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Nach einem kurzen Uberblick der Literatur der Wegenerschen
Granulomatose folgt die Darstellung eines Falles. Das 4jdhrige Méadchen
wurde wegen Lungeninfiltration mit dem Verdacht von Tuberkulose, Bron-
chiektasie und Asthma finf Jahre hindurch in verschiedenen Kranken-
h&usern behandelt. Zur Klinikaufnahme kam es im Alter von 9 Jahren,
als sich zu den Initialsymptomen Nierenverdnderungen mitPyurie, Hamat-
urie, kurzfristiger Polyurie, Oligurie, Anurie, Niereninsuffizienz gesellten,
die schlieBlich zu Urdmie fuhrten. Die extrakorporale Hadmodialyse brachte
nur eine voriibergehende Besserung, und das Méadchen starb im Alter von
9 Jahren und 3 Monaten. Der Sektionsbefund wies fiur Wegenersche

Granulomatose charakteristische Zeichen auf.
Anhand der zugénglichen Literaturdaten war dieser der vierte und

der im jlngsten Kindesalter
nulomatose.

Die Wegen EEsche Granulomatose
gehdrt unter die seltenen Krankheits-
bilder. Die ersten Symptome sind mit
Nekrose einhergehende entziindliche
Verdnderungen der oberen Luftwege,
woraufspéter die granulomatose Angi-
itis der Lunge, der Niere, der Gelenke,
der Haut und anderer Organe folgen.
Der Tod trifft binnen einigen Wochen
oder Jahren unter urdmischen Symp-
tomen ein.

Das Krankheitsbild wurde 1936 von
Wegener [21] unter dem Namen
generalisierte septische Gefalerkran-
kung beschrieben. In seiner 1939 er-
schienenen Mitteilung findet sich die
Bezeichnung rhinogenes Granulom.
Die Zusammenstellung der bisher
veroffentlichten Félle wird durch die
Tatsache erschwert, dal die Krank-
heit in der Literatur unter verschie-

beobachtete Fall von Wegenerscher Gra-

denen Namen vorkommt: nekrotisie-
rende Polyangiitis und Granulomatose
[12], respiratorisch-renale Form der
Periarteritis nodosa [1], allergische
Granulomatose [14], nekrotisierende
Arteritis [5], allergische Granuloma-
tose und Angiitis [7], nekrotisierende
Granulomatose und Angiitis [10] usw.;
Wegener selbst bediente sich schliel3-
lich 1967 der Bezeichnung »allgemeine
pneumogene Granulomatose, sog. W e-
GENERsche Granulomatose« [23].

Die Bezeichnungen sind nur teils
zutreffend, da sie das Wesentliche des
Krankheitsbildes nicht zum Ausdruck
bringen. Wir schlieBen wuns jener
Gruppe der Verfasser an, die das
Krankheitsbild nach seinem ersten
Beschreiber »WEGENERsche Granulo-
matose« nennen.

K esselring 1131 schéatzte die Zahl
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der verodffentlichten Falle in seiner
1961 erschienenen zusammenfassen-
den Arbeit auf 75. In den letzten
Jahre erschienen mehrere Mitteilun-
gen, so dalR Wegener in seiner 1967
veroffentlichten Arbeit [23] bereits
108 sowohl klinisch als auch anato-
misch verifizierte Falle erwadhnte.

Das Lebensalter der bisher beob-
achteten — grofitenteils weiblichen
- Patienten lag zwischen 30 und 50
Jahren. Catel [4] behauptete in sei-
ner 1964 erschienenen Monographie,
dall im Kindesalter keine W egen na-
sche Granulomatose vorkommt. Ein
Uberblick des Schrifttums ergab je-
doch, daRB es sich in 3 Fallen um an
WEGENERscher Granulomatose leiden-
de Kinder handelte. Die beziiglichen
Angaben veranschaulicht Tabelle I.

In dem von uns dargestellten Féllen
handelte es sich um ein 9 Jahre und
3 Monate altes Maéadchen; wie aus
Tabelle 1 ersichtlich, ist dies der
jungste Kranke mit WegenEEscher
Granulomatose.

Falldarstellung

Die Eltern sind Landarbeiter. Erbliche
Krankheiten bzw. Tuberkulose kamen in
der Familie nicht vor, seit 1958 haben sie
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aber eine tuberkulinpositive
Milch sie

Kuh, deren
regelméRig tranken. Das aus
der ersten Schwangerschaft stammende
Kind kam tot auf die Welt. Das zweite
Kind (ein Madchen) — dessen Krankheit
hiermit geschildert wird — wurde nach
normaler Schwangerschaft 25. 12. 1953 ge-
horen. Spdater gebar die Mutter zwei
gesunde Kinder.

Unsere Patientin erhielt in Neugebore-
nenalter BCG-Schutzimpfung, sie wurde 6
Monate lang mit Muttermilch erndhrt und
entwickelte sich gut. Im Alter von 4 Jah-
ren (April 1957) stand sie wegen Lungen-
entziindung bzw. »tubei'kulotischer« Infil-
tration ein halbes Jahr unter stationérer
Behandlung. Die Intrakutanprobe ergab
eine Reaktion von 12X 14 mm, Kehlkopf-
und Magensekret waren aber wiederholt
Koch-negativ. Die Rdntgenaufnahme zeig-
te im rechten unteren Lappen auf dem
Gebiet des hinteren basalen Segments eine
zweiguldengrofe bindelartige Infiltration.
Die Therapie bestand aus Penicillin, Strep-
tomycin (30 g), PAS (185 g) sowie INH
(15 g). Nach einem Jahr Wiederaufnahme
wegen Bronchiektasieverdacht. Das anlaR-
lich der Bronchoskopie aus dem klaffenden
rechten Hauptbronchus und aus den basa-
len Bronchien abgesaugte eitrige Sekret
erwies sich als Koch-negativ. Die demnach
angewandte 3monatige INH-Therapie
schien erfolgreich zu sein, das Kind flhlte
sich 4 Jahrelang verhdltnismé&Rig gut, und
nur Januar 1963 fiel es der Mutter auf,
dall es viel an Korpergewicht verlor, eine
blasse Hautfarbe hat, sowie viel trinkt
und viel uriniert. Da man annahm, dal

Tabelle |

Im Kindesalter beobachtete Falle der WEGENEBschen Granulomatose

Publika- Alter Geschlecht
Verfasser tionsjahr des Patienten
Castleman 1951 12 Jahre Knabe
Fahey et al. [8] 1954 12 Jahre  Médchen
Fetdman et al. (9] 1966 13 Jahre Madchen
eigener Fall 9 Jahre  Maéadchen
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fir die Bauchbeschwerden die im Stuhl
gefundenen Madenwirmer verantwortlich
sind, wurde Piperazinadipat verordnet.
Nach 2 Monaten erwies sich wegen hohen
Fiebers, Schwéche, Husten, Schweratmen
undErstickungsgefahr die Krankenhausauf-
nahme abermals als erforderlich. Réntgen-
aufnahme: Nebst den in beiden Spitzen
beobachtbaren, aus Streuung stammenden
Herden, trat in der rechten Spitze ein mit
dem Mittelschatten zusammenhdngender
massiver Schatten in Erscheinung. Thera-
pie: Streptomycin, INH, Oxytetracyclin,
Erythrozytenzahl: 2 100 000, Leukozyten-
zahl: 14 000. Blutsenkungsgeschwindigkeit
123 mm/1 St. Hochgradige Oligurie; im
Harn: Eiweill positiv, Zucker: positiv,
Sediment: 100—120 Erythrozyten, 9—10
Leukozyten, Erythrozytenzylinder je Seh-
feld. Wegen 5tdgiger an Anurie grenzende
Oligurie wird das Mé&dchen schlieBlich
mitder Diagnose Thc pulmonum, Nephritis

acuta, Anurie in unsere Klinik einge-
wiesen.
Aufnahmebefund. Die Haut des sich

in schwerem Zustand befindlichen mage-
ren, blassen Madchens ist etwas o6dema-
tés, die Zunge trocken und belegt, die
Augenlider sind geschwollen. Am Riucken
punktartige Petechiden, beide Arme (vor-
nehmlich an der Streckseite), am Unter-
schenkel (hauptsdachlich in der Kniegegend)
sind auf infiltrierter Grundlage mit hirsen-
bohnengroBen, teils eingetrockneten bréaun-
lich-dunkelroten, verschorften Gebilden
bedeckt. Nach Azeton riechender Atem.
Physiologische Herzgrenzen, uber der Herz-
spitze leises, kurzes systolisches Geréusch.
Pulsfrequenz: 110/min. Uber dem rechten
oberen Lappen dumpfer Klopfschall, Bron-
chialatmen, links keine Abweichung. Freier
Bauch, die Leber Uberragt den rechten
Rippenbogen um 3 Querfinger, ihre Kon-
sistenz ist dicht; die Milz kann gerade
noch palpiert werden. Das Kind ist som-
nolent mit triibem Sensorium, hie und da
beantwortet es aber einige Fragen. Keine
meningealen Symptome, Reflexe normal.
Wichtigere Laboratoriumsbefunde: Blut-
senkungsgeschwindigkeit: 111 mm/1 St.,

Erythrozytenzahl: 3 200 000, Leukozyten-
zahl: 24 000; qualitatives Blutbild Stab:
26%, Serum-Elektrophorese: Albumin:
26%, ogq-Globulin: 12%, a,-Globulin: 18%,
/3-Globulin: 11%, y-Globulin: 33%; Albu-
min-Globulin-Quotient: 0,3. Blutzucker:
112 mg% . Mittels Katheterisierung konn-
ten 15 ml Harn gewonnen werden: Eiweil3:
positiv, Eiter: stark positiv (+ + +),
Zucker: negativ, Sediment: 200—250
Erythrozyten und 4—5 Leukozyten pro
Sehfeld. Zu einer neuen Thoraxaufnahme
bestand keine Mdglichkeit mehr, die vor
einigen Tagen verfertigte Aufnahme, auf
der die Lungenverédnderung ersichtlich ist,
stand aber zur Verfugung (Abb. 1 und 2).
Drei Stunden nach der Aufnahme trat
wiederholt eine Eklampsie auf. Bei der
Lumbalpunktion entleerte sich mit gestei-
gertem Druck wasserklarer Liquor; Pandy-
sche Reaktion: negativ, Eiweill: 13 mg%,
Zellzahl: 0. Angesichts dessen, daB sich
seit zwei Tagen kein Harn entleerte und
auch die Katheterisierung erfolglos blieb,
Ubergaben wir Patientin der Kunstnieren-
station der Urologischen Klinik. Die ex-
trakorporale Hé&modialyse sicherte eine
vorubergehende Bessserung, doch setzte
sich die Hartentleerung nicht in Gang,
und das Méadchen starb an urdmischem
Koma im Alter von 9 Jahren und 3 Mo-
naten.

Sektionsbefund

Makroskopisch waren in beiden Lungen
zerstreut haselnuB- bzw. nuBgrofRe Knoten
mit verschwommener Grenze und einer
gelblich-grauen Schnittflaiche vorzufinden
(Abb. 1). Auch die Milz wies dhnliche
Gebiete auf. Auf der Nierenoberflache lie-
Ben sich livid-rote winzige Flecken beob-
achten (Abb. 2). In der V. portae und
in dem Sinus transversus befinden sich
Thromben. Beide Mittelohren sind trocken,
die Nasenschleimhaut zeigt keine Verdn-
derung. An den Extremitdten bulldse, teils
verschorfende Hautverédnderungen.

Mikroskopisch wurden ein nekrotisieren-
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Abb. 1. Schatten

Abb. 2.

F. Lancos et al.: Wegenersche Granulomatose

im oberen Drittel der linken Lunge

Im oberen Zweidrittel der linken Lunge reiches, teils aus winzigen Herden

bestehendes Gebiet

der granulomatdser ProzeB und charakte-
ristische GefédRBVerdnderungen gefunden. In
den Lungen befand sich auf den der ma-
kroskopischen Ld&sion entsprechenden Ge-
bieten eine aus Lymphozyten, Plasmazel-
len, Histiozyten, einigen eosinophilen Leu-
kozyten, Epitheloidzellen und einigen mehr-
kernigen Riesenzollen bestehende Granula-
tion mit nekrotischem Zentrum (Abb. 4).
Ahnliche granulomatose Verdnderungen
waren auch in den Nieren, der Milz, der
Basis der bulldsen Hautverdnderungen
sowie perivaskulédr in verschiedenen Orga-

nen zu beobachten; in den KleingefédRen
der Parenchymorgane meldeten sich teils
Fibrinoidnekrose, teils Pan- bzw. Periar-
teritis (Abb. 5), im Sinus transversus und
in der V. portae befand sich eine, sich
auf sdmtliche Schichten der Venenwadnde
verbreitende entzindliche Verdnderung
(Abb. 6). Die Nieren zeigten nebst granulo-
matdser Ldsion und GefédBverdnderungen
(Abb. 7) auch subakute Glomerulonephri-
tis (Abb. 8), auRerdem kamen den GefdR-
verédnderungen zufolge andmische Infarkte
vor. In der Schleimhaut der oberen Luft-
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Abb. 3. Makroskopisches Bild der Lunge. Abb. 4. Histologisches Bild der Lunge
AufderOberflache lividrote, farbige, nadel- An der den makroskopischen Veridnderun-
kopfgroRe Flecken gen entsprechenden Stelle Granulations-
gewebe mit nekrotischem Zentrum. Unter
den Granulomzellen sind charakteristische

Riesenzellen ersichtlich

Abb. 5. Fibrinoidnekrose und periarterielle
Infiltration einer Kleinarterie muskuldren

Typs



Abb. 6. Uber dem Gebiet der GefaRwand- Abb. 7. Histologisches Bild der Nieren-
l&sion, in der Wand des Sinus transversus Verdnderung. Partielle Fibrinoidnekrose,
Nekrose und Entzindung; im Lumen Pan- bzw. Periarteritis

ein sieh organisierender Thrombus

Abb. 8. Partielle Sehlingennekrose des

Nierenglomerulus, halbmondférmige Ver-

dickung der Bowmanschen Kapsel, par-
tielle Fibrinoidnekrose
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wege und in den Bronchien war keine
granulomatose Ldsion anzutreffen. Auf-
grund des histologischen Bildes waren
Tuberkulose oder irgendwelche andere
bakterielle Infektion als &tiologische Fak-
toren auszuschlieBen, und zur Differenzie-
rung gegeniber eine Periarteritis nodosa
eigneten sich die GefaRverdnderungen,
welche entschieden fir eine WEGENERsche
Granulomatose sprachen.

Besprechung

Zunéchst wollen wir die sich auf
die WEGENERsche Granulomatose be-
ziehenden Kenntnisse kurz zusam-
menfassen.

Die Atiologie ist unbekannt, bisher
gelang der Nachweis eines spezifi-
schen Krankheitserregers nicht. Die
atiologische Rolle der Vorgefundenen
verschiedenen Bakterien scheint un-
wahrscheinlich. Einige Verfasser ha-
ben die Entwicklung der Krankheit
nach Verabreichung gewisser Medika-
mente beobachtet. Wir halten die
Anschauung von Rossle [19], Zol-
[25] und Mark [14] sowie
anderer Verfasser fir wahrscheinlich,
laut der die primdre Rolle irgendeine
bakterielle Infektion spielen wirde,
zu der sich sekundér eine allgemeine
allergische Reaktion gesellt. Im wei-
teren Sinne kann das Krankheitsbild
in die Gruppe der rheumatischen
Krankheiten gereiht werden.

In der Pathogenese spielen hyperer-
gische Erscheinungen eine Rolle. Viele
Verfasser [18, 2 usw.] haben die
WEGENERsche Granulomatose unter
die allergischen Granulomatosen, na-
mentlich unter die Kollagenkrank-
heiten eingereiht. [17]

linger
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nimmt einen Autoagressionsursprung
an, McManus [16] glaubt zwischen
Granulombildung und Immunitét eine
enge Korrelation feststellen zu kon-
nen. Vieles scheint die Auffassung zu
unterstiitzen, nach der nicht die ver-
schiedei e  Krankheitserreger, son-
dern die Reaktionsfahigkeit des Or-
ganismus spezifisch ist [14].

Der ProzeB wird zumeist durch ei-
nen banalen Katarrh bzw. Entzin-
dung der oberen Luftwege und des
Ohrs in Gang gesetzt. Bei der pulmo-
nalen (dekapitierten) Form lokalisiert
sich die Entzindung auf die peri-
pheren Bronchien [10, 13], wonach
sich — in erster Linie in den Lungen
und in der Milz — ausgedehnte gene-
ralisierte Angiitis und Granulomatose
entwickeln. In den Nieren kann
schwere Glomerulitis und Periglome-
rulitis beobachtet werden.

Aufgrund klinischer und patholo-
gischer Beobachtung 1aRt sich der
Verlauf der WEGENERschen Granulo-
matose in drei Phasen einteilen:

1. Initialstadium,
2. generalisierte Arteriitis,
3. terminales Stadium.

1 Im Initialstadium
sich in den oberen Luftwegen, der
Nasenhohle, den Gesichtshéhlen, der
Schleimhaut des Mittelohrs und der
Tubaentzindliche nekrotisierende Ver-
&nderungen, aufdie haufig Granulom-
bildung folgt. Die Zerstdrung der
Nasenscheidenwand und der Nasen-
muschel fahrt zur Entwicklung einer
Sattelnase. Mittels histologischer Un-
tersuchung der Schleimhdute kann
die Diagnose bereits in diesem Sta-
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dium gestellt werden. Mitunter sind
die Initialsymptome nicht in den
Nebenhdhlen oder in der Nase, son-
dern in den peripheren Bronchien
anzutreffen; diese Félle haben Weis-
Mitarb. [24] als
»dekapitierte Form« bezeichnet.

2. Nach einer gewissen Zeit er-
scheinen in den Bronchien Granu-
lome, wdéhrend sich in den Arterien
und zuweilen auch in den Venen der
Parenchymorgane eine nekrotisie-
rende Angiitis entwickelt. Allgemeine
Symptome: septisches Fieber, be-
schleunigte Blutsenkungsgeschwindig-
keit, Leukozytose, Kachexie; diedurch
die Lungenverédnderungen bedingten
Lokalsymptome sind: Schweratmen
und Erstickungsgefiihl. Die an der
Haut, vor allem um den Ellenbogen
und das Knie beobachteten hdmor-
rhagischen, mitunter bullésen Exan-
theme erinnern an Henoch—Schon-
LEiNsche Purpura. Manchmal tritt im
Subkutis Knotenbildung in Erschei-
nung. Die Gelenkbeschwerden mani-
festieren sich in diffusen Schmerzei
oder in subakuter Polyarthritis. Nicht
selten melden sich auch Bauchbe-
schwerden oder krampfartige Bauch-
schmerzen, eventuell in Begleitung
von Meléna. Aufdie Nierenschadigung
weist der eiweiBhaltige Harn sowie
das Erscheinen von Erythrozyten und
Leukozyten im Sediment hin.

3. Das Terminalstadium ist durch
eine Niereninsuffizienz charakterisiert.
Die Nierenveradnderung, namentlich
die fokale granulomatose Glomerulo-
nephritis, fahrt zur Nephronzersto-
rung; die Folgen sind Oligurie, Anurie
und schlieBlich Uramie. Der Blut-

mann-Netter U.
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druck ist normal oder kaum erhdht.
Die Todesursache ist in mehr als 80%
der Falle eine Niereninsuffizienz.

Der Umstand, dalR die Diagnosti-
zierung des Krankheitsbildes beim
Krankenbettnur ineinigen Ausnahms-
fallen gelang, findet seine Erklarung
einerseits darin, daB es sich um eine
auBerordentlich seltene Krankheit
handelt, andererseits in der Vielfalt
der Symptome. Falls sich jedoch zur
verzdgerten, eitrigen, hamorrhagi-
schen sowie nekrotisierenden Entzln-
dung der oberen Atemwege, der Na-
sen- und Gesichtshéhlen bzw. des
Mittelohrs ein schlechter Allgemein-
zustand, Dyspnoe sowie Haut-, Ge-
lenk-, bzw. Nierenverédnderungen ge-
sellen, mulR die Madaglichkeit einer
WEGENERschen Granulomatose un-
bedingt erwogen werden. In der
Generalisationsphase bietet die Biop-
sie der Nebenhdhlen, des Mittelohrs
bzw. der Lunge eine zuverl&Bliche
diagnostische Hilfe.

Die Differentialdiagnose ist ziem-
lich schwierig. In der Initialphase
erhebt sich anhand der eitrigen nekro-
tisierenden Entzindung der oberen
Luftwege der Verdacht eines Ste-
WARTSschen malignen Granuloms [20].
Die Absonderung gegentiber Maleus
wird durch den negativen bakteriolo-
gischen Befund ermdglicht.

Da die Generalisationsphase ent-
scheidend durch Lungenverdnderun-
gen charakterisiert wird, wollen wir
diese etwas eingehender besprechen.

Waéhrend die klinischen Symptome
der WEGENERschen Granulomatose
Husten, asthmaartige Bronchitis bzwr.
Erstickungsgefiihl sind, lassen sich
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auf dem Roéntgenbild runde homogene
Schatten, manchmal durch den Zer-
fall und die Entleerung des Granu-
loms verursachte Kavumbildung und
ausnahmsweise kleinherdige Infiltrate
bzw. den Eindruck einer miliaren
Tuberkulose erweckende Streuung er-
kennen. Da sich in unserem Fall ein
rechtes-mittleres Lappen-Syndrom
entwickelte, erhob sich die Verdachts-
diagnose von Tuberkulose. Aufgrund
der klinischen Symptome kdénnte eine
allergische Krankheit in Frage kom-
men, anhand der morphologischen
Rontgenverédnderungen wird aber zu-
meist die Maoglichkeit einer Tuber-
kulose aufgeworfen. Auch der in der
Initialphase  auftretende  Husten
scheint die Diagnose der Tuberkulose
zu unterstitzen, auf dem RoOntgtn-
bild fehlen aber die fur Tuberkulose
charakteristischen Lymphknotenver-
&nderungen, obwohl die tracheobron-
chialen Drisen mitunter vergroBert
sind. Den tuberkulotischen Rd&ntgen-
befund kennzeichnet die Anschwel-
lung der paratrachealen und para-
aortalen Lymphknoten. Die Tuber-
kulinproben fallen der obligatorischen
BCG-Impfung zufolge im allgemeinen
negativ aus, Koch-Bazillen lassen sich
nicht naohweisen. Die entscheidend-
sten differentialdiagnostischen Zeichen
sind aber vielleicht die raschere Pro-
gnose der WEGENERSchen Granuloma-
tose und der Umstand, dafR sich die
Antituberkulotika als wirkungslos er-
weisen.

Gegen eine tumorosé Lungenmeta-
stase spricht das Fehlen des Primér-
tumors (im Kindesalter werden Lun-
genmetastasen am hé&ufigsten durch

einen WiLMschen Tumor verursacht).

Die Besnier Boeck—Schau-
MANNSsche Sarkomatose wird durch
Hilusanschwellung, miliares Bild und
netzartige Struktur charakterisiert.
Hierbei sei bertcksichtigt, dal nicht
weniger als 80 Krankheiten in miliarer
bzw. pseudomiliarer Form Vorkom-
men kénnen. Die Differentialdiagnose
gegenliber der WEGENERsche Granu-
lomatose wird durch den gutartigen
Verlauf gesichert.

Die charakteristischen Symptome
der LOFFLERschen Pneumonie sind
Verdichtung mit stumpfem Rand,
unterschiedliche Lokalisation und ein
typisches Blutbild. Pseudokavernen
sind auferordentlich selten.

Bei Syphilis kommen eher intersti-
tielle Pneumonie, Pneumonia alba und
fokale Infiltration vor ;diese Krankheit
kommt heute bereits kaum in Frage.

Im Falle von Tulardmie mufl in
erster Linie mit einer wesentlichen
HilusvergréfRerung und spezifischen
Infiltrationen gerechnet werden.

Bei Histoplasmose, Blastomykose,
Kokzidiomykose, Aktinomykose und

Kryptokokkose kann sich nebst
den Kardinalsymptomen Verkal-
kung, kalkige Herde ein uber-

zeugendes miliares Bild entwickeln;
auch Tuberkulinnegativitat ist kenn-
zeichnend. Bei Sporotrichose kommen
eher Haut- als Lungerverédnderungen
vor, im letzterwahnten Fall ist auch
der Hilus vergrofRert.

Bei Bruzellose sind Lungenverédn-
derungen selten, und auch dann eher
in Form einer lob&ren Pneumonie,
Pleuritis oder eines Emphysems an-
zutreffen.
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Beim GooDPASTUREschen Syndrom
(dessen Atiologie ebenfalls unbekannt
ist) lassen sich ahnliche Symptome
namentlich Lungen- und Nierenver-
anderungen — erkennen. Die Lun-
genveranderungen werden durch Blu-
tungen und pulmonale Hamosiderose
charakterisiert; ein anderes typisches

F. Lancos et al.: Wegenersche Granulomatose

grund der von Gordon [11] zusam-
mengestellten Tabelle verursacht aber
die Differentialdiagnose keine Schwie-
rigkeiten (Tab. I11).
Erganzungshalber sei noch hinzu-
gefligt, daB bei Periarteritis nodosa
die Verdanderung der oberen Luftwege
nur selten vorkommt und die Lungen-

Tabbllb Il

D ifferentialdiagnostik der WEGENERschen Granulomatose
und der Periarteritis nodosa (nach Gordon [11])

WEGENERsches Syndrom

Betroffene Geféale

Arterien und Kleinvenen

Periarteritis nodosa

Kleine und mitteldicke Arte-

rien
NebenhdhlenVerdnderung in Uberwiegender Mehrzahl
der Félle fehlt
LungenVerénderung haufig selten
Periphere Neuritis selten héufig
NierenVeranderung stets anzutreffen selten
Hypertension selten haufig
Eosinophilie selten haufig
Verlauf progressiv intermittierend, mit Remis-
sion
Andere allergische Mani-
festationen h&ufig anzutreffen fehlen

Zeichen ist die eisenmangelbedingte
Anamie. Glomerulonephritis und Nie-
reninsuffizienz koénnen bei beiden
Krankheitsbilder vorgefunden wer-
den. Obwohl die Lungenveranderun-
gen bei den beiden Krankheitshildern
grundverschieden sind, ist die klini-
sche Differenzierung schwierig, das
morphologische Bild ist aber ein-
deutig.

Die WEGENERSche Granulomatose
und die Periarteritis nodosa haben
manche gemeinsame Symptome, auf

infiltration voribergehend ist. Das
Gesagte bezieht sich auch auf das
LOFFLERsche Granulom.

Auf die Nierenverdnderungen wei-
sen im Generalisationsstadium milde
Pyurie und mikroskopische Ham at-
urie hin. Die nekrotisierende granu-
lomatose Angiitis betrifft in erster
Linie die Glomerula, vornehmlich den
Vas afferens, in zweiter Linie die Aa.
interlobulares und nur selten die Aa.
interlobares. Die Verdnderungen las-
sen sich auch in den Venen vorfinden.

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 12, 1971



F. Lancos et al.: Wegenersche Granulomatose 293

Einige Glomerula zeigen nekrotisie-
rende Glomerulitis und Zellprohfera-
tion verschiedenen Grades. Im Inter-
stitium treten Periglomerulitis, ha-
morrhagische Nekrose und Fibrose
in Erscheinung [6].

Klinisch ist die Nierenverdnderung
ein Spatsymptom der WEGENERschen
Granulomatose, welches bis zur Ent-
wicklung der Azotdmie latent bleiben
kann. Die Harnmenge vermindert sich
ebenfalls nur in der terminalen Phase;
in dieser Periode kann sich der Ver-
dacht einer chronischen Glomerulo-
bzw. Pyelonephritis erheben, einige,
bei dieser Krankheit seltenen Symp-
tome — beschleunigte Blutsenkung,
Fieber, normaler Blutdruck ver-
helfen aber zur richtigen Diagnose.

Die Behandlung war bis zur aller-
neuesten Zeit ausschlieBlich palliativ
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