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Übersicht 
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Systemische Vaskulitiden 
A. Flückiger 

Manuskript durchgesehen von F. Mahler, W. Pichler,  
R. Trüeb & B. Wüthrich 

Systemische Vaskulitiden sind meistens Autoimmunkrankheiten, 
bei denen entzündliche Veränderungen in der Wand von Blutge-
fässen zu Stenosen, thrombotischen Verschlüssen, Aneurysmen, 
Dissektionen und Rupturen führen können. Je nach Art, Grösse 
und Lokalisation der betroffenen Gefässe findet sich ein breites, 
von harmlosen, selbstlimitierten bis zu fulminanten, lebensbe-
drohlichen Verlaufsformen reichendes Spektrum. 

Einteilung 
Die primären systemischen Vaskulitiden werden in erster Linie 
anhand von anatomisch-pathologischen Merkmalen, in zweiter 
Linie anhand von immunologischen Phänomenen eingeteilt, 
siehe Tabelle 1.1 Als kleine Gefässe gelten Arteriolen, Kapilla-
ren, Venolen und Glomeruli.  
Sekundäre Vaskulitiden werden bei Autoimmunerkrankungen 
(Lupus erythematodes, rheumatoider Arthritis, Goodpasture-
Syndrom, entzündlichen Darmkrankheiten, Sarkoidose), bei In-
fektionskrankheiten (HIV-Infektion, viralen Hepatitiden, Lues, 
Tuberkulose, Aspergillose, Askariasis) und bei Neoplasien 
(Lymphom, myeloproliferativen Erkrankungen, Myxom) be-
obachtet. Unter Leukotrienrezeptor-Antagonisten – z.B. Zafirlu-
kast (Accolate®) – sind Einzelfälle eines Churg-Strauss-Syn-
droms aufgetreten, möglicherweise im Zusammenhang mit einer 
raschen Reduktion der Steroiddosis. Sonst sind medikamentös 
bedingte Vaskulitiden fast immer auf die Haut begrenzt.  
Die folgenden Ausführungen beschränken sich auf die wich-
tigsten Formen systemischer Vaskulitiden. 

Diagnostische Grundlagen 
Folgende Fragen sind zu beantworten: Handelt es sich um eine 
primäre Vaskulitis oder um eine andere Erkrankung, die eine 
Vaskulitis auslöst oder imitiert? Ist ein lebenswichtiges Organ 
bedroht? Welche Form einer Vaskulitis liegt vor? 

Besondere Aufmerksamkeit muss auf die Nieren, die Atemwe-
ge, das Herz, den Gastrointestinaltrakt, das Nervensystem, die 
Augen, die Haut und den Bewegungsapparat gerichtet werden. 
Der Nachweis von anti-neutrophilen Zytoplasma-Antikörpern 
gegen Proteinase 3 (cANCA) oder gegen Myeloperoxidase 
(pANCA) vermittelt oft wertvolle Zusatzinformationen. Zum 
Ausschluss einer sekundären Vaskulitis sind weitere serologi-
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Primäre systemische Vaskulitiden sind selten; am wichtigsten ist die Riesenzellarteriitis (Arteriitis tem-
poralis). Die Behandlung mit Kortikosteroiden und anderen Immunsuppressiva ist risikoreich und ver-
gleichsweise wenig dokumentiert. 

Tabelle 1: Differentialdiagnose systemischer 
Vaskulitiden 

Vaskulitis grosser Gefässe  

• Riesenzellarteriitis (Arteriitis temporalis): Granulomatöse Entzün-
dung der Aorta und ihrer Hauptäste bei älteren Leuten  

• Takayasu-Arteriitis (Aortenbogensyndrom): Granulomatöse Ent-
zündung der Aorta und ihrer Hauptäste, vorwiegend bei jungen 
Frauen 

Vaskulitis mittelgrosser Gefässe 

• Polyarteriitis nodosa: Nekrotisierende, nicht-granulomatöse 
Entzündung kleiner  bis mittelgrosser Arterien 

• Morbus Kawasaki: Akute fieberhafte Erkrankung mit Entzündung 
kleiner bis mittelgrosser Arterien, mukokutaner Entzündung und 
Lymphadenopathie 

Vaskulitis kleiner Gefässe  

a) ANCA-assoziierte Formen* 

• Wegener'sche Granulomatose: Granulomatöse Entzündung 
der oberen Luftwege und nekrotisierende, granulomatöse Entzün-
dung kleiner Gefässe 

• Churg-Strauss-Syndrom: Nekrotisierende, granulomatöse, eosi-
nophilenreiche Entzündung kleiner Gefässe und des perivaskulä-
ren Gewebes nach einer prodromalen Phase mit allergischen 
Symptomen  

• Mikroskopische Polyangiitis: Nekrotisierende, nicht-granuloma-
töse Entzündung kleiner Gefässe  

b) ANCA-negative Formen* 

• Schönlein-Henoch-Purpura: Nicht-granulomatöse Entzündung 
kleiner Gefässe mit Nachweis von IgA-reichen Immunablagerun-
gen in der Gefässwand 

• Essentielle kryoglobulinämische Vaskulitis: Nicht-granulomatöse 
Entzündung kleiner Gefässe mit Nachweis von Kryoglobulin-Abla-
gerungen in der Gefässwand 

• Idiopathische Hypersensitivitäts-Vaskulitis: Nicht-granulomatöse 
Entzündung kleiner Hautgefässe ohne systemische Manifestationen 

* ANCA = «antineutrophil cytoplasmic antibodies» 
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sche Untersuchungen erforderlich. Bei Erwachsenen wird 
meistens eine histologische Diagnose angestrebt. Selbst geziel-
te Biopsien aus krankhaft veränderten Organen können jedoch 
falsch negativ ausfallen, da die entzündlichen Gefässverände-
rungen mehrheitlich fokal oder segmental auftreten. 
Die Krankheitsaktivität kann am besten anhand der klinischen 
Symptome, der morphologischen Veränderungen und der Funk-
tionsstörung betroffener Organe beurteilt werden. Die Abgren-
zung eines Vaskulitisschubes von einer durch die immunsuppres-
sive Therapie verursachte Infektion ist vor allem dann problema-
tisch, wenn mikrobiologisch kein Erreger nachweisbar ist.  

Riesenzellarteriitis und Takayasu-Arteriitis 
Mit einer Inzidenz von etwa 18/100'000 ist die Riesenzellarteriitis 
die weitaus häufigste systemische Vaskulitis. Sie betrifft vorwie-
gend ältere Menschen und ist oft mit einer Polymyalgia rheumati-
ca assoziiert. Wenn mindestens 3 von 5 Kriterien – Erkrankung 
im Alter von über 50 Jahren, neu aufgetretene Kopfschmerzen, 
abnorme Palpation der Temporalarterien, BSR von mindestens 
50 mm/Stunde, charakteristische histologische Veränderungen 
der Temporalarterien – erfüllt sind, so gilt die Diagnose einer Rie-
senzellarteriitis praktisch als gesichert. Die am meisten gefürchte-
te, wenn auch seltene Komplikation der Riesenzellarteriitis ist ein 
akuter irreversibler Visusverlust. In höchstens 10% der Fälle sind 
Hirn-, Extremitäten-, Lungen-, Darm- oder Koronararterien be-
troffen. Das Risiko, an einem thorakalen oder abdominalen Aor-
tenaneurysma zu erkranken, ist deutlich erhöht.2 
Bei hohem klinischem Verdacht sollte die Behandlung mög-
lichst rasch beginnen. Die Biopsie der Temporalarterien ist 
auch nach einigen Tagen Steroidbehandlung noch aussagekräf-
tig.3 Als Standardtherapie gilt die Verabreichung von Predniso-
lon (oder Prednison) in einer Initialdosis von 50 mg/Tag wäh-
rend 2 bis 4 Wochen, gefolgt von einer individuell unterschied-
lich langen Dosisreduktionsphase und schliesslich einer mög-
lichst niedrigdosierten Erhaltungstherapie.2 Die Wirksamkeit 
der Behandlung lässt sich zuverlässiger an klinischen Sympto-
men als an der BSR oder dem C-reaktiven Protein messen. 
Nach 2 Jahren Behandlungszeit kann man versuchen, das Kor-
tikosteroid ganz auszuschleichen, auch wenn dies in rund 50% 
der Fälle mit einem Rezidiv verbunden ist.3 Die Mehrzahl der 
Fachleute empfiehlt eine lebenslange Kortikosteroid-Therapie, 
wenn ein Rezidiv aufgetreten ist. 
In Anbetracht der unerwünschten Wirkungen einer langfristi-
gen Steroidtherapie wurde das steroidsparende Potential ande-
rer Immunsuppressiva untersucht. In der bisher grössten Studie 
erhielten 33 Kranke mit einer neu diagnostizierten Riesenzell-
arteriitis neben Prednison während 2 Jahren doppelblind Me-
thotrexat (einmal 10 mg/Woche per os) oder Placebo. Predni-
son wurde in beiden Gruppen so rasch wie möglich ausgeschli-
chen. Unter Methotrexat erlitten 7, unter Placebo 15 Personen 
ein Rezidiv. In der aktiv behandelten Gruppe betrug die media-
ne Dauer der Prednison-Therapie 29 Wochen, die mittlere ku-
mulative Dosis 4187 mg; in der Placebogruppe waren es je-
doch 94 Wochen und 5489 mg.4  
Insgesamt gibt es jedoch noch nicht genügend Daten, als dass 
das eine oder andere Immunsuppressivum mit den Kortikoste-
roiden konkurrieren könnte. Die Verabreichung von Methotre-
xat kann erwogen werden, wenn eine chronische Kortikoste-
roid-Therapie kontraindiziert ist oder inakzeptable uner-
wünschte Wirkungen verursacht. 

An der Takayasu-Arteriitis erkranken mehrheitlich junge Asia-
tinnen und Mexikanerinnen. Angiographisch und kernspinto-
mographisch können Stenosen und Aneurysmen im Bereich der 
Aorta und ihrer kranialen, viszeralen und peripheren Äste nach-
gewiesen werden. Auch die Pulmonalarterien können betroffen 
sein. Schmerzen entlang der entzündeten Gefässe, abnorme 
Radialis- oder Karotispulse und weitere Symptome werden 
beobachtet. Die Behandlung entspricht im wesentlichen jener 
der Riesenzellarteriitis. Oft genügt jedoch das Kortikosteroid 
allein nicht, so dass ein zweites Immunsuppressivum –
vorzugsweise Cyclophosphamid (Endoxan®) – dazugegeben 
werden muss.  

Morbus Kawasaki 
Der Morbus Kawasaki ist eine akute fieberhafte Erkrankung, 
die fast nur im Kleinkindesalter, am häufigsten in Japan und 
Korea, beobachtet wird. Die Diagnose lässt sich klinisch stel-
len, wenn ein Status febrilis während mindestens 5 Tagen be-
steht und zusätzlich 4 der folgenden 5 Kriterien erfüllt sind: 
nicht-eitrige, bilaterale Konjunktivitis; Cheilitis, Pharyngitis 
oder Glossitis; entzündliche palmoplantare Schwellung mit 
anschliessender Schuppenbildung; polymorphes, rumpfbeton-
tes Exanthem; zervikale Lymphadenopathie. Ohne Behandlung 
kommt bei rund 25% der Kranken ein Befall der Koronararte-
rien hinzu, charakteristischerweise in Form von echokardio-
graphisch nachweisbaren Aneurysmen, die ein grosses Kom-
plikationspotential (Ruptur, Dissektion, Thromboembolien) in 
sich bergen. Andere systemische Manifestationen sind sehr 
selten.5 
Mit einer optimalen Therapie, die möglichst rasch begonnen 
werden soll, lässt sich die Mortalität von 2% auf weniger als 
0,5% senken. Immunglobulin G (z.B. Endobulin® S/D) kann 
aufgrund seiner langen Halbwertszeit als Einmaldosis von 2 g 
pro kg Körpergewicht intravenös infundiert werden (Alternati-
ve: 0,4 g pro kg an 5 aufeinanderfolgenden Tagen). Bei ra-
schem Einsatz kann so die Häufigkeit eines Koronarbefalles 
stark reduziert werden. Zusätzlich sollte zu Beginn, bis einige 
Tage über die Entfieberung hinaus, eine Tagesdosis von 80 bis 
100 mg Acetylsalicylsäure pro kg Körpergewicht (verteilt auf 
vier Einzeldosen) gegeben werden. Diese Dosis wird anschlies-
send auf täglich 3 bis 5 mg/kg reduziert (Thromboembolie-
Prophylaxe). Wenn echokardiographisch keine Aneurysmabil-
dung nachgewiesen worden ist, kann die Acetylsalicylsäure 
nach 2 Monaten abgesetzt werden, andernfalls lebenslang wei-
ter verabreicht.5 Rezidive sind selten. 

Polyarteriitis nodosa und ANCA-assoziierte Vaskulitiden 
Auf 1 Million Personen erkranken jährlich nur etwa 7 an ei-
ner Polyarteriitis nodosa (PAN) und 10 bis 20 an einer AN-
CA-assoziierten Vaskulitis, mit Bevorzugung des mittleren 
bis höheren Lebensalters. Obwohl die ANCA-assoziierten 
Vaskulitiden – Wegener'sche Granulomatose (WG), Churg-
Strauss-Syndrom (CSS), mikroskopische Polyangiitis 
(MPA) – und die PAN durch typische Merkmale, aber auch 
durch das Fehlen von bestimmten Elementen gekennzeichnet 
sind, kann die Differentialdiagnose aufgrund der überlappen-
den klinischen Manifestationen Schwierigkeiten bereiten.6,7 
Eine korrekte Diagnose lässt sich nicht selten erst im Krank-
heitsverlauf aufgrund von neu hinzukommenden Sympto-
men stellen. 
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Polyarteriitis nodosa 

Die Polyarteriitis nodosa ist durch eine nekrotisierende Entzün-
dung kleiner bis mittelgrosser Arterien charakterisiert, die fast 
jedes Organ betreffen kann. Dabei finden sich unspezifische 
Allgemeinsymptome (Fieber, Gewichtsverlust, erhöhte BSR, 
Anämie) in Kombination mit Mononeuritis multiplex oder an-
deren Manifestationen (z.B. palpable Purpura, Hautnekrosen, 
vaskuläre Nephropathie, intestinale Ischämie), ohne erhöhte 
ANCA-Titer. Ein Befall der Lungen, der Glomeruli und der 
Kapillargefässe, wie er für die ANCA-assoziierten Vaskuliti-
den typisch ist, schliesst eine PAN praktisch aus.3 Der Stellen-
wert der viszeralen Angiographie, einer nicht ganz risikolosen 
Untersuchung, wird kontrovers beurteilt, da nicht selten nur 
unspezifische Gefässveränderungen gefunden werden.3 Wenn 
jedoch Aneurysmen in mehreren Arterien nachgewiesen wer-
den, so spricht dies für eine PAN und gegen eine ANCA-
assoziierte Vaskulitis. Die PAN wird in rund 10% der Fälle 
durch eine virale Infektion – hauptsächlich eine Hepatitis B, 
vereinzelt eine Hepatitis C oder eine HIV-Infektion – verur-
sacht. Es gibt eine kutane Form der PAN, bei der sich oft keine 
weiteren Systemmanifestationen finden und die in der Regel 
gutartig verläuft.  

ANCA-assoziierte Vaskulitiden 

Bei generalisierten ANCA-assoziierten Vaskulitiden sind in 
den meisten Fällen erhöhte ANCA-Titer nachweisbar. Bei ho-
hem klinischem Vaskulitis-Verdacht liegt die Spezifität eines 
erhöhten ANCA-Titers bei 95%.8 Anderseits besteht keine en-
ge Korrelation zwischen der Höhe des ANCA-Titers und der 
Aktivität einer Vaskulitis. Für die MPA sind eine rasch progre-
diente Glomerulonephritis und Lungenblutung charakteristisch, 
für das CSS allergische Symptome (Rhinitis, Asthma bronchia-
le, Eosinophile, flüchtige Lungeninfiltrate), gefolgt von Mono-
neuritis multiplex, Lungenblutung, intestinaler Ischämie, leich-
ter bis mittelschwerer Glomerulonephritis und kardialen Mani-
festationen (Koronariitis, Perimyokarditis) und für die WG Si-
nusitis, (blutige) Rhinitis, Ulzeration der Nasenschleimhaut, 
stenosierende Entzündung im subglottischen Raum, rasch pro-
grediente Glomerulonephritis und Lungenblutung. 

Behandlung 

Die ANCA-assoziierten Vaskulitiden und die PAN werden 
grundsätzlich nach denselben, hauptsächlich auf Fallserien und 
retrospektiven Analysen beruhenden Richtlinien behandelt. Bei 
lebensbedrohlichen Symptomen sollte die Therapie möglichst 
rasch – vorzugsweise in einem Zentrum – eingeleitet werden, 
auch wenn noch keine spezifische Diagnose gestellt ist. Die 
Wirkung der Kortikosteroide setzt bereits innerhalb von Stun-
den ein, jene der anderen Immunsuppressiva bestenfalls inner-
halb von Wochen. Anderseits hat sich gezeigt, dass Kortikoste-
roide im Gegensatz zu Cyclophosphamid (und wahrscheinlich 
auch zu anderen Immunsuppressiva) die Prognose einer 
Vaskulitis nicht nennenswert verbessern. Mit einer intensiven 
immunsuppressiven Therapie wird die 5-Jahres-Mortalität von 
80% auf rund 20% gesenkt.  
Die Kombination eines Kortikosteroides (initiale Prednisolon-
Tagesdosis 1-2 mg/kg, maximal 80 mg per os) mit Cyclo-
phosphamid (Tagesdosis 2 mg/kg, maximal 200 mg per os) gilt 
als Standardtherapie. Die Steroiddosis soll unter sorgfältiger 
klinischer Kontrolle so rasch wie möglich schrittweise redu-

ziert werden. Unter dieser Therapie tritt in rund 90% der Fälle 
innerhalb von 6 Monaten eine mehr oder weniger vollständige 
Remission ein, anderseits werden bei bis zu 25% der Behandel-
ten lebensbedrohliche Nebenwirkungen beobachtet.  
Zurzeit werden deshalb mehrere prospektive Untersuchungen 
durchgeführt mit dem Ziel, ein möglichst günstiges Nutzen-
Risiko-Verhältnis verschiedener Therapieschemen zu erarbei-
ten.9  Gemäss einer bisher erst fragmentarisch publizierten Stu-
die, die 155 an einer WG oder einer MPA erkrankten Personen 
umfasste, ist die Rezidivrate unter Azathioprin (Imurek®, täg-
lich 2 mg/kg, maximal 200 mg) nicht höher als unter Cyclo-
phosphamid.10 Es wird deshalb empfohlen, Cyclophosphamid 
durch das weniger toxische Azathioprin zu ersetzen, sobald 
sich eine Remission eingestellt hat.3 Generell sollte die Be-
handlung eines Vaskulitisschubes auf maximal 12 Monate be-
grenzt werden, nicht zuletzt wegen des erheblichen kanzeroge-
nen Potentials von Cyclophosphamid. Ist die Wirkung der 
Standardtherapie ungenügend, so gelten bei der PAN die Plas-
mapherese, bei der WG und der MPA die intravenöse Verab-
reichung von Immunglobulin G (0,4 g/kg an 5 aufeinanderfol-
genden Tagen) als beste Zusatztherapie.6 Bei den ANCA-
assoziierten Vaskulitiden ist in 25 bis 50% mit einem Rezidiv 
zu rechnen, bei der PAN nur in weniger als 10% der Fälle. Die 
Behandlung von Rezidiven entspricht im allgemeinen jener des 
ersten Vaskulitisschubes. 
Die intravenöse Pulstherapie mit Cyclophosphamid (z.B. ein-
mal pro Monat 0,5 bis 1,0 g/m2 während 12 Monaten) hat ge-
genüber der oralen Standardtherapie den Vorteil einer um rund 
50% niedrigeren kumulativen Dosis mit entsprechend geringe-
rer Toxizität, ist jedoch nach den bisher verfügbaren spärlichen 
Daten mit einer höheren Rezidivrate verbunden.11 Bei bedroh-
licher renaler oder pulmonaler Vaskulitis empfehlen einzelne 
Fachleute, initial während einiger Tage eine Kortikosteroid-
Pulstherapie (täglich 15 mg/kg Methylprednisolon [Solu-
Medrol®] als intravenöse Infusion) durchzuführen, obwohl de-
ren Vorteile bislang nicht belegt sind. 
Der Langzeitnutzen von Methotrexat ist noch nicht klar etab-
liert. Einzelne kleine, unkontrollierte Untersuchungen weisen 
darauf hin, dass Methotrexat in einer wöchentlichen Einmaldo-
sis von 15 bis 25 mg per os zumindest bei der WG ähnlich 
wirksam sein kann wie Cyclophosphamid, sofern keine schwe-
ren pulmonalen oder renalen Manifestationen vorliegen und 
die Nierenfunktion erhalten ist.12  
Beim CSS und bei der PAN scheint die alleinige Therapie mit 
einem Kortikosteroid in der Regel auszureichen, wenn Nieren, 
Herz, Darm und Nervensystem nicht betroffen sind.3 In den 
seltenen Fällen einer auf den oberen Respirationstrakt begrenz-
ten WG genügt die Verabreichung von Cotrimoxazol (z.B. 
Bactrim® forte, 2 Tabletten/Tag). 
Eine Sonderstellung nimmt die Hepatitis-B-assoziierte PAN 
ein, da intensive immunsuppressive Therapien eine Chronifi-
zierung der Hepatitis begünstigen. Gestützt auf die Resultate 
einer unkontrollierten, 41 Personen umfassenden Untersuchung 
wird empfohlen, mit einem Kortikosteroid-Stoss zu beginnen 
und anschliessend ein Virostatikum mit der Plasmapherese zu 
kombinieren.13  

Schönlein-Henoch-Purpura 
Die Schönlein-Henoch-Purpura ist eine akute, zu Rezidiven 
neigende Vaskulitis. Sie wird – nicht selten im Anschluss an 
einen Infekt der Atemwege – jährlich bei 1 von 10'000 Kin-
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dern, aber auch bei Erwachsenen beobachtet. Die häufigsten 
Manifestationen sind palpable Purpura und Arthritiden im 
Bereich der unteren Extremitäten, Bauchschmerzen, Mikro-
hämaturie und Proteinurie. Seltener treten gastrointestinale 
Blutungen und symptomatische Nephritiden auf. In den 
meisten Fällen klingt die Vaskulitis innerhalb von wenigen 
Wochen spontan ab, gelegentlich kommt es jedoch zu einer 
chronischen Glomerulonephritis. Die Diagnose kann in der 
Regel klinisch gestellt werden; Biopsien sind kaum je not-
wendig. Bei Erwachsenen neigt die Erkrankung häufiger zu 
einem chronischen Verlauf; manchmal besteht ein Zusam-
menhang mit einer HIV-Infektion. 
In der Regel ist eine symptomatische Therapie ausreichend. 
Kortikosteroide haben kaum eine signifikante Wirkung auf den 
Verlauf. Eine immunsuppressive Therapie ist einzig bei schwe-
reren Nephritisformen zu erwägen. In diesen Fällen wird emp-
fohlen, zunächst eine intravenöse Pulstherapie mit Methylpred-
nisolon (30 mg/kg Körpergewicht/Tag an 3 aufeinanderfolgen-
den Tagen) durchzuführen und danach Prednisolon per os in 
Kombination mit Azathioprin oder Cyclophosphamid zu verab-
reichen.14 

Komplikationen der immunsuppressiven Therapie  
Die Risiken einer langfristigen Behandlung mit Glukokorti-
kosteroiden – Osteoporose, Muskelatrophie, verzögerte Wund-
heilung, Blutdruckanstieg, Ödeme, Hyperglykämie, psychische 
Störungen, Suppression der Nebennierenrinde – sind bekannt. 
Prednisolondosen von weniger als 7,5 mg/Tag werden meis-
tens gut vertragen.  
Wie andere Zytostatika verursacht Cyclophosphamid häufig 
gastrointestinale Reaktionen (Übelkeit, Erbrechen), Haaraus-
fall, Infertilität und eine Knochenmarksdepression. Schwere, 
nicht selten letale opportunistische Infektionen treten bei bis zu 
25% der Behandelten auf. Am meisten gefürchtet sind fulmi-
nante Septikämien.  
Unter Cyclophosphamid wird häufig eine sterile hämorrha-
gische Zystitis beobachtet. Bei bis zu 15% der mit Cyclo-
phosphamid behandelten Personen tritt innerhalb von 15 
Jahren ein Blasenkarzinom auf. Die Häufigkeit dieser Spät-
komplikation lässt sich reduzieren, wenn man eine kumula-
tive Dosis von 80 g nicht überschreitet. Die Harnwegstoxi-
zität von Cyclophosphamid kann auch durch die gleichzeiti-
ge Gabe von Mesna (Uromitexan®) reduziert werden.  
Eine Cyclophosphamid-Langzeittherapie begünstigt aber 
auch die Entstehung von malignen Lymphomen und Haut-
karzinomen.15 Selten sind Leberfunktionsstörungen, Lun-
genfibrose, kardiotoxische Effekte und eine Hyperpigmen-
tation. Das Blutbild, die Nierenfunktion, der Urin und die 
Leberwerte bedürfen regelmässiger Überwachung. Eine 
nicht-glomeruläre Hämaturie sollte zystoskopisch abgeklärt 
werden. Die Mehrzahl der amerikanischen Fachleute emp-
fiehlt, routinemässig eine Prophylaxe der Pneumocystis-
carinii-Pneumonie mit Cotrimoxazol (3 Forte-Tabletten pro 
Woche) durchzuführen, wenn Cyclophosphamid zusammen 
mit einem Kortikosteroid verabreicht wird.3 
Aufgrund ihrer schwächeren immunsuppressiven und kno-
chenmarksdepressiven Wirkung verursachen Azathioprin 
und Methotrexat seltener akut lebensbedrohliche Reaktionen 
als Cyclophosphamid.16 Am häufigsten sind eine leichte bis 
mittelschwere Knochenmarksdepression und gastrointestina-

le Störungen (Brechreiz, Erbrechen, Durchfall). Unter Me-
thotrexat wird häufig eine Schädigung der oralen und 
gastrointestinalen Schleimhaut (Mukositis) beobachtet. Die 
chronische Verabreichung von Methotrexat birgt ein hohes 
Risiko hepatischer und pulmonaler Toxizität in sich. Da sich 
eine Methotrexat-bedingte Leberfibrose nur selten mit ab-
normen Leberwerten manifestiert, wird empfohlen, nach ei-
ner kumulativen Dosis von 1,5 g und danach bei jedem zu-
sätzlichen Gramm eine Leberbiopsie durchzuführen.16  Bei 
fortgeschrittener Niereninsuffizienz ist Methotrexat aufgrund 
seiner nephrotoxischen Wirkung kontraindiziert.  
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