
Z. Rheumatol. 2005 · 65:520–526

DOI 10.1007/s00393-005-0023-2

Online publiziert: 21. März 2006

© Springer Medizin Verlag 2006

S. Simon1 · G. Schittko1 · H. Bösenberg2 · K. Holl-Ulrich3 · M. Schwarz-Eywill1

1 Medizinische Klinik, Evangelisches Krankenhaus, Oldenburg
2 Institut für Radiologie und Neuroradiologie, Evangelisches Krankenhaus, Oldenburg
3 Referenzzentrum für Vaskulitis-Diagnostik am Institut für Pathologie 

des Universitätsklinikums Schleswig-Holstein, Lübeck

Fulminanter Verlauf einer 
Takayasu-Arteriitis und 
seltener mesenterialer 
Gefäßbefall

Kasuistiken

Kasuistik

Anamnese

Eine 45-jährige Patientin stellte sich mit 

seit 7 Monaten zunehmender Müdig-

keit, subfebrilen Temperaturen und Ge-

wichtsverlust von 10 kg erstmalig in un-

serer Klinik vor. Es traten belastungsab-

hängige Muskelschmerzen, insbesondere 

im Bereich der proximalen Extremitäten 

hinzu. Relevante Vorerkrankungen be-

standen nicht. Die Patientin war Rauche-

rin und ihr Bruder war 6 Jahre zuvor an 

einem M. Hodgkin verstorben.

Die klinische Untersuchung konnte 

keine pathologischen Befunde erheben. 

Der Pulsstatus war unauffällig. Seiten-

differente Blutdruckwerte konnten nicht 

festgestellt werden.

In der Laborchemie zeigte sich eine 

leichte mikrozytäre Anämie und Throm-

bozytose, eine deutlich erhöhte BSG auf 

82 mm (in der 1. Stunde) und ein leicht er-

höhtes CRP. Die daraufhin durchgeführ-

te weitere Diagnostik (Röntgenthorax, 

Mammographie, kranielle CT, KM-Punk-

tion, Sono-Abdomen, EKG, Echokardio-

graphie/TEE, Gastroskopie, Koloskopie) 

ergab ausschließlich Normalbefunde. Die 

gesamte Antikörperdiagnostik, insbeson-

dere ANA, ANCA, C3, C4 und RF war oh-

ne pathologischen Befund.

Mittels der Doppler-Duplex-Sonogra-

phie konnten keine Veränderungen der 

peripheren Gefäße nachgewiesen wer-

den. Zur Komplettierung der Diagnostik 

führten wir eine CT des Abdomens durch: 

Hier zeigte sich überraschenderweise eine 

zirkuläre Wandverdickung der Aorta ab-

dominalis (. Abb. 1). Für die Differen-

zialdiagnosen Syphilis oder Mykose lagen 

keine Hinweise vor.

Wir stellten aufgrund des CT-Befundes 

die Verdachtsdiagnose einer atypischen 

Takayasu-Arteriitis (TA). Unter der Gabe 

von 30 mg/Tag Prednisolon bildeten sich 

die Beschwerden innerhalb von 48 Stun-

den vollständig zurück.

Drei Monate später, beim zweiten stati-

onären Aufenthalt, klagte die Patientin un-

ter einer Prednisolondosis von 20 mg/Tag

über ein zunehmendes nahrungsunab-

hängiges, pulssynchrones, epigastrisches 

Druckgefühl sowie erneut polymyalgische 

Schmerzen im Bereich der Oberarme/

-schenkel.

Klinischer Untersuchungsbefund

45-jährige Patientin in gutem allgemeinem 

Körperzustand (BMI 23) mit unauffäl-

ligem Herz- und Lungenbefund. Keine 

abgeschwächten, fehlenden oder seiten-

differenten Pulse, RR beidseits normoton. 

Epigastrisch konnte ein kräftiges, arteriel-

les, pulssynchrones Geräusch auskultiert 

werden. Es zeigte sich ein epigastrischer 

Druckschmerz bei weichen Bauchdecken 

und lebhaften Darmgeräuschen. Der neu-

rologische Status sowie die Untersuchung 

der Extremitäten waren unauffällig. Keine 

druckschmerzhaften oder prominenten 

Aa. temporales tastbar.

Laborbefunde (Normwerte 
in Klammern)

BSG 18 (<10), Leukozytose von 12,6/nl 

(4–10) unter Steroidtherapie.

Hb, MCV, Thrombozyten lagen im 

Normbereich. Im Verlauf kam es zu einem 

Anstieg der BSG auf 80, danach rückläu-

fig auf 30–40. Das CRP lag zwischen 0,3 

und 15,1 mg/dl (0–1 mg/dl).

Abb. 1 8  CT des oberen Abdomens der Pati-
entin: Man erkennt die verdickte Aortenwand 
als Hinweis auf eine Aortitis. (Mit freundlicher 
Genehmigung des Instituts für Radiologie und 
Neuroradiologie, Ev. Krankenhaus Oldenburg, 
Chefarzt Dr. Fahrendorf)
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Apparative Diagnostik

MR-Angiographie. Hochgradige Steno-

sierungen des Truncus coeliacus (Tc) im 

Abgangsbereich (. Abb. 2), hochgradi-

ge Stenosen der A. mesenterica superior 

(Ams) im Bereich der Aufteilung.

Konventionelle Angiographie. In der 

konventionellen Angiographie zeigen sich 

proximale Astverschlüsse der A. mesente-

rica superior zum Ileum ziehend, hier re-

trograde Versorgung über die Riolan-Anas-

tomose der mäßig betroffenen A. mesen-

terica inferior (Ami) mit insgesamt spär-

licher Vaskularisierung der rechten Hemi-

kolons (. Abb. 3). Konturunregelmäßig-

keiten der Aorta abdominalis, keine Ge-

fäßalterationen im Bereich der supraaor-

talen Gefäße und der Nierenarterien. Wei-

tere Stenosierungen: A. lienalis, Aa. ilia-

cae interna/externa, Aa. tibiales anterior 

und posterior, Aa. fibulares.

Dopplersonographie. Dopplersonogra-

phischer Nachweis der kurzstreckigen Ste-

nose des Truncus coeliacus mit erhöhter 

Strömungsgeschwindigkeit von maximal 

5 m/s. A. mesenterica superior nach etwa 

3,5 cm nicht mehr sicher darstellbar mit 

Farbumschlag als Hinweis auf eine hö-

hergradige Stenose (. Abb. 4).

Computertomographie. Bei einer Kon-

troll-CT des Abdomens konnte die vor-

mals beschriebene Wandverdickung der 

Aorta abdominalis nicht mehr nachge-

wiesen werden. Es zeigte sich nun eine 

mäßiggradige Wandverdickung einer Ile-

umschlinge als Hinweis auf eine mögliche 

Durchblutungsstörung.

Therapie und Verlauf

Die oben genannte Gefäßdiagnostik si-

cherte die anfängliche Verdachtsdiagnose: 

Takayasu-Arteriitis mit seltenem mesen-

terialen Befall und einer Angina abdomi-

nalis aufgrund der hochgradigen Steno-

sierungen des Truncus coeliacus und der 

A. mesenterica superior.

Wir intensivierten daraufhin die The-

rapie in Form von hochdosierten Steroi-

den (75 mg/Tag Prednisolon) und leite-

ten eine Cyklophosphamid-Dauerthe-

rapie nach dem FAUCI-Schema ein. Im 

Verlauf kam es intermittierend zu starken 

abdominellen Beschwerden im Sinne ei-

ner Angina abdominalis. Klinisch impo-

nierte das Bild als rezidivierender Subile-

us bis Ileus. In Anbetracht der multiplen 

Gefäßstenosen bestand nach interdiszip-

linären Konsultationen keine Möglich-

keit einer erfolgversprechenden Revas-

kularisation z. B. mittels Dilatation und 

Stent implantation. Die Patientin war in-

zwischen fast vollständig bettlägerig, da 

Bewegung die Abdominalschmerzen ver-

schlimmerte. Eine orale Kostaufnahme 

war nur sporadisch möglich. Der Allge-

meinzustand der Patientin verschlechterte 

sich täglich und war trotz parenteraler Er-

nährung katabol.

Da es im Verlauf auch unter Cyklo-

phosphamid-Dauertherapie zu keiner 

Besserung kam, stellten wir die Patientin 

zur Einleitung einer Off-Label-Behand-

lung mit Etanacerpt im Vaskulitis-Zen-

trum Bad Bramstedt (Direktor: Prof. Dr. 

W. L. Gross) vor. Neben der Anti-TNF-

Therapie erhielt die Patientin 60 mg/Tag 

Prednisolon und 20 mg/Woche MTX. 

Darunter trat ein akutes Abdomen auf, 

sodass die Patientin laparotomiert wer-

den musste. Hier zeigte sich eine Total-

gangrän des gesamten Jejunums/Ileums 

und des rechten Kolonanteils (Stromge-

biet der A. mesenterica superior). Es wur-

de eine komplette Resektion des Dünn-

darms und eine erweiterte Hemikolekto-

mie rechts vorgenommen.

Die histologische Untersuchung des 

Resektates zeigte eine ausgedehnte ulze-

rierende und gangränöse Enteritis und 

Kolitis, passend zu einer ischämischen 

Schädigung. An den Mesenterialarterien 

fand sich eine hochgradige Intimahyper-

plasie und -fibrose mit hochgradiger Lu-

menstenose, vereinbar mit Residuen einer 

abgelaufenen Arteriitis. Eine aktive Arte-

riitis bestand nicht. Ebenso waren Venen 

und Kapillaren nicht alteriert.

Im weiteren komplikationsreichen 

Verlauf entwickelte sich u. a. eine Sepsis 

und Pneumonie mit respiratorischer In-

suffizienz, sodass die Patientin maschi-

nell beatmet werden musste. Zur immun-

suppressiven Therapie wurde 30 mg/Tag 

Prednisolon eingesetzt.

Als die Patientin nach 10 Wochen wie-

der in unsere Abteilung zurückverlegt 

wurde, war sie weiterhin vollständig bett-

Abb. 2 8  MR-Angiographie der abdominellen 
Aorta. Hochgradige Stenose des Truncus coelia-
cus im Abgangsbereich sowie der A. mesenteria 
superior im Bereich der Aufteilung. (Mit freund-
licher Genehmigung des Instituts für Radiologie 
und Neuroradiologie, Ev. Krankenhaus Olden-
burg, Chefarzt Dr. Fahrendorf)

Abb. 3 8  Konventionelle Angiographie der 
Mesenterialgefäße. Mehrere höhergradige Ste-
nosen im Verlauf der A. mesenterica superior 
und proximale Astverschlüsse der Gefäße, wel-
che das rechte Kolon und Ileum sowie Anteile 
des Jejunum versorgen (zur besseren Darstel-
lung wurde die A. mesenterica superior durch 
entsprechende Maskensubstraktion weiß her-
vorgehoben). (Mit freundlicher Genehmigung 
des Instituts für Radiologie und Neuroradiolo-
gie, Ev. Krankenhaus Oldenburg, Chefarzt Dr. 
Fahrendorf)

Abb. 4 8  Dopplersonographie der Abdomi-
nalgefäße. Kurzstreckige Stenose im Abgangs-
bereich des Truncus coeliacus mit maximaler 
(5 m/s) und minimaler Strömungsgeschwindig-
keit (2 m/s)
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lägerig mit einer Kachexie und ausge-

prägter Muskelatrophie (BMI 18). Die At-

mung erfolgte über eine Trachealkanüle. 

Im EKG zeigten sich erstmals terminale 

T-Negativierungen über der Vorderwand 

und in der Echokardiographie eine Hy-

pokinesie des Septums, sodass wir trotz 

normwertiger Herzenzyme eine Mitbetei-

ligung der Herzkranzgefäße annahmen. 

Es wurde ein Ernährungsplan zur total-

parenteralen Ernährung (TPE) entwi-

ckelt und die häusliche Versorgung vorbe-

reitet. Zum Ende des Aufenthaltes konn-

te die Patientin mit einer Gehhilfe aus ei-

gener Kraft über den Stationsflur laufen. 

Sie erhielt 15 mg/Tag Prednisolon, und in 

Anbetracht der Gesamtsituation entschie-

den wir uns gegen eine andere Form der 

Immunsuppression. Nach einer Stabilisie-

rungsphase von etwa 3 Monaten war die 

Möglichkeit einer Dünndarmtransplanta-

tion angedacht.

10 Monate nach Erstdiagnosestellung 

und nach 7-monatiger stationärer Be-

handlung konnte die Patientin entlassen 

werden. Zwei Monate später trat eine Por-

tinfektion mit Sepsis auf, und die Patien-

tin kam im somnolenten und exsikkierten 

Zustand zur Wiederaufnahme. Es konnte 

noch für 3 Wochen eine leichte Stabilisie-

rung erreicht werden, jedoch zeigte sich 

eine zunehmende Desorientierung und 

sinkende Widerstandskraft. Nach einem 

20-monatigen Krankheitsverlauf verstarb 

die Patientin im Rahmen eines Multior-

ganversagens bei Candidasepsis.

Diskussion

Takayasu-Arteriitis

Die Takayasu-Arteriitis ist eine chro-

nische, systemische Entzündung im 

Sinne einer Großgefäßvaskulitis der Aor-

ta und ihrer großen Äste, vorwiegend der 

A. subclavia und der supraaortalen Ge-

fäße. Frauen sind von dieser Erkrankung 

in einem Verhältnis 8:1 häufiger betroffen 

als Männer. Das Alter zu Beginn der Er-

krankung liegt zwischen 20 und 40 Jah-

ren, etwa 13 der Patienten sind älter als 

40 Jahre [11, 13, 28]. Die Inzidenz wird für 

Deutschland mit 1 pro 1 Mio. pro Jahr an-

gegeben, für Nordamerika mit 2,6 pro 

1 Mio. pro Jahr, im asiatischen Raum liegt 

diese deutlich höher [23, 28].

Als unspezifische Symptome können 

Fieber, Appetitlosigkeit, Schwäche, Ar-

thralgien/Myalgien und Gewichtsver-

lust auftreten. Lokale Schmerzen als Fol-

ge der Ischämie zeigen sich als Claudica-

tio intermittens meist an den oberen Ex-

tremitäten. Der Puls des betroffenen Ge-

fäßes fehlt oder ist nur schwach zu tasten 

(„pulseless disease“). Im Labor finden sich 

meist eine deutlich erhöhte BSG und ei-

ne systemische Entzündungsreaktion. Es 

konnten bisher keine spezifischen Anti-

körper nachgewiesen werden.

Die Diagnostik der Takayasu-Arteri-

itis stützt sich insbesondere auf die bild-

gebenden Verfahren wie Doppler-Du-

plex-Sonographie und (MRT-) Angiogra-

phie sowie zunehmend die PET-Untersu-

chung.

E Die Diagnose beruht auf 

klinischen Zeichen und einem 

charakteristischen Gefäßbild 

mit segmentalen Stenosen und 

poststenotischen Dilatationen [8].

Eine Histologie ist selten zu gewinnen, 

welche dann entzündliche mononukle-

äre Zellinfiltrate und gelegentlich Riesen-

zellen mit einer Intimaproliferation zeigt 

[18, 30].

Zur Therapie wird Prednisolon ein-

gesetzt, etwa 1 mg/kg KG mit anschlie-

ßender langsamer Reduktion bis zu ei-

ner geringen Erhaltungsdosis. Etwa 60 

der Patienten erreichen darunter eine Re-

mission. Bei fehlendem Erfolg kann Me-

thotrexat (15–25 mg/Woche) oder Cyklo-

phosphamid (Bolus- oder Dauertherapie) 

eingesetzt werden [13]. Die rein medika-

mentöse Therapie bleibt bei etwa 23 er-

folglos [11], hier stehen die chirurgische 

Sanierung und die radiologische Inter-

vention zur Revaskularisierung zu Verfü-

gung. Die Prognose ist mit den immun-

suppressiven Medikamenten deutlich bes-

ser geworden, die Fünf- bzw. Zehnjahres-

überlebensrate liegt bei 80–97 [13].

War es wirklich eine Takayasu-
Arteriitis? – Diagnosekriterien 
und Differenzialdiagnose

Nach den Kriterien des American Col-

lege of Rheumatology (ACR) aus dem 

Jahr 1990 erfüllt unsere Patientin die Kri-
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Fulminanter Verlauf einer 
Takayasu-Arteriitis und seltener 
mesenterialer Gefäßbefall

Zusammenfassung

Die Takayasu-Arteriitis ist eine chronisch-ent-

zündliche Systemerkrankung der großen Ar-

terien und befällt vorwiegend die Aorta und 

deren große Äste. Als Allgemeinsymptome 

stehen Müdigkeit, subfebrile Temperaturen 

und Gewichtsverlust im Vordergrund. Be-

schwerden aufgrund von Durchblutungsstö-

rungen zeigen sich als bewegungsabhängige 

Muskelbeschwerden, Schwindel oder Clau-

dicatio. Von dieser in Mitteleuropa sehr sel-

tenen Erkrankung sind in der Regel Frauen 

unter 40 Jahren betroffen.

Wir berichten im Folgenden von einem 

ungewöhnlich fulminanten und therapiere-

fraktären Verlauf dieser Erkrankung bei einer 

Patientin mit einem Befall der mesenterialen 

Gefäße. Dies ist unserer Kenntnis nach der 

erste Fallbericht in Deutschland von einem 

Mesenterialinfarkt bei Takayasu-Arteriitis.

Schlüsselwörter

Takayasu’s arteritis · Vasculitis · Mesenteric in-

farction

Fulminant cours of a Takayasu’s 
arteritis and rare mesenteric 
arterial maninfestion

Abstract

Takayasu’s arteritis is a systemic disease, pre-

senting as chronic inflammation of the main 

arteries. It usually affects the aorta and its 

large branches. General symptoms often in-

clude fatigue, subfebrile temperatures and 

weight loss. Complaints due to perfusion dis-

orders are, for example, muscle pain, dizzi-

ness or claudication. Takayasu’s arteritis is a 

rare disease which generally occurs in female 

patients under 40 years of age.

We report on a patient with primary in-

volvement of the mesenteric arteries. The dis-

ease process was fulminant and refractory to 

all therapeutic strategies. According to our 

knowledge this is the first case report from 

Germany of Takayasu’s arteritis with mesen-

teric infarction.

Keywords

Takayasu-Arteriitis · Vaskulitis · Mesenteri-

alinfarkt
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terien einer Takayasu-Erkrankung mit ei-

ner Sensitivität von 90,5 und einer Spe-

zifität von 97,8 (3 von 6 Kriterien sind 

erfüllt; . Tab. 1). Die Altersgrenze von 

40 Jahren wird nicht von allen Autoren 

akzeptiert, da gezeigt werden konnte, dass 

etwa 13 der Takayasu-Patienten über 

40 Jahre alt sind [13, 27, 29]. Sharma et al. 

[27] entwickelten daraufhin einen neuen 

Kriterienkatalog, welcher bezüglich Sen-

sitivität/Spezifität die bisherigen Diagno-

setabellen übertrifft und keine Altersbe-

grenzung setzt. Auch nach diesem Kata-

log erfüllt unsere Patientin die Kriterien 

für eine Takayasu-Arteriitis.

Bei der zirkulären Wandverdickung 

der Aorta abdominalis (. Abb. 1) stell-

ten wir die Verdachtsdiagnose Takayasu-

Arteriitis aufgrund der Anamnese, dem 

klinischen Bild, der erhöhten BSG und 

dem prompten Ansprechen auf Predniso-

lon. Für die Differenzialdiagnosen Syphi-

lis, Mykose und sekundäre Aortitis bei 

entzündlichen Darmerkrankungen gab es 

klinisch und aufgrund der oben genann-

ten Diagnostik keine Hinweise [4, 10].

Als die Patientin sich 3 Monate später 

wieder vorstellte und der Nachweis mul-

tipler Gefäßveränderungen, insbesondere 

mesenterial gelang, konnte die Diagnose 

als gesichert angesehen werden. Die histo-

logischen Veränderungen an den Mesen-

terialarterien des Dünndarmresektates 

stimmten mit einer abgelaufenen Arte-

riitis überein. Dass eine aktive Vaskulitis 

im Resektat nicht vorlag, ist gut vereinbar 

mit der vorausgegangenen immunsup-

pressiven Therapie. Die Arteriosklerose 

– als häufigste Ursache eines Mesenteri-

alinfarktes [6, 16] – schied schon aufgrund 

des zeitlichen Verlaufs und fehlenden Ri-

sikofaktoren praktisch aus. Die aufgrund 

der hochgradigen Intimafibrose und -hy-

perplasie differenzialdiagnostisch zu er-

wägende fibromuskuläre Dysplasie passte 

nicht zum klinischen oder radiologischen 

Befund [4]. Da sich die Venolen und Ka-

pillaren unauffällig zeigten, konnte auch 

das seltene MIVOD-Syndrom („mesente-

ric inflammatory veno-occlusive disease“; 

[17]) ausgeschlossen werden.

Trotz fehlenden Ansprechens auf die 

immunsuppressive Therapie und deut-

lichem Krankheitsprogress kommt nach 

unserem Ermessen keine andere Diagno-

se als die Takayasu-Arteriitis in Betracht. 

Ungewöhnlich bleibt der primäre Befall 

der Abdominalgefäße als im Vordergrund 

stehendes, von der Vaskulitis betroffenes 

Gefäßareal.

Welche Konsequenzen ergeben 
sich für die Praxis? – Therapie

Wäre ein Progress der Erkrankung mög-

licherweise noch zu verhindern gewesen, 

hätte man schon aufgrund der Verdachts-

diagnose während des ersten stationären 

Aufenthaltes eine stärkere immunsup-

pressive Therapie eingeleitet? Alle Thera-

pieempfehlungen der Literatur geben zu-

nächst eine reine Kortisontherapie an, erst 

bei fehlendem Erfolg wird eine Therapie 

mit MTX oder Cyklophosphamid vorge-

schlagen [3, 11, 13, 30]. Unsere Patientin 

zeigte innerhalb der ersten 48 Stunden ei-

ne vollständige Beschwerdefreiheit nach 

Einleitung der Prednisolontherapie, so-

dass wir von einer erfolgreichen Therapie 

ausgehen konnten. Nach einer dann fol-

genden 3-monatigen Steroidtherapie fiel 

die BSG von 82 auf 18, und das CRP war 

normwertig, die stenotischen Prozesse der 

Gefäße hatten jedoch erheblich zugenom-

men.

Wäre die Entwicklung der Darmnekro-

se nicht durch eine frühzeitige Katheterin-

tervention oder eine chirurgische Thera-

pie zu verhindern gewesen? Wir entschie-

den uns nach ausführlicher Beratung mit 

interventionellen Radiologen und Abdo-

minalchirurgen aus folgenden Gründen 

gegen eine Intervention und für eine rein 

medikamentöse Therapie:

1.  Das gesamte rechtsseitige Versor-

gungsgebiet der A. mesenterica supe-

rior war angiographisch nicht mehr 

nachweisbar (. Abb. 3), d. h. hier la-

gen sehr langstreckige Stenosen bis 

hin zu kompletten Verschlüssen auch 

der kleineren Arterien im distalen Be-

reich der A. mesenterica superior vor. 

Eine Revaskularisierung mittels Inter-

vention war hier gar nicht möglich.

2.  Im klinisch hochaktiven Stadium der 

Arteriitis erschien uns die Dilatation 

der Stenosen an der A. mesenterica 

superior und dem Truncus coeliacus 

zu risikoreich mit der Gefahr der Ge-

fäßruptur.

3.  Für eine chirurgische Sanierung sa-

hen wir bei dem Befall aller 3 Mesen-

terialgefäße keine Möglichkeit der 

suffizienten Bypass- und Anastomo-

senversorgung. Die Alternative wäre 

die frühe Darmresektion gewesen, die 

wir mittels medikamentöser Therapie 

zu verhindern hofften.

Die Frage, wann eine Katheterinterventi-

on mit Ballon und/oder Stentimplantati-

on empfehlenswert ist, wird in der Lite-

ratur und unter Experten kontrovers dis-

kutiert. Die meisten Empfehlungen raten 

zu einer Intervention nur in der nichtak-

tiven Phase der Erkrankung, um das Risi-

ko einer Verletzung des entzündlich ver-

änderten Gefäßes zu minimieren [13, 30].

Heller [9] dagegen befürwortet bei kurz-

streckigen Stenosen, insbesondere wenn 

diese am Gefäßabgang gelegen sind, früh-

zeitig auch im aktiven Stadium der Er-

krankung eine Intervention. Bei 11 Pa-

tienten mit einer Großgefäßvaskulitis 

konnte er bei 33 Gefäßterritorien einen 

primären Erfolg von 50 aufzeigen; nach 

teilweise 2- und 3-maliger Reinterven tion 

lag die Erfolgsrate bei 75,9, der Follow-

up betrug 60 Monate [1]. Langstrecki-

ge Verschlüsse waren dagegen ein Aus-

schlusskriterium. Kerr et al. [14] berich-

ten von einer Erfolgsrate mittels PTCA

von nur 56. Die divergierenden Erfolgs-

raten werden möglicherweise durch die 

unterschiedliche Lokalisation der Ste-

nose verursacht (Heller [9]: vorwiegend 

brachiozephal, Kerr et al. [14]: überwie-

gend renal) sowie durch neuere Tech-

niken, z. B. bei der Beschichtung der im-

plantierten Stents. Es gibt einige Berichte 

von erfolgreichen Interventionen auch im 

akuten Stadium [15, 24], ebenso aber auch 

mit tödlichem Ausgang [20, 22].

Aktivitätsparameter – schwerer 
und komplikationsreicher 
Verlauf – Prognose

Bisher gibt es keinen objektiven Ver-

laufsparameter, der die Aktivität der Er-

krankung valide darstellt. Zwar wird im-

mer wieder die BSG diesbezüglich ge-

nannt, es muss jedoch infrage gestellt wer-

den, ob die BSG ein wirklich verlässlicher 

Parameter ist (erhöhte BSG bei 72 mit 

aktiver Takayasu-Arteriitis und bei 56 

mit nichtaktiver Takayasu-Arteriitis [14]). 

Auch wir können die fehlende Zuverläs-
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sigkeit der BSG als Aktivitätsparame-

ter bestätigen: Es gab schwankende Wer-

te zwischen 18–82 mm ohne Korrelation 

zum Gefäßstatus oder der Klinik. Dies

zeigte sich auch für CRP, Hb, Leukozyten 

und Thrombozyten. Somit schließen wir 

uns der Mehrheit der Autoren an [13, 28], 

dass eine Aktivitätsbestimmung nur kli-

nisch und angiographisch möglich ist. Dies

bedeutet, dass die Anpassung der immun-

suppressiven Therapie nur vom klinischen 

Befinden und der bildgebenden Diagnos-

tik abhängig gemacht werden kann.

Die Prognose hängt entscheidend von 

den vorliegenden Komplikationen zu Be-

ginn der Diagnosestellung ab. Bei einem 

komplikationslosen Verlauf ist die Pro-

gnose mit einer Fünfzehnjahresüberle-

bensrate von 95 sehr gut [25]. Verschie-

dene Studien ergaben eine Fünf- bzw. 

Zehnjahresüberlebensrate bezüglich al-

ler Takayasu-Arteriitis-Patienten von 

80–97 [13]. Ishikawa et al. [12] teilen die 

Patienten zur Ermittlung der individuellen 

Prognose in 4 Gruppen (I, IIa, IIb, III) ein, 

abhängig von den bestehenden Komplika-

tionen bei Diagnosestellung. Sie konnten 

zeigen, dass alle Patienten, die nach 5 Jah-

ren verstorben waren, den Gruppen II b 

und III angehörten. Nimmt man im vor-

liegenden Fall die zweite stationäre Auf-

nahme als Ermittlungszeitpunkt (gesicher-

te Diagnose), ergibt sich die Einteilung in 

Gruppe II b – danach können wir die Be-

funde von Ishikawa et al. bestätigen.

> Eine Aktivitätsbestimmung 
ist nur klinisch und 
angiographisch möglich

Der hier vorgestellte Fall zeigt einen au-

ßerordentlich schweren und komplikati-

onsreichen Verlauf. Eine derart fulminante 

Entwicklung vom Zeitpunkt des zweiten 

stationären Aufenthalts bis zur Resektion 

des komplett nekrotischen Darms in nur 

2 Monaten ohne jede Besserung durch 

die medikamentöse Therapie ist sehr sel-

ten. In der Literatur beschreiben nur Nus-

saume et al. [20] 2 ähnlich dramatische 

Fälle. In Übereinstimmung mit Nussaume 

et al. zeigt auch dieser vorliegende Fallbe-

richt, dass der symptomatische Befall der 

mesenterialen Gefäße bei einer Takayasu-

Arteriitis eine schwerwiegende Komplika-

tion bedeutet, die Prognose deutlich ver-

schlechtert und die Effektivität der medi-

kamentösen immunsuppressiven Thera-

pie erheblich reduziert.

Mesenterialer Befall bei 
Takayasu-Arteriitis

. Tab. 2 zeigt die Häufigkeit der verschie-

denen Manifestationsorte bei 60 ameri-

kanischen Patienten mit einer Takayasu-

Arteriitis an. Bei einer italienischen Stu-

die mit 67 Patienten zeigte sich eine Be-

teiligung der abdominellen Aorta in 39 

der Fälle, der A. mesenterica superior in 

22 und des Truncus coeliacus in 12 

[28]. Nussaume et al. [20] beschreiben ei-

ne mesenteriale Beteiligung von 24–43, 

mit einer absteigenden Häufigkeit bezogen 

auf A. mesenterica superior, Truncus coe-

liacus und A. mesenterica inferior. Dem-

gegenüber steht die Seltenheit einer ab-

dominellen Symptomatik im Sinne einer 

Claudicatio abdominalis. Weniger als 10 

der Patienten mit mesenterialen Gefäß-

veränderungen zeigen eine entsprechende 

Symptomatik, was vermutlich durch die 

gute kollaterale Kompensation bedingt ist 

[20]. Es treten vorwiegend Stenosen im 

Bereich der Gefäßabgänge auf, Aneurys-

men sind hier selten [14]. Bei unserer Pa-

tientin waren alle 3 mesenterialen Gefäße 

betroffen mit hochgradigen Stenosen der 

A. mesenterica superior und des Truncus 

coeliacus, Aneurysmen lagen nicht vor. 

Zwei Monate später kam es zu einem aus-

geprägten Mesenterialinfarkt.

In der Literatur sind in den letzten 

50 Jahren nur 11 Fallberichte von Pati-

enten mit einem Mesenterialinfarkt ver-

zeichnet, der vorliegende ist der erste in 

Deutschland.

Koyama et al. [15] berichten von einer 

50-jährigen Patientin mit einer Arteriitis 

u. a. der thorakoabdominellen Aorta und 

einem Verschluss der distalen A. mesen-

terica superior. Zwei Monate später kam 

es bei abdominellen Schmerzen zu einem 

Mesenterialinfarkt, und es folgte die sub-

totale Resektion des Dünndarms und des 

rechten Kolons. Es zeigte sich ein kom-

plikationsloser Verlauf im Einjahres-Fol-

low-up.

Sanders u. Dalsing [24] berichten von 

einer 30-jährigen Patientin mit einer be-

kannten Takayasu-Arteriitis und abdo-

minellen Schmerzen bei Vorstellung. Es 

zeigten sich hochgradige, proximale Ste-

nosen aller 3 Mesenterialgefäße und bei-

der Nierenarterien. Bei der Notfalllapa-

rotomie wurde eine Nekrose eines Teils 

des Dünndarms nachgewiesen, welche 

sogleich reseziert wurde. Die Versor-

gung mit einem Bypass zwischen Aa. ili-

aca communis und A. mesenterica supe-

rior zeigte sich in einem 2 1/2-Jahres-Fol-

low-up unauffällig.

Nussaume et al. [20] berichten von 

2 jungen Patientinnen aus den 1980er Jah-

ren in Frankreich. Bei der ersten 22-jäh-

rigen Patientin zeigten sich abdominelle 

Schmerzen und ein Nierenversagen bei 

multiplen Läsionen u. a. aller 3 mesente-

rialen und der renalen Gefäße. Nach ei-

ner kurzen beschwerdefreien Phase ver-

starb die Patientin an einem akuten Ab-

domen und Kreislaufkollaps. Die zweite 

21-jährige Patientin erlitt 7 Jahre nach der 

Diagnosestellung einer Takayasu-Arterii-

tis bei neuaufgetretener Beteiligung aller 

3 Mesenterialgefäße einen ausgedehnten 

Mesenterialinfarkt. Sie verstarb 6 Wochen 

nach der subtotalen Resektion des Dünn-

darms.

Sieben weitere Berichte von einem 

Mesenterialinfarkt bei Takayasu-Arterii-

Tab. 1  ACR-Kriterien (1990) [30], mit 

Angabe „trifft zu?“ bei der hier vorge-

stellten Patientin

Trifft zu ?

Alter unter 40 Jahre bei Auftre-

ten der Erkrankung

Nein

Claudicatio der Extremitäten Ja

Blutdruckdifferenz >10 mmHg 

zwischen den Armen

Nein

Brachialarterienpuls vermindert Nein

Geräusch über der Aorta oder 

A. subclavia

Ja

Auffällige Angiographie Ja

Tab. 2  Häufigkeit der Manifestations-

orte [14]

Arterie %

A. subclavia 93

A. carotis 58

Aorta abdominalis 47

A. renalis 38

Aortenbogen oder Aortenwurzel 35

A. vertebralis 35

Truncus coeliacus 18

A. mesenterica superior 18

A. iliaca 17
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tis sind veröffentlicht [2, 5, 7, 19, 21, 22, 26]. 

5 der 11 Patienten verstarben an den Kom-

plikationen der Takayasu-Arteriitis, der 

Follow-up bezüglich der Überlebenden 

beträgt zwischen 2 Monaten und mehre-

ren Jahre. Auch wenn die Beteiligung der 

mesenterialen Gefäße mit immerhin et-

wa 20 angegeben wird, so sind die dar-

auf zurückzuführenden abdominellen Be-

schwerden im Sinne einer Angina abdo-

minalis selten und ein Mesenterialinfarkt 

eine Rarität.

Fazit für die Praxis

Obwohl die Arteriosklerose die häufigste 

Ursache der mesenterialen Ischämie ist, 

sollte bei atypischen Veränderungen und 

gleichzeitig bestehender systemischer 

Entzündung und Allgemeinsymptomen 

an eine Vaskulitis gedacht werden. Der 

Befall der Mesenterialgefäße durch die 

Vaskulitis erfordert umgehend den Ein-

satz einer immunsuppressiven Therapie. 

Der richtige Zeitpunkt einer interventio-

nellen lokalen Therapie ist nur im Einzel-

fall in interdisziplinärer Konsultation zu 

entscheiden. Als Aktivitäts- und Entschei-

dungskriterium bezüglich der Therapie 

können nur der klinische Befund und die 

bildgebende Diagnostik herangezogen 

werden. Laborparameter, insbesonde-

re die BSG bzw. CRP haben sich als nicht 

zuverlässig erwiesen. Dies macht die Be-

handlung der Takayasu-Arteriitis beson-

ders schwierig, vor allem auch dadurch, 

dass die Erkrankung histologisch in der 

Regel nicht bewiesen werden kann. Der 

Befall der mesenterialen Gefäße ist pro-

gnostisch besonders ungünstig.
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