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Symptome 

Lethargie, Vbelkeit, Erbrechen: Prodromal
stadium der Virushepatitis. 

Abdominalbeschwerden, Hamatemesis: 
hiiufig nach Paracetamoluberdosis. 

Benommenheit oder Verwirrtheit: bei Sta
dium I und II der hepatischen Enzephalo
pathie. 

Unruhe, Agitation: eventuell Aggressivitat; 
mit Stadium III assoziiert. 

Fehlende Reaktionen: mit Stadium IV asso
ziiert. 

Klinischer Befund 

Ikterus: haufig, jedoch nieht immer vorlie
gende Manifestation bei der Erstkonsulta
tion. 

Enzephalopathie unterschiedlicher Schwere
grade: Flapping Tremor und Foetor hepati
cus sind Spatmanifestationen. 

Lebergrofie: typischerweise normal, bei 
schwerer Hepatitis oder Budd-Chiari-Syn
drom auch Hepatomegalie. 

Aszites: Spatbefund. 

Systemische Hypertonie, Dezerebrations
starre, Hyperventilation: Hinweis auf Him
iidem. 

RekJination 
d .. Kopfos ---=i;=-C 

Pathologis<he ---t-if"'hl 
Atemmulter 

Ktirperlicher Befund bei akuter fulminanter Leber
insuffizienz. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Anamnese: Toxine (Knollenblatterpilz, Te
trachlorkohlenstoff) oder Arzneimittelein
nahme (z. B. Paracetamol, Isoniazid). 

Prothrombinzeit- oder INR-Bestimmung: 
Veriangerung (nach AusschluB von disse
minierter intravasaler Gerinnung oder Vit
amin-K-Mangel) ist Hinweis auf schwere 
Leberfunktionsstiirung. 

Hiimoglobinbestimmung: hamolytische 
Anamie deutet auf Morbus Wilson hin. 

Serumbilirubinbestimmung: prognostisch 
bedeutsamer Parameter bei nieht-paraceta
molbedingter Leberinsuffizienz. 

Serumkreatininbestimmung: normale 
Harnstoff-Stickstoffkonzentration tauscht 
oft uber das wahre AusmaB der Nierenscha
digung hinweg; prognostisch bedeutsamer 
Parameter bei paracetamolbedingter Leber
insuffizienz. 

Blutzuckerbestimmung: Hypogiykamie deu
tet auf eine ungiinstige Prognose hin. 

Paracetamolspiegelbestimmung im Blut. 

Hepatitis-A-Serologie: zum Nachweis von 
IgM-Anti-Hepatitis-A-Virus-Antikiirper. 

Hepatitis-B- und D-Serologie: zum Nach
weis von IgM-Anti-Core-Antikiirper, Hepa
titis-B-Oberflachen-Antigen, Anti-Hepati
tis-D-Virus-Antikiirper. 

Hepatitis-C-Antikorper: bei fulminanter vi
raler Non-A- oder Non-B-Hepatitis haufig 
negativ. 

Coeruloplasminbestimmung und Kupfer
ausscheidung im 24-Stunden-Urin: beim 
Morbus Wilson typischerweise niedrige 
Coeruloplasmin-, hohe Kupferwerte. 

Zytomegalievirus-, Epstein-Barr-Virus-Se
rologie. 

Ultraschall: zur Beurteilung der LebergriiBe 
und -beschaffenheit. 

Differentialdiagnose 

Akute Dekompensation einer chroni
schen Lebererkrankung. 
Reye-Syndrom. 
Andere melabolische Enzepbalopathien. 
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Atiologie 

Paracetamol. 
Hepatitis A-, B-, B/D- oder E-Virusinfekti
on, seronegative Hepatitis (non-A, non-B, 
non-C), Halothan-induzierte Hepatitis, 
idiosynkratische Arzneimittelreaktionen. 
Schwangerschaftsfettleber, Budd-Chiari
Syndrom, autoimmune Lebererkrankung, 
maligne Erkrankung, Pilzvergiftung. 

Epidemiologie 

In Abhangigkeit von der Ursache tritt die 
fulminante Leberinsuffizienz als Komplika
tion bei 0,1- 4,7 % alIer hospitaiisierten Pa
tienten mit Virushepatitis auf. 

Komplikationen 

Alle im folgenden beschriebenen Kompli
kationen sind Spatkomplikationen, die 
hauptsachlieh bei fortgeschrittener Enze
phalopathie auftreten. 
Hypogiykamie. 
Niereninsuffizienz. 
Hirniidem. 
Blutung, Infektion. 
Respiratorische Insuffizienz. 
Hypotonie. 

Klassifikation 

Fulminante Leberinsuffizienz 
Entwicklung einer akuten Leberinsuffizienz 
mit Enzephaiopathie innerhaib von 8 Wo
chen nach Beginn der Erkrankung bei zuvor 
normaler Leberfunktion. 

Hyperakute leberinsuffizienz 
Entwicklung einer Enzephaiopathie inner
halb von 7 Tagen nach Beginn des Ikterus, 
charakterisiert durch hohe Inzidenz eines 
Himiidems; bei medikamentoser Behand
lung dennoch gute Uberiebenschancen. 

Subakute leberinsuffizienz 
Entwicklung einer Enzephaiopathie inner
halbvon 8-12 Wochen nach Beginn des Ik
terus, geringe Inzidenz eines Hirnodems 
und weniger ausgepragte Veriangerung 
der Prothrombinzeit, dennoch ungiinstige 
Prognose. 
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THERA PIE 

Pharmakotherapie 

Acetylcystei n 
Acetylcystein sollte so bald wie moglich, 
idealerweise in den ersten 12 Stunden 
nach einer Paracetamoliiberdosis gegeben 
werden. 

• Standarddosierung 
Acetylcystein, initial 140 mglkg KG, dann 
Erhaltungsdosis von 70 mg Ikg KG oral 
alle 4 Stunden. 

• Kontraindikationen 
Uberempfindlichkeit. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Gelegentlich Uberempfindlichkeitsreaktio
nen; auf Erbrechen und Aspiration sollte 
verstarkt geachtet werden. 

Schutz des Magens 
H2-Rezeptorenblocker oder Sucralfat zur 
Verminderung des Magenblutungsrisikos. 

• Standarddosierung 
Ranitidin, 50 mg i.v. alle 8 Std. 
Sucralfat, 1 g oral alle 6 Std. 

• Kontraindikationen 
Uberempfindlichkeit. 

• Wechselwirkungen 
Keine relevanten. 

• Nebenwirkungen 
Ranitidin: Thrombozytopenie. 

Lactulose 
Hautig wirkungslos, nur bei Enzephalopa
tbie des Stadiums I oder II empfehienswert. 

• Standarddosierung 
Lactulose, 30 mI alle 8 Std.; Dosistitration, 
bis 3 Darmentleerungen/Tag erreicht wer
den. 

• Kontraindikationen 
Gastrointestinale Passagebehinderung. 

• Wechselwirkungen 
Keine relevanten. 

• Nebenwirkungen 
Ubeikeit, Flatuienz, Abdominalbeschwer
den. 

Behandlungsziele 

Vermeidung bzw. Behandlung von Kompli
kationen. 

Weitere Behandlungsmiiglichkeiten 

Bei schwerer fulminanter Hepatitis ist friih
zeitig eine Lebertransplantation in Erwa
gung zu ziehen: 

Kriterien rur eine 
Lebertransplantation bei fulminanter 
Leberinsuffizienz 
(King's (ollege Kriterien) 
PIT > 100 Sek. (unabhiingig vom Stadium 
der Enzephalopatbie) oder eines der folgen
den Kriterien: 
Alter < 10 oder > 40 Jahre. 
Zeitraum von ikterus bis Enzephalopathie 
>7 Tage. 
PTT > 50 Sek. 
Bilirubin > 17 mg/di. 
Atiologie: Virushepatitis, Halothan, Arznei
mittelreaktion, Morbus Wilson. 
Bei paracetamolinduzierter LeberinsuJfizi
enz: pH < 7,3 (unabhiingig von Stadium 
der Enzephalopatbie) oder alle drei dec fol
genden Kriterien: 
Enzephalopatbie Stadium III-IV. 
PIT > 100 Sek. 
Serumkreatinin > 3,4 mg/di. 

i!!!!l~~~[ffi FULMINANTE 

Prognose 

Die mei.ten Patienten, bei denen sich die 
Erkrankung nicht iiber die Stadien I und 
II hinaus entwickeh, ilberleben. 
Bei den Oberlebenden kornmt es zur voU
standigen Erholung; die EntwickJung 
einer chronischen Lebererkrankung ist 
ungewohnlich. 

Nachsorge 

AuBer nach Lebertransplantation ist eine 
langfristige Nachsorge in der Regel nicht er
forderlich. 
Nach Einnahme einer Arzneimittelilberdo
sis ist eine psychosoziale Betreuung des Pa
tienten wichtig. 

Hinweise zu Emahrungl 
Lebensfiihrung 

Uberweisung in ein Lebertransplantations
zentrum erforderlich. 
Meist parenterale oder kiinstliche enterale 
Emiihrung notwendig. 
Uberlebende konnen ihre normalen Emiih
rungs- und Lebensgewohnheiten wieder 
aufnehmen; nach einer Lebertransplantati
on ist allerdings eine lebenslange Nachsorge 
und immunsuppressive Therapie erforder
lich. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Die Erkrankung kann als Zufallsbefund 
(pathologische Leberwerte bei Routineun
tersuchung aufgrund anderer Erkrankun
gen) oder aufgrund der folgenden Sym
ptome vermutet werden: 

Lethargie und Pruritus: bei Frauen im mitt
leren Lebensalter (klassisch). 

Rechtsseitige Bauchbeschwerden: selten. 

Aszites oder Osophagusvarizenblutung: 
Hinweis auf portale Hypertonie. 

Klinischer Befund 

Ikterus: in spliteren Stadien. 
Xanthome und Xanthelasmen. 
Hepatomegalie. 
Splenomegalie. 

Aszites: kann in spliteren Stadien auftreten. 

Spider Naevi: selten vorhanden. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Groftes Blutbild: in der Regel normal, MCV 
kann jedoch erhoht sein. 

Leberfunktionsproben: Cholestase; im Friih
stadium erhOhte Werte flir alkalische Phos
phatase, Gammaglutamyltransferase, Se
rumbilirubin; erhOhte Cholesterinwerte. 

Immunologische Untersuchungen: erhohte 
IgM- und IgG-Konzentrationen (IgG weni
ger deutlich erhoht); antimitochondriale 
Antikorper (AMA M2-Subtyp) sind beinahe 
diagnostisch; andere Autoantikorper, z. B. 
antinuklelire Antikorper, sind gelegentlich 
ebenfalls vorhanden. 

Leberhistologie: zeigt nichteitrige destruie
rende Cholangitis oder Hepatitis mit Infil
tration der Portalfelder, eventuell mit Gra
nulombildung. 

Differentialdiagnose 

Primlir sklerosierende Cholangitis. 
Autoimmune Hepatitis. 
Arzneimittelindnzierter Ikterus. 
arkoido e. 

Chronische Virushepatitis. 
Leberzirrbo e anderer Genese. 

Atiologie 

Die Ursache ist bisher ungekllirt, folgende 
Faktoren scheinen jedoch eine Rolle zu 
spielen: 
Infektiose Erreger: Bakterien oder Viren. 
Autoimmunprozesse. 
Arzneimittel: Benoxaprofen, Chlorproma
zin. 

Epidemiologie 

Punktuellen Schlitzungen zufolge liegt die 
Prlivalenz in GroBbritannien bei 
2,3 -14,4: 100.000. 
Die Erkrankung trilt in Afrika nnd Asien 
seltener auf. 

Komplikationen 

Es treten die Komplikationen der termina
len Lebererkrankung auf. 
6sophagusvarizenblutung. 
Aszites. 
Osteoporose: hepatische Osteopenie. 
Leberinsuffizienz. 
Hepatozellullires Karzinom. 
Hepatische Enzephalopathie. 

LEBERZIRRHOSE, PRIMARE BILIARE 
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Assoziierte Syndrome 

Haufig 
Arthralgie. 
Hyperlipidlimie. 
Osteoporose. 

Selten 
Schilddriisenerkrankung. 
Sicca-Syndrom. 
Glomerulonephritis. 
Lungenfibrose. 
Sklerodaktylie (CREST -Syndrom). 
SLE. 
Morbus Addison. 
ZOliakie. 
Raynaud-Phanomen. 

Histologie 

Stadium I 
Floride Gallengangllisionen, Schlidigung 
der von dichten entziindlichen Infiltraten 
umgebenen Gallenglinge, Lymphozytenag
gregate; Granulome. 

Stadium II 
Gallengangproliferation, Fibrose, Abnahme 
der Gallenglinge. 

Stadium III 
Vernarbung (zuriickgehende Entziindung), 
von den portalfeldern ausgehende zuneh
mende Bindegewebsbildung; periportale 
Cholestase. 

Stadium IV 
Komplette Leberzirrhose; keine oder nur 
noch wenige Gallengange vorhanden. 



THERAPIE 

Phannakotherapie 

Symptomatische Behandlung 
Medikamente zur Linderung des Pruritus. 

• Standarddosierung 
Cholestyramin, tg!. 4-16g, alternativ Cole
stipol. 

• Kontraindikationen 
Vollstandiger GallengangversehluB. 

• Besonderheiten 
Kann die Resorption fettloslieher Vitamine 
beeintriiehtigen, erfordert eventuell ent
spreehende Substitution. 

• Wechselwirkungen 
Verrogerte oder verminderte Resorption 
von Digitalis, Tetracyclinen, Chlorothiazid, 
Cumarinderivaten, Thyroxin. 

• Nebenwirkungen 
Erhohte Blutungsneigung, Obstipation, Di
arrho. 
Eine Osteoporoseprophylaxe und supporti
ve Therapie assoziierter Symptome sollte 
ebenfalls erfolgen. 

Weitergehende Behandlung 
Die Behandlung sollte unter der Uberwa
chung durch einen Spezialisten erfolgen. 
Eine die Krankheit zum Stillstand bringen
de Therapie ist bislang nieht bekannt; anti
inflammatoriseh wirkende Substanzen 
(Kortikosteroide, Azathioprin, Cyclosporin, 
Colchiein, Methotrexat, Penieillinamin) 
wurden ohne signiflkanten klinischen Er
folg versucht. 

Die Gabe von Ursodeoxycholsiiure kann 
sieh giinstig auswirken; das Medikament 
fuhrt zur Verbesserung der bioehemisehen 
Parameter, Daten zur Verbesserung der 
Langzeitprognose sind jedoch noeh um
stritten. 

Pathohktll- Immun- Gallen· lrbtr- Leber· 
Iogisdle supresslve s3urt- zirrhose insuffizimz 
I'org.ngt' Therapie rOlenion 

MOgUel\e Immun· Gallen· Antifibrotikil Trans· 
Intmention supresslve ~uren (z.8.Chokhkinl. plan· 

Therapie als U[)(S umsllitten ~tlon 

Progredienter Verlauf der primaren biliaren Leber
zirrhose und mOgliche Interventionen. UDCS = Ur
sodeoxycholsaure. 

Behandlungsziele 

Verhinderung des Krankheitsfortschritts. 
Riickbildung der Symptome. 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Lebertransplantation bei terminaler Er
krankung oder therapierefraktiiren Sym
ptomen. 

Prognose 

Die Prognose hangt von der Serurnbiliru
binkonzentration ab: > 10 mg/dl bedeutel 
eine durchschnillliche Lebenserwartung 
von 18 Monaten. 
Die durchschnittliche Oberlebenszeit von 
der Diagnose bis zum Tod betriigt 10 Jah · 
reo 

Nachsorge 

Uberwachung der Krankheitsfortschritts. 
Vermeidung bzw. Behandlung von Kompli
kationen. 

Hinweise zu Erniihrung/ 
Lebensfiihrung 

Verzieht auf regelmiiBigen Alkoholkonsum. 
Sieherstellung einer ausgewogenen Erniih
rung. 
Chronisehe Cholestase kann zu Vitamin-K
Mangel fuhren, der sieh in einer verliinger
ten Prothrombinzeit manifestiert. 
Friihzeitige Erwiigung einer Kalzium- und 
Vitamin-D-Substitution. 
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DIAGNOSE 

Symptome und klinischer Befund 

Jedes Organ oder Gewebe kann inflziert 
werden, dadurch kann das klinische Bild 
sehr unterschiedlich ausfallen. 
Die Erkrankung verlauft biphasisch: nach 
einer Inkubationszeit von 7 - 12 Tagen 
(mindestens 2, hOchstens 20 Tagen) folgt 
die septikiimische Phase von 4 - 7 Tagen 
und danach die immune Phase von 4 - 30 
Tagen. 

Verlauf ohne Ilrterus 
In 90 % der Fiille. 
Abrupter Krankheitsbeginn. 
Fieber, Kopfschmerzen, Myalgie, Krank
heitsgefilhl, Adynarnie. 
Abdominalbeschwerden, Ubeikeit, Erbre
chen, gelegentlich Diarrho. 

Unertriiglicher Kopfschmerz: kiindigt in der 
Regel eine Meningitis in der immunen 
Phase an. 

Gelenksehmerzen, Myalgie, Konjunktivitis 
mit Bindehautblutungen, Hautaussehliige, 
Lymphadenopathie: hauflge Befunde. 

Lymphozytiire Meningitis: in der Regel eini
ge Tage anhaltend, niemals letal. 

Verlauf mit Ikterus (Morbus Wei I) 
In 10% der Fiille. 

Nieren- und Leberfunktionsstiirungen: mit 
Anurie und zunehmendem Ikterus. 

Hepatosplenomegalie, schwere Blutungen 
in Haut, Pleura, Peritoneum oder Gastroin
testinaltrakt. 
Kreislaufkollaps und BewuBtseinsstorun
gen. 

Myokarditis, Hiimorraghie, ARDS, Multior
ganversagen: fuhren in 10-20% der Fiille 
mit Ikterus zum Tod. 

LEPTOSPIROSE 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Die Diagnose wird durch Erregerisolation 
oder Nachweis eines Antikorpertiteran
stiegs gesichert. 

ErregerisoIation: spezielles Medium erfor
derlich; der Erreger kann wiihrend der sep
tikiimischen Phase im Blut oder Liquor, 
beim unbehandelten Patienten in der 3. 
Woche im Urin isoliert werden. 

Serologie: der Objekttrager-Agglutinations
test ist unzuverlassig; Antikorper sind nach 
6 -12 Tagen nachweisbar, erreichen nach 4 
Wochen den Hochststand, konnen durch 
Antibiotikatherapie unterdriickt werden; 
mit dem ELISA-IgM-Test konnen Antikor
per vom 5. Tag der Erkrankung an nachge
wiesen werden; der Mikroagglutinationstest 
ist speziflsch und ermoglicht die Identiflka
tion des infektiosen Serotyps. 

Grofles Blutbild und Gerinnungsstatus: zur 
Erfassung einer hiimorrhagischen Diathese 
und Thrombozytopenie. 

Leberfunktionsproben: in der Regel norma
ler Befund, eventuell jedoch erhOhte Biliru· 
binkonzentrationen. 

Serumkreatininbestimmung: zur naheren 
Beurteilung einer Nierenfunktionsstorung. 

Liquoranalyse: zum Nachweis einer Iym
phozytiiren Meningitis. 

Differentialdiagnose 

Grippaler Infekt, Virusinfektionen, asep
tische Meningitis, Enzephalitis. 
Typhusiihnliche Erkrankungen. 
Infektillse Hepatitis, andere Ursachen 
eines ikterus. 
Rickettsiosen, Brucellose, Malaria. 
Sepsis, Nephritis. 
Leukiimie, thrombozytopenische Purpu· 
ra, Meningokokkeninfektion. 

lEPTOSPIROSE 

Atiologie 

Die in den USA pravalenten Serotypen der 
pathogenen Leptospiren, Leptospira inter
rogans, sind icterohaemorrhagiae, australis, 
autumnalis und canieola, in Deutschland 
icterohaemorrhagiae, eanicoIa, pomona 
und grippotyphosa. 
Ubertriiger sind Wild- und Haustiere, ins
besondere Ratten ( icterohaemorrhagiae) 
und Rinder. 
Die Ubertragung auf den Menschen erfolgt 
iiber Kontakt von Schleirnhauten oder klei
nen Hautlasionen mit infiziertem Tiergewe
be und -urin oder verseuchtem Wasser und 
Erdreich. 

Epidemiologie 

Ansteckungsgefahrdet sind vor allem Bau
ern, Moikerei - und Schlachthofpersonal, 
Tierarzte und Angestellte im Bereich des 
Wassersports auf Inlandsgewassern. 

Komplikationen 

6 - 12 Woehen naeh der Erstinfektion auftre
tende Uveitis, Entwieklung eines Daueraus
seheiderstatus (Leptospiren im Urin): au
Berst selten. 

Transplazentare Ubertragung mit intraute
rinem Fruehttod und Abort: kommt gele
gentlich vor. 



THERA PIE 

Pharmakotherapie 

Antibiotika 
Antibiotika konnen den Verlauf der Er
krankung nur beeinflussen, wenn sie in 
der ersten Woche gegeben werden. 
Bei schwerem Verlauf kann eine Behand
lung versucht werden, die Wirksamkeit ist 
jedoch nicht erwiesen. 

• Standarddosierung 
Penicillin G, 900 mg; Ampicillin, 1 g, oder 
Erythromycin, 500 mg, aile 4mal tg!. paren
tera� tiber 1 Woche. 
Arnoxicillin, 3mal tg!. 500 mg oral, oder Do
xycyclin, 2mal tg!. 100 mg tiber 1 W oche. 

• Kontraindikationen 
Uberempfmdlichkeit; orale Medikationen 
sollten in Schwangerschaft und Kindesalter 
vermieden werden. 

• Besonderheiten 
Penicillin: kann zu einer kurzfristigen Ex
azerbation des Symptome mit Pyrexie 
und Hypotonie fiihren (Jarisch-Herxhei
mer-Reaktion); diese Reaktion wird als Zei
chen der leptospiralen Lyse betrachtet. 

• Wechselwirkungen 
Penicilline: inaktivieren Aminog!ykoside 
bei g!eichzeitigem Aufziehen in einer Sprit
ze. 
Erythromycin: verstarkt die Wirkung von 
Digoxin, Cumarinderivaten und Carbama
zepin. 
Doxycyc1in: beeintrachtigt eine Antikoagu
lanzien -Therapie. 

• Nebenwirkungen 
Parenterale Medikationen: anaphylaktische 
Reaktion, gastrointestinale Reaktionen (sel
ten). 
Amoxicillin: erythematose A usschlage bei 
infektioser Mononukleose. 
Doxycyclin: Photosensibilisierung (sehen), 
permante Zahnverfarbung. 

Symptomatisch@ B@handlung 
Sofortige Korrektur eines gestOrten Elektro
Iythaushaltes. 
Erythrozytenkonzentrate, Thrombozyten 
oder Gerinnungsfaktoren bei Hlimorrhagie. 
Pethidin oder Morphin bei schweren 
Schmerzen. 
Diazepam oder Phenytoin bei Krampfanfal
len. 
Steroide bei Thrombozytopenie. 
Hlimodialyse bei Niereninsuffizienz. 

Behandlungsziele 

Linderung der Symptome. 

Prognose 

I n den meisten nllen verlauft die Erkran
kung leichl, haufig sogar unerkannt; es 
kommt zur spontanen Remission. 
Beirn Morbus Wei! mil Befall vOn Leber 
und Nieren liegt die Mortalitlitsrale bei 
10 - 20 %; bei den Uberlebenden bleiben 
jedoch keine Schaden zuruck. 
Beim Verlauf ohne Iklerus ist ein letaler 
Au'gang auller,t selten. 
Ein. Reinfektion durch andere Serotypen 
ist moglich. 

LEPTOSPIROSE 

Nachsorge 

Supportive Mafinahmen wie Analgetika, Se
dierung und Antiemetika. 
Tagliche Uberwachung der Nieren- und 
Herzfunktion. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Ausbreitung von Nagetieren in der Umge
bung von Wohngebieten bekampfen. 
Kontamination von Wohn-, Gewerbe- und 
Erholungsgebieten durch infizierten Urin 
vermeiden. 
Hautlasionen durch wasserfeste Verbande 
schlitzen und entsprechende Schutzklei
dung tragen. 
Auf Baden in gefahrdeten Inlandsgewassern 
verzichten. 
Nach dem Schwirnmen, Kanufahren, Wind
surfen oder Wasserskifahren immer du
schen. 
Be,onders gefahrdete Personen sollten 
einen Ausweis bei sich tragen, der bei einer 
eventuellen Infektion wertvolle Hinweise 
geben kann. .. 
Patienten liber Ubertragungswege und 
Schutzmafinahmen informieren. 
Haus- und Nutztiere, insbesondere Rinder 
und Hunde, immunisieren. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

In der Regelliegt eine kurze Anamnese von 
2 - 3 Monaten vor. 

Miidigkeit und Dyspnoe: durch Anamie. 

Rekurrierende Infektionen: durch Leukope
nie. 

Verstiirkte Hiimatom- und Blutungsnei
gung: durch Thrombozytopenie. 

Symptome der Hyperviskositiit: bei sehr ho
hen Leukozytenzahlen (z. B. > 200 X 109n). 

GeIenk- und Knochenschmerzen: bei Er
wachsenen seltener als bei Kindem. 

Klinischer Befund 

Haufig keine manifesten Anzeichen. 
Blasse. 
Anzeichen einer Infektion. 
Purpura oder Hamatom. 
Lymphadenopathie oder Hepatosplenome
galie. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Allgemeine Untersuchungen 
GrojJes Blutbild (einschliejJlich Blutaus
strich mit Romanowsky- oder Giemsa-Fiir
bung): die Diagnose kann in vielen Hillen 
bereits durch sorgfaItige morphologische 
Untersuchung gestellt werden; leukamische 
Blasten sind im peripheren Blut nicht im
mer nachweisbar; Thrombozytenzahl und 
Hamoglobin kilnnen vermindert oder nor
mal sein. 

Knochenmarkaspiration: bei > 30 % Blasten 
gilt die Diagnose als gesichert. 

Bestimmung von Blut-Harnstoff-Stickstoff, 
Kreatinin, Elektrolyten, Kalzium, Phosphat, 
Urat: wichtige, vor Therapiebeginn durch
zufiihrende Erstuntersuchungen, insbeson
dere bei hohen Leukozytenzahlen. 

Thoraxrontgen: zur Erfassung eines Media
stinaltumors, der bei 70 % der Patienten mit 
T -Zell-Variante der akuten Iymphoblasti
schen Leuklimie (ALL) zu finden ist; Hin
weis auf hohes Risiko eines Tumorzerfalls
syndroms. 

Lumbalpunktion mit Liquor-Zytologie: 
wichtige Erstuntersuchung zum Nachweis 
einer ZNS-Beteiligung (bei Erstkonsultation 
selten vorhanden). 
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Spezielie Untersuchungen 
Diese Untersuchungen dienen der Siehe
rung der Diagnose; die Iymphatische Ab
stammung der Blasten laBt sich lichtmikro
skopisch haufig nur sehr schwer belegen. 
Die Untersuchungen dienen auch einer ge
naueren Kategorisierung der Erkrankung 
und besitzen damit auch prognostischen 
Wert. 

Zytochemische Untersuchungen: zur diffe
rentialdiagnostischen Abgrenzung der 
ALL gegen die akute myeloische Leukamie 
(z. B. negative Reaktion mit Sudanschwarz). 

Immunphiinotypisierung: zur Identifikation 
der Blastenabstammung mit Hilfe einer 
Reihe von Zelloberflachenmarkem; wichti
ge Marker sind TdT Calle Subtypen positiv 
auBer B-Zell-ALL), COlO (identifiziert 
Common-ALL-Antigen), CDI9 (positiv bei 
ALL der B-Zellreihe), C02 (positiv bei 
ALL der T-Zellreihe). 

Zytogenetische Untersuchungen: die direkte 
Untersuchung der Chromosomen wahrend 
der Metaphase ermilglieht in - 70 % der 
Falle den Nachweis von Translokationen; 
dadurch lassen sich Patientengruppen mit 
hohem Risiko identifizieren, z. B. jene mit 
t{9;22) oder Philadelphia-Chromosom-po
sitiver ALL, das eine ungiinstige Prognose 
aufweist; dient auch der Bereitstellung eines 
Markers, der zur Friiherkennung eines Re
zidivs verwendet werden kann. 

Differentialdiagnose 

Akute myeloische Leunmie. 
Aplastische Anamie: die Diagnose der 
akulen Iymphoblastischen Leukamie 
kann anfangs bei geringer Leukozytenzahl 
und unergiebiger Knochenmarkpunktion 
(Punctio ieca) schwierig sein. 
Lymphoblasrisches Lymphom: vorherr
sehend lymphomatOser Befund mit 
< 25% Blaslen im Knochenmark; Unter
scheidung kann bei Erwachsenen willkiir
lich erscheinen, da die Therapie in der Re
gel die gleiche iSI. 

Atiologie 

Die Ursache der akuten Iymphoblastischen 
Leukamie (ALL) ist noeh ungekiart, als ur
sachlich beteiligt gelten heute jedoeh Gen
mutationen; ein erhilhtes Risiko besteht 
bei Vorliegen von DNA-Schaden, z. B. 
durch Strahlen oder DNA-Reparaturde
fekte. 
Patienten, die ionisierender Slrahlung aus
gesetzt waren, sind starker gefahrdet, an 
einer Leukamie zu erkranken; dies gilt je
doeh noch mehr fur die akute myeloische 
Leukamie. 

Epidemiologie 

ALL ist bei Erwachsenen, insbesondere ab 
dem 30. Lj., selten. 
Patienten > 15 Jahren werden als Erwaeh
sene eingestuft, da sie eine Untergruppe 
mit deutlich ungiinstigerer Remissionsten
denz und Uberlebensrate bilden. 

Komplikationen 

Die meisten Komplikationen stehen im Zu
sammenhang mit der dureh die Krankheit 
und, haufiger noch, die erforderliche inten
sive Chemotherapie hervorgerufene Kno
chenmarkinsuffizienz (Zytopenie). 

Klassifikation 

Morphologis(h 
Auf der Basis des lichtmikroskopischen Er
scheinungsbildes wird die ALL durch die 
French-American-British-{FAB)-Klassifika
tion in die Subtypen Ll, L2 und L3 unter
teilt. 
Diese Einteilung weist nur eine geringe Kor
relation mit der Prognose oder dem Im
munphanotyp auf, auBer im Fall der L3-
Morphologie, die mit der B-Zell-ALL korre
liert. 

Immunologism 
Auf der Basis der Expression von Oberfla
chenantigenen durch die B1asten erfolgt 
eine Unterteilung in ALL der T -Zellreihe 
(friihe T-Vorlaufer und T-Zell-ALL) und 
der B-Zellreihe (friihe B-Vorlaufer, Com
mon-ALL, Pra-B-ALL und B-Zell-ALL). 
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THERAPIE 

Phannakotherapie 

Prinzipien .. 
Die Behandlung sollte unter der Uberwa
chung durch einen Spezialisten erfolgen, 
nach Moglichkeit im Rahmen einer klini
schen Studie, urn eine umfassende Befund
erhebung sicherzustellen und die Entwick
lung neuer Behandlungsmoglichkeiten zu 
fordero. 
Die Erstbehandlung urnfaBt mehrere The
rapieblocke, jeweils mit stationarer Aufnah
me des Patienten. 

Induktionstherapie: Remission (d. h. <5 % 
Blasten im Knochenmark) kann bei 
- 80 % der Erwachsenen in der Regel inner
halb des ersten Monats nach Therapiebe
ginn erreicht werden; behandelt wird mit 
Steroiden, Vincristin und Anthracyclin-An
tibiotika. 

Konsolidierungstherapie: folgt meist rasch 
auf die Induktionstherapie unter Einfiih
rung anderer Chemotherapeutika; rur opti
malen Dauer und Intensitat der Behand
lung gibt es noch keine genauen Daten. 

ZNS- Therapie: haufig als "ZNS-Prophylaxe" 
bezeichnet; ein ZNS-Befall findet sich bei 
- 37 % der Patienten mit hamatologischer 
Remission, wenn keine spezielle Therapie 
erfolgt; Behandlungsmoglichkeiten sind 
Ganzhirnbestrahlung, intrathekales Metho
trexat oder hochdosiertes i.v. Methotrexat 
(das die Blut-Him-Schranke durchdringt). 

Erhaltungstherapie: Dauerbehandlung iiber 
- 2 Jahre verbessert die Prognose; die Be
handlung besteht in der Regel aus wochent
licher Methotrexat- und 6-Mercaptopurin
Gabe, in Kombination mit monatlicher Vin
cristin- und Steroidgabe. 

Supportive Therapie: insbesondere in frii
hen Behandlungsstadien wichtig; urnfaBt 
Allopurinol, ausreichende Fliissigkeitszu
fuhr, Blutzellersatz und friihzeitige Antibio
tikatherapie. 

Allgemeine Komplikationen der Therapie 
Knochenmarksuppression (unumgang-
Iich). 
Haarausfall. 
Einschrankung oder VerIust der Fertilitat. 
Infektionen, insbesondere wiihrend der 
Neutropenie: Infektionen durch Bakterien, 
Viren oder Pilze erfordem in der Regel 
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die sofortige Einleitung einer empirischen 
Therapie. 
Ubelkeit und Erbrechen: meist einfach zu 
behandeln. 

Spezifische Nebenwirkungen einzelner 
Medikamente 
Vincristin: Gewebeschaden durch Extrava
sation, A1opezie, Muskel- und Kiefer
schmerzen, Harnretention, Dysphagie, Po
Iyneuropathie. 
Prednison: Cushing-Syndrom und andere 
Steroid-Nebenwirkungen (einschlieBlich 
psychischer). 
L-Asparaginase: thrombotische Krisen, 
Pankreatitis, Anaphylaxie. 
Daunorubicin: Gewebeschaden durch Ex
travasation, Kardiomyopathie, Knochen
marksuppression, Erbrechen, Darmtoxizi
tat. 
Cytosin-Arabinosid: Darm- und Knochen
marktoxizitat, Erythem, in hoher Dosierung 
zerebellare Toxizitat. 
Thioguanin: Leber- und Knochenmarktoxi
zitat, Hautausschlage. 
Etoposid: Darm- und Knochenmarktoxizi
tat. 
Methotrexat: Nieren-, Leber- und Darm
funktionsstorungen; Knochenmarksup
pression; Schleimhautentziindung (abhan
gig von Dosis und Darreichungsmodalitat); 
Beeintrachtigung der intellektuellen Lei
stungsfahigkeit. 
Mercaptopurin: Knochenmarksuppression, 
Hautausschlage, Leberfunktionsstorungen. 

Behandlungsziele 

Heilung bei minimaler Toxizitat. 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Allogene Knochenmarktransplantation 
Erwachsene erhalten das AlJotransplantat 
wiihrend der ersten vollstandigen Remis
sion bei Vorhandensein eines passenden 
Spenders und Alter zwischen 20 und 50 Jah
ren; insbesondere bei Philadelphia-Chro
mosom-positiver Erkrankung indiziert 
(durch Medikamente aIlein nicht heilbar). 

Autologe Knochenmarktransplantation 
Weniger gut dokumentiert; naturgemaB 
stehl diese Therapie mehr Patienten zur 
Verfiigung, ist jedoch aufgrund der fehlen
den "Graft versus leukemia"-Reaktion ver
mutlich weniger wirkungsvoll. 

Prognose 

Aueh bei optimaler Behandlung ist die 
Prognose insgesarnt bei Erwachsenen un
giinstiger als bei Kindern; in Studic:.n wur
de eine leukamiefreie 5-Jahres-Uberle
ben.rale bei nieht ausgew1ihllen Patienten 
von 20-35% ermittelt. 
Prognostiseh ungiinstige Fakloren sind 
hijheres l.ebensalter, hohe Leukozyten
zahl bei der Erstkonsultation 
(> 30 x 10911), t(9;22) und Ausbleiben 
einer voll.tandigen Remission nach I mO
natiger Behandlung. 

Nachsorge 

Nach Entlassung regeImaBige Blutbildkon
trolle; ist der Patient unter Erhaltungsthera
pie, kann eine Dosisanpassung erforderIich 
sein. 
In der Regel wird wiihrend der Therapie 
eine Cotrimoxazol-Prophylaxe durchge
fiihrt. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Auf ausreichende Erniihrung ist zu achten. 
Patienten und ihre Angehorigen soil ten 
psychologisch unterstiitzt werden, insbe
sondere wenn eine junge Farnilie betroffen 
ist; Ansprechpartner sind die Sozialarbeiter 
der Kliniken, Gemeinden und Krankenkas
sen. 
Entsprechende MaBnahmen zum Schutz 
vor Infektionen wahrend der Phase der 
Neutropenie. 

Rezidiv 

Bei - 70 % der Patienten kommt es zurn Re
zidiv; das Risiko liegt zwischen 40 % bei jun
gen Erwachsenen und > 80 % bei den tiber 
50jahrigen. 
Die Behandlung hangt von Alter, Dauer der 
Erstremission und vorausgegangenen Be
handlungen abo 
Rezidive sind durch konventionelle Chemo
therapie nieht heilbar. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Man beobachtet eine SyrnptomenkonsteUa
tion mit vielen unspezifischen und mit der 
Knochenmarkinsuffizienz assoziierten Be
schwerden. 

Erhohte Hamatomneigung, Knochen
schmerzen, Fieber, Blasse, Lethargie, Appe
titverlust, KrankheitsgefUhl: durch Kno
chenmarkinsuffizienz. 

Bauchauftreibung: durch Hepatosplenome
galie. 

Kurzatmigkeit, Gesichtsodem: durch Media
stinaltumor; selten. 

Kopfschmerzen, Erbrechen: durch ZNS-Be
teiligung; selten. 

Manifeste Blutung: durch Knochenmarkin
suffizienz; selten. 

Klinisdler Befund 

Pyrexie, Schleimhautblutungen, Hautpur
pura, Blasse, dekompensierte Herzinsujfizi
enz (selten): durch Knochenmarkinsuffizi
enz. 

Hepatosplenomegalie, Lymphadenopathie, 
Oberkorper- und Gesichtsodem mit erwei
terten oberfliichlichen Venen, Hautinfiltra
te, Hodenschwellung: durch Expansion der 
leukiimischen Turnormasse. 

Hirnnervenlahmung (III, V, VI, VII), Stau
ungspapille, Fundusblutung durch leukiimi
sche Infiltrate: bei ZNS-Beteiligung (selten). 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

GrofJes Blutbild: Panzytopenie, normale 
ZeUzahl oder isoHerte erhOhte Leukozyten
zahl. 

Blutausstrich: zeigt eventueU leukiimische 
B1asten. 

Knochenmarkmorphologie: bestiitigt die 
Diagnose in Verbindung mit zytochemi
scher Untersuchung und Immunphanoty
pologisierung (reife B-ZeU-Varianten wer-
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den nach Lyrnphom-Protokollen behan
delt). 

Thoraxrontgen: zurn Nachweis eines Media
stinaltumors. 

Lumbalpunktion: zum Nachweis einer ZNS
Beteiligung. 

Bestimmung von Blut-Hamstoff-Stickstoff, 
Kreatinin, Elektrolyte und Hamsiiure. 

Leberfunktionsproben: zum Nachweis einer 
Leberinsuffizienz (selten). 

Differentialdiagnose 

Lymphadenopathie 
Infektionen: z. B. inIektiose Mononu
k1eose. 
Lymphome oder andere Tumoren. 

Hepatosplenomegalie 
Leishmaniose. 
Makrophagen-, Stoffwechsel-. Speicher
oder Autoimmunsttlrungen. 
Lymphome. 

Knochenmarklnsuffizienz 
Aplastische Aniimie. 
Myelodysplastisches Syndrom. 
Makrophagens!orungen. 
Autoimmunkrankheiten. 
Knochenmarktumor: z. B. Neuroblastom. 
InIektionen: z. B. Tuberkulose, viszerale 
Leishmaniose. 

Atiologie 

Die Ursache der akuten lymphoblastischen 
Leukiimie (ALL) ist noch ungekliirt, als ur
siichlich beteiligt gelten heu!e jedoch Gen
mutationen. 
Ein erhOhtes Risiko besteht bei: 
Down-Syndrom. 
Fanconi-Aniimie. 
Bloom-Syndrom. 
Ataxia teleangiectatica und verschiedenen 
anderen Immundefekten. 
Die ursiichliche Beteiligung von Strahlung 
und elektromagnetischen Feldem ist nicht 
erwiesen. 

Epidemiologie 

Die ALL ist die hiiufigste maligne Erkran
kung des Kindesalters. 
Der Altersgipfelliegt bei 2 - 5 Jahren, in die
sem Alter treten 20 % aller Lenkiimien auf. 
Die Erkrankung tritt bei Jungen etwas hiiu
figer auf. 
85 % aller im Kindesalter auftretenden 
Leukiimien sind ALL. 

Komplikationen 

Frilhkomplikationen 
Friihe Komplikationen treten in der Regel 
im Zusammenhang mit den Nebenwirkun
gen der Medikamente oder der verstiirkten 
Knochenmarksuppression auf. 
Turnorzerfallssyndrom mit Hyperkaliiimie, 
Hyperurikiimie, Hyperphosphatiimie, Nie
renfunktionsstiirung. 
Infektionen unterschiedlicher Art. 
Blutung. 
Aniimie. 
Erbrechen, Haarausfall, Polyneuropathie 
und -myopathie, Schleimhautentziindung. 

Spatkompl i kationen 
LernstOrungen: z. B. eingeschriinktes Kurz
zeitgediichtnis oder Konzentrationsstiirun
gen; durch Ganzhirnbestrahlung. 

Kardiotoxizitat: bei Behandlung mit An
thraeyelin -Antibiotika. 

Kataraktbildung, Infertilitat, Wachstums
und Hormonstorungen: durch Cyelophos
phamidbehandlung und Ganzkiirperbe
strahlung nach Knochenmarktransplanta
tion. 

Sekundartumoren: durch Epipodophylloto
xine (Etoposid). 
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THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Die Behandlung sollte unter der Uberwa
chung durch einen Spezialisten erfolgen, 
nach Miiglichkeit irn Rahmen einer klini
schen Studie, urn eine umfassende Befund
erhebung sicherzusteUen und die Entwick
lung neuer Medikamente zu fiirdern. 

Wahl der Behandlung 
Bei Patienten mit hohem Rezidivrisiko (ver
zogerte Remission, nahezu haploider Chro
mosomensatz, Philadelphia-Chromosom
positive Erkrankung, iiltere, mannliche Kin
der, hohe Leukozytenzahlen, meist 
> 100 x 109/1): Transplantation wiihrend 
der ersten Remission. 
Bei Patienten mit hohem Risiko eines ZNS
Rezidivs (Leukozytenzahl > SO x 10911): 
Ganzhirnbestrahlung, hochdosiertes Lv. 
Methotrexat, Cytosin-Arabinosid oder 
Kombinationstherapie mit 3 Medikamen
ten. 
Bei Patienten mit geringerem Risiko (Leu
kozytenzahl < 50 x 10911): kontinuierliche 
intrathekale oder hochdosierte Methotre
xatgabe bzw. Cytosin-Arabinosid. 
Bei Patienten mit ZNS-Beteiligung bei der 
Diagnose: Ganzhirn-Riickenmark- oder 
Ganzhirnbestrahlung und kontinuierliche 
intrathekale Methotrexatgabe. 
Bei Sauglingen < 6 Monaten: intensive 
Kombinationstherapie mit mehreren Medi
kamenten. 

Prinzipien 
Induktionstherapie: in der Regel Vincristin, 
Asparaginase, Steroide; Remission in 97 % 
der Faile. 
Konsolidierungstherapie: intensive Be
handlung mit einigen anderen Medikamen
ten als wmrend der Induktionstherapie zur 
Bekiimpfung "resist enter Zellklone". 
ZNS-Therapie: zur Bekiimpfung der Er
krankung in dem rur Medikamente schwer 
zur erreichenden ZNS. 
Re-Konsolidierungstherapie: wie im zwei
ten Schritt beschrieben; es kiinnen mehrere 
Konsolidierungen erforderlich sein. 
Erhaltungstherapie iiber bis zu 2 Jahre: zur 
Bekiimpfung minimaler Reste der Erkran
kung. 

Spezifis<he Komplikationen einzelner 
Medikamente 
Vincristin: Gewebeschaden durch Extrava
sation, Alopezie, Muskel- und Kiefer
schmerzen, Harnretention, Dysphagie, Po
Iyneuropathie. 
Prednison: Cushing-Syndrom und andere 
Steroid-Nebenwirkungen (einschliefllich 
psychischer). 

L-Asparaginase: thrombotische Krisen, 
Pankreatitis, Anaphylaxie. 
Daunorubicin: Gewebeschaden durch Ex
travasation, Kardiomyopathie, Knochen
marksuppression, Erbrechen, Darmtoxizi
tat. 
Cytosin-Arabinosid: Darm- und Knochen
marktoxizitat, Erythem, in hoher Dosierung 
zerebeUare Toxizitat. 
Thioguanin: Leber- und Knochenmarktoxi
zitat, Hautausschlage. 
Etoposid: Darm- und Knochenmarktoxizi
tat. 
Methotrexat: Nieren-, Leber- und Darm
funktionsstOrungen; Knochenmarksup
pression; Schleirnhautentziindung (abhan
gig von Dosis und Darreichungsmodalitat); 
Beeintrachtigung der inteUektuellen Lei
stungsfahigkeit. 
Mercaptopurin: Knochenmarksuppression, 
Hautausschlage, Leberfunktionsstiirungen. 

Behandlungsziele 

Heilung bei miiglichst geringen Nebenwir
kungen (Toxizitat der einzelnen Medika
mente und Komplikationen). 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Knochenmarktransplantation. 
Ganzhirnbestrahlung. 
Indikationen siehe Pharmakotherapie. 

Prognose 
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chen Kindem. hoher Leukozytenzahl. 
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Nachsorge 

Patienten unter Dauertberapie sollten je 
nach Blutbild alle 1-2 Wochen zur Nach
sorge einbestellt werden. 
Nach Abschlufl der Therapie lebenslange 
Nachsorge; nach den ersten 6 Jahren sorg
faltige Untersuchungen auf Zeichen eines 
Rezidivs (Organomegalie, Hodenschwel
lung, verringerte Zellzahlen im Blutbild, 
Blasten irn Blutausstrich) und hormonelle, 
intellektuelle und kardiale Spatfolgen. 
Prophylaktische Cotrirnoxazolgabe zur 
Vermeidung einer Pneumocystis-carinii
Pneumonie. 
Beratung beziiglich Riickkehr in die Schule 
und Durchfiihrung der iiblichen Impfun
gen. 

Hinweise zu Erniihrung I 
Lebensfiihrung 

Die Kinder und ihre AngehOrigen ein
schliefllich der Geschwister sollten wmrend 
der Therapie irn Krankenhaus und danach 
von Spezialisten betreut werden. 
Auf ausreichende Erniihrung ist zu achten. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Einige Patienten sind beschwerdefrei. 

Lethargie, Reizbarkeit, Mudigkeit, vermin
derte korperliche Belastbarkeit: Symptome 
der Anamie. 

Infektanflilligkeit: infolge der Leukopenie. 

Spontane Blutung oder Hiimatombildung: 
Symptome der Thrombozytopenie. 

K1inischer Befund 

Blasse, lnfektionen, Hamatome, Petechien. 

Lymphadenopathie oder Hepatosplenome
galie: gelegentlich. 

Gingivahyperplasie, leukiimische Hautin
filtrate: insbesondere bei monozytarer 
Leukiimie. 

Hiimorrhagische Manifestationen: insbe
sondere bei Promyelozytenleukamie. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

GrofJes Blutbild: haufig erniedrigter Hamo
gIobinwert und Thrombozytopenie; Leuko
zytenzahlen > 100 x 109/1 sind selten und 
Hinweis auf mangelndes Ansprechen auf 
die Therapie; bei Erstkonsultation haufig 
Leukozytenzahlen < 3,0 x 109/1; im Diffe
rentialblutbild meist pathologisch veran
derte Leukozyten, Neutropenie und Vorlie
gen einer "Blasten"-Population. Blasten 
sind groBe Zellen mit - 1,5 - 2fachem Ery
throzytendurchrnesser, die durch eine gro
Be Kern-Plasma-Relation (bei der akuten 
myeloischen Leukamie - AML - seltener) 
und einen Kern mit deutlichen Nukleolen 
(bei Monoblasten meist groBer singularer 
Kern) gekennzeichnet sind; Blasten konnen 
Reifungszeichen aufweisen, z. B. zytoplas
matische Granulation, Auer-Stabchen 
oder monozytiire Merkmale. Die quantitati
ve Thrombozytopenie wird morphologisch 
bestatigt. 
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Knochenmarkuntersuchung: zeigt erhOhter 
Blastenanteil; zur Abgrenzung gegen blasti
sche Formen myelodysplastischer Syn
drome muB dieser Anteil zur Diagnose 
der Leukamie > 30 % der gesamten Kno
chenmarkzeUen betragen. 

Zytochemische Untersuchungen: zur Besta
tigung der myeloischen oder monozytaren 
Abstammung der Blasten; Anfarbung durch 
Sudanschwarz, Chloroazetatesterase oder 
Myeloperoxidase. 

Immunphiinotypisierung: zuverlassigste 
Methode zur Bestimmung der hamatopoe
tischen Abstammungsreihe; Expression von 
CD33 oder CDI5 deutet auf einen gewissen 
Grad der Knochenmarkreifung hin; CD34 
und HLA DR sind friihere nichtlymphoide 
Marker und ermogIichen Verfahren zur ob
jektiven Unterscheidung zwischen myeloi
scher und Iymphoblastischer Leukamie; 
Antigene sind auf normalen Zellen expri
miert, "Leukamie-spezifische" oder atypi
sche Phanotypen wurden jedoch identifi
ziert, die in Zukunft sicherlich zur Uberwa
chung des Remissionsstatus dienen kon
nen, wenn normale Antigene in unange
messener Weise auf leukamischen ZeUen 
exprimiert sind. 

Zytogenetische Untersuchungen: viele struk
turelle Chromosomenanomalien wurden 
beschrieben; es besteht eine Korrelation 
zwischen Prognose und zytogenetischer 
Anomalie, z. B. gUnstigere Prognose bei 
FAB M3 (meist mit 15;17 Translokation), 
einigen FAB M2-Formen (8;21 Translokati
on) und invertiertem Chromosom 16; un
giinstigere Prognose bei Anomalien oder 
Deletionen der Chromosomen 5 und 7. 

Molekulargenetik: molekulare Gensonden 
zum Nachweis der 15;17 und 8;21 Translo
kationen stehen heute zur Verfugung, was 
die Erfassung kleinerer ZeUpopulationen 
durch Polymerase-Kettenreaktion ermog
licht; in Zukunft wird diese Technik eine 
wichtige Rolle in der Beurteilung der Re
missionsquaIitat spielen. 
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Differentialdiagnose 

AUe Ursachen einer Panzytopenie. 

Atiologie 

Risikofaktoren fur die Entwicklung einer 
akuten myeloischen Leukamie sind: Strah
lenexposition. 
Chemotherapie zur Behandlung eines Kar
zinoms, z. B. Morbus Hodgkin. 
Chronische myeloproliferative oder myelo
dysplastische Syndrome. 

Epidemiologie 

AML ist die haufigste Leukamie bei Erwach
senen. 
Das durchschnittliche Alter bei Erstkonsul
tation betragt - 60 Jahre. 
Es erkranken gIeich viele Manner wie 
Frauen. 
Die PravaIenz der Erkrankung steigt mit 
dem Alter (z. B. I von 105 Kindem, bis zu 
3 von 105 bei iiber 70jiihrigen). 

Komplikationen 

Uberhandnehmende Infektionen. 

Blutung: insbesondere intrazerebraIe Blu
tung bei Promyelozytenleukamie. 

FAB-Klassifikation 

Auf der Basis des morphologischen Erschei
nungsbildes wird die AML durch die 
French -American-British-(F AB)-Klassifika
tion in die Subtypen MO-M7 unterteilt. 
Bei FAB M3 (Promyelozytenleukamie) be
stehen hohe Remissionschancen und ein 
geringes Rezidivrisiko. 
Die FAB-Klassifikation leistet beziigIich der 
Normierung der Terminologie zwar gute 
Dienste, besitzt jedoch nur begrenzte pro
gnostische Aussagekraft. 



THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Supportive Therapie 
Infektionen lassen sich durch spezielle pfle
gerische Sorgfalt vermeiden; Isolation des 
Patienten im Einzelzimmer mit Luftfllter; 
Mundschutz; l'iberwachung von Tempera
tur, SchIeimhauten, Perineum und Einstich
stellen zentraler Zugange. 
Bei Auftreten von Infektionen rasche Ein
leitung einer Lv. Antibiotikatherapie (meist 
Aminoglykosid-Antibiotika und Ceftazidim 
oder gegen Pseudomonas wirkendes Peni
cillin) nach vorheriger Entnahme geeigne
ter Proben zur Untersuchung auf Bakterien, 
Pilze und Viren. 
Bei Ansprechen innerhalb der ersten 48 
Stun den Fortsetzung der Therapie tiber 
3 - 5 Tage; bei fehIendem oder unvollstandi
gem Ansprechen sowie ausstehendem Erre
gernachweis wird zusatzlich Vancomycin 
gegeben; bei ausbleibendem Erfolg auBer
dem Lv. Amphotericingabe. (Einzelheiten 
siehe Agranulozytose und Fieber.) 

Behandlung von Gerinnungsstiirungen 
Gerinnungsfaktormangel wird durch Sub
stitution entsprechender Blutprodukte 
oder Vitamin K behoben. 
Schwere Gerinnungssttirungen, z. B. disse
minierte intravasale Gerinnung, konnen 
bei der Promyelozytenleukamie (FAB M3) 
das beherrschende Krankheitsbild sein 
und bedtirfen spezieller Aufmerksamkeit. 
Durch Gabe von all-trans-Retinalsaure 
(ATRA) kann die Sttirung (meist innerhalb 
von 2-3 Tagen) wirksam beseitigt werden. 
Blutprodukte sind uneriaBlich, Fibrinoly
seinhibitoren (Tranexamsaure) und Hepa
rin werden heute jedoch seltener gegeben. 

Chemotherapie .. 
Die Behandlung sollte unter der Uberwa
chung durch einen Spezialisten erfolgen. 
Bei entsprechend intensiver Remissionsin
duktion und Konsolidierungsphase bringt 
eine Erhaltungstherapie moglicherweise 
keine weitere Verbesserung der Prognose. 
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Zur Behandlung kommen Anthracyclin
Antibiotika, Cytosin-Arabinosid, Thiogua
nin und Etoposid in Frage; N ebenwirkung 
ist unter anderem Kardiotoxizitat. 
Wahrend der Remissionsinduktion sind in
tensive supportive MaBnahmen erforder
lich, in den meisten Fallen kommt es jedoch 
mit nur einer Behandlungsphase zur voll
standigen Remission. 
Eine zweite Behandlungsphase kann bei we
niger intensivem Therapieansatz erforder
lich werden; in allen Patientengruppen kon
nen eventuell noch weitere supportive MaB
nahmen angezeigt sein. 

Behandlungsziele 

Wiederherstellung der normalen Knochen
markfunktion. 
Erreichen einer langfristigen Remission 
oder Heilung. 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Allogene Knodlenmarlrtransplantation 
Senkung des Rezidivrisikos von 60 auf 15 %. 
Die Therapie-assoziierte Mortalitatsrate 
von 30 % ist auf Toxizitat, Infektionen, 
Pneumocystis-carinii-Pneumonie und 
"Graft versus host"-Reaktionen zuriickzu
fiihren. 
Die Therapie kann zu Infertilitat und spate
rer Kataraktbildung fiihren (in 10 - 15 % der 
Falle). 
Allogene Transplantate stehen nur in 
10-15 % der Falle zur Verfiigung. 

Autologe Knochenmarktransplantation 
Eine autologe Transplantation ist bei tiber 
55jahrigen Patienten ohne passenden Spen
der angezeigt. 
Vorteile: geringere Toxizitat, keine "Graft 
versus host"-Reaktion, hohere Verfiigbar
keit, geringe assoziierte Mortalitatsrate 
(6-8%). 
Nachteile: Gefahr der Kontamination des 
entnommenen Materials, fehIender "Graft 
versus leukemia"-Effekt. 

Prognose 

Durch modeme Behandlungsschemata 
kann bei unter SSjahrigen eine Remissi
onsrate von 80 % erreicht werden (maxi
mal 90 % im Kindesaller, minimal 70 % im 
5. lA!bensjahrzehnl); im hClheren lA!bens
aller liegen die Remissionsraten ungefahr 
bei 60%. 
30 - 40 % der chemotherapeutisch behon
dehen Patienten < 55Jahren und 20 % der 
filteren Patienlen sind nach 5 lahren im
mer noch re7.idivfrei. 
Nach allogener Knochenmarktransplan
tation komml es bei 50 - 60 %, nach aUIO
loger Transplantation bei 45 - 55 % der 
Empfanger zur Heilung. 
> S Jahre nach einer Knochenmarktrans
plantation iSl ein Rezidiv selten, nach 
Chemotherapie jedoch etwas haufiger 
(die meisten Re7.idive Ireten jedoch in 
den ersten 2 - 3 lahren nach der Cherno
therapie auf). 

Nachsorge 

2 - 3 Wochen nach einer chemotherapeu
tisch induzierten Besserung sollte der Re
missionsstatus im Knochenmark unter
sucht werden. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Auf ausreichende Erniihrnng ist zu achten. 
Patienten und ihre Angehorigen sollten 
psychologisch untersttitzt werden, insbe
sondere wenn eine junge Familie betroffen 
ist; Ansprechpartner sind die Sozialarbeiter 
der Kliniken, Gemeinden und Krankenkas
sen. 
Entsprechende MaBnahmen zum Schutz 
vor Infektionen wahrend der Phase der 
N eutropenie. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

70 % der Patienten sind beschwerdefrei; die 
Erkrankung wird in der Regel im Rahmen 
eines routinemaBig erstellten Blutbildes 
diagnostiziert. 

Lymphknotenschwellung oder Iinksseitige 
Oberbauchbeschwerden: in 20 % der Falle. 

Symptome der Aniimie: selten. 

Hiimatom- oder Blutungsneigung: selten. 

Gewichtsabnahme, Fieber unklarer Genese, 
Nachtschweift: "B" -Symptome; sehr selten 
und haufig Hinweis auf Transformation 
in hochmalignes Lymphom. 

K1inischer Befund 

Lymphadenopathie in der Hals-, Achsel
oder Leistenregion: in 30 % der Fiille. 

Leichte bis miijJige Splenomegalie: in 10 % 
der Falle. 

Hepatomegalie: selten. 

Aniimie: selten. 

Purpura: selten. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

GrojJes Blutbild: Lymphozytose mit 
> 5 x 109 /1 reifen monomorphen kleinen 
Lymphozyten sowie Ausstrichartefakten 
(Gumprechtsche Kernschatten). 

Lymphozytenmarkeranalyse: zeigt spadiche 
Oberflachenimmunglobuline einer einzigen 
Leichtkette (K oder Ie); CDS+' CDI9+, 
CD20+' CD23+, CD37+, CD3-, CD 10-, 
CD22-. 

Serumimmunglobulinbestimmung .. vermin
derte Konzentrationen in allen Klassen; 
IgM-Paraprotein bei 5 % der Patienten. 

Direkter Antiglobulintest: in 10 % der Falle 
positiv. 

Knochenmarkpunktion: interstitielle, nodu
lare oder diffuse Inflltration durch kleine 
Lymphozyten. 

Karyogramm: Trisomie 12 in 30 %, Deletion 
13ql4 in 25 % der Falle. 
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leukaphereseprobe mit Romanowsky-Farbung von 
einem Patienten mit Cll zeigt kleine monomorphe 
lymphozyten sowie vereinzelt Prolymphozyten und 
Gumprechtsche Kemschatten. 

Differentialdiagnose 

Prolymphozytenleukamie. 
HaarzeUenleukamie. 
Milz-bedingtes lymphom mit Zottenlym
phozyten. 
lymphozytische lymphome. 
S~zary-Syndrom und T-ZeU-Lymphom/
Leukiimie de Erwachsenenalters. 
Zentrozytisch-zentroblastisches Lym-
phom. 
Mantelzellenlymphom. 

Atiologie 

Die Ursache der chronischen Iymphati
schen leukamie (ClL) ist unklar. 
Eine Assoziation mit Strahlenbelastung 
oder Retroviren ist bisher nicht erwiesen. 

Epidemiologie 

ClL ist die haufigste leukamie in West
europa und Nordamerika. 

Komplikationen 

Autoimmunhiimolytische Aniimie: in 10 % 
der Falle, haufiger in Stadium C. 

Autoimmune Thrombozytopenie, Neutrope
nie, aplastische Aniimie: in < 2 % der Falle. 

Infektionen: in wenigen Fallen bei Hypo
gammaglobulinamie. 

Herpes zoster: in 25 % der Falle. 

Transformation in Prolymphozytenleuk
iimie oder hochmalignes Lymphom: in 
10 % bzw. 2 % (Richter-Syndrom) der Falle. 

Pneumokokken-Pneumonie. 

Staging 

Rai (USA) 
Stadium 0: nur Lymphozytose. 
Stadium I: mit lymphadenopathie. 
Stadium II: mit Spleno- oder Hepatomega
lie. 
Stadium III: mit Anamie; Hamoglobin 
1l0g/l. 
Stadium IV: mit Thrombozytopenie; 
Thrombozyten 100 x 109/1. 

Binet (Europa) 
Stadium A: keine Anamie oder Thrombozy
topenie; Lymphadenopathie in < 3 Lymph
knotenregionen*. 
Stadium B: keine Anamie oder Thrombozy
topenie; Lymphadenopathie in 3 oder mehr 
Lymphknotenregionen*. 
Stadium C: Hamoglobin 100 gil oder 
Thrombozyten 100 x 109/1. 
* Lymphknoten der Hals-, Achsel- und lei
stenregion sowie Milz und Leber. 
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THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Die Behandlung soUte unter der Vberwa
chung durch einen SpeziaIisten erfolgen. 
Bei Patienten mit Stadium A ist eine Che
motherapie nicht empfehlenswert. 

Alkylanzien 
Hauptpfeiler der Therapie ist Chlorambucil. 
Die Erfolgsrate liegt bei 50 %. 

• Standarddosierung 
Chlorambucil, kontinuierliche orale Dosie
rung oder intermittierend alle 4 Wochen. 
Cyclophosphamid, oral oder i. v. alle 2 - 3 
Wochen. 

• Kontraindikationen 
Keine. 

• Wechselwirkungen 
Keine bekannt. 

• Nebenwirkungen 
Vbelkeit und Knochenmarksuppression, 
Arzneimittelexanthem (bei Chlorambucil 
in 5 % der Hille), Alopezie (Cyclophospha
mid). 

N u Ideosidanaloga 
Mit dem Purinanalogum Fludarabin kann 
bei Chlorambucil-resistenten Patienten 
eine Erfolgsrate von bis zu 50 % erreicht 
werden. 
2-Chlorodeoxyadenosin weist eine iihnliche 
Wirkung auf. 

• Standarddosierung 
Fludarabin, tgl. i.v. iiber 5 Tage, alle 28 Tage. 

• Kontraindikationen 
Keine. 

• Besonderheiten 
Geringere Knochenmarksuppression als 
Chlorambucil, jedoch ausgepragtere T
Lymphozytopenie, dadurch erhOhtes Infek
tionsrisiko durch Viren, Pilze und Proto
zoen. 

• Wechselwirkungen 
Keine bekannt. 

• Nebenwirkungen 
Knochenmarksuppression, 
pression. 

Andere Option en 

Immunsup-

Prednison: bei autoimmunen Komplikatio
nen; bewirkt eine Redistribution der Lym
phozyten vom Gewebe in die Blutbahn; 
giinstige Wirkung bei Patienten mit Throm
bozytopenie zu Beginn einer A1kyIanzien
Therapie. 
CHOP-Chemotherapie (Cyclophosphamid, 
Doxorubicin, Vincristin, Prednison): bei 
Stadium C eventueU wirksamer als Chlo
rambucil. 
Immunglobulin-Substitutionstherapie: bei 
rekurrierenden Infektionen infolge von Im
munglobulinkonzentrationen < 4 gil. 

Oerzeit erforschte Verfahren 
Knochenmarktransplantation: bei jiingeren 
Patienten mit histokompatiblem Spender. 
Ergebnisse sind vielversprechend. 

Behandlungsziele 

Linderung der Beschwerden. 
Lebensverlangerung bei Patienten mit Sta
dium B oder C. 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Leukapherese kann zur Vermeidung 
oder Behandlung einer Hyperleukozytose 
bei sehr hohen Leukozytenzahlen 
(> 500 x 109!1) oder zur Begrenzung der 
Leukozytenzahl bei therapieresistenten Pa
tienten eingesetzt werden. 

Prognose 

Patienten mit Stadium A haben die glei
che Prognose wie KontroUgruppen gJei
chen Alters und Geschlechts. 
Die bei Behandlung mit Chlorambucil er
reichte durchschnittliche Oberlebenszeit 
betragt 12 Jahre bei Stadium A, 5 Jahre 
bei Stadium B und 2 Jahre bei Stadium C. 

Nachsorge 

Vberwachung des Krankheitsfortschritts. 
Auch bei StiUstand und fehlenden Sympto
men sicherheitshalber regelmiillige Kon
troUe. 
Bei progredientem Verlauf Chlorambucil
Therapie. 
Bei allen Patienten lebenslange Nachsorge; 
Abstande der KontroUtermine von der Ge
schwindigkeit des Krankheitsfortschritts 
abhangig. 

Hinweise zu Emiihrungl 
Lebensfiihrung 

Empfehlung, nach Moglichkeit ein norma
les Leben zu fiihren. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Pleuritischer Brustschmerz, Dyspnoe, Hii
moptysen: Hinweis auf akute kleinere Lun
genembolie. 

Akut einsetzende Dyspnoe, Synkope, zentra
ler Brustschmerz: Hinweis auf massive Lun
genembolie. 

Allmiihlich einsetzende Dyspnoe, pleuriti
scher Brustschmerz, abnehmende korperli
che Belastbarkeit: Hinweis auf subakute 
massive Lungenembolie. 

Zunehmende Dyspnoe, Belastungssynkope: 
Hinweis auf chronische Lungenembolie. 

Klinischer Befund 
Unterschiedliche Manifestationen, je nach 
AusmaB der Verlegung der arteriellen Lun
genstrombahn, Dauer der Thrombenbil
dung sowie vorbestehende Herz- oder Lun
generkrankungen. 

Kurzatmigkeit, Pleurareiben, mit Pleuraer
gUfl assoziierte Manifestationen: Hinweis 
auf Lungeninfarkt. 

Tachypnoe oder Hyperventilation, vermin
dertes Herzminutenvolumen, Rechtsherzin
sufJizienz: Hinweis auf massive Lungenem
bolie. 

Pulmonale Hypertonie: Hinweis auf chroni
sche Lungenembolie. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Die Diagnosestellung erfordert einen be
griindeten klinischen Verdacht sowie die
sen Verdacht bestatigende (oder widerle
gende) Untersuchungsergebnisse. 

Pulmonalisangiographie: ermoglicht eine 
definitive Diagnose, jedoch invasiv und er
fordert spezielle Einrichtungen; der Throm
bus erscheint als FiiIlungsdefekt in den kon
trastmittelgefiillten Pulmonalarterien. 

Thoraxrontgen: zum AusschiuB anderer Er
krankungen; bei massiver Lungenembolie 
eventuell GefaEzeichnung oder groBe Ver
schattungen im Bereich der Pulmonalarte-

LUNGENEMBOLIE 

rien; bei Lungeninfarkt eventuell Streifen
atelektasen basaler Lungenabschnitte; un
spezifischer Befund. 

EKG: der klassische S,-, Q,-Typ ist unspezi
fisch und selten vorhanden. Meist Sinusta
chykardie, V orhofflimmern oder -fiattern 
konnen jedoch auch auftreten. 

Ventilations-Perfusionsszintigraphie: ein
fach durchzufiihrendes, mit geringem Risi
ko assoziiertes Verfahren; unauffaIliger Be
fund schlieBt eine Lungenembolie nahezu 
vollstandig aus; bei auffaJligem Befund Si
cherung der Diagnose durch Nachweis 
einer peripheren Venenthrombose (bei ne
gativem Befund liegt das Risiko einer nach
folgenden Lungenembolie beim unbehan
delten Patienten bei < 3 %) oder Pulmona
lisangiographie; ein mit hoher Wahrschein
lichkeit positiver Befund ist in der Regel 
diagnostisch und weist eine Spezifitat von 
98 %, einen positiven Vorhersagewert von 
91 % (bei 74 % der Patienten mit nachfol
gender Lungenembolie vorhanden), jedoch 
eine geringe Sensitivitat (41 %) auf; ein mit 
hoher Wahrscheinlichkeit positiver Befund 
erfordert eine sofortige Behandlung, da 
14 % dieser Befunde sowie 45 % der unkla
ren Befunde nach 7tagiger Behandlung un
auffaJlig sind. 

MR-Angiographie: als nichtinvasive, die 
Diagnose bestatigende Alternative vielver
sprechend. 

Echokardiographie: primar zur differential
diagnostischen Abklarung der Dyspnoe; er
kennbarer Thrombus im rechten Herzen 
oder in der proximalen Pulmonalarterie so
wie begriindeter klinischer Verdacht kon
nen als diagnostisches !Criterium angesehen 
werden. Nachweis einer rechtsventrikula
ren VergroBerung kann Ersthlnweis auf 
Lungenembolie sein. 

Doppler-Ultraschalluntersuchung, Phlebo
graph ie, Impedanz-Phlethysmographie: in
direkte Untersuchungen zum Nachweis 
einer proximalen Beinvenenthrombose; 
bei positivem Befund stellen sie bei Ver
dacht auf kleinere Lungenemholie und un
klarer Lungenszintigraphie geeignete Alter
nativen zur Pulmonalangiographie dar. 

LUNGENEMBOLIE 

Differentialdiagnose 

Lungenemholien sind differentialdiagno
stisch von einer ganzen Reihe anderer Er
krankungen sbzugrenzen und kiinnen ge
legentlich schwer zu "enllaroeo" sein. 

Akute kleinere Lungenembolle 
Pneumonie. 

Akute massive Lungenembolle 
Sepsis. 
Myokardinfarkt. 
Hypovolamie. 
Herzbeuteltamponade. 

Subakute massive Lungenembolie 
Lungeniidem. 
Pneumonie. 
Hyperventilarion. 

Chronische Lungenembolie 
Primare pulmonale Hypenonie. 

Atiologie 

tiber 90 % alIer Lungenembolien haben ih
ren Ursprung in einer tiefen Beinvenen
thrombose. 
Haufige Ursachen sind: 
Bis zu 1 Monat zuriickliegender chirurgi
scher Eingriff. 
Vorausgegangene Erkrankung (z. B. Myo
kardinfarkt, Apoplex). 
immobilisierung, maligner Tumor, Adipo
sitas oder orale Kontrazeptiva. 
Schwangerschaft oder bstrogentherapie. 
Permanenter zentraler Venenzugang. 
Hyperkoagulabilitat, erworben (z. B. Lupus
antikoagulans, Antikardiolipin-Antikor
per) oder kongenital (z. B. Antithrombin
III-Mangel, Protein-C-Mangel). 

Epidemiologie 

Postmortal findet sich bei 9 - 26 % alIer Pa
tienten eine Lungenembolie; nur bei - 16 % 
bestand vorher ein entsprechender Ver
dacht. 
Ein letaler Ausgang findet sich gehauft bei 
Frauen und im hoheren Lebensalter. 

Komplikationen 

Tod. 
Lungeninfarkt, infektion, Kavernenbil
dung, Hypertonie. 



THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Antikoagulanzien·Therapie: Heparin 
Heparin wird bei hamodynamisch stabilen 
Patienten eingesetzt; es verhindert eine wei
tere Fibrinanlagerung und Ausdehnung des 
Thrombus. 
Die Behandlung muB sofort nach Auftreten 
des klinischen Verdachts eingeleitet wer
den. 

• Standarddosierung 
Heparin Bolusinjektion, 5000 - 8000 E, da
nach i.v. Infusion, urn die aktivierte par
tielle Thromboplastinzeit beim 1,5 - 2,5fa
chen des KontroUwerts zu halten. 

• Kontraindikationen 
Akute Blutung, frische intrazerebrale Blu
tung oder Him-, Augen- oder Rfickenmark
operation, maligne Hypertonie. 

• Besonderheiten 
Hochdosierte s.c. Heparingabe verringert 
die Notwendigkeit der i.v. Infusion und er
hOht die Mobilitat des Patienten. 

• Wechselwirkungen 
Orale Antikoagnlanzien oder die Thrombo
zytenfunktion einschrankende Medika
mente, z. B. Aspirin oder Dextranlosungen. 

• Nebenwirkungen 
Blutungen, heparininduzierte Thrombozy
topenie. 

Antikoagulanzien-Therapie: 
Cumarinderivate 
Curnarinderivate werden nicht zur Behand
lung des akuten Falls sondem praventiv 
eingesetzt; sie beeintrachtigen die Gerin
nung und vermindem dadurch die Throm
benbildung. 

Standarddosierung 
Curnarinderivate, z. B. Phenprocournon, 
12-18mg am 1. Tag, 6-12mg am 2. Tag, 
dann nach QuicklINR-Wert (Erwachsene 
durchschuittlicher GroBe); Anpassung der 
Erhaltungsdosis, urn die INR bei 2,0 - 3,0 
zu halten. 

Kontraindikationen 
Wie beim Heparin; Schwangerschaft. 

Besonderheiten 
SoUte gleichzeitig mit der Heparintherapie 
eingeleitet werden. 

Wechselwirkungen 
Viele Medikamente konnen die Wirksam
keit von Curnarinderivaten verstarken 
oder senken; sie sind den Verschreibungs
informationen des HersteUers zu entneh
men. 

Nebenwirkungen 
Blutungen. 

Thrombolysetherapie 
Indiziert bei hamodynamisch instabilen Pa
tienten mit erwiesener Lungenembolie 
(d. h. starker klinischer Verdacht plus mit 
hoher Wahrscheinlichkeit positiver Befund 
der Lungenszintigraphie bzw. bei einer 
Echokardiographie oder Angiographie er
kennbarer, die arterieUe Blutstrombahn 
vedegender Thrombus). 

Die Behandlung dient der Auflosung eines 
frischen Thrombus. Sie bewirkt eine rasche
re Rfickbildung der Embolie und Verbesse
rung der kardiopulmonalen Situation als 
Heparingabe allein. Eine Senkung der Mor
talitatsrate insgesamt ist jedoch nicht erwie
sen. 

• Standarddosierung 
Streptokinase, 250.000 E fiber 30 Minuten, 
danach 100.000 E/Std. fiber 24 Stunden. 
Urokinase, 4400 EIkg KG fiber 10 Minuten, 
danach 4400 E/kg KG/Std. iiber 12 - 24 Stun
den. 
Rekombinanter t-PA (Plasminogenaktiva
tor), 100 mg durch Dauerinfusion iiber 2 
Stunden. 

• Kontraindikationen 
Akute Blutung, frischer Apoplex, vorausge
gangene Vedetzung, groBere Operation 
oder Organbiopsie. 

• Besonderheiten 
Die lokale Gabe ist nicht wirksamer oder si
cherer als die einfacher durchzufiihrende 
periphere Gabe. 
Alle Fibrinolytika scheinen gleich wirksam 
zu sein. 
1m AnschluB Heparintherapie. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Blutung (das Risilco einer massiven Blutung 
ist 2mal so hoch wie bei der Heparinthera
pie); allergische Reaktionen auf Streptoki
nase. 

Behandlungsziele 

Morbiditatssenkung wahrend der akuten 
Embolie. 
Vermeidung von Rezidivembolien und 
chronischer pulmonaler Hypertonie. 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Vena-cava-Blockade: bei kontraindizierter 
oder versagender Antilcoagnlanzien-Thera
pie. 
Pulmonale Embolektomie. 

Pravention 

Die meisten durch Lungenembolie verur
sachten Todesfalle treten plotzlich und 
bei Patienten auf, bei denen kein entspre
chender Verdacht bestand; aus diesem 
Grund kann eine signifikante Senkung 
der Mortalitatsrate nur durch ausreichende 
PraventivmaBnahmen erreicht werden. 
Physilcalische MaBnahmen; Friihmobilisie
rung, pneurnatische Unterschenkelman
schette und individueU angepaBte Kom
pressionsstriimpfe. 
Medikamente: Standard-Heparin, 5000 E 
s.c. alle 8 - 12 Std; niedermolekulares Hepa
rin, 1mal tgl. 3500 - 5000 E, je nach Praparat, 
oder niedrig dosiertes Cumarinderivat. 
Die perkutane oder chirurgische Einfiih
rung eines Filters in die Vena cava inferior 
kann bei Patienten mit trotz wirksamer 
Antikoagnlanzientherapie rekurrierenden 
Lungenembolien eine weitere Embolie ver
hindem. 

EMBOLIE 

Prognose 

1/3 der akulen oder subakuten Lungen
embolien fiihren zum plotzlichen Tod 
oder werden ersl postmortal diagnosti
ziert. 
Bei einer unbehandehen klinisch manife
Slen Lungenemboli. belragl die MortaH
laUra!. aufgrund rekurrierender Embo
lien 30 %; durch eine effektive Therapie 
kann dieser Prozentsalz auf 8 % geseuk! 
werden. 
Bei Uberlebendeu der akuten oder sub
akuten Embolie treten in der Regel kein. 
klinischen Polgeschaden auf. 
Die chronische Lungenembolie hat eine 
ungiinstige Prognose, die medikamen!ose 
Behandlung ist im allgemeinen erfolglos; 
in einigen Fallen kann durch elektive 
Thrombendarteriektomie eine langfristi
ge Verbesserung erreich! werden. 
Nach einer Lungenembolie besteh! in prii
disponierenden Situationen ein erhllhtes 
Risiko einer emeuten Thromboembolie. 

Nachsorge 

Die orale Antikoagulanzien-Therapie und 
Uberwachung wird iiber mindesten 3 - 6 
Monate fortgesetzt und kann lebenslang er
forderlich sein, wenn die Risilcofalctoren 
nicht ausgeschaltet werden konnen. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Patienten soUten langere Phasen der Immo
bilitat, z. B. Langstreckefliige oder Busrei
sen, meiden. 
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DIAGNOSE 

Symptome 
Husten: eine chronische Bronchitis liegt vor, 
wenn an den meisten Tagen wahrend min
destens 3 Monaten in 2 aufeinanderfolgen
den Jarnen Husten und Auswurfbestanden 
haben. 
Auswurf. 

Zunehmende Dyspnoe: insbesondere bei Be
lastung. 

Gewichtsabnahrne. 

Rauchen in der Anamnese: in der Mehrzahl 
der Hille. 

K1inischer Befund 

Beginn meist in der 5. oder 6. Dekade. 
FaBthorax, verminderte Herzdampfung 
und abgeschwachte Atemgerausche, pal
pierbare Leber aufgrund hepatischer Verla
gerung, Zeichen der Lungeniiberblahung. 

Erhiihte Atemfrequenz, Einsatz der Atem
hilfsmuskulatur, "Lippenbremse", abge
schwiichte Atemgeriiusche: Zeiehen der 
Atemwegsobstruktion. 
Zyanose. 

Rechtsventrikuliire Hebung, erhiihter Jugu
larvenendruck, peripheres Odem: Zeichen 
der pulmonalen Hypertonie. 

Feinblasige Rasselgeriiusche wiihrend der 
Inspiration: bei chronisch-obstruktiver 
Atemwegserkrankung haufig vorhanden, 
nieht notwendigerweise Hinweis auf koexi
stente Herzinsuffizienz. 
Hypersonorer PerkussionsschaIL 

L.....:.... ___ ....!::~~~~~~ CHRONISCH-OBSTRUKTIVE 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Groftes Blutbild: gelegentlieh Polyzythamie. 

EKG: Rechtstyp oder Anzeiehen einer 
Rechtsherzbelastung. 

Thoraxrontgen: Anzeiehen einer chronisch
obstruktiven Lungenerkrankung (tiefste
hende, abgeflachte Zwerchfelle, langes 
schlankes Herz), eines Emphysems (blasige 
Aufhellungen, groBer retrosternaler Luft
raum in der seitliehen Aufnahme) oder 
einer pulmonalen Hypertonie (prominenter 
Hilus bei verminderter distaler GefaBzeich
nung). 

Lungenfunktionsprufung: zur Bestatigung 
der Diagnose und Beurteilung der thera
peutischen MiigJichkeiten einer Riickbil
dung; mit Hilfe der Diffusionskapazitat 
laBt sich der Gasaustausch abschatzen. 

Arterielle Blutgasanalyse: zum Nachweis 
einer Hypoxamie und Retention von Koh
lendioxid; hohe Bikarbonatkonzentratio
nen weisen auf eine eher chronische Koh
lendioxidretention hin. 

eT des Thorax: u. U. zur Bestatigung der 
Emphysemdiagnose. 

Differentialdiagnose 

Asthma bronchiale. 
Linksherzinsuffu.ien2. 
Obstruktion der groBen Atemwege, 2. B. 
proximaler Tumor. 
Allergische bronchopulmonale Aspergil
lose. 
Aspiration. 
Bronchiektasen 
M ukoviszido e. 

Atiologie 

Zigarettenrauchen: haufigste Ursache. 
Luftverschmutzung: spielt eine sehr viel ge
ringere Rolle als das Rauchen. 
Atemwegsinfektionen/-entziindungen. 
Alpha,-Antitrypsinmangel: selten; homozy
gote Form bei 1 von 5000 Personen vorhan
den, jedoch nieht aile entwickeln eine Lun
generkrankung; fiihrt zum basalen Emphy
sem. 
Intraveniiser Drogen- oder Arzneimittel
miBbrauch. 

Epidemiologie 

Schatzungen zufolge leiden - 15 Mio. US
Biirger an einer chronisch-obstruktiven 
Lungenerkrankung. 
Chronisch-obstruktive Lungenerkrankun
gen verursachen jahrlieh schatzungsweise 
> 90.000 Todesfalle. 

Komplikationen 
Infektiiise Exazerbation: akute Bronchitis, 
Pneumonie. 
Pulmonale Hypertonie, Cor pulmonale. 
Lungenembolie. 
Respiratorische Insuffizienz, Tod. 
Pneumothorax. 
Bronchialkarzinom: wenn Rauchen die Ur
sache eines chronisch-obstruktiven Lun
generkrankung is!. 
Hamoptyse. 

LUNGENERKRANKUNG, CHRONISCH -OBSTRUKTIVE 



THERA PIE 

Pharmakotherapie 

Falsche Inhalationstechnik ist haufig einer 
der Hauptgriinde des Therapieversagens; 
vor Einleitung oder Veranderung einer 
Therapie sollte sie deshalb irnmer uberpriift 
werden. 

Inhalative Anticholinergika 
• Standarddosierung 
Ipratropiumbromid-Aerosol, 4mal tgl. 
20- 40 llg· 

• Kontraindikationen 
Uberempfmdlichkeit; eingeschriinkte An· 
wendung bei Glaukom (bei Vernebelung). 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Mundtrockenheit (seiten). 

Inhalative Beta-2-Sympathomimetika 
(z. B. Salbutamol, Fenoterol, Terbutalin) 
• Standarddosierung 
Bis zu 4mal tgl. 2 Hube (Dosierung ie nach 
Priiparat unterschiedlieh). 

• Kontraindikationen 
Uberempfindlichkeit. 

• Besonderheiten 
Unterschiedliches Ansprechen; eine klini
sche Verbesserung kann eintreten, ist ie
doch nieht immer spirometrisch nachweis
bar. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Tremor, Palpitationen. 

Inhalative Steroide 
Bei Patienten indiziert, bei denen mit Ste
roiden ein obiektive Besserung erreieht 
werden konnte. 

• Standarddosierung 
Dosierung ie nach Priiparat. 

• Kontraindikationen 
Uberempfindliehkeit. 

• Besonderheiten 
Systemische Resorption kann durch Ver
wen dung eines Dosieraerosols verringert 
werden. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Orale Candidose. 

Orale Steroide 
Bei Exazerbation einer chronisch-obstrukti
yen Lungenerkrankung und zur Erhal
tungstherapie bei schwerkranken, auf Ste
roide ansprechenden Patienten. 

• Standarddosierung 
Prednison, morgens 30 - 60 mg bei Exazer
bation; mogliehst geringe Dosierung zur Er
haltungstherapie. 

• Kontraindikationen 
Keine. 

• Besonderheiten 
Das Ansprechen auf Steroide sollte durch 
eine > lO%ige FEVI-Verbesserung nach 
3wochiger Therapie nachgewiesen sein. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Osteoporose, Diabetes mellitus, Steroidpsy
chose. 

Theophylline 
• Standarddosierung 
Theophyllin, tgl. 300 - 900 mg. 

• Kontraindikationen 
Keine. 

• Besonderheiten 
Uberwachung der Plasmakonzentrationen; 
sie sollten bei 10 - 20 Ilg/l gehalten werden. 

• Wechselwirkungen 
Verminderter Stoffwechsel bei gleichzeiti
ger AufnaIune von Cirnetidin, Erythromy
cin, Ciprofloxacin und oralen Kontrazepti
va; gesteigerter Stoffwechsel bei Nikotin, 
Alkohol, Phenytoin und Rifampicin. 

• Nebenwirkungen 
Tachykardie, Arrhythmien. 

Behandlungsziele 

Maxirnierung der funktionellen Kapazitat. 
Verlangsamung des Krankheitsfortschritts. 

KTIVE 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Sauerstoff-Langzeittherapie (tgl. > 16 Std.) 
ist in folgenden Fiillen indiziert: 
Sauerstoffpartialdruck bei zwei aufeinan
derfolgenden Messungen <55 mmHg und 
stabiler Zustand des Patienten. 
1m Schlaf oder bei Belastung zunehmende 
Hypoxiimie. 
Patient ist Nichtraucher. 
Ausbleiben einer Retention von Kohlendi
oxid nach versuchsweiser Sauerstoffgabe. 
Mindestens einmal Auftreten eines periphe
ren Odems. 
Operation zur Reduzierung des Lungenvo
lumens: bei ausgewah\ten Patienten, insbe
sondere bei Jlingeren und Aiphal-Antitryp
sinmangel. 
Nasale IPPV (intermittierende Uberdruck
beatmung): eventuell bei Patienten, bei de
nen bei einer Sauerstofftherapie eine Reten
tion von Kohlendioxid eintritt. 
Nikotinkarenz. 
Klopfdrainage, Lagerungsdrainage. 
Atemgymnastik. 

Prognose 

Die S·Jahres-Uberlebensrale nach dem er
slen Auftreten einer respiralorischen 
Insuffizienz liegt durchschnittlich bei 
15-20%. 

Nachsorge 

RegelmiiBige Uberwachung der Sekunden
kapazitat (FEV I)' 
Beurteilung des Behandlungserfolgs. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensflihrung 

Aufgabe des Rauchens verlangsamt den 
Krankheitsfortschritt auf das bei Nichtrau
chern ubliche MaB und kann irn Friihsta
dium sogar zur symptomatischen Besse
rung fUhren. 
Gewichtsreduktion verbessert die funktio
nelle Kapazitiit. 
Eventuell Beratung, wie Patienten ihren All
tag zu Hause leichter bewiiltigen konnen. 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Die Symptome sind haufig unspezifisch. 

Frilhe oder indolente Phase 
Husten, Dyspnoe. 

Nasale und okuliire Beschwerden: bei der 
Wegenerschen Granulomatose. 

Ziehendes Atemgeriiusch oder asthmatische 
Beschwerden, Bauchbeschwerden: beim 
Churg-Strauss-Syndrom. 

Akute oder aggressive Phase 
Fieber, Krankheitsgefiihl, Appetidosigkeit, 
Gewichtsabnahme. 
Husten, Dyspnoe, Hamoptysen, Brust
schmerz. 
Hautausschlag, Arthralgie. 

K1inischer Befund 

Die Manifestationen sind sehr unterschied
Iich. 

Lungenbefund: haufig gering im Vergleich 
zum AusmaB der Veranderungen im Ront
genbild. 

Ziehendes Atemgeriiusch: charakteristisches 
Merlemal bei Churg-Strauss-Syndrom und 
bronchozentrlscher Granulomatose. 

Entzilndung und granulomatlise Veriinde
rungen der Nasenschleimhaut: bei der We
generschen Granulomatose sowie lympho
matoiden Granulomatose. 

Entzilndung der Augen und Exophthalmus: 
bei der Wegenerschen Granulomatose. 

Vaskulitisches oder unspezifisches Exan
them. 
Periphere oder kraniale N europathie. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Grofles Blutbild: haufig Anamie; Eosinophi
lie > 1,5 x l(J9/l beim Churg-Strauss-Syn
drom. 

BKS: meist erhOht. 

Nierenfunktionsprilfungen: bei der Wege
nerschen Granulomatose haufig pathologi
sche Veranderungen. 

E=::J~~~~~iiNG, GRANULOMATOSE INTERSTITIELLE 

Thoraxrlintgen: variabler Befund; kann aus
gedehnte Veranderungen, Induration oder 
diffuse Verschattungen zeigen; kavemen
bildende Knoten typisch bei der Wegener
schen Granulomatose. 

Antineutrophilen-zytoplasmatische-Anti
klirper (ANCA): cANCA bei 90 % der Patien
ten mit akuter Wegenerscher Granuloma
tose; pANCA bei einigen Patienten mit 
Churg-Strauss-Syndrom, lymphomatoider 
Granulomatose oder Wegenerscher Granu
lomatose; andere serologische Tests meist 
negativ. 

Biopsie: idealerweise offene Lungenbiopsie; 
bronchoskopische oder renale Biopsie zur 
spezifischen histologischen Abklarung; Na
sen- und Hautbiopsie in der Regel unspezi
fisch. 

Differentialdiagnose 

Allgemein 
KoliagenosenlVaskulitiden. 
Andere systemische Vaskulitiden. sub
akute bakterieUe Endokarditis, Vorhof
myxom. 

Nur Lungenbeteiligung 
Sarkoidose. Tuberkulose, eoplasie, In
fektion. 

Lungen- und Nierenbeteiligung 
Goodpasture-Syndrom, SLE. 

Eosinophile Lungeninflltrllte 
Eosinophile Pneumonie, bronchopulmo
nale AspergiUose, hypereosinophiles Syn
drom, Arzneimittelreaktion. 

Atiologie 

Die Ursache ist unbekannt, moglicherweise 
handelt es sich um eine granulomatose oder 
vaskulitische Reaktion aufInfektionen oder 
Neoplasien. 
Die bronchozentrische Granulomatose ist 
mit einer Infektion durch Aspergillus asso
ziiert. 
Bei der Iymphomatoiden Granulomatose 
handelt es sich moglicherweise urn eine 
Form des Lymphoms. 

Epidemiologie 

Granulomatosen gehoren zu den seltenen 
Erkrankungen; die haufigste Form ist die 
Wegenersche Granulomatose. 
Granulomatosen treten in aUen Altersgrup
pen auf. sind zwischen dem 35. und 55. Lj. 
jedoch am haufigsten. 

Komplikationen 

Allgemein 
Lungenblutung: selten. 

Infektion; haufig. 

Periphere oder kraniale Neuropathie. Mo
noneuritis multiplex-

Wegenemhe Granulomatose 
Nierenfunktionsstiirung: in 75 % der Faile. 

Taubheit: in 30 % der Faile. 

Arthralgien, Myalgien: in 70 - 90 % der 
Faile. 

Churg-Strauss-Syndrom 
Herzbeteiligung: in 50 % der Faile (haufigste 
Todesursache). 

Diagnostische Wegweiser 

Histologische Befunde sind haufig nieht 
verfiigbar oder unklar; die Diagnosestellung 
erfolgt daber haufig auf der Kombination 
von klinischem Bild. Untersuchungsergeb
nissen und histologischen Befunden. 

Wegenersche Granulomatose 
Nekrotisierend-granulomatose Vaskulitis 
mit Beteiligung des oberen und unteren Re
spirationstrakts und der Nieren; cANCA
positiv. 

Churg-Straus5-Syndrom 
(Allergische Angiitis und Granulomatose). 
Asthmatische Beschwerden, Eosinophilie 
und Vaskulitis; baufig pANCA-positiv. 

lymphomatoide Granulomatose 
Nieht nekrotisierend. Beteiligung des obe
ren und unteren Respirationstrakts; selten. 

Bronchozentrische Granulomatose 
Lungenschatten. keine extrapulmonale Be
teiligung. 

LUNGENERKRANKUNG, GRANULOMATOSE INTERSTITIELLE 



THERA PIE 

Phannakotherapie 

Prednison 
Prednison eignet sich zur Initial- und Erhal
tungstherapie bei Churg-Strauss-Syndrom, 
nekrotisierender sarkoider Granulomatose 
und bronchozentrischer Granulomatose. 

• Standarddosierung 
Prednison, initial tg!. 60 - 80 mg oral. 
Optional initiale StoBtherapie mit Methyl
prednisolon, 1 g i.v an 3 aufeinanderfolgen
den Tagen. 
Kontinuierliche Dosisreduktion, nach 1 
Monat Gabe alle 2 Tage. 
Bei Wegenerscher Granulomatose aus
schleichende Dosierung und voUstandiges 
Absetzen des Medikaments nach Eintreten 
der Remission. 

• Kontraindikationen 
Eingeschrankte Anwendung bei Diabetes 
mellitus, Hypertonie oder peptischem Ge
schwiir. 

• Besonderheiten 
Patienten soU ten einen Hinweis auf Steroid
einnahme bei sich tragen; Blutzucker- und 
BlutdruckkontroUe. 

• Wechselwirkungen 
Rifampicin, Carbamazepin, Phenytoin, Phe
nobarbital. 

• Nebenwirkungen 
Fliissigkeitsretention, Hypertonie, proxi
male Myopathie, verminderte geistige Lei
stungsfahigkeit, Osteoporose, Hautatro
phie, erhOhtes Infektionsrisiko. 

Cydophosphamid 
Cyclophosphamid: Mittel der Wahl bei We
generscher Granulomatose, empfehlens
wert bei lymphomatoider Granulomatose, 

gelegentlich erforderlich beim Churg
Strauss-Syndrom. 

• Standarddosierung 
Cyclophosphamid, tg!. I - 2 mg/kg KG oral, 
mit Prednison. 
Optional initiale StoBtherapie mit Cyclo
phosphamid, 0,5 g i.v., danach monatlich 
0,5 - 1 g i.v., je nach Leukozytenzahl. 

• Kontraindikationen 
Porphyrie, Schwangerschaft. 

• Besonderheiten 
Dosisverminderung bei Nierenfunktions
storung; regelmaBige Dosisanpassung an 
Leukozytenzahl und Auftreten von Neben
wirkungen; in der Regel nach Eintreten 
einer Remission noch 1 Jahr Fortsetzung 
der Therapie. 

• Wechselwirkungen 
AUopurinol, SuccinyJchoIinchlorid. 

• Nebenwirkungen 
Knochenmarksuppression, Ubelkeit und 
Erbrechen, Haarausfall, Zystitis, Infertilitat, 
Blasenkarzinom, Lymphom. 

Pati"'ten 
('16) l~r?I 
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Kumulative Remissionsrate bei Standardtherapie 
der Wegenerschen Granulomatose (bei den 75 % 
der Patienten, bei denen es rur vollstandigen Re
mission kommt). 

~~~~riINTERSTITIELlE 

Behandlungsziele 

Remission und Rezidivpravention. 

Prognose 

W4Mjenersche Granulomatose 
Langfristig iiberleben > 80 % der Patien
ten, Rezidive sind jedoch haufig nod 
> 80 % der Patienten tragen bleibende 
Schaden davon. 

Churg-Strauss-Syndrom 
Die langfristige Prognosc is! gut, kardiale 
Komplikationen sind jedoch die Hauptto
desursache. 

Lymphomatoide Granulomatose 
Die 5-/ahres-Oberlebensrate betragt 50 %, 
bei Vorliegen cines Lymphoms weniger. 

Bronmolentrische Granulomatose 
Gllnstige Prognose und gute Behand
lungserfolge mit Steroiden. 

Nachsorge 
Langzeitiiberwachung erforderIich; die zur 
Beurteilung des Krankheitsverlaufs am be
sten geeigneten Parameter sind BKS und 
Thoraxrontgen. 
ANCA-Titer sind hilfreiche Parameter bei 
Wegenerscher Granulomatose; sie bleiben 
bei akuten Infektionen unverandert, kon
nen vor Auftreten eines Rezidivs jedoch an
steigen. 
Bei Wegenerscher Granulomatose Uberwa
chung der Nierenfunktion. 

Hinweise zu Emahrungl 
lebensfiihrung 

Angesichts des durch Erkrankung und The
rapie erhOhten Risikos einer Lungeninfekti
on soUte den Patienten empfohlen werden, 
das Rauchen aufzugeben. 

Llteratur 
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DIAGNOSE 

Symptome 

Dyspnoe: bei Belastung, progredient zuneh
mend. 

Husten: meist Reizhusten, ohne Auswurf. 

Klinischer Befund 
Trommelschlegelfinger, Uhrglasnagel: hau
fig. 

Feinblasige Rasselgerausche in der spaten 
Inspirationsphase: in basalen Lungenpar
tien, spater in der gesamten Lunge. 

Zyanose. 

Spate rechtsventrikuliire Hebung, rechtsven
trikularer Galopprhythmus, akzentuierter 2. 
Pulmonalton, erhohter Jugularvenenpu/s, 
peripheres Odem: Anzeiehen eines Cor pul
monale. 

Hypoxamie: insbesondere bei Belastung. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Thoraxrontgen: zeigt Ideine Lungenfelder, 
unregelmiiBige nodulare oder retikulono
dulare Verschattungen, haufig in den basa
len Regionen am starksten ausgepriigt 
(ldassisches "milchglasartiges" Erschei
nungsbild); im Endstadium Wabenlunge; 
dilatierte Pulmonalarterie; beim Cor pul
monale Kardiomegalie. 

Hochauflosendes CT: empfindliches Verfah
ren, ermoglieht Diagnose, wenn Rontgenbe
fund unauffaJlig war; eharakteristische sub
pleurale Verdichtungszone mit zentraler 
Aussparung; Distorsion der Bronchen und 
zystische Lufiraume bei fortgeschrittener 
Erkrankung. 

Lungenfunktionsprufungen: restriktive 
Ventilationsstorung mit geringen Lungen
volurnina, verminderter pulmonaler Com-

LUN6ENERKRANKUN6EN. INTERSTITIELLE 
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pliance und verringerter Kohlenmonoxid
diffusionskapazitat 

Arterielle Blutgasanalyse: bei leichtem Ver
lauf eventuell normaler Befund; charakteri
stischer AbfaJI des Sauerstoffpartialdruckes 
bei Belastung. Bei schwerem Verlauf schwe
re Hypoxie. 

Bronchoalveolare Lavage: erhOhte Zellzahl 
in der bronchoalveoliiren Fliissigkeit; Zell
differenzierung kann diagnostische Hin
weise geben. Hilfreich zur Behandlung in
fektioser U rsachen. 

Lungenbiopsie: offene Lungenbiopsie Gold
standard, bei schwerkranken oder alteren 
Patienten jedoch unangemessen; bei trans
bronchialer oder perkutaner Biopsie bzw. 
Nadelbiopsie sind die Gewebeproben Idei
ner und die histologischen Untersuchungs
moglichkeiten entsprechend begrenzt. 

Hamatologie und Biochemie: in der Regel 
nieht aufschluflreich; BKS gelegentlich, Glo
bulin- oder Immunglobulinkonzentratio
nen (eine oder mehrere Klassen) haufig er
hOht; bei 30 % der Patienten sind Rheuma
faktor oder antinukleare Antikorper nach
weisbar. 

Differentialdiagnose 
Die Teodenz zur Entwicldung einer inter
stitielleo Lungen6brose besteht bei vielen 
Erkrankungen. 
Inhalation fibrogener, z. B. silikat- oder 
asbesthaltiger Stliube. 
Granulome im Rahmen einer exogen
aJlergischen Alveolitis, Berytliose oder 
Sarkoidose. 
Chronische Exsudate, z. B. durch chro
nische Linksherzinsuffizienz, bestimmte 
Arzneiminel, chronische Niereninsuffizi
cnz. 

Atiologie 
Die Ursache der interstitiellen Lungener
krankungen ist haufig unbekannt. 
Die interstitielle Lungenfibrose ist durch ein 
entziindliehes Exsudat der Alveolarwande 
mit Tendenz zur Fibrosierung gekennzeich
net. 
Die interstitielle Lungenfibrose kann aJlein 
oder im Rahmen einer Kollagenose unbe
kannter Genese, z. B. systemischer Slderose, 
SLE, rheumatoider Arthritis, Polymyositis, 
auftreten. 
Bestimmte Medikamente, z. B. Bleomycin, 
Methotrexat und Amiodaron, konnen ein 
iihnliches Bild hervorrufen. 
Bestimmte Viren, z. B. Influenza-A2-Virus, 
sind mit der Entstehung der interstitiellen 
Lungenfibrose in Verbindung gebracht 
worden. 

Epidemiologie 

Die interstitielle Lungenfibrose manifestiert 
sich meist im mittleren Lebensalter, haufig 
zwischen dem 50. und 70. Lj. 
Die Pravalenz der Erkrankung wird auf 
3 - 5: 100.000 gesehatzt. 

Komplikationen 

Tod: - 60 % der Patienten sterben an den 
direkten Folgen der Lungenfibrose (Infek
tion oder respiratorisehe Insuffizienz). 

Pulmonale Hypertonie, Rechtsherzinsujfizi
enz: in einigen Fillen Idinisch manifest. 

Bronchialkarzinom: scheint bei Patienten 
mit interstitieller Lungenfibrose (Rauchem 
und Nichtrauchem) gehauft aufzutreten. 

LUNGENERKRANKUNGEN. INTERSTITIELLE 



THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Die Therapie hiingt von der genauen Dia
gnose abo 
Bei idiopathischer Lungenfibrose konnen 
die im folgenden beschriebenen Therapie
mog!ichkeiten in Erwagung gezogen wer
den. 

Korti kosteroide 
Durch Steroide kann in 30 - 50 % der Hille 
zumindest kurzfristig eine Besserung er
reicht werden; allerdings weisen nur 20 % 
der Patienten objektive rontgenologische 
oder physiologische Verbesserungen auf. 

• Standarddosierung 
Prednison, tg!. 60 mg iiber 2 - 3 Monate; bei 
Ansprechen langsame Dosisverminderung 
bis zur Erhaltungsdosis. 

• Kontraindikationen 
Unkontrollierte Hypertonie, Diabetes melli
tus, Infektion, schwere Osteoporose. 

• Wechselwirkungen 
Keine. 

• Nebenwirkungen 
Gewichtszunahme, Odem, Hamatombil
dung, blaurote Striae der Haut (insbesonde
re iiber dem Abdomen), Vollmondgesicht, 
Osteoporose, Wirbelkorperfraktur, Diabe
tes mellitus, Myopathie (insbesondere der 
proximalen Schulter- und Beckengiirtel
muskulatur), Hirsutismus, Menstruations
storungen, psychotische Reaktionen, Kata
raktbildung, Entzugssymptome. 

Cyclophosphamid 
In vielen Fallen kann durch Steroide allein 
keine Besserung erreicht werden; bei zu
nehmender Verschlechterung kann niedrig
dosiertes Prednison mit dem Immunsup
pressivum Cyclophosphamid kombiniert 
werden. 

• Standarddosierung 
Cyclophosphamid, tg!. 2 mg/kg KG mit 
Prednison. 

• Kontraindikationen 
Schwere Nierenfunktionsstorungen, Por
phyrie. 

• Besonderheiten 
Mit einer klinischen Verbesserung ist frUhe
stens nach 2monatiger Behandlung zu rech
nen. 

• Wechselwirkungen 
Muskelrelaxanzien. 

• Nebenwirkungen 
Cystitis haemorrhagica, Knochenmarksup
pression, Alopezie. 

Andere Medikamente 
Behandlungsversuche mit D-Penicillamin, 
Azathioprin, Colchicin und Methotrexat ha
ben sich als enttauschend erwiesen. 

Supportive MaBnahmen 
Langzeit-Sauerstofftherapie bei Absinken 
des arteriellen Sauerstoffpartialdruckes 
auf < 55 mmHg. 
Diuretika bei Herzinsuffizienz. 
Opiate zur Unterdriickung des Hustenrei
zes und Linderung der Atemnot. 
Pneumokokken- und Grippeimpfungen 
sind empfehlenswert. 

Behandlungsziele 

Verbesserung der Lebensqualitat, Vermei
den einer Lungenfunktionsverschlechte
rung. 
Linderung der Beschwerden. 
Maximale supportive MaBnahmen, ein
schlieBlich psychischer Betreuung, wenn 
eine Linderung der Symptome nicht mag
lich is!. 

ERICRANKUNGEN, INTERSTITIELLE 

Weitere Behandlungsmoglichkeiten 

Eine Lungentransplantation ist bei rasch 
progredientem Verlauf und bei jungeren 
Patienten, die auf eine konventionelle The
rapie nicht ansprechen, angezeigt. 

Prognose 

Die Mortalit~tsrate innerhalb er ersten 5 
Jahre nach DiagnosestelJung betrngt 50 %. 
In der Regel sprechen Personen mit einer 
lymphozytaren Reaktion in der bron
choalveolaren Lavage eher auf die Be
handlung an. 
Bei frilhzeitiger Diagnose kann eine giin
stigere Prognose erreicht werden. Positiv 
kllnnten sich auch verbesserte Methoden 
zur Verlaufsprognose auswirken, urn zu 
vermeiden, daB eine aggressive Therapie 
erst bei schwerkranken Patienten einge
leitet wird. 
Die 1-Jahres-Uberlebensf3te nach einer 
unilateral en Lungentransplantation be
tragt 50%. 

Nachsorge 

Beurteilung des Behandlungserfolgs an
hand der klinischen subjektiven und objek
tiven Veranderungen (Rontgenbefund, Er
gebnisse der Lungenfunktionspriifung). 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Erhahte Morbiditiit mit zunehmender Ein
schrankung des tag!ichen Lebens. 
Die Emiihrung spiel! keine Rolle. 
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DIAGNOSE 

Symptome und klinischer Befund 

Miidigkeit: Hinweis auf Anamie; eines der 
am schwierigsten zu therapierenden und 
hartnackigsten Symptome des SLE. 

Polyarthralgien und nicht erosive symmetri
sche Arthritis: hauptsachlich an kleinen Ge
lenken (selten deformierend). 

Erytheme: photosensible, diskoide Ery
theme, in selteneren Fiillen das klassische 
Schmetterlingserythem. 

Vaskulitische Lasionen an den Extremita
ten: fiihren in seltenen Fiillen zu Finger
oder Zehengangran. 

Orale oder pharyngeale U1zerationen. 
Myalgie. 

Pleuritischer oder perikardialer Schmerz: 
Hinweis auf Serositis. 

Epistaxis, Gingivablutungen, Menorrha
gien, Purpura: Symptome der Thrombozy
topenie. 

Optische und akustische Halluzinationen 
oder Epilepsie. 

Odem oder Hypertonie: z. B. bei nephroti
schem Syndrom oder akuter Nephritis. 

A1opezie. 
Raynaud-Phiinomen. 
Lymphadenopathie. 
Fieber. 
Cutis marmorata. 

Klassisches Schmetterlingserythem. 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Llboruntersuchungen 
Dienen der Diagnose eines SLE, kein einzel
ner Test ist aIIein diagnostisch. 

Grofles Blutbild: eventuell Anamie, Leuko
penie, Neutropenie, Lymphopenie oder 
Thrombozytopenie; im akuten Schub hau
fig erhOhte BKS; Nachweis einer hamolyti
schen Anamie erfordert weitere Tests, 
z. B. einen Coombs-Test. 

Analyse der antinuklearen Antikorper: An
tikorper sind bei mindestens 95 % der SLE
Patienten nachweisbar, jedoch nicht SLE
spezifisch; Antikorper gegen Doppel
strang-DNA und Sm sind relativ SLE-spezi
fisch, jedoch nur bei - 50 % bzw. - 5 % der 
Patienten vorhanden. Antikorper gegen 
Ro-, La- und UI-Ribonucleoprotein dienen 
der Diagnose von Subtypen und Dberlap
pungssyndromen; durch Nachweis von An
tiphosphoIipid-Antikorper und Lupusanti
koaguIans lassen sich Patienten mit einem 
erhohten Risiko einer grolleren arteriellen 
und venosen Thrombose identifizieren. 

Beslimmung yon Krankheitsaktiyitiit und 
Organbeteiligung 
BKS-Bestimmung: in der Regel erhOhte BKS 
bei normalen CRP-Werten (auGer bei 
gleichzeitig bestehender Infektion). 

Plasma-Komplement-Analyse: niedriges C3, 
C4 und CH50 deuten auf akuten Schub hin. 

Analyse der Anti-Doppelstrang-DNA-Anti
korper: Antikorpertiter konnen im aleuten 
Schub ansteigen, insbesondere bei Nieren
beteiligung. 

Urinschnelltest (Teststreifen): zur Untersu
chung auf Proteinurie und Hamaturie. 

Hamsediment: Erythrozytenzylinder, Leu
kozytenzylinder. 

Bestimmung von Nierenfunktion sowie 
Proteinverlust im 24-Stunden-Urin. 

LUPUS ERYTHEMATODES, SYSTEMISCHER 

ERYTHEMATODES, SYSTEMISCHER 

Differentialdiagnose 

Andere KoUageno en, z. B. rheumatoide 
Arthritis, progressive systemische Skle
rose. 
Infektion. 
Maligner Tumor. 

Atiologie 

Dem systemischen Lupus erythematodes 
(SLE) konnen folgende Ursachen zugrunde 
liegen: 
Genetische Faktoren und ererbte Defekte 
initialer Komponenten des klassischen 
Komplementaktivierungspfades. 
Exogene Faletoren, z. B. UV-Licht. 
Arzneimittel, z. B. Hydralazin, Procain
amid, Phenytoin. 

Epidemiologie 

Die Pravalenz des SLE betragt in den USA 
bei Frauen 45: 100.000, bei Miinnern 
3,7: 100.000. 
Die hOchste Inzidenz ist in der A1tersgruppe 
der 20 - 40jiihrigen zu beobachten. 
1m Kindesalter tritt die Erkrankung selten 
auf. 

Komplikationen 

Schwere Nierenbeteiligung. 

ZNS-Beteiligung: Infarkte oder neuropsy
chische Storungen. 

Infektionen infolge der Immunsuppression. 

Schwere Thrombosen: insbesondere bei 
Vorliegen hoher Antiphospholipid-Anti
korpertiter. 



THERA PIE 

Phannakotherapie 

Indikationen 
Erythem des diskoiden Lupus erythemato
des: topische Steroide. 
GeIenk- und Hautbeteiligung: Hydroxy
chloroquin. 
Systemische Beteiligung: Behandlung des 
akuten Schubs mit Kortikosteroiden, The
rapieeinleitung mit Zytostatika, z. B. Aza
tbioprin, Chlorambucil, Methotrexat. 
Schwere Vaskulitis (mit ZNS- und Nieren
beteiligung): StoBtherapie mit Cyclophos
phamid und Methylprednisolon. 

Systemis(he Therapie 
• Standarddosierung 
Hydroxychloroquin, 1- 2mal tgl. 200 mg. 
Prednison, tgl. 10 - 40 mg, und Azathioprin, 
tgl. 1 - 2,5 mg/kg KG, mit dem Ziel einer 
spliteren Dosisreduzierung. 
StoBtherapie mit Methylprednisolon, tgl. 
1 g i.v. uber 3 Tage und StoBthera~ie mit 
Cyclophosphamid, 500-750mg/m, bei 
Kreatinin-Clearance < 35 ml/Min. oder 
Myelosuppression Dosisanpassung nach 
unten. 
Cyclophosphamidgabe i.v monatlieh uber 6 
Monate, dann i.v. alle 3 Monate bis zum 
Eintreten einer klinischen Besserung oder 
toxischen Komplikation. 

Aufgrund der komplexen Dosierung sollte 
die Cyclophosphamidtherapie unter der 
Uberwachung durch einen Spezialisten 
(z. B. Rheumatologen, Nephrologen oder 
Pulmologen) erfolgen. 

• Kontraindikationen 
Bekannte Uberempfindlichkeit, systemi
sche Infektionen. 

• Besonderheiten 
Cyclophosphamid: vor den Infusionen gro
Bes Blutbild erforderlich zur Erfassung von 
Knochenmarktoxizitlit, insbesondere von 
Hinweisen auf Neutropenie. 

• Wechselwirkungen 
Cyclophosphamid: aufgrund der erhOhten 
Toxizitlit sollte die gleiehzeitige Gabe von 
Allopurinol vermieden werden. 

• Nebenwirkungen 
Hydroxychloroquin: Retinopatbie, Ery
theme. 
Azatbioprin: Knochenmarksuppression, 
gastrointestinale Stiirungen, Lebertoxizitlit. 
Cyclophosphamid: Ubelkeit und Erbrechen, 
Haarausfall, Cystitis haemorrhagica, vorzei
tige Menopause. 
Alle Zytostatika: Teratogenitlit (siehere Ver
hutung obligatorisch). 

SYSTEMISCHER 

Behandlungsziele 

Abschwlichung des akuten Schubs. 

Prognose 

Die wichtigsten zur Mortalitlitsrate beitra
genden Faktoren sind Nieren- und ZNS
Beleiligung sowie schwere Nebenwirkun
gen ~er Therapie. 
Die Uberlebensrate hat sich in den Iettlen 
20 Jahren verbessert und liegt heute bei 
- 95 % nach 5 Jahren. 

Nachsorge 

Der akute Schub erfordert eine sofortige Be
handlung. 
Der Einsatz oraler Zytostatika erfordert 
eine monatliehe Kontrolle des groBen Blut
bildes zur Erfassung einer Knochenmark
suppression, bei Methotrexat regelmliBige 
Leberfunktionspriifungen. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Insbesondere photosensible Patienten soll
ten Sonnenliehtbestrahlung meiden und 
SonnenschutzmitteI mit hohem Licht
schutzfaktor (UV A und UVB) benutten. 
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DIAGNOSE 

Syrnptome 

Ein asymptomatischer Verlauf ist moglich. 

Akute Erkrilnkung 
Die Symptome treten in der Regel 3 - 32 
Tage nach dem Zeckenbill auf. 

Grippe-iihnliche Symptome: Krankheitsge
fuhl, Fieber, Myalgie, Arthralgie, Hals
schmerzen. 

Erythem. 
N ackensteife. 
Photophobie. 

Chronische Erkrilnkung 
Die Symptome treten Wochen oder Monate 
nach dem Zeckenbill auf. 
Kopfschmerzen, Nackensteife, Photopho
bie, Verwirrtheit, Konzentrations- und Ge
diichtnisstiirungen. 
Brustschmerz. 
Gelenkschmerz und -schwellung. 
Bauchschmerzen und -druckschmerz, Diar
rho. 
Erytheme. 

Klinischer Befund 

Akute Erkrankung 
Fieber, druckschmerzhafte Muskeln oder 
Gelenke, Halsentztindung. 

Erythema chronicum migrans: charakteri
stisches Erythem (- 5 em groB), roter Fleck 
oder Papel an der Stelle des Zeckenbisses, 
Ausdehnung der Hauteffloreszenz nach pe
ripher hin mit zentraler Rtickbildung tiber 
mehrere W ochen; metastatische Efflores
zenzen sind moglich; das Erythem kann 
iiber Monate anhalten. 

Lymphadenopathie. 
Meningismus. 

Chronische Erkrankung 
Meningitis, Enzephalitis, kraniale Neuritis 
(insbesondere Bell-Liihmung), Radikulitis, 
Polyneuropathien. 
AV-Block, Myoperikarditis. 
Arthritis. 
Hepatomegalie, Splenomegalie. 

Akrodermatitis chronica atrophicans: rot
lich-livide Hauteffloreszenzen mit spiiterer 
Sklerosierung und Atrophie. 

Erythema chronicum migrans. 

LYME-BORRELIOSE 

Labor- und Apparate-Diagnostik 

Mikroskopische und pathohistologische Un
tersuchung sowie Kultur: geringe Empfmd
lichkeit und nicht immer verfiigbar, konnen 
jedoch zur Diagnose fiihren. 

Serodiagnostik: meist verfiigbare, jedoch 
keine diagnostischen Verfahren (bestiitigen 
die klinische Diagnose); IgM -Tests 3 - 6 
Wochen nach Infektion positiv, konnen 
iiber viele Monate positiv bleiben, sind je
doch nicht immer reproduzierbar; IgG
Tests 6-8 Wochen nach Infektion positiv, 
konnen iiber Jahre positiv bleiben, sind 
eher reproduzierbar und damit wichtigste 
diagnostische Testverfahren; am hiiufigsten 
stehen Immunfluoreszenztests und ELISA 
zur Verfiigung. 
Falsch-negative Ergebnisse der Antikorper
tests konnen im Friihstadium der Erkran
kung, bei Antibiotikatherapie oder durch 
Immunkomplexe bedingt auftreten; ein ne
gativer Antikorpertest schlieBt die Diagnose 
noch nicht aus. Falsch-positive Ergebnisse 
sind auf andere Spirochiiteninfektionen, 
andere Infektionen oder Testfehler zurUck
zufiihren; Unterscheidung richtig-positiver 
von falsch-positiven Ergebnissen durch Im
munoblot moglich. 

Differentialdiagnose 

Erythema chronicum migrans 
Erythema marginatum. 
Erythema multiform. rheumatoides. 
Granuloma anulare. 

Lymphadenopathie 
loiekliOse Mononukleose. 
ZytomegaJievirus-lnfektion. 
Toxoplasmose. 

NeurologlKhe Symptome 
InfektiOse Erkrankungen. 
Toxoplasmose. 
Guillain-Bam!-Syndrom. 
M ulliple Sklerose. 

ICardlale Symptome 
InfekriOse Erkrankungen. 
Chronische Herzerkrankung. 
Digitalis-Einnahrne. 

Arthritis 
Rheumatoide Arthritis. 
Reaktive Arthritis. 

Andere dermatologiKhe Symptome 
Erythema nodosum. 
Mangeldurchblutung. 
Lymphom. 

LYME-BORRELIOSE 

Atiologie 

Die Erkrankung wird durch BiB von Zecken 
(Ixodes scapularis in den USA, Ixodes rici
nus in Europa) iibertragen. 
Der Erreger ist die Spirochiite Borrelia burg
dorferi. 

Epidemiologie 

Lyme-Borreliose tritt in den USA, Europa, 
RuBland, China, Japan und Australien auf. 
Die Priivalenz korreliert mit der Distribu
tion und Infektion von Zecken. 
In Waldgebieten weisen 5 - 10 % der Bevol
kerung Antikorper auf. 
Die Infektion tritt im Juni und Juli am hiiu
figsten auf. 
Die Erkrankung ist bei allen Altersgruppen 
zu beobachten, eine Hiiufung findet sich je
doch bei aktiveren und eher mit Zecken in 
Bertihrung kommenden Personen. 

Komplikationen 

ZNS-V eriinderungen. 
Kardiale Uberleitungsstiirungen. 
Oligoarthritis. 



THERAPIE 

Pharmakotherapie 

Behilndlungskrit.erien 
Das Infeklionsrisiko hangt von der Dauer 
des Zeckenbefalls ab: < 24 Slunden, gerin
ges Risiko; 48 Stunden, 50%iges Risiko; 72 
Stun den, Infeklion fasl sicher. 
Eine Infeklion isl nur bei - 10 % der von in
fizierten Zecken gebissenen Personen zu 
beobachlen, so daB eine empirische Be
handlung in Gebieten mil wenig infizierlen 
Zecken nieht gerechtfertigt erscheint. 
Bei Erythema chronicum migrans isl eine 
Behandlung erforderlich; akule Erkrankung 
mil positivem serologischem Befond und 
chronische Erkrankung nach AusschluS an
derer Ursachen rechtfertigen die Behand
lung ebenfalls. 
Ein Behandlung sollte auch bei polenliell 
infizierten angsdichen Patienten in Erwa
gung gezogen werden, jedoch ohne iiber
maSige Erfolgserwartungen. 
Bei asymptomatischen Personen mit positi
vern serologischem Befond ist eine Behand
lung in der Regel nicht erforderlich. 

Bei akuter Erkrankung 
• Slandarddosierung 
Doxycyclin, IgI. 200 mg oral iiber 14 Tage. 
Amoxicillin, 3mal IgI. 500 mg iiber 14 Tage. 

• Kontraindikationen 
DoxycycIin: Schwangerschaft, Stillzeit, Kin
der < 12 Jahren, SLE, Porphyrie. 
Amoxicillin: Oberempfindlichkeit gegen 
Penicillin. 

• Wechselwirkungen 
DoxycycIin: AntikoaguIanzien, Anliepilep
lika, orale Kontrazepliva. 
Amoxicillin: AnlikoaguIanzien, orale Kon
Irazepliva. 

• Nebenwirkungen 
DoxycycIin: Obeikeit, Erbrechen, Diarrhi:i, 
Kopfschmerzen, irreversible Zahnverfar
bung, sellen ~ochenmarkloxizital. 
Amoxicillin, Ubeikeit, Diarrhi:i, Erytheme. 
Erythromycin und Clarithromycin sind we
niger wirksarn, kiinnen jedoch bei penicil
linempfindlichen Kindem eingeselzl wer
den. 

Bei chronischer Erkrankung 
Die chronische Erkrankung kann mil kar
dialen, neurologischen oder rheumalologi
schen Symplomen einhergehen. 

• Slandarddosierung 
Ceftriaxon, IgI. 2 g i.v. oder Lm. iiber 14 - 21 
Tage. 
Penicillin G, 4mal IgI. 3 g i.v. iiber 14 - 21 
Tage. 

• Konlraindikationen 
Ceftriaxon: Oberempfmdlichkeit gegen Ce
phalosporffi.. 
Penicillin: Uberempfindlichkeit. 

• Wechselwirkungen 
Ceftriaxon: AntikoaguIanzien, Probenecid. 
Penicillin: Anlikoagulanzien, orale Kontra
zepliva. 

• Nebenwirkungen 
Ceftriaxon: Gastroinlestinalbeschwerden, 
a1lergische Reaklionen, Erytheme, hamalo
logische Veranderungen, Leberfunktions
stiirungen. 
Penicillin: Oberempfindlichkeitsreaktio
nen, insbesondere Urtikaria, Angioiidem, 
Anaphylaxie. 

Behandlungsziele 

Abliiten der Erreger. 
Vermeidung eines Krankheitsfortschritts. 
Linderung der Beschwerden. 

YME·BORRELIOSE ------_ ....... 
Prognose 

Trott Antibiolikatherapie trelen bei 50 % 
der Patienlen emeut Symptome auf, de
ren Schwere und Dauer aUerdings erheb· 
liche reduziert ist; gelegentlich dauem re
kurrierende Symptome Uber Jahre an. 
Akute Lyme-Borreliose und Karditis ha
ben eine gUnstige Proguose. 
Himnervenlahmungen und Meningitis 
haben eine gOnnige Prognose; dies Sill 
in der Regel auch fnr die assoziierte Radi
knlilis, Polyneuropathie, Enzephalitis und 
EnzephaIomyelitis, obwohl hier eine Ten
denz zurn chronischen oder rezidivieren
den Verlauf IU beobachten iSI. 
Eine Arthritis bilde! sich meist zuriick. 
langsames Ansprechen auf die Behand
lung ist jedoch miigIich und machl haufig 
eine weitere Behandlung erforderlich. 
Bei chronischem Verlauf iSI ein Rezidiv 
ungewClhnlich. 

Nachsorge 

Je nach Schwere der Symptome iSI eventuell 
eine mona le- oder jahrelange sorgfaItige 
Oberwachung notwendig. 

Hinweise zu Ernahrungl 
Lebensfiihrung 

Keine speziellen MaSnahmen erforderlich. 

literatur 
1. Weber K. Wilske 8, MalUsdlka FA, Pfister HW 

(1996) Lyme-80rrellose. Hautarzt 47 
(9):724 - 32 

1. Stille Siegener M, Eiffen H, Vonhof S (1996) 
Kardiale und neurologlsche Manifesrationen 
der Lyme-80rreliose bei angeborenem AV
Block I. Grades, Dtsdl Med Wochen5(hr 121 
(42):1292 - 1296 

3. Hassler 0 (1997) Hautbefunde bel Lyme-80r
reliose. Folge 2: Oas Erythema migrans -
kiasslsche und atypi5(he Er5(heinu ngsformen. 
Fonschr Med Oct 20; 115 (29):53- 56 

4. !'radella SP, Krause A. Muller A (1997) Akute 
8orreliainfektion. Einseitige Papillitis als Iso
Ilerte kiini5(he Manifestation. Ophthalmologe 
94 (8):591 - 594 

LYME-BORRELIOSE 


