytozin, Pitressin, Methergine und Pros-
taglandin Faa) [16].

Bereits 1949 assoziierte Griinewald [4]
die SMA in epikardialen Koronargefifien
bei Neugeborenen mit Hypoxie bzw. As-
phyxie infolge intrauteriner oder postpar-
taler Stresssituation. Auch de Sa [3] fithrte
die koronararterielle SMA bei Neonaten
auf eine Katecholamin-induzierte Hyper-
tonie zurtick. Allerdings wurde von Grii-
newald [4] und de Sa [3] nicht beriicksich-
tigt, dass hohe Katecholaminwerte unter
der Geburt physiologisch sind und so gut
wie nie von spastischen Gefiflldsionen
begleitet werden. Dariiber hinaus waren
alle von Slavin et al. [16] postmortal unter-
suchten Katecholaminserumwerte nicht
erhoht.

Bisher nicht widerlegt ist die Hypothe-
se, dass der zu SMA fithrende Vasospas-
mus durch eine Dysfunktion des endo-
thelialen parakrinen Systems verursacht
wird [16]. Mit der regionalen Selektivitit
der endothelialen Antwort auf bestimmte
Stimuli ist die Beschrankung der SMA auf
einzelne arterielle Betten erklérlich [3, 5],
allerdings nicht der oft isolierte Befall ei-
nes Gefifles.

Die Hypothese, dass SMA auf einen
Hypoperfusionsschaden zuriickzufiih-
ren ist, ist unwahrscheinlich, da SMA in
Organsegmenten auftreten kann, die we-
der ischamische Veranderungen noch In-
farkte aufweisen. Des Weiteren ist die seg-
mentale Verteilung der SMA nicht mit ei-
nem diffusen ischamischen Schaden ver-
einbar. Ischamisch verursachte Schiden
in glatten Muskelzellen entsprechen eher
koagulativen Nekrosen und keiner Me-
diolyse.

Form der fibromuskularen
Dysplasie?

Die von Lie [10] erstmals formulierte
Theorie der SMA als einer Variante der ar-
teriellen fibromuskuldren Dysplasie, also
einer nichthereditaren Entwicklungsan-
omalie, beruht darauf, dass die von ihm
initial als fibromuskuldre Lasion beschrie-
bene Veridnderung die typischen Merkma-
le der SMA zeigte. Das Auftreten der SMA
bei Patienten jeden Alters, einschlieSlich
junger Erwachsener, Kindern, Neugebore-
nen und Totgeburten [3, 4, 11, 16] stiitzt die-
se Hypothese.

Slavin et al. [16] widersprachen dieser
Hypothese, weil

1. die initiale Morphologie der SMA
morphologisch keine Ahnlichkeit mit
der klassischen Beschreibung der ver-
schiedenen fibromuskuldren Dyspla-
sieformen trégt [10],

2. die fibromuskulére Dysplasie eine
rein morphologische Beschreibung
sei, die verschiedene histologisch un-
terschiedliche Entititen umfasst.

Zum ersteren Argument ist anzufiigen,
dass die jetzige Bezeichnung ebenfalls be-
schreibend den segmentalen Charakter
der medialen Glattmuskelzytolyse (medio-
lytisch) dieser arteriellen Erkrankung (Ar-
teriopathie) charakterisiert [10].

In einer Artikeliiberschrift nennen Sla-
vinetal. [16] SMA allerdings einen ,,Vorldu-
fer” der fibromuskuldren Dysplasie. Hier-
zu passt, dass es verschiedene klinisch sig-
nifikante Unterschiede zwischen der SMA
und der klassischen fibromuskuldren Dys-
plasie gibt. So tritt die SMA etwa 6-mal
hiufiger in Asten der oberen und unteren
mesenterialen Arterien auf als in Nieren-
und Karotisgefifien, wahrend das Umge-
kehrte bei der klassischen Variante der fi-
bromuskuldren Dysplasie der Fall ist [9,
16]. Arterielle mediale Dissektion, Aneu-
rysmabildung und Ruptur und die daraus
resultierende viszerale Blutung und Infar-
zierung treten ebenfalls wesentlich héufi-
ger bei SMA als bei den klassischen Varian-
ten der fibromuskuldren Dysplasie auf.

Bisher noch nicht abschlieffend ge-
klart ist die Frage, ob die SMA den dege-
nerativen Mediaerkrankungen der arte-
riellen Gefafle zuzurechnen sind, die als



Medianekrosis Erdheim Gsell oder als
mukoide Mediadegeneration der Aorta
bekannt sind, an den Arterien des musku-
laren Bautyps aber bisher wenig beobach-
tet wurden.

Pathogenese

Die formale Pathogenese der SMA ist bis
heute unbekannt. Offenbar entwickelt
sich zundchst in den glatten Muskelzellen
ein Netzwerk aus Vakuolen. Wenn diese
Vakuolen und die Zellmembran zerreiflen,
tritt der fliissige Inhalt aus, und es kommt
iiber diese Mediolyse zur segmentalen Ge-
falwandausdiinnung, bei der oft nur noch
die Adventitia intakt bleibt [15].

Lokalisation

Bisher am besten beschrieben ist die SMA
der abdominellen Gefif3e [16, 17]. Hier
sind die zoliakalen Arteriendste mit 60%
am hiufigsten betroffen, gefolgt von As-
ten der A. mesenterica superior (17%),
Nierenarterienisten (14%) und Asten der
A. mesenterica inferior (9%) [16]. Neben
groflen Muskelgefif3asten sind SMA-Be-
funde auch fur kleinere serosale, subsero-
sale und intramurale Arterien des Intes-
tinaltraktes und intrapankreatischen und
intrahepatischen Arterien sowie Arterio-
len beschrieben [16]. Die SMA kann dabei
auf ein oder mehrere Segmente einer ein-
zigen Arterie beschrinkt sein oder mehre-
re Arterien betreffen.

Makroskopie

Die Gefifiwandliicken kénnen zu aneu-
rysmatischen Gefiflwandaussackungen
fihren, mit in der Gefalaufsicht ggf. an
Polyarteriitis nodosa erinnernden, wenn
auch quantitativ geringer ausgeprégten
perlschnurartigen Gefiflwandaussackun-
gen.

Histologie

Es kommt durch die Mediolyse zur Erosi-
on der muskuldren Media bis hinab zur La-
mina elastica externa [10] mit fokaler Zer-
storung der Elastica interna und der darii-
ber liegenden Intima. Daneben ist eine
Kontraktion glatter Muskelzellen mit fein-
granuldr bis verwaschenem eosinophilen

Zytoplasma und Kernpyknose mikrosko-
pisch nachweisbar [14].

Die Lasion wird begleitet von der Ab-
lagerungen fibrinosen Materials entlang
der Media-Adventia-Ubergangszone und
Auffullung der durch lysierte Muskelfa-
sern entstandenen Liicken durch Fibrin,
Erythrozyten und Granulationsgewebe.
Letzteres kann das Bild einer nekrotisie-
renden Arteriitis vortduschen. Konsekuti-
ve Thrombosen konnen sich intraluminal
ausbilden, neben disseziierenden Himato-
men und Aneurysmen.

Entziindliche Wandinfiltrate fehlen.
Geringe Lymphozyteninfiltrate konnen je-
doch bei Thrombosen und intramuralen
Hédmatomen als so genannte reaktive se-
kundére Entziindung auftreten.

Differenzialdiagnose

Differenzialdiagnostisch auszuschlieflen
sind in erster Linie verschiedene Formen
der nekrotisierenden Arteriitis mit fibrino-
iden Nekrosen, Thrombose und entziind-
lichem Exsudat, das meist pleomorph ist
und in der Regel in der Arterieninnenwand
beginnt [15]. Diese Lasionen miinden in ei-
ner intimalen Vernarbung und konsekuti-
ven luminalen Stenosierung [14].

Da sich bei der SMA als Folge des Wand-
defekts Mikrosaneurysmen bilden, kann
die SMA angiographisch und makrosko-
pisch als Polyarteriitis nodosa fehldiagnos-
tiziert werden [6]. Histologisch ist jedoch
nachweisbar, dass die SMA im Bereich der
dufleren Media beginnt und lytischer Na-
tur ist, mit nur wenigen oder gar keinen
Entziindungszeichen [14]. Patienten mit ei-
ner (symptomatischen) systemischen Vasku-
litis zeigen stets eine beschleunigte Blutsen-
kungsgeschwindigkeit oder erhohtes Aku-
te-Phase-Protein (CRP), moglicherweise
antineutrophile zytoplasmatische Antikor-
per, klinische Zeichen einer Mononeuri-
tis multiplex und eine Muskel- und/oder
Hautbeteiligungen, die bei Biopsie die Di-
agnose einer Vaskulitis erlaubt.

Bei der differenzialdiagnostisch eben-
falls zu erwdgenden zystischen Media-
nekrose sind die Vakuolen extrazelluldrer
saurer Mukopolysaccharide in der Media
lokalisiert, wihrend die Vakuolen bei der
SMA im Zytoplasma der glatten Muskel-
zellen liegen und sich nur schwach, wenn
tiberhaupt mit Alcianblau anfirben [14].

Die zystische adventitielle arterielle Er-
krankung umfasst die Arterien der Extre-
mitéten [14]. Sie tritt typischerweise (aber
nicht immer) bei erwachsenen Ménnern
in der 3. oder 4. Lebensdekade auf und ist
durch Zysten saurer Mukopolysaccharide
in der Adventitia charakterisiert, die die
Media und Intima komprimieren [14]. Da-
riiber hinaus ist eine Manifestation der in
jedem Lebensalter auftretenden SMA in
Extremitétenarterien bisher nicht beschrie-
ben [14]. Des Weiteren ist der Inhalt der
Mediavakuolen nicht Alcianblau-positiv,
die Media lysiert und nicht komprimiert.

Die SMA sollte differenzialdiagnos-
tisch des Weiteren abgegrenzt werden von
traumatischen Gefdiflisionen.

Komplikation

Eine Ruptur der arteriellen GefafSwand-
defekte verursacht die symptomatischen
- nach den bisher beschriebenen Fillen oft
letalen — Blutungen oder Organinfarkte.

Therapie

Die korrekte Behandlung der SMA und ih-
rer Komplikationen besteht in einer zeit-
gerechten chirurgischen Resektion ein-
zelner (aneurysmatischer) Gefilwandld-
sionen, insbesondere in Milzarterien mit
einem Durchmesser von >2,5 cm [2, 10].
Daneben stellen GefifSinterventionen wie
die Coil-Embolisation - bisher beschrie-
ben fiir eine hepatische SMA [13] — oder
Stent grafts Therapieoptionen dar.

Fazit fiir die Praxis

Die SMA ist eine bisher vermutlich zu sel-
ten diagnostizierte arterielle Vaskulopa-
thie, deren Diagnose nur histopatholo-
gisch gestellt werden kann. Wahrend Kli-
niker und Radiologen diese Diagnose als
Differenzialdiagnose einer nekrotisieren-
den Vaskaulitis beriicksichtigen sollten,
sollte der Pathologe die SMA dann diffe-
renzialdiagnostisch erwdgen, wenn es
sich um parenchymale Einblutungen auf-
grund einer GefaBruptur ohne Zeichen ei-
ner Vaskulitis oder Hinweise auf ein Trau-
ma handelt.
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Wie HIV infizierte Zellen vor wei-
teren Erregern schiitzt

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 fiir Virologie des Univer-
sitatsklinikums 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” verdffent-
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 Schliis-
selmolekdil fiir HIV. Nef ist entscheidend
fiir die Fahigkeit des Virus, sich im Kérper
auszubreiten und die Immunschwache-
krankheit AIDS auszuldsen.

Das Virus dockt an passenden Aufnah-
me-Rezeptoren auf der Zielzelle an, und
dringt tiber diese in die Zelle ein.

HIV benétigt hierfiir 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 Zelloberflache entfernt.

Es wurde vermutet, dass hiertiber die
Superinfektion durch weitere Viren verhin-
dert und somit die Voraussetzung fiir eine
ungestorte Virusvermehrung geschaffen
wird.

Die Wissenschaftler konnten zeigen,
dass durch Nef jedoch beide Rezeptoren,
also CD4 und der Ko-Rezeptor, von der
Zelloberflache 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 geschiitzt

Quelle: Universitdtsklinikum Heidelberg



