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Der Pathomechanismus IgG4-assoziier-
ter Bindegewebserkrankungen als aller-
gisch getriggerte Autoimmunerkrankun-
gen wurden in der vergangenen Dekade
zunehmend aufgekldrt und in den Kkli-
nischen Fokus geriickt [1]. Im Rahmen
einer Konsensuskonferenz im Jahre 2011
wurden das bis dahin bekannte patho-
physiologische Wissen zusammengetra-
gen [2] und eine einheitliche Nomenkla-
turentwickelt [3]. Hierdurch wurdenvor-
mals unter anderen Bezeichnungen ge-
fiuhrte Erkrankungsentititen, insbeson-
dere die multifokale Fibrosklerose, bes-
ser verstanden und anders zugeordnet
sowie lang bekannte Entititen, wie die
Retroperitonealfibrose hinsichtlich ihrer
Entstehung teils neu interpretiert [3].

Hintergrund

IgG4-Antikorper werden bei Langzeit-
exposition gegen mit der Nahrung auf-
genommenen oder in der unmittelbaren
Umgebung des Individuums prisenten
Antigenen im Sinne einer allergischen
Reaktion gebildet und fithren zu einer
Kreuzreaktion mit korpereigenen Pro-
teinen. Lymphozyten und Plasmazellen
wandern in das betroffene Bindegewebe
ein und triggern die Freisetzung von Zy-
tokinen (vermutlich Tumornekrosefak-
tor-a [TNF-a] sowie Interleukin[IL]-2
und 4) u. a. auch aus eosinophilen Granu-
lozyten [4]. Diese Zytokine bewirken ih-
rerseits wiederum eine sogenannte stori-
forme Fibrose mit der Einwanderung von
Fibroblasten und der Bildung von extra-
zelluldrem Kollagen. Storiform bezeich-
net eine als fischschwarm- oder bastmat-
tenartig beschreibbare Konfiguration des
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extrazelluldren Kollagens und der darin
angeordneten Fibrozyten [2]. Somit stellt
die Erkrankung eine inflammatorische
Fibrosierung des Gewebes dar [5].
Histologisch ist neben der Infiltrati-
on mit Lymphozyten und Plasmazellen
auch eine obliterierende Phlebitis nach-
weisbar. Das histologische Bild stimmt
mit nur sehr geringen Abweichungen fiir
alle Manifestationsorte im Bindegewebe
iberein. Die Erkrankung kann generell
in allen Korperregionen auftreten, die
Manifestation im Bindegewebe betriftt
in absteigender Reihenfolge jedoch am
hiufigsten das Retroperitoneum, das
Mesenterium, das Mediastinum, das or-
bitale Fettgewebe (und andere intraorbi-
tale Strukturen), den Hals und sowie das
periartikuldre Bindegewebe. Die zu die-
sen Lokalisationen korrespondierenden
Erkrankungen sind die retroperitoneale
Fibrose (Morbus Ormond), die sklero-
sierende Mesenteritis, die chronische
(fibrosierende) Mediastinitis und der
Pseudotumor orbitae. Per definitionem
wird die Diagnose einer IgG4-assozi-
ierten Erkrankung dann gestellt, wenn
die Serumkonzentration von IgG4 >
135 mg/dL betragt, die Vergroflerung
eines Organs oder eine noduldre Lision
vorliegen und in der aus dieser Lision
oder dem vergrofierten Organ entnom-
menen Histologie typisch ist (Lymph-/
Plasmazellinfiltrat, storiforme Fibrose
und obliterierende Phlebitis) [6]. Die
Bildgebung wird in dem meisten Fillen
bereits frith im diagnostischen Algorith-
mus durchgefiihrt und kann bei IgG4-
assoziierten Erkrankungen des Binde-
gewebes Hinweise iiber Ausmafl und

Komplikationen durch die Fibrosierung
geben.

Da die Erkenntnisse hinsichtlich der
pathophysiologischen Zusammenhinge
der Entitdt noch recht jung sind und die
Erkrankung erst in der vergangenen De-
kade an Bekanntheit zugenommen hat,
wurde sie vormals hdufig fehl- oder unter-
diagnostiziert [5]. Derzeit ist jedoch viel-
fach noch unklar, zu welchem Prozent-
satz die fibroinflammatorischen Bindege-
webserkrankungen schlussendlich IgG4-
assoziiert sind und inwiefern andere Pa-
thomechanismen zum tragen kommen.

Retroperitoneale Fibrosierung
(Morbus Ormond)

Die retroperitoneale Fibrose ist seit der
Erstbeschreibung durch den amerikani-
schen Urologen John Kelson Ormond im
Jahre 1948 als Entitit bekannt [7]. Ge-
nerell kann die Erkrankung unabhingig
von ihrer Ursache in eine frithe aktive
(zelluldre) Phase, die durch eine inflam-
matorische Fibrosierung gekennzeichnet
ist, und eine spite inaktive (azelluldre)
Phase, in der zellarmes, kollagenreiches
Bindegewebe vorliegt, unterteilt werden.
Die Retroperitonealfibrose beginnt typi-
scherweise unmittelbar periaortal in Ho-
he des Abgangs der Nierenarterien und
kann sich nach kraniokaudal bis unter-
halb der Aortenbifurkation und in selte-
nen Fillen bis in daskleine Becken hinein
erstrecken. Die Aorta wird typischerwei-
se nicht von der Wirbelsiule verdringt.
Dieses Zeichen kann bei der Differenzi-
aldiagnose zum retroperitonealen Lym-
phombefall herangezogen werden. Un-
behandelt breitet sich die Fibrose zuneh-
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mend nach lateral aus und umschlief3t
die V. cava inferior und die Ureteren.
Die Fibrosierung kann sich bis in die
Nierenhili und sogar bis innerhalb der
Gerota-Faszie erstrecken. Engt die Fibro-
se die Nierenarterien ein, entwickeln die
Patienten eine arterielle Hypertonie. Im
Verlauf der Erkrankung werden bei den
meisten Patienten mit Retroperitonealfi-
brose die Ureteren im mittleren Drittel
zunichst eingeengt und spiter vollstin-
dig komprimiert, sodass es unbehandelt
zum Nierenstau mit konsekutivem Funk-
tionsverlust der Nieren kommt.

Primare und sekundéare Form

Es konnen sogenannte sekundire For-
men, die etwa ein Drittel aller Erkran-
kungen ausmachen und bei Aorten-
aneurysmata, Malignomen, Infektionen,
postradiogen, posttraumatisch, nach chi-
rurgischen Eingriffen oder als Folge einer
Medikamenteneinnahme auftreten, von
einer primdren (,,idiopathischen®) Form
unterschieden werden, die sich ohne
eine begleitende Erkrankung aus der
oben genannten Gruppe manifestiert
[8]. Den auslgsenden Erkrankungen
fur die sekundére Form ist gemeinsam,
dass sie eine desmoplastische Reaktion
triggern. Dies geschieht iiber immun-
humorale Prozesse, sodass die 1gG4-
assoziierte Form und die sekundire
Form mindestens die gleiche pathophy-
siologische Endstrecke und Histologie
haben [9]. Derzeit ist noch nicht voll-
standig gekldrt, ob auch die Ausloser
schlussendlich fiir die verschiedenen Er-
krankungsformen iibereinstimmen [5].
Durch die oben beschriebenen diagnos-
tischen Mafinahmen konnte bei vielen
Patienten mit ,idiopathischer® retrope-
ritonealer Fibrose aufgrund der IgG4-
Erhéhung im Serum und der Histolo-
gie eine IgG4-assoziierte Erkrankung
nachgewiesen werden [10], jedoch fehlt
bislang noch die genaue Kenntnis, zu
welchem Prozentsatz die primire Form
IgG4-assoziiert ist [11]. Andererseits ist
jedoch bekannt, das bei ca. 10 % der Pa-
tienten, bei denen eine IgG4-assoziierte
Erkrankung jedweder Art diagnostiziert
worden ist, eine Retroperitonealfibrose
gefunden werden kann [12].
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Hypothesen, die bislang hinsichtlich
der Genese der sekundiren Retrope-
ritonealfibrose angenommen wurden,
werden derzeit aufgrund der neuen Er-
kenntnisse hinsichtlich des Zusammen-
hangs mit IgG4 als Ausloser revidiert: so
galt frither fiir die Retroperitonealfibrose
bei Aortenaneurysma die Annahme, dass
aus der Gefdfiwand der Aorta freigesetz-
tes Ceroid und Low-density-Lipoprotein
die Retroperitonealfibrose auslosen [13].
Diese Hypothese wird nun zugunsten
der Annahme, dass auch hier IgG4 die
Erkrankung auslésen und das Aorten-
aneurysma lediglich fiir die Erkrankung
pradisponiert, verlassen [13]. Dennoch
ist nach der derzeitigen Evidenzlage an-
zunehmen, dass andere sekundéire For-
men auch durch andere Zytokine und
auslésende Faktoren getriggert werden:
Die Retroperitonealfibrose bei Maligno-
men unterscheidet sich histologisch von
allen anderen Formen durch zusitzliche
in das fibrotische Gewebe eingestreute
Zellnester des malignen Primarius [14].
Diese Erkrankungsform istim Gegensatz
zu allen anderen Formen mit einer sehr
schlechten Prognose hinsichtlich der
Uberlebenszeit verbunden. Bei durch
Tuberkulose als sekunddre Retroperito-
nealfibrose ausgelosten Erkrankungen
kénnen Granulome im fibrotischen Ge-
webe gefunden werden [15, 16].

Klinik

Die klinische Symptomatik ist zu Be-
ginn der Erkrankung unspezifisch und
kann durch Flankenschmerzen, subfe-
brile Temperaturen und Gewichtsverlust
gekennzeichnet sein. Wenn die Nieren-
arterien einbezogen sind, kann eine Hy-
pertonie auftreten. Mit Fortschreiten der
Erkrankung kommt es bei vielen Pati-
enten aufgrund einer Stenose der Ure-
teren zu einer Beschwerdesymptomatik
aus der hierdurch resultierenden Nieren-
insuffizienz. Eine Einengung der V. cava
inferior kann zusitzlich zu Beinédemen
fuhren.

Diagnostik

Sonographie
Die bildmorphologischen Veranderun-
gen der Retroperitonealfibrose sind un-

abhingig von ihrer Genese gleichartig
und durch eine Vielzahl von Studien sehr
gutbekannt. Die Sonographiehat nur eine
geringe Sensitivitdt hinsichtlich der in-
itialen Diagnostik, da sie insbesondere
bei Darmgasiiberlagerung und bei Pa-
tienten mit Adipositas ungenau ist. Ist
das Retroperitoneum gut einsehbar, kann
das periaortal vermehrte Bindegewebe
sowohl hyper- als auch hypoechogen zur
Umgebung sein. Besteht bereits ein Nie-
renstau, ist dieser in der Sonographie
mit hoher Sensitivitdt und Spezifitit er-
kennbar, sodass die weitere Abklirung
der Ursache des Harnstaus mit der CT
oder MRT initiiert werden kann. Im Rah-
men der Verlaufskontrolle unter Therapie
kann der Ultraschall sehr gut eingesetzt
werden, insbesondere wenn die Unter-
suchung standardisiert unter Anpassung
der axialen Aufnahmen an die Pradilekti-
onsstellen unmittelbar unterhalb der Nie-
renarterien in mittlerer Hohe des infra-
renalen Abschnitts der Aorta abdomina-
lis und in Hohe der Aa. iliacae commu-
nes durchgefiihrt wird [17]. Die Ausdeh-
nung der Bindegewebsmanschette kann
exakt vermessen werden, sodass dadurch
die Therapieansprache kontrolliert wer-
den kann.

Urographie

Die Ausscheidungsurographie hatihre Be-
deutung fiir die Diagnostik der Retro-
peritonealfibrose zugunsten der Schnitt-
bildtechniken CT und MRT vollstindig
verloren. Lediglich die retrograde Uro-
graphie wird im Rahmen der transure-
thralen Einlage von Doppel-J-Kathetern
zur Harnableitung bei Nierenstau noch
durchgefiihrt und zeigt die Medialisie-
rung im mittleren Drittel der Ureteren
(8 Abb. 1).

CT und MRT

Die CT des Abdomens nach intravendser
Kontrastmittelinjektion ist die am héiu-
figsten eingesetzte Methode und kann
das Ausmaf3 der Erkrankung und die
Komplikationen gut darstellen. Dies ge-
lingt gleichermaflen gut auch mit der
MRT. Als erstes Zeichen einer Retro-
peritonealfibrose ist eine Weichteilman-
schette um die Aorta abdominalis er-
kennbar (@ Abb. 1). Im aktiven Stadium
zeigt sich eine starke Kontrastmittelauf-
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nahme in allen Modalititen. Wie bereits
oben beschrieben, bleiben die dorsalen
Anteile der Aortenwand ausgespart, so-
dass die Aorta nicht von der Wirbelséule
verdringt wird. Dieses Merkmal kann
zur Differenzialdiagnose gegeniiber re-
troperitonealen Malignomen herangezo-
gen werden.

Die MRT ohne Kontrastmittelgabe
kann eine wichtige Alternativtechnik
fur Patienten mit bereits durch die Er-
krankung herabgesetzter Nierenfunkton
darstellen. In diesem Fall ist das Aussmaf3
der Erkrankung hinsichtlich der Grofle
des fibrotischen Areals darstellbar. Die
Erkrankungsaktivitit (zelluldre vs. azel-
lullire Phase) kann bei diesen Patienten
durch die T2-Wichtung, die in der zellu-
liren Phase aufgrund des begleitenden
Odems eine hohe Signalintensitit zeigt
(B Abb. 1d und e), und ggf. durch den
zusitzlichen Einsatz diffusionsgewichte-
ter Sequenzen erfolgen [18]. Das Signal
ist bei der azelluliren Form in der T2-
Wichtung herabgesetzt. Mit Fortschrei-
ten der Fibrosierung werden benachbarte
Strukturen in den Prozess einbezogen.
Die Umscheidung der Ureteren mit kon-
sekutiver Medialisierung im mittleren
Drittel durch die Fibrosierung des Ge-
webes ist ein Schliisselbefund, der fiir
die Erkrankung charakteristisch ist. Bei
fehlender Therapie konnen einer oder
beide Ureteren durch die Einscheidung
des sich konstringierenden Bindegewe-
bes verschlossen werden, sodass eine
Hydronephrose und ein Funktionsaus-
fall der Nieren resultieren (@ Abb. 2).
Dies ist die Hauptkomplikation der Re-
troperitonealfibrose und muss durch
rechtzeitige Diagnose und Therapie ver-
mieden werden. In unterschiedlichen
Studien wird das Vorliegen einer Hy-
dronephrose bei der retroperitonealen
Fibrose mit einer Schwankungsbreite von
56-100 % angegeben [15]. Bei ca. 6 % der
Patienten kommt es durch Einengung
der V. cava inferior (VCI) zur tiefen
Beinvenenthrombose [15].

Differenzialdiagnostisch muss v. a. an
ein Lymphom, aber auch an andere Ma-
lignome wie ein Sarkom gedacht werden.
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Autoimmunerkrankungen

Zusammenfassung

IgG4-assoziierte Erkrankungen des Bindege-
webes beruhen auf einer allergenvermittelten
Autoimmunreaktion und kdnnen das
Retroperitoneum, das Mesenterium, das
Mediastinum sowie seltener andere Loka-
lisationen (Hals, Orbita und periartikulares
Bindgewebe) betreffen. Die inflammatorische
Fibrosierung mit zundchst lymphozyten- und
plasmazellreichem Infiltrat und zellarmer
storiformer Fibrose im spateren Stadium
kann durch die Stenosierung oder den
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Erkrankungen des Bindegewebes bei IlgG4-assoziierten

Verschluss von Gefalen, Ureteren oder
Darmschlingen schwere Komplikationen
ausldsen. Mithilfe von CT und MRT kdnnen
die Differenzialdiagnose eingegrenzt, die
Auspragung dargestellt und Komplikationen
aufgedeckt werden.

Schliisselworter
Bindegewebeerkrankungen - Fibrose -
Retroperitonealfibrose - Sklerosierende
Mesenteritis - Sklerosierende Mediastinitis

diseases

Abstract

The lgG4-associated diseases of connective
tissue are caused by allergen-mediated
autoimmune processes. The retroperitoneum,
mesentery and mediastinum as well as other
less common localizations, such as the neck,
orbit and periarticular connective tissue

can be affected. Inflammatory fibrosis is
initially dominated by a lymphocytic and
plasma cell-rich infiltrate and later by cell-
poor storiform fibrosis. Stenosis and occlusion
of vessels, ureters and intestines can cause
severe complications. Computed tomography

Diseases of connective tissue in IgG4-associated autoimmune

(CT) and magnetic resonance imaging

(MRI) can be implemented in the diagnostic
algorithm to narrow the differential diagnosis,
delineate the distribution of fibrosis and
reveal complications.

Keywords

IgG4 related diseases of connective tissue -
IgG4-related fibrosis - Retroperitoneal
fibrosis - Sclerosing mesenteritis - Sclerosing
mediastinitis

Positronenemissions-

tomographie(PET)-CT

Die PET-CT zeigt die fibroinflammatori-
sche Aktivitit bei Retroperitonealfibrose
und kann Herde an weiteren Lokalisa-
tionen aufdecken [19, 20]. Die Retrope-
ritonealfibrose ist generell bei 15 % aller
Patienten mit einer Fibrosierung in an-
derer Lokalisation verbunden. Da die ak-
tive Retroperitonealfibrose wie auch Ma-
lignome Fluordesoxyglukose (FDG) an-
reichern, ist die exakte Diagnosestellung
jedoch nicht méglich [9].

Inseltenen Fillen tritt die Retroperito-
nealfibrose an ungewéhnlichen Lokalisa-
tionen im Retroperitoneum ohne die ty-
pische Manschettenbildung um die Aor-
ta abdominalis auf. Diese Verteilungs-
muster stellen eine diagnostische Her-
ausforderung dar und kénnen mitunter

nur durch eine Biopsie geklart werden
(8 Abb. 3).

Therapie

Die Therapie wird fiir alle Formen mit
der oralen Gabe von Steroiden durchge-
fithrt. Es werden zusitzlich oder als Ste-
roidersatz zunehmend auch andere Im-
munsuppressiva wie Cyclophosphamid,
Tamoxifen, Azathioprin oder Colchizin
eingesetzt [21]. Das Therapieansprechen
ist fur alle Formen, einschliellich der
nicht IgG4-assoziierten Retroperitoneal-
fibrosen mit Ausnahme der malignen Re-
troperitonealfibrose hoch.
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Abb. 1 A Retroperitoneale Fibrose. a Medialisierung der Ureteren im mittleren Drittel. b Native T1-gewichtete Aufnahme;
die Aorta ist von einer Weichgewebsmanschette umgeben, die V. cava inferior wird eingeengt. c Nach intravendser Kontrast-
mittelinjektion reichert die Manschette um die Aorta deutlich Kontrastmittel als Zeichen der Aktivitdt der inflammatorischen
Fibrose an. Korrespondierend ist die Signalintensitat im Gewebe auf T2-gewichteten Aufnahmen mit und ohne Fettunter-

driickung hoch (d, e)

Sklerosierende Mesenteritis

Die sklerosierende Mesenteritis wurde
1924 erstmaligbeschrieben [22]. Klinisch
existieren fiir das Krankheitsbild die Syn-
onyme Pannikulitis und mesenteriale Li-
podystrophie. Es handelt sich dhnlich wie
bei der retroperitonealen Fibrose um eine
biphasische Erkrankung mit einer ak-
tiven Phase, die durch eine hohe Zel-
lularitdt und Odem gekennzeichnet ist,
und eine chronische Phase, bei der zel-
larmes Bindegewebe dominiert. Histopa-
thologisch zeigt sich abweichend von der
Retroperitonealfibrose neben der inflam-
matorischen Fibrosierung des Mesente-
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riums ein unterschiedlicher Grad einer
Fettgewebsnekrose [23-25]. Die Zuord-
nung zu IgG4-assoziierten Erkrankun-
gen des Bindegewebes wurde erst vor we-
nigen Jahren im Zuge der oben beschrie-
benen neuen Erkenntnisse bzgl. der his-
topathologischen Verianderungen getrof-
fen [26]. Auch bei dieser Entitit ist noch
nicht geklirt, zu welchem Prozentsatz die
sklerosierende Mesenteritis IgG4-assozi-
iert ist [27]. Dies liegt zum einen an dem
sehr seltenen Auftreten des Krankheits-
bilds und zum anderen, wie auch bei
den anderen IgG4-assoziierten Erkran-
kungen, an der gemeinsamen histopatho-
logischen Endstrecke der IgG4-assoziier-

Abb. 2 « a Ausgepragte
Retroperitonealfibrose mit
Harnstau rechts bei einem
Patienten mit Aortenaneu-
rysma (geschlossener Pfeil
ina Aortenaneurysma, of-
fene Pfeile Aufstau des rech-
ten Ureters). b Die Fibrose
reicht bis innerhalb der Ge-
rota-Faszie der linken Niere
(Pfeile)

ten Form und der sklerosierenden Me-
senteritis anderer Genese. In den meisten
Fallen ist die Fibrose von vergroflerten
und in der Anzahl vermehrten mesen-
terialen Lymphknoten begleitet. Dies er-
schwert die Differenzialdiagnose zu Ma-
lignomen in manchen Fallen.

Diagnostik

CT und MRT werden zur Diagnose und
fir die Verlaufskontrolle eingesetzt. An-
fangs ist sowohl mit der CT als auch der
MRT eine schleierartige Verdichtung im
mesenterialen Fettgewebe erkennbar, die
bereits in diesem sehr frithen Stadium
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Abb. 3 A Ungewdhnliche Lage einer retroperitonealen Fibrose nur innerhalb der linken Gerota-Faszie. a, b Die PET-CT zeigt
eine Kontrastmittelanreicherung und eine starke FDG-Anreicherung. Die Gerota Faszie ist verdickt. ¢ In der MRT deutliche
KM-Anreicherung in der T1-Wichtung nach intravendser Kontrastmittelanreicherung und d hohe Signalintensitat in der
T2-Wichtung. e Die Diagnose einer IlgG4-assoziierten Bindegewebserkrankung konnte mithilfe einer Biopsie gestellt werden.
PET Positronenemissionstomographie, FDG Fluordesoxyglukose, KM Kontrastmittel

von einer zarten Pseudokapsel umgeben
ist (@ Abb. 4). Das Fettgewebe in un-
mittelbarer Umgebung der Gefifle und
Lymphknoten bleibt ausgespart, sodass
diese von einem Saum unverdnderten
Fettgewebes umgeben bleiben (Halozei-

chen, @ Abb. 4). In der zweiten, zellarmen
Phase der Erkrankung ist eine zuneh-
mende Fibrosierung zu verzeichnen und
das Gewebe verdichtet sich. In der MRT
ist in der akuten Phase die Signalinten-
sitdt auf T2-gewichteten Sequenzen mit

Abb. 4 « Sklerosierende
Mesenteritis.a CT, Dich-
teanhebungim Mesente-
rium, das von einer Pseudo-
kapselumgebenist.Die Ge-
féBe sind von nicht verdn-
dertem Fettgewebe umge-
ben (Halozeichen). b In der
T1-gewichteten Aufnah-
me nach intravendser Kon-
trastmittelinjektion zeigt
sich eine Kontrastmittelan-
reicherungin den verdich-
teten Arealen als Zeichen
der Aktivitat. Diese Berei-
chesindinderT2-Wichtung
hyperintens (c).d T1/T2-
Mischwichtung (,true fast
imaging with steady pre-
cession’, true-FISP), das
Fettgewebe im jejunalen
Stromgebiet ist signalan-
gehoben

Fettunterdriickung zunéchst gemischt
bis hoch, und es zeigt sich auf T1-ge-
wichteten fettunterdriickten Aufnahmen
nach intravendser Kontrastmittelgabe in
der Frithphase eine deutliche Anreiche-
rung. Die fortgeschrittene Fibrose (zell-

Der Radiologe 12 - 2016 | 1065
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Abb. 5 A Sklerosierende Mediastinitis. Die CT zeigt die Dichteanhebung im Mediastinum um die Pul-
monalarterien (a, b). Die V. cava superior (VCS) ist verschlossen. ¢ In der T2-gewichteten MRT-Aufnah-
me st die Signalintensitat des Gewebes als Ausdruck der langbestehenden sklerosierenden Mediasti-
nitis mit zellarmer Fibrose und fehlendem Odem niedrig. d Die MR-Angiographie zeigt den Verschluss
der VCS mit Umgehungskreislauf tiber die V. azygos und den Verschluss des Truncus anterior der rech-

ten Pulmonalarterie

arme, chronische Phase) ist durch ein
hypointenses Signal in der T2-Wichtung
und eine fehlende Kontrastmittelan-
reicherung gekennzeichnet. Es konnen
aufgrund der Fettgewebsnekrose im
fortgeschrittenen  Erkrankungsverlauf
auch Verkalkungen in den fibrosierten
Arealen auftreten. Hiufig werden durch
die Fibrose Gefifle im Mesenterium
komprimiert oder verschlossen und es
bilden sich insbesondere vendse Kolla-
teralen aus. Bei Ischdamie sind verdickte
Darmwinde erkennbar. Die Pradilekti-
onsstelle ist der linke obere Quadrant,
das Mesenterium des Jejunums. Kommt
es zur Fixierung, Kompression oder Ver-
schluss von Darmschlingen, resultiert
ein subakuter oder akuter Ileus.

Héufig sind die Patienten asymptoma-
tisch und die Diagnose wird als Zufalls-
befund in der Bildgebung, die aus einer
anderen Indikation durchgefiihrt wurde,

1066 | Der Radiologe 12 - 2016

gestellt. Werden die Patienten sympto-
matisch, stehen abdominelle Schmerzen,
Ubelkeit, Gewichtsverlust und subfebri-
le Temperaturen im Vordergrund. Die
Erkrankung verlduft in den meisten Fal-
len selbstlimitierend, sodass eine Thera-
pie nur bei symptomatischen Patienten
durchgefiihrt werden sollte.

Genau wie bei der retroperitonealen
Fibrose sind bei der nicht IgG4-assoziier-
ten Form der fibrosierenden Mesenteritis
Traumata, chirurgische Eingriffe, Infek-
tionen, Malignome und zusétzlich chro-
nisch entziindliche Darmerkrankungen
als Ausloser bekannt. Ob die Erkrankun-
genlediglich eine gemeinsame pathophy-
siologische Endstrecke aufweist oder es
sich letztlich doch um die gleiche Entitét
handelt, bleibt derzeit noch ungeklart.

Eine wichtige Differenzialdiagnose
stellt neben dem Lymphom das Mesen-
terialodem dar. Ein Mesenterialodem

kann bei Pankreatitis, Pfortaderver-
schluss, Thrombose der V. mesenterica
superior oder Herzinsufhizienz auftreten.

Sklerosierende Mediastinitis

Die Histologie bei der sklerosierenden
Mediastinitis stimmt mit der Histolo-
gie der anderen IgG-assoziierten Binde-
gewebserkrankungen tberein [28, 29].
Als Ausloser der sklerosierenden Me-
diastinitis ist eine Exposition mit den
Antigenen von Histoplasma [30]. Meist
sind junge Patienten betroffen. Es wer-
den eine fokale Form mit Kalzifikation
und eine diffus das gesamte Mediasti-
num betreffende Form ohne Kalzifika-
tionen unterschieden. Bei den meisten
Patienten setzt die Symptomatik lang-
sam ein und wird durch eine Kompres-
sion der grofien Geféfe oder der Trachea
bedingt. Am héufigsten ist die V. ca-
va superior betroffen, sodass die Pati-
enten mit einer oberen Einflussstauung
auffallen. Die Einengung der Pulmonal-
arterien fithrt zur Perfusionsminderung
der Lunge mit Reduktion des Gasaus-
tauschs und Dyspnoe, die Einengung der
Trachea zum Stridor. Die Mortalitdt der
sklerosierenden Mediastinitis wird gene-
rell mit 30 % fiir alle Formen angege-
ben, und beruht in den meisten Fillen
auf der Ausbildung eines Cor pulmonale
und dem konsekutiven Rechtsherzversa-
gen durch die Stenosierung der Pulmo-
nalarterie [30]. Stenosierungen miissen
radiologisch-interventionell oder chirur-
gisch therapiert werden, um die Morta-
litat herabzusetzen. Die Darstellung des
Befundes kann mithilfe von CT oder
MRT erfolgen (B Abb.5). Differenzial-
diagnostisch miissen Lymphome, die je-
dochin der Regel die Gefifle umwachsen
ohne sie einzuengen und andere Raum-
forderungen wie das mediastinale Bron-
chialkarzinom oder Sarkome in die Dif-
ferenzialdiagnose einbezogen werden.

Erkrankungen des
Bindegewebes an
seltenen Lokalisationen

Der Befall des orbitalen Bindegewebes
ist als Pseudotumor orbitae bekannt.
Meistens sind jedoch die Tridnendrii-
sen und seltener das Bindegewebe be-



troffen. Weiterhin konnen neben dem
intraorbitalen Fettgewebe auch die Au-
genmuskeln und das Perineuralgewebe
betroffen sein, sodass der Pseudotumor
orbitae eine Uberlappung zwischen Bin-
degewebserkrankung und glanduldrer
Manifestation IgG4-assoziierter Erkran-
kungen darstellt.

Bei einem Befall des collaren oder des
periartikuldren Bindegewebes resultiert
aus der inflammatorischen Fibrosierung
eine Bewegungseinschrinkung. Die Bild-
gebung mithilfe der MRT ist fir diese
Regionen der CT hinsichtlich der Dar-
stellung des Erkrankungsausmafles auf-
grund des hohen intrinsischen Weich-
teilkontrasts tiberlegen.

Fazit fiir die Praxis

== |gG4-assoziierte Bindegewebser-
krankungen wurden in der vergange-
nen Dekade zunehmend bekannt und
sollten bei Patienten mit Retroperi-
tonealfibrose, Mesenterialfibrose,
sklerosierender Mediastinitis, Pseu-
dotumor orbitae und periartikularer
Fibrose in die Differenzialdiagnose
hinsichtlich anderer auslosender
Faktoren einbezogen werden.

== CT und MRT kdnnen zur Darstellung
des Ausmafles und von Komplika-
tionen herangezogen werden und
spielenim diagnostische Algorithmus
eine wichtige Rolle.

== Malignome und insbesondere das
Lymphom stellen wichtige Differen-
zialdiagnosen dar, kdnnen aufgrund
der Bildmorphologie jedoch in vielen
Fallen ausgeschlossen werden.

= Bei GefaBstenosen und drohenden
Verschliissen konnen Methoden der
interventionellen Radiologie zur The-
rapie eingesetzt werden (Dilatation
und Stentung der mediastinalen
Gefdl3e).
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InterPoD - Patienten ohne Diagnose
Interdisziplindre Kompetenzeinheit zur Erkennung Seltener Chronischer

Erkrankungen

Was ist das Ziel von InterPoD?

InterPoD bietet eine zentrale Anlaufstelle fiir
Patienten mit bisher nicht diagnostizierten
Erkrankungen. Ein Facharzt und Medizin-
studenten in hdheren Semestern sichten,
priifen und fassen hier die in der Regel um-
fangreichen Unterlagen und Befunde der
Patienten ohne Diagnose zusammen und
stellen die Krankengeschichte und Befun-
de anschlieBend einer interdisziplinaren
Fallkonferenz vor. Wenn sich in der abschlie-
Benden Bewertung der Verdacht auf eine
Seltene Krankheit erhdrtet, wird dem Pati-
enten eine Vorstellung am Bonner Zentrum
fiir Seltene Erkrankungen (ZSEB), sofern hier
die erforderliche Kompetenz vorhanden ist,
empfohlen, oder es erfolgt die Weiterleitung
an andere Zentren fiir Seltene Erkrankungen.

Ziel des Projektes

Ziel des Projektes ist es, bei Patienten, bei
denen trotz zahlreicher Arztkontakte und
Untersuchungen keine diagnostische Einord-
nung mdglich war, eine zutreffende Diagnose
zu stellen. Patienten konnen hierfiir auch in
spezielle Forschungsprogramme zur Krank-
heitsaufklarung aufgenommen werden. Au-
Berdem leistet das Projekt einen wichtigen
Beitrag zur Ausbildung der Studierenden, de-
ren Blick fiir schwierige Patientensituationen
und das Erkennen Seltener Erkrankungen
gestarkt wird. Ein weiteres Ziel der interdis-
ziplindren Kompetenzeinheit besteht darin,
anhand einiger Beispiele die durch Patienten
ohne Diagnose verursachten Kosten im Ge-
sundheitswesen retrospektiv und prospektiv
zu erfassen.

Kontaktaufnahme

Die Kontaktaufnahme mit InterPoD erfolgt
telefonisch, brieflich oder per email durch
die Patienten selbst oder deren betreuenden
Haus- bzw. Facharzt (https://zseb.uni-
bonn.de).

Partner des Projektes sind die ACHSE,
die in allen Schritten des Projektes die
Patientenorientierung sicherstellt, sowie
die Allgemeine Ortskrankenkasse (AOK)
Rheinland/Hamburg als reprédsentativer
Vertreter der Kostentréger.

Das Projekt wird vom 1.1.2014 -
31.12.2016 durch die Robert Bosch Stiftung
gefordert.

JInterPoD - Patienten ohne Diagnose:
Interdisziplindre Kompetenzeinheit zur
Erkennung Seltener Chronischer Erkrankun-
gen” baut auf ein Pilotprojekt des Bonner
Zentrums fir Seltene Erkrankungen (ZSEB)
auf.

Quelle: Allianz Chronischer
Seltener Erkrankungen (ACHSE)
http://achse-online.de/
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