Livedovaskulopathie - eine Erkrankung seltener
Blutgruppenmerkmale?
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A Einleitung

Die Livedovakulopathie (LV) wurde erstmalig im Jahre
1955 von Feldacker et al. (3) als Livedo reticularis mit
Sommerulzerationen beschrieben und bis in die 1990er-
Jahre als Vaskulitis eingeordnet. Die LV ist ein seltenes
thrombo-okklusives, priméir nicht entziindliches Krank-
heitsbild, welches die kleinen GefiBe in der Dermis, betont
an den unteren Extremititen, affektiert. Die Pathogenese
ist bisher wenig erforscht, wobei eine Hyperkoagulabilitét
sowie eine pathologische Fibrinolyse in der Mikrozirku-
lation vorbeschrieben sind. Neben der bekannten Hiufung
der Erkrankung bei Frauen und einem gehiuften Auftre-
ten in den wirmeren Monaten konnte in dem hier
beschriebenen Patientenkollektiv eine bisher nicht vor-

beschriebene Haufung seltener Blutgruppenmerkmale
aufgezeigt werden.

Patientenauswahl

Insgesamt wurden 2016 fiinf Patienten (drei Manner, zwei
Frauen) mit einer LV an unserer Klinik behandelt. Allen
funf Patienten gemeinsam ist das tiber Jahre hinweg rezi-
divierende Auftreten von stark schmerzenden Ulzeratio-
nen an beiden Unterschenkeln begleitet von einer Livedo
racemosa, die im Verlauf mit porzellanfarbenen Narben
abheilt. Diese beschriebene Klinik stellt die klassische
Trias der Erkrankung dar.

Alle Patienten wurden zunichst mit niedermolekularem
Heparin (NMH) und im Verlauf je nach Co-Morbiditiaten-
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Profil auch auf eine Therapie mit Rivaroxaban (Xarelto®)
eingestellt. Zusétzlich erfolgte eine intensive Lokalthera-
pie und eine adjuvante Entstauungstherapie.

Diagnostik

Das Thrombophilie-Screening war bei allen Patienten
unauffallig, insbesondere wurde bei allen Patienten ein
Antiphospholipid-Syndrom ausgeschlossen. Bei den Pati-
enten fiel jedoch eine fiir Europa seltene Blutgruppen-
merkmalskonstellation auf.

Diskussion

In der hier aufgefiihrten Gruppe von fiinf Patienten mit
einer klinisch sicheren Livedovaskulopathie zeigt sich
eine tiberdurchschnittliche Hiufung von seltenen Blut-
guppenmerkmalen des ABO- und Rhesus-Systems.
Diverse Studien konnten ein erhdhtes Risiko verschiede-
ner Erkrankungen bei bestimmten Blutgruppenmerkmalen
nachweisen.

Die weltweit mit 4 % auftretende sehr seltene Blutgruppe
AB soll mit erhhtem Risiko fiir Entziindungen einherge-
hen und somit das Risiko fiir Demenz (1) und Herzerkran-
kungen steigern. Ebenso wurde diese Blutgruppe als Risi-
kofaktor fiir Thrombosen identifiziert. Auch bei der
seltenen Blutgruppe B (11 % weltweit) wurde ein erh6htes
entziindungsbedingtes Risiko fiir Herzerkrankungen fest-
gestellt (4). Drei der funf Patienten wiesen die Blutgrup-
pen B und AB auf.

Zudem waren drei Patienten Rhesusfaktor negativ, ein
Merkmal, das in der weltweiten Bevélkerung zu 15 %
vorkommt. Die eigentliche Funktion des Rhesusfaktors
als Erythrozyten-Oberflachenprotein ist bis heute noch
nicht bekannt. Dem Rhesusfaktor verwandte Proteine in
Tubuluszellen der Niere haben wichtige Funktionen beim
Transport von Ammonium-Ilonen und Ammoniak, der
Ausscheidung stickstoffhaltiger Stoffwechselendprodukte
sowie der Aufrechterhaltung eines konstanten pH-Wertes
im Blut. Bei entsprechenden Knock-out-Méusen (Rhcg
negativ) zeigte sich der Blut-pH-Wert in den azidotischen
Bereich verschoben (2).

m Geschlecht | Blutgruppe | Rhesusfaktor
1 A

weiblich negativ
2 weiblich B positiv
3 mannlich AB positiv
4 mannlich Al negativ
5 méannlich B negativ

Tab. 1: Blutgruppenmerkmale der Patienten.
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Abb. 1: Schmerzhafte Ulzerationen an beiden Unterschenkeln
begleitet von einer Livedo racemosa bei Livedovakulopathie.

Erythrozyten verlieren ihre Elastizitit durch eine Azidose,
die FlieBfdhigkeit des Blutes nimmt ab, die lokale Sauer-
stoffversorgung reduziert sich, es entsteht eine lokale
Ischidmie. Dies konnte ein Hinweis in der Aufklarung des
Pathomechanismus der Livedovaskulopathie sein.
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