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Bei Thrombose, Fehlgeburt und Nekrose nach  
dem Antiphospholipid-Syndrom suchen

Tödliche Gerinnung
STOCKHOLM – Auch mehr als 
30 Jahre nach der Erstbeschrei-
bung ist das Antiphospholipid-
Syndrom ein schwer zu fassendes 
Krankheitsbild. Es können die un-
terschiedlichsten Manifestatio-
nen auftreten. Der Antikörpertest 
wird allerdings nicht standard-
mäßig durchgeführt. 

Nach den Sydney-Klassifika
tionskriterien kann von einem 
Antiphospholipid-Syndrom (APS) 
ausgegangen werden, wenn per-
sistierend Antiphospholipid-An-
tikörper (Lupus-Antikoagulanz, 
Anti-Cardiolipin-IgG oder -IgM, 
Anti-b2-Glykoprotein-I-IgG oder 
-IgM) nachgewiesen wurden und 
mindestens eine klinische Mani-
festation vorliegt. Dies können vas-
kuläre Thrombosen und/oder eine 
Schwangerschaftskomplikation wie 
wiederholte Fehl-, Tot- oder Früh-
geburten sein. Zwischen dem ersten 
positiven Antikörpertest und dem 
klinischen Ereignis sollten dabei 
nicht mehr als fünf Jahre liegen.

Am besten untersucht ist das APS 
bei Patienten mit systemischem 
Lupus erythematodes (SLE), da 
schätzungsweise 15 % der Betrof-
fenen ein APS entwickeln. Genaue 
Zahlen zur generellen Häufigkeit 
gibt es nicht, schreiben Dr. Elisabet 
Svenungsson und Dr. Aleksandra 
Antovic von der Abteilung für 
Rheumatologie am Karolinska-In-
stitut in Stockholm. Insbesondere 
bei Thrombosen wird häufig nicht 
auf Antiphospholipid-Antikörper 
getestet. 

Nach einer Metaanalyse beträgt 
die Prävalenz eines APS bei Patien-
ten mit venösen Thromboembo-
lien etwa 10 %, bei ischämischen 
Schlaganfällen sind es 14  %, bei 
Myokardinfarkten 11  % und bei 

Schwangerschaftsereignissen 6 %. 
Trotzdem gehört der Antiphospho-
lipid-Antikörper-Test nicht zum 
allgemeinen Screening auf kardio-
vaskuläre Risikofaktoren.

 �Venöse Thromboembolien 
(VTE) 

Die häufigsten Manifestationen 
bei APS und oft das erste Symp-
tom sind VTE einschließlich tiefer 
Beinvenenthrombosen und Lun-
genembolien. Das Risiko für die 
Thrombosen steigt, wenn mehrere 
Antiphospholipid-Antikörper po-
sitiv sind und insbesondere wenn 
es sich um Lupus-Antikoagulanzien 
handelt. 

 Arterielle Thrombosen
Schlaganfälle sind die häufigste 
Form von arteriellen Verschlüssen, 
wobei man hier die Assoziation vor 
allem bei jüngeren Patienten und 
bei Vorliegen eines SLE findet. Da-
bei darf nicht vergessen werden, 
dass auch Herzklappenerkran-
kungen mit positivem Antiphos-
pholipid-Antikörper-Testergebnis 
assoziiert sind. Zwar sind sie kei-
ne „offizielle“ APS-Manifestation, 
dennoch tragen sie mitunter zu 
thromboembolischen Schlaganfäl-

len bei. Herzinfarkte sind deutlich 
seltener. 

Bei jüngeren Patienten mit Myo
kardinfarkt (< 45 Jahre) findet man 
gehäuft Anti-Cardiolipin-IgG, was 
auch ein Risikofaktor für weite-
re kardiovaskuläre Ereignisse zu 
sein scheint. Die PAVK ist als APS-
Manifestation weniger untersucht, 
auch hier scheint es aber vor allem 
bei jüngeren Patienten einen Zu-
sammenhang zu geben.

 Mikrovaskuläre Thrombosen
Okklusionen kleiner Gefäße fin-
det man meist im Rahmen der 
rasch fortschreitenden schwers-
ten – „katastrophalen“ – Form des 
APS (CAPS). Sie können aber auch 
isoliert auftreten mit einem eher 
chronischen Verlauf. In den meis-
ten Fällen sind Haut und Nieren 
betroffen. Die Abklärung erfolgt 
gewöhnlich über eine Biopsie, so 
lässt sich z.B. auch die Differenzi-
aldiagnose systemischer Lupus aus-
schließen. 

Die mit Antiphospholipid-Anti-
körpern assoziierte Nephropathie 
wird mit einer thrombotischen 
Mikroangiopathie, chronischen 
Läsionen und Gefäßschäden in 
Zusammenhang gebracht. Im Be-
reich der Haut können Verschlüs-
se der kleinen Gefäße zu Ulzera, 
Gangrän, Splinter-Hämorrhagie 
und Thrombophlebitis führen. 
Weitere Manifestationen, die oft 

nicht erkannt oder nicht dem APS 
zugeordnet werden, u.a. weil eine 
Biopsie in diesen Fällen schwierig 
ist, sind Osteonekrosen, Hörverlust 
und ZNS-Symptome.

 �Catastrophic Antiphospho­
lipid Syndrome (CAPS)

Bei dieser schwersten Verlaufs-
form kommt es zu einem drama-
tischen „thrombotischen Sturm“ 
mit thrombotischen Verschlüssen 
in mindestens drei Organsyste-
men innerhalb einer Woche. Das 
Krankheitsbild, das weniger als 
1  % der APS-Patienten betrifft, 
hat eine 37%ige Mortalität. Am 
häufigsten sind Nieren, Lungen, 
Gehirn, Herz und Haut betrof-
fen. Zusätzlich wurde beobachtet, 
dass meistens Infektionen, Ope-
rationen, Malignome, die Ein-
nahme von Kontrazeptiva oder 
Schwangerschaftskomplikationen 
der CAPS vorangehen. SLE-Pati-
enten sind besonders oft betroffen 
und haben auch die schlechtere 
Prognose.

 �Komplikationen in der 
Schwangerschaft 

Zu den Komplikationen in der 
Schwangerschaft gehören wiederholte 
frühe Aborte, Totgeburten oder Früh-
geburten vor der 34. Gestationswoche 
durch Präeklampsie, Eklampsie oder 
Plazentainsuffizienz. Das Risiko ist 
am größten bei Frauen mit isolierten 
positiven Lupus-Antikoagulanzien 
oder dreifach positivem Antiphos-
pholipid-Antikörper-Nachweis (An-
ti-Cardiolipin, Anti-b2-Glykoprotein 
I, Lupus-Antikoagulanzien). Auch 
SLE und vorangegangene Gefäß-
thrombosen sind Risikofaktoren. 

Bei chirurgischen Eingriffen 
oder Hospitalisierung kann pro-
phylaktisch niedrig dosiertes ASS 
oder niedermolekulares Heparin 
erwogen werden. Für Patienten mit 
einem Hochrisiko-Antiphospholi-
pid-Antikörper-Profil wird von der 
europäischen Leitlinie generell die 
Gabe von niedrig dosiertem ASS 
als Primärprophylaxe empfohlen. 
Orale Kontrazeptiva und Rauchen 
sollten die Patienten in jedem Fall 
vermeiden. 

Zur Sekundärprophylaxe nach 
der ersten mit Antiphospholipid-
Antikörpern assoziierten VTE oder 
arteriellen Thrombose sind orale 
Vitamin-K-Antagonisten zur An-
tikoagulation indiziert. Kommt es 
zu weiteren Ereignissen, kann die 
Therapie um niedrig dosiertes ASS 
erweitert oder auf niedermolekula-
res Heparin gewechselt werden. Zum 
Einsatz von NOAK fehlt derzeit noch 
die Evidenz. In therapierefraktären 
Fällen sind auch Immunsuppressiva 
denkbar. Ein CAPS wird interdis-
ziplinär ggf. auf der Intensivstation 
behandelt. 
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Die praktische Frage

Stärken und  
Schwächen meines 
Ordinationsstandortes

Der Erfolg von Ordinationen hat 
viele Ursachen. Ein im Gründungs- 
und Optimierungsprozess einer Pra-
xis wenig analysierter Erfolgspara-
meter ist der Standort. 

Die wichtigsten Kriterien bei 
der Wahl des Praxisstandortes sind 
laut einer deutschen Umfrage des 
Meinungsforschungsinstitutes Ci-
vey (im Auftrag eines Immobilien-
fonds) das Patienten-Einzugsgebiet 
und die Erreichbarkeit der Praxis 
(42,8 Prozent der Teilnehmer ha-
ben diesen Punkt genannt), der 
Mietpreis im Verhältnis zur Fläche 
(32,2 Prozent), eine repräsentative 
Lage (26,5 Prozent) sowie die Nähe 
zu anderen medizinischen Einrich-
tungen (25,9 Prozent). 

Spannend fand ich die Antworten, 
dass bei einem Ordinationsumzug 
ein Shopping-Center für 44,2 Pro-
zent der Umfrage-Teilnehmer eine 
grundsätzlich denkbare Option dar-
stellen könnte. 

Ein Vorteil einer derart speziel-
len Praxislage ist die vorhandene 
Standortanalyse. Durch diese Prü-
fungen wird die wirtschaftliche, so-
ziale und demografische Situation 
im Einzugsgebiet erfasst. Mithilfe 
geographischer Informationssys-
teme (GIS) werden feinräumige 
Geodaten wie Adressen, Straßen 
oder Höhenlage mit Informationen 
anderer Datenbanken wie Bevölke-
rungsstatistik, Einkommensgefälle, 
Gesundheitsdaten etc. vernetzt. Da-
tenlieferanten sind dabei Karten-
dienste, das Statistische Zentral-
amt, die Post, die Ärztekammern, 
Sozialversicherungen und viele 
andere Institutionen, die anony-
misierte Informationen zugänglich 
machen. 

Für bereits etablierte Ordinatio-
nen ist die Standortberatung will-
kommene Orientierungshilfe für 
die Zukunft. Besonders Allgemein-
mediziner haben viele Chancen, 
wenig zufriedenstellende Umsätze 
durch Zusatzangebote nach oben 
zu schrauben. 

Kleinigkeiten wie demografi-
sche Verschiebungen, falsch posi-
tionierte Sprechstunden oder feh-
lende Parkplätze in der Umgebung 
können sich dabei als unbemerkter 
Hemmschuh in der Weiterentwick-
lung der Ordination erweisen. 
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Jeder Zehnte mit  
venöser Thromboembolie  

ist betroffen

«Wie kann ich Stärken 
und Schwächen meines  
Ordinationsstandortes  

feststellen?»

«Für bereits etablierte  
Ordinationen ist die  

Standortberatung eine Orientie-
rungshilfe für die Zukunft.»

n	 Klappenerkrankungen inklusive Libman-Sacks-Endokarditis, vor allem bei  
systemischem Lupus erythematodes

n	 neurologische Symptome:  
z.B. kognitive Störungen, Migräne, Krampfanfälle, Querschnittsmyelitis, Chorea) 

n	 charakteristische aber unspezifische Hautmanifestationen: Livedo reticularis/race-
mosa, Ulzera (0,5–3 cm) aufgrund begrenzter Hautnekrosen, Fingergangrän

Manifestationen außerhalb der Klassifikationskriterien


