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Wegenersche Granulomatose im Kindesalter
V on

F .  L á n c o s , Z . E r d ő s , A n n a  K á d á r  u n d  S . C s a t a

I .  K in d erk lin ik , I I .  P a th o log isch -A natom isches I n s t i t u t  u n d  U rolog ische K lin ik  
d e r M ed iz in ischen  Sem m elw eis U n iv e rs itä t B u d a p e s t

(E ingegangen  am  3. M ai 1970)

N ach  e inem  ku rzen  Ü b erb lick  d e r  L ite ra tu r  d e r  W egenerschen  
G ran u lo m ato se  fo lg t d ie D a rs te llu n g  e ines F a lles . D as 4 jäh rig e  M ädchen 
w urde  w egen L u n g en in filtra tio n  m it  d em  V e rd a c h t von  T uberku lo se , B ron- 
ch iek tasie  u n d  A s th m a  fü n f  J a h r e  h in d u rc h  in  versch iedenen  K ra n k e n ­
h äu se rn  b e h a n d e lt. Z u r K lin ik au fn ah m e  k a m  es im  A lte r vo n  9 Ja h re n , 
a ls  sich zu  d en  In itia lsy m p to m e n  N ie ren v e rän d e ru n g en  m it  P y u rie , H ä m a t­
u rie , k u rz fris tig e r P o ly u rie , O ligurie, A n u rie , N ieren insu ffiz ienz  gesellten , 
d ie  schließ lich  zu  U räm ie  fü h r te n . D ie ex tra k o rp o ra le  H äm o d ia ly se  b rach te  
n u r  eine v o rü b erg eh en d e  B esserung , u n d  d a s  M ädchen  s ta rb  im  A lte r  von 
9 J a h re n  u n d  3 M onaten . D e r S ek tio n sb e fu n d  w ies fü r  W egenersche 
G ran u lo m ato se  c h a rak te ris tisch e  Z eichen  au f.

A n h an d  d e r  zugänglichen  L ite ra tu rd a te n  w a r d ieser d e r  v ie r te  und  
d e r  im  jü n g s te n  K in d e sa lte r  b e o b a c h te te  F a ll von  W egenerscher G ra ­
nu lom atose .
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Die W egen  EEsche Granulomatose 
gehört unter die seltenen K rankheits­
bilder. Die ersten Symptome sind mit 
Nekrose einhergehende entzündliche 
Veränderungen der oberen Luftwege, 
worauf später die granulomatose Angi­
itis der Lunge, der Niere, der Gelenke, 
der H aut und anderer Organe folgen. 
Der Tod trifft binnen einigen Wochen 
oder Jahren  unter urämischen Symp­
tom en ein.

Das Krankheitsbild wurde 1936 von 
W e g en e r  [21] unter dem Namen 
generalisierte septische Gefäßerkran­
kung beschrieben. In  seiner 1939 er­
schienenen Mitteilung findet sich die 
Bezeichnung rhinogenes Granulom. 
Die Zusammenstellung der bisher 
veröffentlichten Fälle wird durch die 
Tatsache erschwert, daß die K rank­
heit in der L iteratur un ter verschie­

denen Namen vorkommt: nekrotisie­
rende Polyangiitis und Granulomatose 
[12], respiratorisch-renale Form  der 
Periarteritis nodosa [1], allergische 
Granulomatose [14], nekrotisierende 
A rteritis [5], allergische Granuloma­
tose und  Angiitis [7], nekrotisierende 
Granulomatose und Angiitis [10] usw.; 
W e g e n e r  selbst bediente sich schließ­
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 schließen uns jener 
Gruppe der Verfasser an, die das 
Krankheitsbild nach seinem ersten 
Beschreiber »WEGENERsche Granulo­
matose« nennen.

K esselrin g  1131 sch ä tz te  die Zahl
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der veröffentlichten Fälle in  seiner 
1961 erschienenen zusam m enfassen­
den A rbeit auf 75. In  den letzten 
Ja h re  erschienen mehrere M itteilun­
gen, so daß W egener  in  seiner 1967 
veröffentlichten Arbeit [23] bereits 
108 sowohl klinisch als auch anato­
misch verifizierte Fälle erw ähnte.

D as Lebensalter der bisher beob­
ach te ten  — größtenteils weiblichen 

- P a tien ten  lag zwischen 30 und 50 
Jah ren . Catel [4] behauptete  in sei­
ner 1964 erschienenen Monographie, 
daß im  Kindesalter keine W egen na­
sche Granulomatose vorkom m t. Ein 
Ü berblick  des Schrifttums ergab je­
doch, daß es sich in 3 Fällen  um an 
WEGENERscher Granulomatose leiden­
de K inder handelte. Die bezüglichen 
A ngaben veranschaulicht Tabelle I.

In  dem  von uns dargestellten Fällen 
handelte  es sich um ein 9 Ja h re  und 
3 M onate altes Mädchen; wie aus 
Tabelle I ersichtlich, ist dies der 
jüngste  Kranke mit W e g e n EEscher 
Granulom atose.

F alldarstellung

D ie  E l te r n  sind L a n d a rb e ite r . E rb lic h e  
K ra n k h e i te n  bzw. T uberku lo se  k a m e n  in  
d e r  F a m il ie  n ic h t vor, se it 1958 h a b e n  sie

a b e r e ine tu b e rk u lin p o s itiv e  K u h , d e ren  
M ilch sie regelm äß ig  tra n k e n . D as  au s  
der e rs te n  S ch w an g ersch aft s ta m m e n d e  
K in d  k a m  to t  a u f  die W elt. D a s  zw eite  
K in d  (ein  M ädchen) — dessen  K ra n k h e it  
h ie rm it g e sch ild e rt w ird  — w u rd e  nach  
n o rm a le r S ch w an g ersch a ft 25. 12. 1953 ge­
hören . S p ä te r  g eb a r d ie  M u tte r  zwei 
gesunde K in d e r.

U n se re  P a tie n tin  e rh ie lt in  N eugebore- 
n e n a lte r  B C G -S chu tz im pfung , sie w u rd e  6 
M onate  lan g  m it  M u tte rm ilch  e rn ä h r t  un d  
en tw ick e lte  sich  g u t. Im  A lte r  v o n  4 J a h ­
ren  (A pril 1957) s ta n d  sie w egen  L u n g e n ­
en tzü n d u n g  bzw . » tubei'kulotischer«  In f i l­
tr a tio n  e in  h a lb es J a h r  u n te r  s ta t io n ä re r  
B eh an d lu n g . D ie In t ra k u ta n p ro b e  ergab  
eine R e a k tio n  von 12 X 14 m m , K eh lkop f- 
u n d  M agensek re t w aren  a b e r w ied e rh o lt 
K o ch -n eg a tiv . D ie R ö n tg e n a u fn a h m e  zeig­
te  im  re c h te n  u n te ren  L a p p e n  a u f  dem  
G eb ie t des h in te re n  b asa len  S egm en ts  eine 
zw eiguldengroße b ü n d e la r tig e  In f ilt ra t io n . 
D ie T h e rap ie  b e s tan d  aus P en ic illin , S tre p ­
to m y c in  (30 g), PA S (185 g) sow ie IN H  
(15 g). N a c h  einem  J a h r  W ied e rau fn ah m e  
w egen B ro n ch iek ta s iev e rd ach t. D as  a n lä ß ­
lich d e r  B ronchoskop ie  aus dem  k la ffenden  
rech ten  H a u p tb ro n c h u s  u n d  au s  d en  b a sa ­
len B ro n ch ien  abgesaug te  e itrig e  S ek re t 
erw ies sich  a ls  K o ch -nega tiv . D ie d em nach  
an g ew an d te  3m onatige IN H -T h e ra p ie  
schien  erfo lgreich  zu sein, d a s  K in d  fü h lte  
sich 4 J a h r e la n g  v e rh ä ltn ism äß ig  g u t, und  
n u r  J a n u a r  1963 fiel es d e r  M u tte r  au f, 
daß  es v iel a n  K ö rp e rg ew ich t ve rlo r, e ine 
b lasse H a u tfa rb e  h a t ,  sow ie v ie l t r in k t  
u n d  v iel u r in ie r t. D a  m a n  a n n a h m , daß

T a b e l l e  I
Im  K indesalter b e o b a c h t e t e  F älle  der W E G E N E B sch en  G ran u lo m ato se

Verfasser
Publika­
tionsjahr

Alter Geschlecht

des Patienten

Ca s t l e m a n 1951 12 Jahre Knabe
F a h e y  e t  al. [8 ] 1954 12 Jahre Mädchen
F e l d m a n  e t  al. (9 ] 1966 13 Jahre Mädchen
eigener Fall 9 Jahre Mädchen
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fü r  d ie  B au chbeschw erden  d ie  im  S tu h l 
gefundenen  M adenw ürm er v e ran tw o rtlich  
sind , w u rd e  P ip e ra z in a d ip a t v e ro rd n e t. 
N ach  2 M o n aten  erw ies sich  w egen hohen  
F ieb ers , Schw äche, H u s te n , S ch w era tm en  
u n d E rs tick u n g sg e fah r die K ra n k e n h a u sa u f­
n ah m e  ab e rm als  als erfo rderlich . R ö n tg e n ­
au fn ah m e: N e b s t d en  in  be iden  S p itzen  
b e o b a c h tb a re n , aus S treu u n g  s tam m en d en  
H erd en , t r a t  in  d e r re c h te n  S p itze  ein m it 
d em  M itte lsch a tten  zusam m en h än g en d er 
m assiv er S c h a tte n  in E rsch e in u n g . T h e ra ­
p ie : S trep to m y c in , IN H , O x y te tracy c lin , 
E ry th ro z y te n z a h l: 2 100 000, L eu k o zy ten ­
zah l: 14 000. B lu tsenkungsgeschw ind igke it 
123 m m /1 S t. H och g rad ig e  O ligurie; im  
H a rn : E iw eiß  positiv , Z ucker: positiv , 
S ed im en t: 100— 120 E ry th ro z y te n , 9 — 10 
L eu kozy ten , E ry th ro z y te n z y lin d e r  je  S eh­
feld. W egen 5 täg iger a n  A n u rie  g renzende 
O ligurie w ird  d as M ädchen  schließ lich  
m it d e r  D iagnose T bc p u lm o n u m , N ep h ritis  
a c u ta , A n u rie  in  unsere  K lin ik  einge­
w iesen.

A ufn ah m eb efu n d . D ie H a u t  des sich 
in  schw erem  Z u stan d  b e find lichen  m ag e ­
ren , b lassen  M ädchens is t e tw as  ödem a- 
tö s , d ie  Z unge tro ck en  u n d  be leg t, die 
A u gen lider sind  geschw ollen. A m  R ücken  
p u n k ta r t ig e  P etech iden , be ide  A rm e (v o r­
nehm lich  a n  d e r S treckse ite ), am  U n te r ­
schenkel (h au p tsäch lich  in d e r  K niegegend) 
sind a u f  in f il tr ie r te r  G ru n d lag e  m it h irse n ­
b ohneng roßen , te ils  e in g e tro ck n e ten  b rä u n ­
lich -d u n k e lro ten , v ersch o rften  G ebilden 
b ed eck t. N ach  A zeton  riech en d er A tem . 
Physio log ische  H erzgrenzen , ü b e r  d e r H e rz ­
sp itze  leises, ku rzes sy sto lisches G eräusch . 
P u lsfrequenz : 110/m in. Ü b e r dem  rech ten  
oberen  L ap p en  d u m p fe r K lop fschall, B ro n ­
ch ia la tm en , links keine  A bw eichung . F re ie r 
B auch , d ie  L eber ü b e rra g t den  rech ten  
R ippenbogen  um  3 Q uerfinger, ih re  K o n ­
sistenz  is t d ich t; die M ilz k a n n  gerade  
noch p a lp ie r t w erden . D as K in d  is t som ­
n o len t m it  trü b e m  Sensorium , h ie  u n d  d a  
b e a n tw o rte t es ab e r einige F rag en . K eine  
m en ingealen  S ym ptom e, R eflex e  no rm al. 
W ich tigere  L ab o ra to riu m sb efu n d e : B lu t­
senkungsgeschw indigkeit: 111 m m /1 S t.,

E ry th ro z y te n z a h l: 3 200 000, L eu k o zy ten ­
zah l: 24 000; q u a li ta t iv e s  B lu tb ild  S tab : 
26% , S e ru m -E lek tro p h o rese : A lbum in:
26% , oq-G lobulin: 12% , a ,-G lo b u lin : 18% , 
/3-Globulin: 11% , y -G lobulin : 3 3 % ; A lb u ­
m in -G lo b u lin -Q u o tien t: 0 ,3 . B lu tzu ck er:
112 m g % . M itte ls  K a th e te r is ie ru n g  k o n n ­
te n  15 m l H a rn  gew onnen w erd en : E iw eiß : 
p o s itiv , E ite r : s ta rk  p o s itiv  ( +  +  + ) ,
Z ucker: n eg a tiv , S ed im en t: 200 — 250
E ry th ro z y te n  u n d  4 — 5 L eu k o zy ten  p ro  
Sehfeld. Z u  e iner n eu en  T h o rax au fn ah m e  
b e s ta n d  ke ine  M öglichkeit m eh r , die vo r 
ein igen  T ag en  v e rfe rtig te  A u fn ah m e , a u f  
d e r  d ie  L u n g en v e rän d e ru n g  e rs ich tlich  ist, 
s ta n d  a b e r  zu r V erfügung  (A bb. 1 un d  2). 
D re i S tu n d e n  n ach  d e r  A u fn ah m e  t r a t  
w ie d e rh o lt eine E k lam p sie  a u f . B ei d e r  
L u m b a lp u n k tio n  e n tle e rte  sich  m i t  geste i­
g e rtem  D ru ck  w asserk la re r L iq u o r; P an d y - 
sche R e a k tio n : n eg a tiv , E iw e iß : 13 m g% , 
Z ellzah l: 0 .  A ngesich ts dessen , d aß  sich 
se it zw ei T ag en  k e in  H a rn  e n tle e r te  und  
auch  d ie  K a th e te ris ie ru n g  erfo lg los blieb, 
ü b e rg ab en  w ir P a tie n tin  d e r  K u n s tn ie re n ­
s ta tio n  d e r  U rolog ischen  K lin ik . D ie ex ­
tra k o rp o ra le  H äm o d ia ly se  s ich e rte  eine 
vo rü b erg eh en d e  B essserung , d o ch  se tz te  
sich d ie  H a rte n tle e ru n g  n ic h t  in  G ang, 
u n d  d a s  M ädchen s ta rb  a n  u räm ischem  
K o m a  im  A lte r von  9 J a h r e n  u n d  3 Mo­
n a ten .

Sektionsbefund

M akroskopisch  w aren  in  b e id en  L ungen  
z e rs tre u t hase lnuß - bzw . n u ß g ro ß e  K n o ten  
m it  v erschw om m ener G renze  u n d  einer 
g e lb lich -g rauen  S ch n ittf lä ch e  vo rzu finden  
(A bb. 1). A uch d ie  M ilz w ies ähn liche  
G eb ie te  a u f . A u f d e r  N ieren o b erfläch e  lie­
ß en  sich  liv id -ro te  w inzige F leck en  beob ­
a c h te n  (A bb. 2). I n  d e r  V. p o r ta e  und  
in  d em  S inus tran sv e rsu s  b e fin d en  sich 
T h ro m b en . B eide M itte lo h ren  sin d  trocken , 
d ie  N asen sch le im h au t ze ig t ke in e  V erän ­
d eru n g . A n  den  E x tre m itä te n  bu llöse, te ils 
verscho rfende  H a u tv e rä n d e ru n g e n .

M ikroskopisch  w urden  e in  n ek ro tis ie ren -

Acta Pacdiatrica Academiac Scientiarum Hungaricae 12, 11)71
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A b b . 2. Im  oberen Z w e id ritte l d e r  linken  L unge re iches, te ils  au s w inzigen  H e rd e n
bestehendes G eb ie t

d e r  g ra n u lo m a tö se r  P rozeß  u n d  c h a ra k te ­
r i s t i s c h e  G efäß V eränderungen g e fu n d en . In  
d e n  L u n g e n  befand sich a u f  d e n  d e r  m a ­
k ro s k o p isc h e n  L äsion e n tsp re c h e n d e n  Ge­
b ie te n  e in e  aus L y m p h o zy ten , P la sm aze l­
len , H is tio z y te n , einigen eo s in o p h ilen  L eu ­
k o z y te n , E p ithelo idzellen  u n d  e in ig en  m eh r­
k e rn ig e n  R iesenzollen b e s te h e n d e  G ra n u la ­
t io n  m i t  nekro tischem  Z e n tru m  (A bb . 4). 
Ä h n lic h e  granu lom atose  V e rän d e ru n g e n  
w a re n  a u c h  in  den N ieren , d e r  M ilz, der 
B a s is  d e r  bullösen H a u tv e rä n d e ru n g e n  
sow ie  p e riv a sk u lä r in v e rsch ied en en  O rga­

nen  zu  b eo b ach ten ; in  den  K le in g efäß en  
der P a re n c h y m o rg a n e  m e ld e ten  sich  te ils  
F ib rin o id n ek ro se , te ils  P an - bzw . P e r ia r ­
te r it is  (A bb. 5), im  S inus tra n sv e rsu s  und  
in  d e r  V . p o r ta e  befand  sich  eine, sich 
a u f  säm tlich e  S ch ich ten  d e r V enen  w ände 
v e rb re ite n d e  en tzü n d lich e  V e rän d eru n g  
(A bb. 6). D ie  N ie ren  ze ig ten  n e b s t g ran u lo ­
m a tö se r L ä s io n  u n d  G efäß v erän d eru n g en  
(A bb. 7) au ch  su b a k u te  G lom eru loneph ri­
tis  (A bb. 8), au ß erd em  k am en  d en  G efäß ­
v e rän d e ru n g en  zufolge anäm ische  In fa rk te  
vor. I n  d e r  S ch le im h au t d e r  ob eren  L u ft-

A c t a  P a e d i a l r i c a  A c a d e m ia e  S c i e n t i a r u m  H u n g a r i c a e  1 2 , 1 9 7 1

A b b . 1. S c h a tte n  im  oberen  D rit te l d e r  lin k en  L unge



A b b . 3. M akroskopisches Bild d e r  Lunge. 
A u f d e r O berfläche liv id ro te , farb ige, nade l­

kopfgroße F lecken

A b b . 4. H isto logisches B ild d e r  L unge. 
A n d e r  den  m akroskop ischen  V e rä n d e ru n ­
gen en tsp rech en d en  S telle G ra n u la tio n s­
gew ebe m it nek ro tischem  Z e n tru m . U n te r  
d en  G ranu lom zellen  sind c h a rak te ris tisch e  

R iesenzellen  ers ich tlich

A b b . 5. F ib rino idnek rose  und  p e ria rte rie lle  
In f i l t ra t io n  einer K le in a r te r ie  m u sku lären  

T y p s



A b b . 6. Ü b e r  dem  G ebiet d e r  G efäßw and- A b b . 7. H isto log isches B ild d e r  N ie ren ­
lä s io n , in  d e r  W and  des S in u s tra n sv e rsu s  V eränderung . P a rtie lle  F ib rin o id n ek ro se ,
N e k ro se  u n d  E n tz ü n d u n g ; im  L um en  P a n - bzw . P e r ia r te r it is

e in  sieh  o rgan isierender T h ro m b u s

A b b . 8 . P a rtie l le  S eh lingennekrose des 
N ie ren g lo m eru lu s, ha lb m o n d fö rm ig e  V er­
d ick u n g  d e r  B ow m anschen  K ap se l, p a r ­

tie lle  F  ib rino idnekrose
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w ege u n d  in  d en  B ro n ch ien  w ar keine 
g ran u lo m ato se  L äsio n  an zu tre ffen . A uf­
g ru n d  des h is to log ischen  B ildes w aren 
T u b erk u lo se  o d e r irgendw elche  andere  
b ak te r ie lle  In fe k tio n  a ls ä tio log ische  F a k ­
to re n  auszusch ließen , u n d  zu r D ifferenzie­
ru n g  gegenüber e ine  P e r ia r te r i t is  nodosa 
e ig n e ten  sich d ie  G efäßveränderungen , 
w elche en tsch ieden  fü r  e ine  WEGENERsche 
G ran u lo m ato se  sp rach en .

Besprech ung

Z unächst wollen w ir die sich au f 
die WEGENERsche G ranulom atose be­
ziehenden K enntn isse  kurz zusam ­
menfassen.

Die Ätiologie ist unbekannt, bisher 
gelang der Nachweis eines spezifi­
schen K rankheitserregers nicht. Die 
ätiologische Rolle der Vorgefundenen 
verschiedenen B akterien scheint un­
wahrscheinlich. Einige Verfasser ha­
ben die Entwicklung der Krankheit 
nach Verabreichung gewisser Medika­
mente beobachtet. W ir halten die 
Anschauung von R össle  [19], Zol­
lin g er  [25] und Márk  [14] sowie 
anderer Verfasser für wahrscheinlich, 
laut der die prim äre Rolle irgendeine 
bakterielle Infektion spielen würde, 
zu der sich sekundär eine allgemeine 
allergische Reaktion gesellt. Im  wei­
teren Sinne kann das Krankheitsbild 
in die Gruppe der rheumatischen 
K rankheiten 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. P etrányi [17]

nim m t einen Autoagressionsursprung 
an, McManus [16] glaubt zwischen 
Granulombildung und Im m unitä t eine 
enge Korrelation feststellen zu kön­
nen. Vieles scheint die Auffassung zu 
unterstü tzen, nach der nicht die ver- 
schiedei e Krankheitserreger, son­
dern die Reaktionsfähigkeit des Or­
ganismus spezifisch ist [14].

Der Prozeß wird zumeist durch ei­
nen banalen K atarrh  bzw. E n tzün­
dung der oberen Luftwege und des 
Ohrs in Gang gesetzt. Bei der pulmo­
nalen (dekapitierten) Form  lokalisiert 
sich die Entzündung au f  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 N ieren kann 
schwere Glomerulitis und Periglome­
rulitis beobachtet werden.

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

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

1. Im  Initialstadium  entwickeln 
sich in den oberen Luftwegen, der 
Nasenhöhle, den Gesichtshöhlen, der 
Schleimhaut des M ittelohrs und der 
Tuba entzündliche nekrotisierende Ver- 
änderungen, auf die häufig Granulom ­
bildung folgt. Die Zerstörung der 
Nasenscheidenwand und der N asen­
muschel führt zur Entwicklung einer 
Sattelnase. Mittels histologischer U n­
tersuchung der Schleimhäute kann 
die Diagnose bereits in diesem Sta-
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dium  gestellt werden. M itunter sind 
die Initialsym ptom e nicht in  den 
N ebenhöhlen oder in der Nase, son­
dern  in  den peripheren Bronchien 
anzutreffen; diese Fälle haben W e is­
m a n n -N etter  u. M itarb. [24] als 
»dekapitierte Form« bezeichnet.

2. N ach einer gewissen Zeit er­
scheinen in den Bronchien G ranu­
lome, w ährend sich in den Arterien 
und zuweilen auch in den Venen der 
Parenchym organe eine nekrotisie­
rende Angiitis entwickelt. Allgemeine 
Sym ptom e: septisches Fieber, be­
schleunigte Blutsenku ngsgeschwindig- 
keit, Leukozytose, Kachexie; die durch 
die Lungenveränderungen bedingten 
Lokalsym ptom e sind: Schweratmen 
und Erstickungsgefühl. Die an der 
H au t, vor allem um den Ellenbogen 
und das Knie beobachteten häm or­
rhagischen, m itunter bullösen E xan­
them e erinnern an H e n o c h — Schön- 
LEiNsche Purpura. Manchmal t r i t t  im 
Subkutis Knotenbildung in Erschei­
nung. Die Gelenkbeschwerden m ani­
festieren sich in diffusen Schmerzei 
oder in subakuter Polyarthritis. Nicht 
selten melden sich auch Bauchbe­
schwerden oder kram pfartige Bauch­
schm erzen, eventuell in Begleitung 
von Meläna. Auf die Nierenschädigung 
weist der eiweißhaltige H arn  sowie 
das E rscheinen von E rythrozyten  und 
Leukozyten im Sediment hin.

3. D as Terminalstadium ist durch 
eine Niereninsuffizienz charakterisiert. 
Die N ierenveränderung, namentlich 
die fokale granulomatose Glomerulo­
nephritis, führt zur Nephronzerstö­
rung; die Folgen sind Oligurie, Anurie 
und schließlich Urämie. D er B lut­

druck ist normal oder kaum  erhöht. 
Die Todesursache ist in mehr als 80% 
der Fälle eine Niereninsuffizienz.

Der U m stand, daß die D iagnosti­
zierung des Krankheitsbildes beim 
K rankenbett nur in einigen Ausnahm s­
fällen gelang, findet seine E rklärung 
einerseits darin, daß es sich um  eine 
außerordentlich seltene K rankheit 
handelt, andererseits in der Vielfalt 
der Symptome. Falls sich jedoch zur 
verzögerten, eitrigen, häm orrhagi­
schen sowie nekrotisierenden E n tzün ­
dung der oberen Atemwege, der N a­
sen- und  Gesichtshöhlen bzw. des 
M ittelohrs ein schlechter Allgemein­
zustand, Dyspnoe sowie H aut-, Ge­
lenk-, bzw. Nierenveränderungen ge­
sellen, m uß die Möglichkeit einer 
WEGENERschen Granulomatose un ­
bedingt erwogen werden. In  der 
Generalisationsphase bietet die Biop­
sie der Nebenhöhlen, des M ittelohrs 
bzw. der Lunge eine zuverläßliche 
diagnostische Hilfe.

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

Da die Generalisationsphase en t­
scheidend durch Lungenveränderun­
gen charakterisiert wird, wollen wir 
diese etw as eingehender besprechen.

Während die klinischen Symptome 
der WEGENERschen Granulomatose 
Husten, asthmaartige Bronchitis bzwr. 
Erstickungsgefühl sind, lassen sich
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au f dem Röntgenbild runde homogene 
Schatten, manchmal durch den Zer­
fall und die Entleerung des G ranu­
loms verursachte K avum bildung und 
ausnahmsweise kleinherdige In filtrate  
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 könnte eine 
allergische Krankheit in Frage kom ­
men, anhand der morphologischen 
Röntgenveränderungen wird aber zu­
meist die Möglichkeit einer Tuber­
kulose aufgeworfen. Auch der in der 
Initialphase auftretende H usten 
scheint die Diagnose der Tuberkulose 
zu unterstützen, auf dem R öntgtn- 
bild fehlen aber die für Tuberkulose 
charakteristischen Lym phknotenver­
änderungen, obwohl die tracheobron- 
chialen Drüsen m itunter vergrößert 
sind. Den tuberkulotischen Röntgen­
befund kennzeichnet die Anschwel­
lung der paratrachealen und pa ra ­
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 P ro­
gnose der WEGENERSchen Granulom a­
tose und der Umstand, daß sich die 
A ntituberkulotika als wirkungslos er­
weisen.

Gegen eine tumorosé Lungenm eta­
stase spricht das Fehlen des P rim är­
tum ors (im Kindesalter werden L un­
genm etastasen am häufigsten durch

einen WiLMschen Tumor verursacht).
Die B e sn ie r  B o ec k—Schau- 

MANNsche Sarkomatose wird durch 
Hilusanschwellung, miliares Bild und 
netzartige Struktur charakterisiert. 
Hierbei sei berücksichtigt, daß nicht 
weniger als 80 Krankheiten in miliarer 
bzw. pseudomiliarer Form Vorkom­
men können. Die Differentialdiagnose 
gegenüber der WEGENERsche Granu­
lomatose wird durch den gutartigen 
Verlauf gesichert.

Die charakteristischen Symptome 
der LÖFFLERschen Pneum onie sind 
Verdichtung mit stum pfem  Rand, 
unterschiedliche Lokalisation und ein 
typisches Blutbild. Pseudokavernen 
sind außerordentlich selten.

Bei Syphilis kommen eher in te rs ti­
tielle Pneumonie, Pneum onia alba und 
fokale Infiltration vor ; diese K rankheit 
kommt heute bereits kaum  in Frage.

Im  Falle von Tularämie muß in 
erster Linie mit einer wesentlichen 
Hilusvergrößerung und spezifischen 
Infiltrationen gerechnet werden.

Bei Histoplasmose, Blastomykose, 
Kokzidiomykose, Aktinomykose und 
Kryptokokkose kann sich nebst 
den K ardinalsym ptom en V erkal­
kung, kalkige Herde ein über­
zeugendes miliares Bild entwickeln; 
auch Tuberkulinnegativität ist kenn­
zeichnend. Bei Sporotrichose kommen 
eher H aut- als Lungerveränderungen 
vor, im letzterwähnten Fall ist auch 
der Hilus vergrößert.

Bei Bruzellose sind Lungenverän­
derungen selten, und auch dann eher 
in Form einer lobären Pneum onie, 
Pleuritis oder eines Em physem s an ­
zutreffen.
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Beim GooDPASTUREschen Syndrom 
(dessen Ätiologie ebenfalls unbekannt 
ist) lassen sich ähnliche Symptome 
namentlich Lungen- und Nierenver­
änderungen — erkennen. Die Lun­
genveränderungen werden durch Blu­
tungen und pulmonale Hämosiderose 
charakterisiert; ein anderes typisches

g rund  d e r von G o r d o n  [11] zusam ­
m engeste llten  Tabelle v e ru rsach t aber 
die D ifferentiald iagnose keine Schwie­
rigkeiten  (Tab. II) .

E rgänzungshalber sei noch h inzu­
gefügt, daß  bei P e ria rte ritis  nodosa 
die V eränderung  der oberen Luftw ege 
n u r se lten  vorkom m t u nd  die L ungen-

T abbllb  I I

D i f f e r e n t i a l d i a g n o s t i k  d e r  W E G E N E R sch en  G r a n u lo m a to s e  
u n d  d e r  P e r i a r t e r i t i s  n o d o s a  ( n a c h  G o r d o n  [11])

WEGENERsches Syndrom Periarteritis nodosa

B etro ffene  Gefäße A rterien  und Kleinvenen Kleine und m itteldicke Arte-
rien

N ebenhöhlen Veränderung in überwiegender M ehrzahl 
d e r Fälle fehlt

L ungen  Veränderung häufig selten

P eriphere  Neuritis selten häufig
N  ieren Veränderung s te ts  anzutreffen selten
H ypertension selten häufig
Eosinophilie selten häufig
V erlauf progressiv interm ittierend, m it Remis-

sion
A ndere allergische Mani­

festationen häufig  anzutreffen fehlen

Z eichen  ist die eisenm angelbedingte 
A n ä m ie . G lom erulonephritis und  Nie­
ren insuffizienz können  bei beiden 
K ra n k h e itsb ild e r v o rgefunden  w er­
d en . Obwohl die L u n g en v erän d eru n ­
g en  bei den beiden K ran k h eitsb ild e rn  
grundversch ieden  sind, is t  die klini­
sche D ifferenzierung schw ierig, das 
m orphologische B ild is t  ab er ein­
d eu tig .

D ie  W E G E N E R S ch e  G ranulom atose 
u n d  d ie P eria rte ritis  n o d o sa  haben 
m an ch e  gem einsame S y m p to m e, au f

infiltration vorübergehend ist. Das 
Gesagte bezieht sich auch auf das 
LÖFFLERsche Granulom.

A u f die N ierenveränderungen wei­
sen im  G eneralisationsstadium  milde 
P y u rie  u n d  m ikroskopische H ä m a t­
u rie  hin. Die nekrotisierende g ranu­
lom atose Angiitis b e triff t in  erster 
L inie die G lom erula, vornehm lich den 
Vas afferens, in  zw eiter L inie die Aa. 
in terlobu lares un d  n u r se lten  die Aa. 
in te rlo b ares. D ie V eränderungen  las­
sen sich auch  in  den V enen vorfinden.
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Einige Glomerula zeigen nekrotisie­
rende Glomerulitis und Zellprohfera- 
tion verschiedenen Grades. Im  In te r - 
stitium  tre ten  Periglomerulitis, hä­
morrhagische Nekrose und Fibrose 
in Erscheinung [6].

Klinisch ist die Nierenveränderung 
ein Spätsym ptom  der WEGENERschen 
Granulom atose, welches bis zur E n t­
wicklung der Azotämie latent bleiben 
kann. Die Harnmenge verm indert sich 
ebenfalls nur in der term inalen Phase ; 
in dieser Periode kann sich der Ver­
dacht einer chronischen Glomerulo- 
bzw. Pyelonephritis erheben, einige, 
bei dieser K rankheit seltenen Symp­
tome — beschleunigte Blutsenkung, 
Fieber, normaler B lutdruck ver­
helfen aber zur richtigen Diagnose.

Die Behandlung war bis zur aller- 
neuesten Zeit ausschließlich palliativ
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