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Einleitung

Die Lymphadenopathie, definiert als eine VergroRRe-
rung von einer oder mehreren Lymphknotenstationen,
entsteht pathophysiologisch durch eine Vermehrung
der Zellzahl im Lymphknoten oder sekundar durch
eine zytokininduzierte Durchblutungssteigerung und
Odembildung. Zu einer Vermehrung der Zellen im
Lymphknoten kann es durch Proliferation von orts-
stdndigen Zellen (Lymphozyten, Plasmazellen, Mono-
zyten und Histiozyten) als Reaktion auf einen anti-
genen Stimulus oder durch maligne Transformation
kommen. AuBerdem kénnen Immunzellen (insbeson-
dere Granulozyten bei bakterieller Infektion), Tumor-
zellen oder fremdkorperbeladene Makrophagen (Spei-
cherkrankheiten) in Lymphknoten einwandern.

Die Lymphadenitis ist definiert als eine entz{indliche
VergrofZerung von Lymphknoten. Als reaktiv vergro-
Berte Lymphknoten bezeichnet man solche, die durch
Immunreaktion ohne direkte Infektion des Lymphkno-
tens auftreten. Eine VergrofRerung insbesondere der
Halslymphknoten ist im Kindesalter sehr haufig und in
den meisten Féllen Ausdruck einer solchen physiologi-
schen Auseinandersetzung des Immunsystems mit ba-
nalen Infektionen [1-4]. Da eine Lymphadenopathie
jedoch auch im Rahmen schwerer und behandlungs-
bediirftiger Erkrankungen auftritt, ist die klinisch-di-
agnostische Evaluation einer Lymphadenopathie eine
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nicht nur hdufige, sondern auch duf3erst wichtige kin-
derdrztliche Aufgabe.

Die Differenzialdiagnose der Lymphadenopathie im
Kindesalter ist vielfaltig (Tab. 1-4). Das optimale Vor-
gehen reicht von Beobachtung des Befundes und Be-
ruhigung der Eltern iiber antibiotische Therapie bis hin
zu invasiver Diagnostik und Therapie.

Anamnese

Eine zielgerichtete und sorgféltige Anamnese liefert
bereits entscheidende Hinweise fiir die Differenzial-
diagnose und sollte zusammen mit dem klinischen
Untersuchungsbefund die Entscheidungsgrundlage fiir
das diagnostische Vorgehen und das weitere Manage-
ment darstellen.

Wichtig ist es, den genauen Zeitverlauf der Lymphkno-
tenvergrofRerung moglichst zuverldssig zu erfragen.

Merke: Eine sich iber wenige Tage entwickelnde
Lymphknotenschwellung tritt z. B. bei einer akuten
Lymphadenitis auf, wahrend eine subakute oder
chronische Lymphadenopathie sich {iber einen
Zeitraum von Wochen bis Monaten erstreckt.
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Tabelle 1

Wegweisende klinische Zusatzbefunde bei LymphknotenvergréoRerun-

gen [7].

klinischer Zusatzbefund

Pustel im Drainagebiet der
vergroBerten Lymphknoten

charakteristische Hauterscheinungen

m Exanthem
m Lacklippen
m Fieber

Hinweis auf

m Katzenkratzkrankheit
m bakterielle Lymphangitis
m Tulardmie

m klassische infektassoziierte Exantheme
= SLE

® Dermatomyositis

m Pilzinfektion

Kawasaki-Syndrom

m Palmar- und Plantarerythem

Konjunktivitis

rezidivierende Hautinfektionen

m Adenovirus-Infektion

m Kawasaki-Syndrom

m Katzenkratzkrankheit, Tulardmie
m (okuloglanduldres Syndrom)

Immundefekte

Erythema migrans
Lymphozytom

m Gelenk- oder Knochenschmerzen
m Hepatosplenomegalie

m Bauchschmerz
= Diarrhoe
m Gelenkbeschwerden

m Splenomegalie
m peurologische Auffalligkeiten

Leistungsknick und B-Symptomatik

Lyme-Borelliose

m Leukdmien
= rheumatische Erkrankungen

Infektion durch Yersinia enterocolitica

Speicherkrankheiten

m onkologische Erkrankungen

m Petechien
m Ekchymosen

m Tuberkulose
m systemische rheumatische Erkrankungen

hdmatologische maligne Erkrankungen

Bei ldnger bestehender Lymphknotenvergroferung
muss immer auch an neoplastische Erkrankungen ge-
dacht werden, und bei chronischen oder immer wieder
auftretenden LymphknotenvergréfSerungen kommen
zudem immunologische Erkrankungen in Betracht.
Begleitsymptome (Abb. 1) liefern wichtige Hinweise auf
die Atiologie (Tab. 1), wie z.B.:

= Fieber

= Gelenkschmerzen

= Halsschmerzen
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Begleitsymptome bei Lymphknoten-Vergroerung

Fieber
Konjunktivitis

Halsschmerzen

Husten

Splenomegalie Hautausschlag

Gewichtsverlust

Palmar-/Plantarerythem

Gelenkschmerzen

Abb.1 Begleitsymptome bei LymphknotenvergréRerungen.

héufige oder
ungewdhnliche
Infektionen?
1 1 1
vergroRerte Hautver-
4 Llymphknoten =¥ letzungen?
Insektenstiche?
Il
v - v
Verzehr unpas- Impfstatus? Auslands-
teurisierter Milch/ Medikamente? aufenthalt?
Milchprodukte? Tierkontakt?

Zeitverlauf? Leistungs-

minderung?

Begleitsymptome?

Abb.2 Anamnestische Fragen bei LymphknotenvergréRerungen.

= Husten
Hautausschldge

= Gewichtsverlust

m Leistungsminderung

Zur ersten Einschdtzung einer addquaten Funktion des
Immunsystems sollte das Auftreten von hdufigen oder
ungewohnlichen Infektionen eruiert werden. Bei vo-
rausgegangenen Auslandsaufenthalten, Verzehr von
unpasteurisierter Milch bzw. Milchprodukten und
Kontakt zu Tieren sind zusatzliche Infektionserreger zu
erwdgen. Gezielt erfragt werden sollten auch voraus-
gegangene Insektenstiche oder -bisse, Hautverletzun-
gen im Einzugsgebiet der vergrofSerten Lymphknoten,
der Impfstatus sowie eine Medikamenteneinnahme
(Abb. 2).

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschitzt.



Infektionskrankheiten

Tabelle 2

Infektiose Ursachen zervikaler Lymphadenitis [2].

Lokalisation und Zeitverlauf haufig selten ungewohnlich
akut bilateral = Rhinoviren m HHV-6 (Exanthema subitum)

= Adenoviren m Parvovirus B19 (Ringelroteln)

m RS-Viren

m Enteroviren (inkl. Coxsackie-Viren)
= Coronaviren

u GAS

m HSV-1 (Stomatitis aphthosa)

m [nfluenza

m Parainfluenza

m Mykoplasma pneumonia

m EBV?
u CMV?
akut unilateral m Staphylcoccus aureus = GBS m Francisella tularensis
m GAS m vergriinende Streptokokken m Pasteurella multocida
m Anaerobier (u.a. Bacteroides spp. m gramnegative Stdbchen
und Peptostreptococcus spp.) (u.a. Haemophilus influenza Typ B,
Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa)
chronisch bilateral = EBV? LIS m Brucella spp.
u CMV? m Toxoplasma gondii m Histoplasma capsulatum?
m V. tuberculosis
m Treponema pallidum
chronisch unilateral m atypische Mykobakterien m Toxoplasma gondii m Nocardia brasiliensis
m Bartonella henselae = Tuberkulose m andere Pilzinfektionen®
(Katzenkratzkrankheit) m Actinomykose

GAS = Gruppe-A-Streptokokken
@ hdufig mit generalisierter Lymphadenopathie assoziiert
b Candida albicans, Blastomyces dermatitides, Coccidioides immitis, Cryptococcus neoformans, Aspergillus spp., Sporothrix schenckii

Die Lokalisation des oder der verdnderten Lymph-
Befund knoten kann Hinweise auf die Atiologie geben (Tab. 3).

Als vergrofert gelten zervikale, retroaurikuldre und
Die klinische Untersuchung zielt insbesondere ab auf: axilldre Lymphknoten ab einem Durchmesser > 10 mm,
= Lokalbefund des oder der veranderten Lymphknoten epitrochleare Lymphknoten > 5 mm und inguinale
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m Erfassen von weiteren beteiligten Lympknoten- Lymphknoten ab einem Durchmesser > 15 mm. Andere
stationen Lymphknoten sollten bei Gesunden nicht zu tasten sein

= Suche nach einem infektiosen Fokus oder einer [4].
Eintrittspforte

= Erkennung von differenzialdiagnostisch richtung- Merke: Etwa die Hélfte gesunder Kinder haben
weisenden Begleitsymptomen tastbare zervikale Lymphknoten.

Die Erfassung von weiteren beteiligten Lymphknoten-

stationen ist wichtig (Abb. 3), da sich fiir lokalisierte Reaktive Lymphadenopathie

und generalisierte Lymphadenopathie unterschied-

liche Differenzialdiagnosen ergeben (Tab. 2 -4). Eine Reaktiv vergroRerte Lymphknoten sind praktisch nie
generalisierte Lymphadenopathie findet sich bei syste-  grofer als 2 -3 cm, meist gut abgegrenzt, verschieblich,
mischen Infektionen, etwa bei einer EBV- oder auch weich elastisch und leicht druckschmerzhaft. Die Ver-
CMV-Infektion, sowie bei immunologischen und mali-  teilung von reaktiven Lymphknoten entspricht dem
gnen Erkrankungen (Tab. 4). lymphatischen Abflussgebiet des Infektionsortes. Loka-
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Tabelle 3

Differenzialdiagnose von Lymphadenopathien in Abhdngigkeit
der Lokalisation [3].

Lokalisation

praaurikular

posterior zervikal

supraklavikular

axillar

epitrochlear

mogliche Ursachen

m Konjunktivitis/Augeninfektionen

m okuloglanduldres Syndrom

m Phlegmone im Bereich des Gesichts

m Otitis media oder externa

m Virusinfektionen (insbesondere Roteln, Parvovirus B19)

m |nfektionen im Bereich der Kopfhaut

m Roteln

m Toxoplasmose

m Leishmaniose (,Winterbottom-Zeichen*)
m Kikuchi-Fujimoto Disease

= Malignom oder Infektion im Bereich des Mediastinums
oder Malignom im Bereich des Abdomens

m Llymphom

m Tuberkulose

m |nfektion im Bereich des Arms oder der Brustwand
m Leukdmie/Lymphom

m Katzenkratzkrankheit

m Brucellose

m Malignom im Bereich der Brustwand

m |nfektion an Arm oder Hand
m Katzenkratzkrankheit

= lymphom

m Syphilis

hildr/mediastinal (nicht = Tuberkulose
tastbar, ggf. klinisch auf- m Histoplasmose

fallend durch Husten,

Atembeschwerden,

durch Rontgen Thorax
oder CT diagnostiziert)

mesenterial

inguinal

m Blastomykose

m Coccidiomykose

m Leukdmie

= Llymphom

m Sarkoidose

m Castleman-Erkrankung
m Metastasen

m Tuberkulose

m Enteritiden (insbesondere bakterielle, z. B.
Yersinia enterocolitica)

m Gruppe-A-Streptokokken

m Masern

u HWI

m [nfektionen im Bereich des Perineums und der dueren
Geschlechtsorgane (inkl. Syphilis, Lymphogranuloma
venereum)

m eitrige Entziindung im Bereich der unteren Extremitat

m |nfektion durch Yersinia pestis
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zervikal
praaurikular
okzipital
submandibular
submental

supraclavikular
mediastinal
axillar hilar

epitrochlear

mesenterial

inguinal

® nicht palpierbare
Lymphknoten

o palpierbare
Lymphknoten

Abb.3 Lymphknotenstationen.

le Entziindungen im HNO-Bereich, beispielsweise eine
Zahnfleischentziindung, Herpangina, (Tonsillo-)Pha-
ryngitis, Gingivostomatitis (Abb. 4) oder Otitis, fithren
zu einer reaktiven Vergréerung der Halslymphknoten,
konnen aber ebenso Eintrittspforten fiir eine bakteriel-
le Lymphadenitis (Abb. 5) sein.

Merke: Der Haut und den Schleimh&uten in der
Umgebung eines vergroBerten Lymphknotens ist
besonderes Augenmerk zu widmen.

Bakterielle Lymphadenitis

Bei einer bakteriellen Lymphadenitis sind meist iso-
lierte Lymphknoten oder Lymphknotenstationen
betroffen, es findet sich ein entsprechend asymmetri-
scher Befund. Die Lymphknoten sind typischerweise
deutlich druckschmerzhaft, z.T. iberwarmt und gero-
tet. Sie kdnnen etwas weniger gut abgegrenzt und
verschieblich als reaktiv vergréSerte Lymphknoten
erscheinen.

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschitzt.



Tabelle 4

Differenzialdiagnose generalisierter Lymphadenopathie. Modifiziert

nach [3].

haufig selten

m unspezifische Virusinfekte Sduglinge:

m EBV m kongenitale Leukdmie

n CMV = Tuberkulose

= HIV m Retikuloendotheliose

= Toxoplasmose = lymphoproliferative Erkrankungen
m Syphilis* m Speicherkrankheiten

m Histiozytosen
Abb.4 Gingivostomatitis herpetica. Abbildung aus: Sitzmann FC.
Padiatrie. 3. Auflage Stuttgart: Georg Thieme Verlag; 2007. Kinder und Jugendliche:
m Leukdmien/Lymphome
m Serumkrankheit
m SLE
= |RA
= Tuberkulose
m Borreliose (Stadium 2)
m Masern
m Sarkoidose
m [ymphoproliferative Erkrankungen
m Histiozytosen
m Pilzinfektionen
m Yersinia pestis
m chronisch granulomatdse Erkrankung
m Arzneimittelreaktion

* kongenital oder bei sexuell aktiven Jugendlichen

Abb.5 Lymphadenitis colli. Abbildung aus: Sitzmann FC. Padia-

trie. 3. Auflage Stuttgart: Georg Thieme Verlag; 2007. A
Maligne Lymphknoten

Diese imponieren bei der Palpation typischerweise
hart, derb, fixiert, und nicht druckschmerzhaft. Bei
rascher GrofRenzunahme kann es auch bei malignen
Lymphknoten zu einer Druckschmerzhaftigkeit durch
Kapselspannung kommen [1]. Ein uni- oder bilaterales
Auftreten der Lymphadenopathie erlaubt keine Aus-
sage hinsichtlich der Dignitat.

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschuitzt.

Begleitsymptome

Abb. 6 Tonsillopharyngitis bei infektioser Mononukleose. Abbil- Zusitzliche richtungweisende Befunde deuten in man-

dung aus: Sitzmann FC. Padiatrie. 3. Auflage Stuttgart: Georg chen Fdllen auf bestimmte Diagnosen hin. Ein beglei-

Thieme Verlag; 2007. tendes Exanthem kann auf virale und bakterielle
Infekte - z.B. Scharlach - hinweisen und auch bei im-
munologisch vermittelten Erkrankungen auftreten.
Bldsse, Himatome, Milz- oder Lebervergré3erung kon-
nen Anzeichen einer Systemerkrankung sein. Tab. 1
fasst eine Reihe von klinischen Zusatzbefunden als
Hinweise auf mogliche Atiologien zusammen.

Pidiatrie up2date 2010 | 4



Tabelle 5

Wichtige nicht-infektiose Ursachen von Lymphadenopathien.

Autoimmunerkrankungen

lymphoproliferative und
histiozytdre Erkrankungen

autoinflammatorische Erkran-
kungen (periodische Fieber-
syndrome)

angeborene Immundefekte

andere immunologisch
vermittelte Erkrankungen

onkologische Erkrankungen

Stoffwechselerkrankungen

Medikamenteneinnahme

m Juvenile idiopathische Arthritis (JIA)
m Systemischer Lupus erythematodes (SLE)
®m Dermatomyositis

m Autoimmunlymphoproliferatives Syndrom ALPS
m Castleman disease

m Rosai-Dorfman disease

m |angerhans-Histiozytose

m hamophagozytdre Lymphohistiozytosen

m X-linked lymphoproliferative disease

m Kikuchi-Fujimoto Disease

m Hyper-IgD-Syndrom
m PFAPA (Periodic fever, aphthous stomatitis,
pharyngitis, and cervical adenitis)

u SCID

m Bruton-Agammaglobulindmie
m Hyper-IgM-Syndrom

= Hyper-IgE-Syndrom

m Wiskott-Aldrich-Syndrom

m septische Granulomatose

m Kawasaki-Syndrom

m Sarkoidose

m Serumkrankheit und Serumkrankheit-dhnliche
Reaktionen

m Kimura-Krankheit

= Llymphome

m | eukdamien

m Neuroblastom

= Rhabdomyosarkom

m M. Gaucher
m M. Tangier

m Phenytoin

m Carbamazepin
m Hydralazid

m |soniazid

Differenzialdiagnosen

Die Differenzialdiagnose der Lymphadenopathie um-
fasst Infektionen, immunologische, maligne und Spei-
chererkrankungen (Tab. 1-5). Im Folgenden soll so-
wohl auf hdufige als auch auf einige seltenere Ursachen
der Lymphadenopathie im Kindes- und Jugendalter
eingegangen werden.
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Virale Infektionen

Die hdufigsten Ursachen fiir akute bilaterale zervikale
LymphknotenvergrofSerungen sind virale Infektionen
der Atemwege, z.B. durch Rhinoviren, Adenoviren,
RS-Viren oder Influenza [2,5-7].

Symptome einer Rhinitis oder Husten legen eine der-
artige Atiologie nahe. Auch ein Exanthema subitum
(HHV-6) und Ringelroteln (Parvovirus B19) koénnen mit
einer zervikalen oder in letzterem Fall prdaurikuldren
Lymphadenopathie einhergehen. Masern, Mumps und
Roteln sind heute aufgrund von Impfungen selten ge-
worden, jedoch kdnnen auch nach Impfungen reaktive
Lymphknotenschwellungen auftreten.

Mononukleose

Das Krankheitsbild der infektisen Mononukleose ist
gekennzeichnet durch die klassische Trias Fieber, Pha-
ryngitis und Lymphadenopathie. Begleitend findet sich
oft eine Hepatospleno- oder isolierte Splenomegalie.
Laborchemisch zeigen sich eine absolute Lymphozytose
mit > 50% Lymphozyten und lymphatischen Reizfor-
men sowie hdufig eine Erhohung der Transaminasen.
In der Mehrzahl der Fille (> 80%) wird dieses klinische
Bild durch eine EBV-Infektion verursacht.

Typisch fiir das sog. ,,Pfeiffersche Driisenfieber* ist
eine ausgepragte exsudative Tonsillitis mit massiver
Schwellung der Tonsillen bis hin zu , kissing tonsils*
(Abb. 6). Es besteht meist eine prominente zervikale
bilaterale Lymphadenopathie, aber auch posterior au-
rikuldre, axilldre und inguinale Lymphknoten kénnen
tastbar sein. Ein asymmetrischer Befall schlief3t eine
EBV-Infektion nicht aus (Abb. 7).

Besteht das klinische Bild einer Mononukleose, aber
keine EBV-Infektion, spricht man von einer ,mononu-
kleoseartigen Erkrankung”. Die hdufigsten alternativ
infrage kommenden Erreger sind CMV, HHV-6, und
HSV-1 (Tab.6) [12]

CMV-Infektion

Eine CMV-Primdrinfektion verlduft in vielen Féllen
asymptomatisch, kann aber auch mit hohem prolon-
gierten Fieber, einer Lymphozytose und lymphatischen
Reizformen sowie mit einer Begleithepatitis mit Trans-
aminasen-Erhéhung manifest werden.

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschitzt.



Abb.7 14-jhriges Madchen mit akuter fieberhafter beidseitiger
Lymphadenitis colli: EBV-Infektion. Die Patientin entwickelte mor-
gens eine zervikale Lymphknotenschwellung beidseits mit links
deutlich starkerer Auspragung als rechts. Diese fiihrte im Verlauf
zu einer zunehmend erschwerten Atmung und daher zu einer sta-
tiondren Aufnahme. Der Rachenring war gerdtet, und im Verlauf
des Tages kam Fieber bis 39°C hinzu. Die Sonografie zeigte eine
Lymphadenitis colli ohne Hinweis auf Einschmelzung oder Maligni-
tat. Sowohl im Schnelltest als auch serologisch konnte eine frische
EBV-Infektion bestatigt werden.

Merke: Bei einer symptomatischen CMV-Infektion
im Kindesalter besteht in etwa 80 % der Fille eine
generalisierte Lymphadenopathie. Im Unterschied
zur EBV-Infektion sieht man in der Regel keine
exsudative Tonsillitis. Eine Splenomegalie ist eben-
falls seltener.

Organspezifische Komplikationen wie eine CMV-
Kolitis, Encephalitis, Pneumonie und Uveitis sind bei
immunkompetenten Patienten selten. Beim Verdacht
auf eine Primdrinfektion beim immunkompetenten
Patienten ist die Untersuchung von CMV-IgM und -1gG
zur Diagnostik in der Regel ausreichend.

HHV-6- und HSV-1-Infektion

Bei Infektionen durch HHV-6 (Dreitagefieber mit Ent-
fieberung am dritten Tag und Auftreten eines Exan-
thems) und HSV-1 (Stomatitis aphtosa) eriibrigt sich
bei typischem klinischen Verlauf meist die Labordiag-
nostik.

HIV-Infektion

Bei einer HIV-Primdrinfektion tritt in ca. 90% der Fille,
im Durchschnitt 2 bis 4 Wochen nach Infektion, ein sog.
akutes retrovirales Syndrom (ARS) mit Fieber, Hals-
schmerzen, Myalgien, Arthralgien, Kopfschmerzen und
- meist generalisierter - Lymphadenopathie auf. Auch
eine konnatale HIV-Infektion manifestiert sich hdufig
primdr mit einer Lymphadenopathie [9].

Die Diagnose einer EBV-Infektion
|dsst sich oft rasch mit einem
Schnelltest aus dem Serum besta-
tigen (Nachweis heterophiler Anti-
korper, frither sog. Paul-Bunnel-
Reaktion, heute auch andere, z.B.
Latex-beads basierte Tests). Bei dl-
teren Kindern und jungen Erwach-
senen besitzen derartige Testver-
fahren Sensitivitaten von ca. 75 -

ren ist der Nachweis heterophiler
Antikorper hdufig falsch negativ, in
diesem Alter sollten daher andere
Verfahren wie der serologische
Nachweis von Anti-VCA IgM und
IgG oder eine PCR aus einem Ra-
chenabstrich eingesetzt werden.
Die in Serologie oder Schnelltest
detektierten Antikérper ent-
wickeln sich innerhalb von ca.

95% [11]. Bei Kindern unter 4 Jah- 7 Tagen nach Symptombeginn.

Merke: Bei generalisierter Lymphadenopathie im
Sduglingsalter sollte tiberpriift werden, ob das HIV-
Screening im Rahmen der Schwangerschaftsvor-
sorge regelrecht durchgefiihrt wurde.

Akute bakterielle
Lymphadenitiden

Die Diagnose einer akuten bakteriellen Lymphadenitis
colli wird primdr klinisch gestellt. Man findet eine
meist einseitige, deutlich druckdolente, oft iiber-
warmte Schwellung, bei fortgeschrittenem Verlauf mit
lokaler R6tung, sowie systemische Infektzeichen. Am
hdufigsten betroffen sind die submandibuldren und
oberen zervikalen Lymphknoten, die bis zu 6 cm grof3
werden konnen. Die meisten Flle treten bei Kindern
zwischen 1 und 4 Jahren auf. Gelegentlich imponiert
die schmerzhafte Lymphadenitis als Nahrungsverwei-
gerung durch Schluckbeschwerden oder gar ,,Nacken-
steifigkeit”. Nicht selten ldsst sich anamnestisch ein
vorausgehender Atemwegsinfekt eruieren. Labor-
chemisch zeigen sich mehr oder weniger ausgepragte
Entziindungszeichen.

Erreger

Die typischen Erreger sind Staphylokokken und Grup-
pe-A-Streptokokken (GAS), bei jungen Sduglingen (bis
3 Monate) kommen zudem Gruppe-B-Streptokokken
im Rahmen einer late onset Sepsis in Betracht. GAS
verursachen u.a. bilaterale Lymphadenitiden zusam-
men mit einer Tonsillitis, auch kann eine Impetigo im
Gesichtsbereich vorhanden sein [6,10]. Anaerobier
kommen als Erreger einer bakteriellen Lymphadenitis
colli insbesondere dann in Frage, wenn eine Infektion
im Mundbereich oder ein schlechter Zahnstatus vorlie-

Pidiatrie up2date 2010 | 4
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Tabelle 6

Differenzialdiagnose des klinischen Bilds der infektiosen Mononukleose.

Erreger

Anteil
EBV 50-90%
HHV-6 9%
(@)Y 5-7%
HSV-1 6%
GAS 3-4%

Toxoplasma <3%
gondii

HIV (ARS)  <2%

Adenovirus <1%

LAD: Lymphadenopathie

geschatzter klinische und anamnestische Hinweise

m schmerzhafte LAD (zervikal, axillar, posterior aurikular)
m Tonsillitis

m Splenomegalie

m Petechien des weichen Gaumens

m Exanthema subitum

m bilaterale, nicht schmerzhafte zervikale LAD
m 3-Tage-Fieber

m Exanthem

m anikterische Hepatitis
m prolongiertes Fieber
m LAD kann eher mild ausgepragt oder fehlend sein

m Stomatitis aphthosa
m Tonsillitis
m ausgepragte Schmerzen beim Schlucken

m Tonsillopharyngitis

m schmerzhafte anterior zervikale LAD
m keine Hepato- oder Splenomegalie

m keine Begleithepatitis

Diagnostik

m Schnelltest (heterophile Antikdrper, cave: <4 Jahre
haufig falsch negativ)
= Anti-VCA IgM, 1gG

m meist keine Diagnostik
m ggf. IgM, IgG, Kultur, PCR méglich (cave: IgM kann
persistieren)

m |gM, IgG bei Immunkompetenten meist ausreichend

m ggf. Nachweis von Virus, viraler DNA od. RNA
(qualitativ/quantitativ)

m cave: Virusnachweis # Erkrankung

m Nachweis von Virusantigen oder-genom aus
Rachen- oder Bldschenabstrich

m cave: bei nicht generalisierter HSV-1-Infektion sind
serologisch oft keine Antikdrper nachweisbar

m StrepA-Schnelltest
m Kultur des Rachenabstrichs

m kleine, symmetrische, nicht schmerzhaft vergroRerte Lymphknoten m IgM persistiert oft tiber Jahre, daher fiir Diagnose

m meist milder Verlauf, z.B. nur Fatigue und Lymphadenopathie

m Exanthem, Pharyngitis, Hepato-splenomegalie moglich

m anamnestisch: Verzehr von ungentigend erhitztem Fleisch oder
Kontakt zu Katzen

m schmerzhafte mukokutane Ulzerationen

m generalisierte LAD

m makuldres/makulopapuldres Exanthem

m anamnestische Risikofaktoren fiir Infektion

m |nfekt der oberen Atemwege mit Rhinitis, Pharyngotonsillitis,
seltener Bronchitis oder Pneumonie

m hiufig begleitende Konjunktivitis (pharyngokonjunktivales Fieber)

m und/oder gastrointestinale Symptomatik

ARS: akutes retrovirales Syndrom
GAS: Gruppe-A-Streptokokken
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einer akuten Infektion nicht hilfreich
m ggf. IgG-Aviditatsbestimmung

m ELISA
m Western blot

m hiufig hohe CRP-Werte
m |gM aus Serum
m PCR aus Nasensekret
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gen. Der Anteil der durch Anaerobier verursachten
akuten Lymphadenitiden wird moéglicherweise auf-
grund von technischen Mdngeln in der Probenverar-
beitung unterschdtzt. In Studien, in denen gezielt nach
Anaerobiern gesucht wurde, lieBen sich in bis zu 38%
der Fdlle Anaerobier kulturell nachweisen, meist als
Bestandteil einer Mischinfektion [11].

Merke: Die haufigsten Erreger einer akuten bak-
teriellen Lymphadenitis sind Staphylokokken,
Gruppe-A-Streptokokken und Anaerobier.

Zu den selteneren Erregern akuter bakterieller Lym-
phadenitiden gehdren vergriinende Streptokokken,
verschiedenene gramnegative Stdbchen (u.a. Haemo-
philus influenzae Typ B, Escherichia coli, Pseudomonas
aeruginosa) und die Zoonose-Erreger Yersinia pestis,
Pasteurella multocida und Francisella tularensis (Erre-
ger der Tulardmie) (Tab. 2).

Therapie

Bei Kindern ab einem Jahr ist in Abhdngigkeit des kli-
nischen Zustands hdufig eine orale kalkulierte antibio-
tische Therapie vertretbar. Diese muss Staphylokokken
und Streptokokken erfassen. Eine sinnvolle Wahl sind
Cephalosporine der ersten oder zweiten Generation,
alternativ kénnen Ampicillin + Clavulansdure oder
Clindamycin eingesetzt werden. Bei begleitender Ton-
sillitis empfiehlt sich ein Streptokokken-Schnelltest,
um ggf. gezielt mit Penicillin zu behandeln.

Bei schwer kranken, septisch wirkenden Kindern sollte
nach Anlage einer Blutkultur und ggf. Feinnadelaspira-
tion umgehend eine intravendse antibiotische Therapie
initiiert werden.

Als intravendse Antibiotika zur Erfassung von Staphy-
lokokken und GAS kommen ebenfalls Cephalosporine
der ersten und zweiten Generation, alternativ auch
Clindamycin in Frage [12]. Aufgrund des unterschied-
lichen Erregerspektrums bei Ausgang von einem Fokus
im Zahnbereich wird zum Teil geraten, in diesen Fillen
primdr eine Feinnadelaspiration zur Erregeridentifika-
tion durchzufiihren und eine Therapie mit z.B. Amoxi-
cillin + Clavulansdure zu beginnen [12]. Dies wird aber
kontrovers diskutiert.

Infektionskrankheiten

Beurteilung des klinischen Verlaufs

Zur Beurteilung des klinischen Verlaufs muss auf Gro-
Re, Rétung, Uberwirmung sowie auf Zeichen der Ein-
schmelzung geachtet werden. Letztere kann sich pal-
patorisch als Fluktuation dufSern. Diagnostisch hilfreich
ist die sonografische Untersuchung, da sie nicht nur
eine Einschmelzung zeigt, sondern zudem differenzial-
diagnostisch z.B. eine entziindete laterale Halszyste
oder eine Parotitis (Abb. 8) von einer Lymphadenitis
abzugrenzen hilft und durch Gréf8enbestimmung eine
gute Moglichkeit der genauen Verlaufsbeobachtung
darstellt.

Therapieversagen

Innerhalb von 24 bis max. 72 Stunden nach Therapie-
beginn sollte eine klinische Besserung merklich sein.
Zeigt sich diese unter der oralen Therapie nicht, ist eine
intravendse antibiotische Therapie zu erwdgen.

Cave: Bei ausbleibender Besserung auch nach in-
travendser Therapie mit einem Staphylokokken-
wirksamen Antibiotikum miissen die Diagnose
tiberdacht und ungewdhnlichere Erreger in die dif-
ferentialdiagnostischen Uberlegungen einbezogen
werden (Tab. 2).

Es ist auch an eine Infektion durch multiresistente Er-
reger wie Community acquired Methicillin-resistente

S. aureus (MRSA) zu denken, welche zunehmend bei
Kindern ohne Risikofaktoren identifiziert werden [14].

Im Fall einer Abszedierung ist hdufig eine chirurgische

Inzision und Drainage indiziert, wobei auch Material
zur Diagnostik gewonnen werden sollte.
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Abb. 8 Eitrige
Parotitis mit begin-
nender Abszedie-
rung. Abbildung
aus: Strutz |, Mann
W. Praxis der HNO-
Heilkunde, Kopf-
und Halschirurgie.
2. Auflage Stutt-
gart: Georg Thieme
Verlag; 2010.
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Tularamie

Verbreitung

Die meldepflichtige Tulardmie ist in Deutschland zwar
selten, aber nicht eliminiert. Die Subspezies Francisella
tularensis holarctica ist in der gesamten nordlichen
Hemisphdre endemisch. Im Zeitraum von 1974 bis
2005 wurden in Deutschland durchschnittlich drei Er-
krankungen pro Jahr registriert, im Jahr 2007 be-
obachtete man eine auffdllige Zunahme an Tulardmie-
Fdllen [15,16]. Die Erkrankungen traten insbesondere
in Gebieten mit reichlich Waldbestdnden oder weit-
ldufigen Naturparks auf. AuBerdem sind importierte
Infektionen nach Auslandsaufenthalten in der Tiirkei,
den Balkanldndern, Skandinavien, USA, Kanada, Japan
und China zu bedenken. In ca. 40% der beschriebenen
Fdlle trat die Infektion nach Verzehr oder Zubereitung
(z.B. Abbalgen) von infiziertem Hasenfleisch auf. Die
Erkrankung kann aber auch durch andere Tiere (z.B.
Katzenbiss), infizierte Insekten (Stechmiicken, Zecken,
Flohe, Bremsen), kontaminiertes Wasser, Staube oder
Aerosole {ibertragen werden, und nicht selten ist keine
Infektionsquelle eruierbar.

Klinischer Verlauf

Die hdufigste klinische Verlaufsform (60-80%) ist die
sog. ulzeroglanduliire Erkrankung, bei der es an der
Eintrittspforte zu einer erythematdsen papuloul-
zerativen Ldsion mit zentraler Nekrose, regionaler
schmerzhafter Lymphadenopathie und Fieber kommt.
Es gibt aber auch Verldufe mit lokalisierter oder gene-
ralisierter Lymphadenopathie ohne die typische Haut-
ldsion (glanduldre Verlaufsform), mit zervikaler
Lymphadenopathie und Pharyngitis oder Stomatitis
(oropharyngeale Verlaufsform), mit Konjunktivitis und
Schwellung prdaurikuldrer Lymphknoten (okuloglan-
duldre Form) und in seltenen Fillen Sepsitiden oder
Pneumonien.

Diagnostik
Aufgrund der unspezifischen Symptome wird die Inzi-
denz der Erkrankung vermutlich unterschdtzt. In einer
routinemadRig angelegten Kultur ist die Tulardmie nicht
nachzuweisen, da Francisella nur in Spezialmedien an-
zuziichten ist. Um ggf. friihzeitig eine fiir den Verlauf
entscheidende addquate antibiotische Therapie einlei-
ten zu kdnnen, sollte bei entsprechendem klinischen
Verdacht - durch eine aufféllige Hautldsion oder an-
amnestischen Hinweis auf Verzehr oder Zubereitung
von Hasenfleisch - eine serologische Diagnostik veran-
lasst werden, die meist ab der zweiten Woche nach In-
fektion positiv ist. Aus durch Feinnadelaspiration, Inzi-
sion oder Lymphknotenexstirpation gewonnenem
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Material kann Francisella durch PCR und direkte Erre-
geranzucht nachgewiesen werden [17]. Diese Verfah-
ren stehen z.B. im nationalen Referenzlabor fiir Tulard-
mie am Institut fiir bakterielle Infektionen und
Zoonosen des Friedrich-Loffler-Instituts in Jena zur
Verfiigung.

Chronische Lymphadenitiden

Die hdufigsten Erreger einer subakuten oder chroni-
schen unilateralen Lymphadenitis sind atypische
Mykobakterien und Bartonella henselae, der Erreger der
Katzenkratzkrankheit. Die Lymphknotenschwellung ist
bei Infektion mit atypischen Mykobakterien typischer-
weise schmerzlos und bei Bartonella henselae
schmerzhaft.

Tuberkulose und atypische Mykobakterien

Infektionen sowohl mit Mykobakterium tuberculosis als
auch mit atypischen Mykobakterien (non tuberculous
mycobacteria, NTM) konnen Lymphadenitiden verur-
sachen. Eine tuberkuldse Lymphadenitis kann sowohl
bei einer Lungentuberkulose als auch bei extrathora-
kalen Tuberkulosemanifestationen auftreten.

Epidemiologie
In endemischen Gebieten ist eine Tuberkuloseinfektion
eine hadufige Ursache (22 -48%) persistierender Lym-
phadenopathie [18]. Im Gegensatz dazu treten in Ge-
genden mit niedriger Prdvalenz von M. tuberculosis die
atypischen Mykobakterien in den Vordergrund.

Infektionen durch atypische Mykobakterien sind die
hdufigste Ursache chronischer Lymphadenitiden bei
Kindern unter 5 Jahren ohne Vorerkrankungen.

Die Inzidenz liegt in entwickelten Landern mit niedri-
ger Tuberkulose-Durchseuchung wie Schweden, Nie-
derlande, USA und Australien etwa zwischen 1 und 4,5
pro 100000 Kindern [19]. In Deutschland ist davon
auszugehen, dass wir uns in einer vergleichbaren Gro-
Benordnung bewegen. Die Altersverteilung der Lym-
phadenitiden durch atypische Mykobakterien wird mit
einem Median von 2,0 bis 2,8 Jahren angegeben. Zu
diesem Altersgipfel im frithen Kindesalter konnen ver-
schiedene Faktoren beitragen:
1. Kinder in diesem Alter stecken Gegenstdnde in den
Mund, die mit ubiquitdr vorkommenden atypischen
Mykobakterien kontaminiert sein konnen.
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2. Es besteht moglicherweise eine erhohte Suszeptibi-
litdt im Zusammenhang mit einer ,Unreife” des Im-
munsystems.

3. Ein wesentlicher Teil der Bevolkerung entwickelt im
Laufe des Lebens eine zelluldre Immunitdt gegen
atypische Mykobakterien, vermutlich nach zumeist
asymptomatisch verlaufenem Kontakt.

Interessanterweise hat die Inzidenz von Infektionen
mit atypischen Mykobakterien seit der Einstellung der
BCG-Impfung in den entwickelten Landern deutlich
zugenommen, was vermutlich darauf zuriickzufithren
ist, dass die BCG-Impfung, wie auch im Tierexperiment
gezeigt, eine gewisse protektive Wirkung gegeniiber
atypischen Mykobakterien besitzt.

Klinischer Verlauf

Die typische Klinik einer Lymphadenitis durch atypi-
sche Mykobakterien besteht in einer langsam zuneh-
menden, schmerzlosen zervikalen Lymphknoten-
schwellung ohne begleitende Allgemeinsymptome. Mit
Ausnahme des Sduglingsalters treten Fieber > 38,5°C
oder andere systemische Infektionszeichen nur selten
auf (< 10%). Im Verlauf der Infektion kommt es ohne
Therapie typischerweise zu einer Gré8enzunahme
eines oder mehrerer Lymphknoten und einer violetten
Hautverfarbung tiber der Lasion, zu Einschmelzung
und ggf. Abszedierung und in nicht seltenen Fallen zu
Ruptur und Fistel- oder Sinus-Formation. Spontan-
heilungen sind méglich. Im Gegensatz zu den NTM-
Lymphadenitiden verlduft eine Tbc-Lymphadenitis
meist bilateral und mit Allgemeinsymptomen.

Merke: Bei einem ansonsten gesunden Kind im
Alter von 1-5 Jahren mit langsam zunehmender,
einseitiger, schmerzloser Lymphknotenschwellung
lautet die Verdachtsdiagnose: Infektion durch
atypische Mykobakterien.

Diagnose
Auch wenn eine Lymphadenitis durch atypische Myko-
bakterien nur langsam fortschreitet, nicht akut be-
drohlich ist und das Allgemeinbefinden der Kinder
nicht stark beeintrdchtigt, ist eine ziigige Diagnosestel-
lung anzustreben. Bei friihzeitiger chirurgischer Ent-
fernung der befallenen LK in toto treten die wenigsten
Komplikationen auf und es werden die besten kosme-
tischen Ergebnisse erzielt [21]. An eine Infektion durch
atypische Mykobakterien sollte daher bei sonst gesun-
den Kindern im typischen Alter mit einer einseitigen
Lymphadenopathie, die sich langsam entwickelt und
nicht auf eine staphylokokkenwirksame antibiotische
Therapie anspricht, frithzeitig gedacht und ein Ront-

Infektionskrankheiten

gen-Thorax sowie ein Tuberkulin-Intrakutantest (PPD)
veranlasst werden. Im Gegensatz zur Infektion durch
M. tuberculosis ergibt der Tuberkulin-Hauttest bei
NTM-Infektionen hdufig eine intermedidre Reaktion,
definiert als Induration von 5-15 mm bei Kindern > 4
Jahren und 5-10 mm bei jiingeren Kindern. In einer
amerikanischen Untersuchung fiel der PPD-Intraku-
tantest in ca. % der Falle von NTM Lymphadenitiden
intermedidr positiv aus [21]. Eine stdrkere Reaktion
ldsst dagegen eher eine Infektion mit typischen Myko-
bakterien vermuten.

Merke: Der Tuberkulin-Hauttest kann bei Infek-
tionen mit NTM positiv ausfallen, die Reaktion ist
jedoch meist schwacher als bei Infektionen mit
M. tuberculosis.

Fiir die definitive Diagnose einer Lymphadenitis durch
atypische Mykobakterien wird Material aus dem
Lymphknoten benétigt, das durch eine Feinnadelaspi-
ration oder chirurgisch durch Inzision und Drainage
oder Lymphknoten-Exstirpation gewonnen werden
kann. Wenn die Serologie fiir andere Ursachen (ins-
besondere Katzenkratzkrankheit) negativ, der Tuber-
kulin-Hauttest intermedidr positiv und ein Rontgen-
Thorax unauffillig ist, ist eine Lymphadenitis durch
atypische Mykobakterien sehr wahrscheinlich. Man
wird sich daher meist zu einer diagnostischen und
gleichzeitig therapeutischen Lymphknotenexstirpation
entschlieBen. Aus dem gewonnenen Material lassen
sich Mykobakterien molekularbiologisch und kulturell
nachweisen, differenzieren, und es kann eine Resis-
tenztestung erfolgen (Tab. 7). Als hdufigste Spezies
werden bei Lymphadenitiden Mykobakterien des Avi-
um-intracellulare-Komplexes identifiziert; seltener
werden z.B. M. scrofulaceum, M. kansasii, oder M. mal-
moense nachgewiesen.

Therapie
Die Therapie der Wahl bei Lymphadenitis durch NTM
besteht in einer Lymphknotenexstirpation in toto. Die
Indikation einer tuberkulostatischen Therapie zusétz-
lich zur Lymphknotenexstirpation ist Gegenstand ak-
tueller Diskussionen. Eine tuberkulostatische Therapie
empfiehlt sich in der Regel, wenn eine komplette Exzi-
sion z.B. aufgrund einer Gefdhrdung des N. facialis
nicht moglich ist. Dagegen verzichten die meisten Zen-
tren beim immunkompetenten Kind nach erfolgreicher
vollstindiger Lymphknotenentfernung auf eine medi-
kament6se Therapie.
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Tabelle 7

Interpretation von Befunden in der Diagnostik von mykobakteriellen Infektionen. Modifiziert nach [22].

Tuberkulin-Hauttest

positiv

Rontgen Thorax

m Kontakt mit Mykobakterien hat stattgefunden

m |nfektion mit Mykobakterien sehr wahrscheinlich

m Durchmesser der Hautreaktion als (nicht sicheren)
Hinweis zur Differenzierung zwischen Tbc und NTM

typische Befunde

m offene Tbc wahrscheinlich
m |solierung erforderlich

Nachweis sdurefester Stabchen  positiv

m keine Differenzierung zwischen Tbc und NTM
m keine Differenzierung zwischen lebenden und toten
Erregern

positiv

m 2 unabhdngige Proben beweisend

m Differenzierung zwischen typischen Mykobakterien
und NTM

m Kultur zur Resistenztestung dennoch immer nétig

positiv

m Beweis einer mykobakteriellen Infektion
m Differenzierung des Erregers und Resistenztestung

NTM: non tuberculous mycobacteria
Tbc: M. tuberculosis

Katzenkratzkrankheit

Erreger und Epidemiologie

Der Erreger der Katzenkratzkrankheit ist Bartonella
henselae, ein kleines, intrazelluldr lebendes gramnega-
tives Stabchen. Das Hauptreservoir fiir B. henselae sind
Katzen, in denen der Erreger tiber Monate intraery-
throzytdr iiberlebt, ohne Krankheitssymptome zu ver-
ursachen. Die Erreger werden durch Kratzen, Beif3en,
Kontakt mit Katzenspeichel oder durch Katzenfloh-
stiche auf den Menschen {ibertragen.

Cave: In Europa ist die Durchseuchung der Katzen
mit B. henselae zwar geringer als in Nordamerika,
dennoch nicht zu unterschdtzen. In Deutschland
kann bei etwa 15 % der Katzen B. henselae nachge-
wiesen werden.Dass die Katzenkratzkrankheit auch
in unseren Breiten keine Raritdt ist, zeigt eine in

Padiatrie up2date 2010 | 4

negativ

m Tbc bei immunkompetenten Patienten sehr
unwahrscheinlich

m |nfektion mit NTM méglich (deutlich geringere
Sensitivitdt als fiir Tbc)

keine typischen Befunde

m offene Tbc unwahrscheinlich
m Tbc nicht ausgeschlossen

negativ

m schlieRt eine Infektion durch Mykobakterien (Tbc oder
NTM) nicht aus (fiir Nachweis sdurefester Stabchen
ca. 10% Bakterien/ml nétig)

negativ

m schlieRt eine mykobakterielle Infektion nicht aus, da
Sensitivitdat nur 80-90%

m zur Verlaufskontrolle ungeeignet, da DNA toter
Bakterien detektiert wird

negativ

m schlieRt eine mykobakterielle Infektion nicht aus
(bei Verwendung von Fliissigmedien sind fiir einen
kulturellen Nachweis ca. 10 Bakterien/ml nétig)

Freiburg durchgefiihrte prospektive Studie, bei der
bei 13,4 % der Patienten mit Lymphknotenschwel-
lungen im Kopf-Hals-Bereich eine Katzenkratz-
krankheit diagnostiziert wurde [23]. Somit ist die
Katzenkratzkrankheit eine wichtige Differenzial-
diagnose chronischer Lymphadenopathien.

Klinischer Verlauf

Die Erkrankung betrifft zu 80% Kinder und Jugendliche
und manifestiert sich typischerweise etwa 2 Wochen
nach Infektion mit einer schmerzhaften regionalen
Lymphadenopathie, deren Lokalisation vom Ort des Er-
regereintritts abhdngt.

Haufig beginnt die Erkrankung etwa 3 bis 10 Tage nach
Katzenkontakt mit einer kleinen, rétlich-braunen Papel
an der verletzten Hautstelle, die nicht schmerzhaft ist
und Tage bis Wochen persistiert. Diese Primarldsion
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kann leicht {ibersehen oder als Insektenstich fehlinter-
pretiert werden.

Die meisten Kontakte zu Katzen bestehen iiber Hinde
und Arme, entsprechend sind die axilliren und epi-
trochlearen Lymphknoten am haufigsten betroffen,
gefolgt von zervikalen und submandibuldren Lymph-
knoten. Nach konjunktivaler Infektion kann es, dhnlich
wie bei Francisella tularensis-Infektion, zu einer oku-
loglanduldren Verlaufsform mit Konjunktivitis und
prdaurikuldrer Lymphadenopathie kommen. Befallene
Lymphknoten entwickeln in ca. 10-15% der Félle eine
Rotung mit Fluktuation und anschlieBender eitriger
Einschmelzung, nicht selten auch mit spontaner Rup-
tur. Mit der Lymphadenopathie entwickeln die meisten
Patienten milde Allgemeinsymptome wie Abgeschla-
genheit, Unwohlsein, Bauchschmerzen, Appetitlosig-
keit und erhéhte Temperaturen. Nur in Ausnahme-
fdllen besteht Fieber > 40°C, ca. 30-50% der Fille
verlaufen afebril.

Merke: Die Katzenkratzkrankheit manifestiert sich
typischerweise mit einer schmerzhaften regionalen
Lymphadenopathie im Drainagegebiet der Ein-
trittspforte.

Neben einem solchen typischen Verlauf kann eine In-
fektion mit Bartonella henselae auch systemisch ver-
laufen und mit prolongiertem Fieber, oft begleitet von
Bauchschmerzen und Gewichtsverlust und milden All-
gemeinsymptomen einhergehen. Bei der hepatoliena-
len Form bilden sich nekrotisierende Granulome in
Leber und Milz, welche differenzialdiagnostisch an ein
Lymphom denken lassen [23]. Beide Verlaufsformen
konnen mit oder ohne begleitende Lymphadenopathie
auftreten. Aufgrund der abdominellen Symptomatik,
der hdufig mesenterialen Lymphadenopathie und der
periportalen Verteilung der hepatischen Granulome
wird ein oraler Infektionsweg angenommen. Kompli-
zierte Verldufe der Katzenkratzkrankheit sind selten
und treten eher bei prddisponierten Patienten auf, z.B.
eine Endokarditis bei entsprechendem Risiko, sowie
Neuroretinitis, osteolytische Lisionen, bazillire Angio-
matose und bazilldre Peliosis hepatis bei immunkom-
promittierten Patienten [24].

Diagnose

Diagnostisch stehen der serologische Nachweis von
IgM- und IgG-Antikoérpern und der PCR-Nachweis des
Erregers aus Biopsiematerial oder Eiter zur Verfiigung.
Die Interpretation der serologischen Ergebnisse ist da-
durch erschwert, dass

Infektionskrankheiten

Verlaufsformen der Katzenkrankheit [28]

1. typische Katzenkrankheit: re- 3. prolongiertes Fieber unklarer
gionale LAD und Allgemein- Ursache
symptome/Fieber 4. hepatolienale Erkrankung

2. okuloglandulares Syndrom

Diagnosekriterien der Katzenkrankheit
(mind 3 von 4) [25]

1. Katzenkontakt unabhangig von 4. Lymphknotenhistologie mit gra-

der Ausbildung einer Primar- nulomatoser Entziindung ver-
ldsion einbar mit Katzenkratzkrankheit
2. positive Bartonella-Serologie oder positive Warthin-Starry-
3. negative Serologie fiir andere Silberfarbung

Ursachen von Adenopathien;
Kulturen aus Eiter negativ; posi-
tiver Bartonella PCR assay und/
oder typische Lasionen in Leber
oder Milz im CT

= die IgM-Antikorper nur relativ kurze Zeit nach Pri-
madrinfektion nachweisbar sind und zum Zeitpunkt
der Diagnostik bereits wieder negativ sein kdnnen,
und

m eine nicht vernachldssigbare Durchseuchung in der
Bevolkerung ohne bemerkte Erkrankung besteht.

Ein IgG-Titer wird daher meist dann als Anzeichen
einer akuten Erkrankung gewertet, wenn er grof3er als
1:512, mit einem IgM-Nachweis kombiniert oder an-
steigend ist. Als hilfreich haben sich die in der Infobox
dargestellten 4 diagnostischen Kriterien erwiesen, von
denen neben einer passenden Klinik zur Diagnose
einer Katzenkratzkrankheit mindestens 3 erfiillt sein
sollten. Alternativ wird von einigen Autoren auch die
Kombination einer positiven Serologie mit typischer
Klinik, anamnestischem Katzenkontakt und fehlendem
kulturellen Nachweis anderer Erreger als ausreichend
angesehen.

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschuitzt.

Histologisch zeichnet sich die Katzenkratzkrankheit
durch eine granulomatése Entziindung mit zentralen
Nekrosen aus. Die Bakterien kénnen mit Immunfluo-
reszenzverfahren oder der Warthin-Starry-Silberfar-
bung sichtbar gemacht werden.

Aus Lymphknotenmaterial angelegte Kulturen bleiben
hdufig negativ. Der Erreger als intrazelluldres Bakteri-
um ist nur schwer anziichtbar und die Lymphadenopa-
thie ist zum Grof3teil immunologisch bedingt, nur we-
nige Erreger invadieren den LK direkt.
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Merke: Bartonella henselae ist kulturell selten
nachzuweisen. Zum Nachweis des Bakteriums aus
Lymphknotenmaterial ist daher die PCR-Diagnostik
wichtig.

Therapie

Merke: Bei der typischen Katzenkratzkrankheit bei
immunkompetenten Patienten wird keine antibio-
tische Therapie empfohlen. Die Erkrankung ist
selbstlimitierend und bildet sich in der Mehrzahl
der Fdlle innerhalb von 2 -6 Monaten spontan zu-
riick.

Das addquate Vorgehen besteht daher in der Aufkla-
rung von Patienten und Eltern tiber die Erkrankung,
Analgesie und Verlaufskontrollen.

Im Fall von eitriger Einschmelzung sollte bedacht wer-
den, dass Inzision und Drainage mit dem Risiko einer
schlechten Wundheilung und chronischen Fistel-
bildung einhergehen. Bei Patienten mit signifikanter
Lymphadenopathie und klinischer Beeintrachtigung
kann eine antibiotische Therapie mit z.B. Azythromy-
cin erwogen werden [26]. Bei atypischem Verlauf der
Katzenkratzkrankheit sind Kombinationen aus Makro-
liden, Doxycyclin, Trimethoprim-sulfamethoxazol,
Rifampicin und Aminoglykosiden wirksam [27,28]. Die
sonst bei Lymphadenitis eingesetzten Cephalosporine
sind ebenso wie Aminopenicilline mit beta-Lakta-
masehemmer und Clindamycin klinisch nicht wirksam,
auch wenn die In-vitro-Testung eine Sensibilitdt zeigen
kann. Verldssliche Therapieempfehlungen existieren
nicht, da es insbesondere fiir Kinder noch nicht ge-
niigend Daten gibt. Wichtig ist eine aggressive antibio-
tische Therapie bei Endokarditiden durch B. henselae,
welche mit einer hohen Letalitdt einhergehen [24,29].

Tabelle 8

Beurteilung der Ergebnisse der Toxoplasmen-Serologie.

19G IgM 1gG-Aviditat wahrscheinliche Bedeutung
positiv negativ Bestimmung inaktive, latente Infektion
nicht notig
positiv positiv hoch abklingende oder inaktive latente Infektion
positiv positiv gering akute Infektion moglich, ggf. weitere

Abklarungsverfahren erforderlich
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Toxoplasmose

Erreger

Der Erreger der weltweit verbreiteten Toxoplasmose ist
der Parasit Toxoplasma gondii. Nur im Katzendarm ent-
wickelt sich Toxoplasma gondii zu sporozoitenhaltigen
Oozysten, die iiber den Kot ausgeschieden und von an-
deren Sdugern aufgenommen werden. Hier entwickeln
sich die Tachyzoiten, welche klinische Manifestationen
hervorrufen, sowie die Bradyzoiten, die lebenslang in
Zysten persistieren. Fiir die Infektion beim Menschen
sind hauptsdchlich 2 Infektionswege verantwortlich:
= Verzehr von ungeniigend behandeltem, zystenhalti-
gem Fleisch
= Aufnahme von sporozoitenhaltigen Oozysten, z.B.
iiber ungewaschenes Obst und Gemiise oder durch
Kontakt mit kontaminierter Erde, Sand auf Spiel-
pldtzen oder Katzenkot.

In Deutschland wird die Durchseuchung beim Men-
schen auf etwa 50% geschatzt [30].

Klinischer Verlauf

Merke: Eine Primarinfektion mit Toxoplasma gondii
wird bei Immunkompetenten nurin etwa 10-20%
der Félle bemerkt. Wenn symptomatisch, duBert
sie sich typischerweise durch eine bilaterale, sub-
akute bis chronische, schmerzlose zervikale Lym-
phadenopathie.

Bis zu 30% der symptomatischen Kinder entwickeln
eine generalisierte Lymphadenopathie. Die betroffenen
Lymphknoten sind selten grof3er als 3 cm und neigen
nicht zu Einschmelzung. Begleitend kénnen Fieber (ca.
30-45%), Kopfschmerzen, Abgeschlagenheit, Myal-
gien, Pharyngitis, Arthralgien, Appetitlosigkeit, ein ma-
kulopapuldrer nicht juckender Hautausschlag und eine
Hepatosplenomegalie auftreten. Der Verlauf ist in der
Regel mild und selbstlimitierend iiber einen Zeitraum
von Wochen bis Monaten. Auch die bei immunkompe-
tenten Patienten seltene Chorioretinits kann sich spon-
tan zuriickbilden [31]. Laborchemisch kénnen eine
lymphozytdre Leukozytose mit lymphatischen Reizfor-
men sowie eine Erh6hung der Transaminasen auffal-
len; die Toxoplasmose gehort daher zur Differenzial-
diagnose der Mononukleose-artigen Erkrankungen
(Tab.6)

Nach der Primdrinfektion persistiert der Erreger le-
benslang und kann bei Immunsuppression reaktiviert
werden. In diesen Fdllen sowie bei konnataler Infektion
erlangt eine Toxoplasmen-Infektion besondere klini-
sche Relevanz.

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschitzt.



Diagnostik
Zur Diagnostik bei immunkompetenten Kindern wird
in erster Linie der serologische Nachweis von toxoplas-
menspezifischen IgM- und IgG-Antikorpern eingesetzt.
Sind spezifische Antikérper vom Typ IgM oder sowohl
IgM als auch IgG nachweisbar, kann es sich um eine
kiirzlich zuriickliegende Erstinfektion handeln.

Cave: Problematisch wird die Interpretation der
Serologie dadurch, dass der IgM-Nachweis nicht
sehr spezifisch ist (z. B. falsch positive Ergebnisse
durch Kreuzreaktion mit Autoantikérpern), und zu-
dem bei latenter Infektion IgM-Antikorper tiber
lange Zeit persistieren kénnen.

Wenn die Unterscheidung zwischen einer frischen und
einer latenten Infektion klinisch relevant ist, wie z.B. in
der Schwangerschaft, miissen daher andere Testver-
fahren zur Bestdtigung eingesetzt werden. Hierzu zdh-
len die Bestimmung der Aviditdt (Bindungskraft) von
IgG-Antikorpern (Tab. 8), die Bestimmung von IgA- und
IgE-Antikorpern, der Immunoblot, der Sabin-Feldman-
Test (Neutralisations-Assay mit lebenden Toxoplas-
men) und der PCR-Erreger-Nachweis. Bei immunkom-
petenten Kindern besteht fiir derartige weitere Diag-
nostik aufgrund des selbstlimitierenden Verlaufs und
fehlender therapeutischer Relevanz meist keine Not-
wendigkeit.

Lymphadenopathie
bei immunologischen
Erkrankungen

In Zusammenhang mit immunologischen Erkrankun-
gen werden Lymphadenopathien im Rahmen der
Aktivierung des Immunsystems bei Autoimmuner-
krankungen, bei chronischen Infektionen (z.B. bei
Immundefekten), oder auch primar durch fiir die Er-
krankung spezifische histologische Veranderungen
beobachtet.

Autoimmunerkrankungen

Systemische juvenile idiopathische Arthritis

Kennzeichnend fiir die systemische juvenile idiopathi-
sche Arthritis (So]IA, frither M. Still) sind persistieren-
des hohes Fieber (> 38,5 ° C), Arthritis und ein fliichti-
ger, makularer, ,lachsfarbener” Hautausschlag, der
durch Hitze (z.B. Fieberzacken) aufflammt. In seltenen
Fdllen (ca. 10%) tritt die Arthritis erst im spdteren Ver-
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lauf der Erkrankung auf, wodurch initial die Diagnose-
stellung erschwert ist. Eine meist generalisierte
Lymphadenopathie, hdufig mit Befall der axilldren
Lymphknoten, wird in 30-80% der Félle beobachtet.
Werden solche Lymphknoten bei unklarer Differen-
zialdiagnose biopsiert, zeigt sich eine benigne reaktive
Hyperplasie.

Lupus erythematodes

Diese Krankheit prasentiert sich im Kindesalter am
hdufigsten durch Fieber, Abgeschlagenheit, Arthral-
gien, das charakteristische Schmetterlingsexanthem
oder andere Hauteffloreszenzen und Blutbild-Auffal-
ligkeiten. Eine generalisierte Lymphadenopathie kann
begleitend auftreten.

Lymphoproliferative Erkrankungen
und Histiozytosen

Bei den lymphoproliferativen Erkrankungen kommt es
zu einer polyklonalen Proliferation von Lymphozyten,
bei den Histiozytosen zu einer Proliferation von Zellen
des Monozyten-Makrophagen-Systems. Dies kann zu
einer generalisierten Lymphadenopathie und Hepato-
splenomegalie fithren. Zu den lymphoproliferativen
Erkrankungen gehéren das autoimmunlymphoprolife-
rative Syndrom (ALPS) und die Castleman-Erkrankung.

ALPS

Das Autoimmunlymphoproliferative Syndrom (ALPS) ist
eine seltene genetisch bedingte Erkrankung, bei der die
Lymphozyten-Homdostase durch einen Defekt des
programmierten Zelltods (Apoptose) gestort ist. Der
Mechanismus der Apoptose ist Teil der physiologischen
Regulierung und Begrenzung von Immunreaktionen.
Defekte in diesem Mechanismus fithren zu chronischer
Lymphoproliferation, Autoimmunphdnomenen und
einem erhohten Risiko fiir die Entwicklung von Mali-
gnomen, insbesondere Lymphomen [32]. ALPS prdsen-
tiert sich klinisch meist durch generalisierte Lymph-
adenopathie oder Organomegalie, oft bereits in jungem
Alter (Median ca. 1 Jahr). Autoimmun-Phdnomene, am
hdufigsten Autoimmun-Zytopenien, kénnen spater
hinzukommen.

Merke: Insbesondere die Kombination von Lym-
phoproliferation und Autoimmun-Zytopenien sollte
an ein ALPS denken lassen [33].

Castleman-Erkrankung

Die Castleman-Erkrankung ist eine seltene lymphopro-
liferative Erkrankung, bei der es aus ungeklarter Ursa-
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Tabelle 9

Histiozytosen. Modifiziert nach [36].

Klasse  Erkrankung

| Langerhans-Zell-Histiozytosen

Il Hdmophagozytare Lymphohistiozytosen (HLH)
= familidre HLH
m HLA als Manifestation von Immundefekten (u.a. XLP)
m erworbene HLH (im Rahmen von Infektionen,
rheumatischen und malignen Erkrankungen, unter
Immunsuppression)

1] maligne Histiozytosen, akute monozytdre Leukdmien

zellulére Charakteristika  Klinik und typische Anzeichen

Langerhans-Zellen mit

Birbeck-Granula

m 80 % Skelettbeteiligung (Schmerzen, Schwellung,
pathologische Frakturen)

m 50 % Hautbeteiligung

m 33% LAD

m 20% Hepatosplenomegalie

Makrophagen mit phago-  m schwere akute Erkrankung mit prolongiertem Fieber

zytierten Erythrozyten

m Hepatosplenomegalie

m makulopapuldrer oder petechialer Hautausschlag
m LAD

m Knochenmarksdepression

m hdufig schwere Leberbeteiligung

neoplastische Proliferation ~ Knochenmarksdepression
von Zellen der Monozyten-/

Makrophagenreihe

che zu einer Zunahme von Vaskularisierung und Zell-
zahl im Lymphknoten kommt. Dies fiihrt zu einer meist
lokalisierten, langsamen LymphknotenvergréfSerung.
Am héufigsten sind die mediastinalen Lymphknoten
betroffen (ca. 60%), gefolgt von den abdominellen und
zervikalen. Bis auf etwaige Folgen der Raumforderung
verlduft die Erkrankung meist asymptomatisch [34].

Histiozytosen

Die Histiozytosen des Kindesalters umfassen eine he-
terogene Gruppe von Erkrankungen, denen gemeinsam
eine Proliferation, Akkumulation und hiufig auch
Aktivierung von Zellen des Monozyten-Makrophagen-
Systems ist. Das Spektrum reicht von den Langerhans-
Zell-Histiozytosen {iber eine Reihe von Erkrankungen
mit der gemeinsamen Endstrecke einer haimophagozy-
taren Lymphohistiozytose (HLH), bis hin zu den Leuka-
mien der monozytdren Reihe (Tab. 9). Etwa ein Drittel
der Patienten mit Langerhans-Zell-Histiozytose pra-
sentiert sich mit einer Lymphadenopathie. Man unter-
scheidet die familidren HLHs von der HLH als Manifes-
tation von Immundefekten (u.a. dem X-gebundenen
lymphoproliferativen Syndrom, XLP) und der erwor-
benen HLH als Komplikation bei verschiedensten
Infektionen sowie rheumatoiden Erkrankungen [35].
Im letzteren Fall wird die HLH auch als Makrophagen-
Aktivierungs-Syndrom bezeichnet.

Rosai-Dorfman-Erkrankung

Die Rosai-Dorfman-Erkrankung (auch sinus histiocyto-
sis with massive lymphadenopathy) ist eine benigne
histioproliferative Erkrankung ungeklirter Atiologie,
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die sich in der Regel in der ersten Lebensdekade mit
massiver schmerzloser bilateraler zervikaler Lymph-
adenopathie manifestiert, haufig begleitet von Fieber,
Gewichtsverlust und Abgeschlagenheit. Die Diagnose
wird durch die Lymphknotenhistologie gestellt, die
deutlich erweiterte Sinus gefiillt mit zahlreichen His-
tiozyten mit phagozytierten Lymphozyten zeigt [37].

Kikuchi-Fujimoto-Erkrankung

Hierbei handelt es sich um eine histiozytdr nekrotisie-
rende Lymphadenitis unbekannter Atiologie. Die
Erkrankung tritt vorwiegend bei jungen Frauen an zer-
vikalen Lymphknoten auf. Begleitend kdnnen Allge-
meinsymptome wie Fieber, Gewichtsverlust, Arthral-
gien und Myalgien sowie eine Hepatosplenomegalie
auftreten.

Periodische Fiebersyndrome

Unter den periodischen Fiebersyndromen versteht man
eine Gruppe von autoinflammatorischen Erkrankun-
gen des Kindesalters, gekennzeichnet durch wieder-
kehrende Fieberschiibe. Neben anderen Symptomen
kann begleitend eine Lymphadenopathie auftreten.
Gemeinsam ist den Erkrankungen eine Neutrophilie
und erhdhte Akut-Phase-Proteine wdhrend der Fieber-
schiibe. Zu den genetisch determinierten Erkrankun-
gen gehoren das familidre Mittelmeerfieber, Hyper-
IgD-Syndrom, die TNF-Rezeptor-assoziierten periodi-
schen Syndrome und die Cryopyrinopathien. Das Peri-
odic Fever, Pharyngitis and cervical Adenitis Syndrome

Heruntergeladen von: Medizinische Bibliothek. Urheberrechtlich geschitzt.



(PFAPA-Syndrom) ist ein Fiebersyndrom ohne bekann-
ten genetischen Hintergrund.

Hyper-IgD-Syndrom
Von den genetisch determinierten Fiebersyndromen
ist typischerweise das Hyper-IgD-Syndrom mit einer
Lymphadenopathie vergesellschaftet. Es treten abrupt
beginnende Fieberschiibe von ca. 4-6 Tagen Dauer
zusammen mit einer zervikalen oder generalisierten
Lymphadenopathie, Bauchschmerzen, Arthralgien, und
manchmal Splenomegalie, Erbrechen und Diarrhoe auf.
Mutationen im Mevalonat-Kinase-Gen fiihren je nach
Restaktivitdt zu einem Spektrum von Erkrankungen,
das vom Hyper-IgD-Syndrom mit normaler neurologi-
scher Entwicklung bis hin zu einem Krankheitsbild mit
schwerer psychomotorischer Retardierung, Ataxie,
Gedeihstérung und Fieberschiiben reicht. Laborche-
misch richtungsweisend ist das meist deutlich erhéhte
IgD (> 100 IU/ml bzw. 150 mg/1), das sich sowohl wah-
rend als auch auRerhalb der Episoden nachweisen ldsst
[43]. Eine gesicherte Therapie gibt es z.Zt. noch nicht.
Patienten mit einem Hyper-IgD-Syndrom haben eine
normale Lebenserwartung und leiden selten unter
schwerwiegenden Komplikationen der Erkrankung;
allerdings kann eine Amyloidose mit den entsprechen-
den Spatfolgen auftreten.

PFAPA-Syndrom

Die Diagnose PFAPA-Syndrom ist klinisch aufgrund von
definierten Kriterien zu stellen. Hierzu miissen Fieber-
schiibe, die im Alter von <5 Jahren begonnen haben,
zusammen mit mindestens einem der drei typischen
Symptome zervikale Lymphadenitis, orale Aphten und
Pharyngitis, in Abwesenheit von Atemwegsinfekten
und Neutropenie vorliegen und die bekannten gene-
tisch determinierten Fiebersyndrome ausgeschlossen
sein. Zusdtzlich konnen Miidigkeit, Kopf- und Bauch-
schmerzen, Diarrhoe und ein Hautausschlag auftreten.

Merke: Das PFAPA-Syndrom ist eine meist harmlos
verlaufende Erkrankung. Die Diagnose wird anhand
klinischer Kriterien nach Ausschluss anderer Ursa-
chen gestellt. Die Schiibe kénnen gut mit Steroiden
behandelt werden, und die Langzeitprognose ist
hervorragend [39].

Immundefekte

Bei den angeborenen Immundefekten handelt es sich
um seltene, i.d.R. genetisch determinierte Erkrankun-
gen, die sowohl mit einer Hypo- bis Aplasie des Lym-
phatischen Gewebes mit fehlenden oder auffallend
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kleinen Lymphknoten und Tonsillen einhergehen. Dies
erklart sich dadurch, dass die generalisierte Lymph-
adenopathie bei Immundefekten meist sekunddr im
Rahmen von ungewdhnlichen, chronischen oder disse-
minierten Infektionen, z.B. durch atypische Mykobak-
terien oder Pilze, auftritt. AuSerdem weifd man heute,
dass Immundefekte haufig mit Autoimmunphdnome-
nen einhergehen, da in der Abwehr von Pathogenen, in
der zentralen Toleranz und in der Begrenzung von Im-
munantworten die gleichen oder dhnliche Mechanis-
men eine Rolle spielen.

Septische Granulomatose

Persistierend vergréRerte Lymphknoten und Lymph-
adenitiden mit Neigung zu eitriger Einschmelzung fin-
den sich besonders haufig bei der septischen Granulo-
matose (chronic granulomatous disease, CGD). Bei
dieser Erkrankung sind die Granulozyten durch hete-
rogene genetische Defekte, die zu Stérungen des respi-
ratory burst fithren, nicht in der Lage, bestimmte bak-
terielle und Pilzerreger abzutoten. Die Kinder leiden
vermehrt unter schweren Infektionen. Bei ca. %5 der
Kinder kommt es zu rezidivierenden Pneumonien, die
zweithdufigste Infektionslokalisation sind die Lymph-
knoten. Patienten mit derartigen Immundefekten
kénnen auch durch Gedeihstérung, verzégerte Wund-
heilung, Diarrhoe und Hautinfektionen auffallen. Pilz-
infektionen insbesondere durch Aspergillus spp. sind
ein besonders kritisches Problem bei CDG-Patienten
und die hdufigste Ursache letaler Verldufe [40].

Kawasaki-Syndrom

Beim Kawasaki Syndrom handelt es sich um eine sys-
temische Vakulitis der kleinen Arterien, die bei ent-
sprechender genetischer Pradisposition im Verlauf von
Infektionskrankheiten auftreten kann.

Die zervikale Lymphadenopathie ist neben der Kon-
junktivitis, der Mukositis, dem Hautausschlag und den
typischen Extremitidtenveranderungen eines der fiinf
klinischen Hauptkriterien des Kawasaki-Syndroms.

Cave: Da eine zeitgerechte Behandlung mit intra-
venodsen Immunglobulinen die Pravalenz von den
gefiirchteten Koronaraneurysmen deutlich senkt,
sollte bei prolongiertem antibiotikaresistentem
Fieber mit zervikaler Lymphadenopathie gezielt
nach weiteren Anzeichen des Kawasaki-Syndroms
gesucht werden und die Moglichkeit eines inkom-
pletten Verlaufs differenzialdiagnostisch erwogen
werden [41].
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Sarkoidose

Die Sarkoidose ist eine bei Kindern seltene granuloma-
tose Multisystemerkrankung unklarer Atiologie, die
mit verschiedenen unspezifischen Symptomen wie
Abgeschlagenheit, Fieber und Gewichtsverlust einher-
geht. Bei Kindern sind die hdufigsten Manifestationen
das Erythema nodosum und die IridozyKklitis. Insbe-
sondere jiingere Kinder zeigen hdufig primar keine
pulmonale Symptomatik, oft ist dennoch radiologisch
eine bihildre Lymphadenopathie nachweisbar. Zudem
besteht bei bis zu 40% der Patienten eine periphere
Lymphadenopathie [42].

Maligne Erkrankungen

Es ist eine nicht immer einfache Aufgabe, unter der
Vielzahl von Lymphadenopathien im Rahmen von in-
fektiosen Geschehen maligne Lymphknotenverande-
rungen friithzeitig zu identifizieren. Neben der Lokali-
sation (supraclavikuldre, axilldre, epitrochleare
Lymphknoten), dem AusmafR (>3 cm) und dem Palpa-
tionsbefund (hart, indolent, verbacken) ist der klinische
Verlauf richtungsweisend. Eine maligne Lymphadeno-
pathie wird im Gegensatz zu entziindlichen Verdnde-
rungen persistieren oder aber fortschreiten und sich
nicht spontan oder unter antibakterieller Therapie in-
nerhalb von 2 - 6 Wochen zuriickbilden.

Zusatzsymptome im Sinne einer sog. B-Symptomatik,
wie ein unintendierter Gewichtsverlust von >10% in
6 Monaten, unerkldrtes persistierendes oder rekurrie-
rendes Fieber mit Temperaturen > 38 °C und starker
Nachtschweil8 kénnen hinweisend auf eine maligne
Genese sein.

Onkologische ,,Warnsymptome*

= fir Infektionen untypische Lymphknotenstationen

m Palpationsbefund (>3 cm, hart, indolent, verba-
cken)

= persistierende/zunehmende Lymphknoten-
schwellung

= B-Symptomatik

m Zeichen der Knochenmarksdepression

Lymphknotenvergréferungen als Erstmanifestation
einer malignen Erkrankung im Kindesalter treten in
erster Linie bei den Lymphomen auf. Auch im Rahmen
anderer maligner Systemerkrankungen wie der akuten
lymphatischen Leukdmie (ALL), den Histiozytosen (s.0.)
und den Neuroblastomen kann eine generalisierte
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Lymphadenopathie auftreten, diese ist dabei jedoch
selten das klinisch fithrende Symptom [43]. Die mali-
gnen Lymphome sind in Deutschland mit 12% die
dritthdufigste Tumorart im Kindesalter nach der aku-
ten lymphatischen Leukdmie (ALL) und den Hirntumo-
ren [44]. Man unterscheidet die Hodgkin- und die Non-
Hodgkin-Lymphome. Da sich im gesamten Koérper lym-
phatisches Gewebe findet, konnen Lymphome prak-
tisch in jeder Korperregion entstehen und samtliche
Gewebe und Organe infiltrieren. Die Diagnose von
Hodgkin- und Non-Hodgkin-Lymphomen wird durch
eine Gewebebiopsie gestellt, in der Regel durch Ent-
nahme eines verddchtigen Lymphknotens.

Morbus Hodgkin

Verbreitung

Etwa 90 Neuerkrankungen an Hodgkin-Lymphomen
werden in Deutschland pro Jahr diagnostiziert; dies
entspricht 5% aller malignen Erkrankungen im Kindes-
alter. Das Hodgkin-Lymphom tritt in einer zweigipfeli-
gen Altersverteilung auf mit einem Peak im Adolens-
zenten- bis jungem Erwachsenenalter und einem
zweiten bei Erwachsenen {iber 55 Jahren. Vor dem

5. Lebensjahr ist ein Hodgkin-Lymphom sehr selten
[45].

Merke: Ein deutlich erh6htes Risiko fiir das Auftre-
ten eines Hodgkin-Lymphoms besteht bei Immun-
defizienzen, z.B. durch HIV, nach Stammzelltrans-
plantation, bei angeborenen Immundefekten und
Autoimmunerkrankungen. Eine EBV-Infektion wird
seit langem in der Genese der malignen Entartung
diskutiert [46].
Klinik
Das klinische Bild des Hodgkin-Lymphoms imponiert
durch indolente, derbe, verbackene, zervikale Lymph-
knotenpakete. Eine mediastinale Tumormanifestation
fithrt durch Verdrangung und Kompression von Nach-
barstrukturen wie Trachea, Bronchien und GefdBen zu
klinisch zundchst unspezifischen Symptomen. Sie wird
oftmals erst durch die weiterfiihrend abkldrende Bild-
gebung erkannt, in der sie bei Diagnosestellung aber
bereits bei 17-40% der Kinder nachzuweisen ist. Eine
ausgepragte mediastinale Raumforderung, die haufiger
bei Kindern > 12 Jahren besteht, kann sich in Schluck-
beschwerden, Husten, Stridor, Atemnot und einer obe-
ren Einflussstauung manifestieren. Bei ca. 25% der
Patienten besteht eine B-Symptomatik.
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Tabelle 10

Zervikale Raumforderungen, die nicht von Lymphknoten ausgehen.

zervikale Raumforderung klinische Besonderheiten

Parotitis

Thyroglossus-Zyste
(mediale Halszyste)

Kiemenbogenzyste
(laterale Halszyste)

Hamatom des M. sterno-
cleidomastoideus (meist
durch Geburtstrauma)

Halsrippe

Laryngozele

Dermoidzyste

Hdamangiom

Thyreoiditis

Non-Hodgkin-Lymphom

Verbreitung

m Schwellung tibergreift den Kieferwinkel (vergroBerte Lymphknoten meist unterhalb der Mandibula)

m kann im gesamten Verlauf des Ductus throglossus von der Zungenwurzel bis zur Fossa jugularis auftreten
m typischerweise max. 2 cm von der Mittellinie entfernt
m bewegt sich beim Schlucken und beim Herausstrecken der Zunge

m an der unteren vorderen Grenze des M. sternocleidomastoideus lokalisiert
m fluktuierend

m jm Muskel lokalisiert
m |dsst sich von vorn nach hinten, aber nicht von unten nach oben bewegen
m assoziierter Schiefhals

m meist bilateral
m hart und unbeweglich

m kann sich durch die Thyreohyoidmembran vorwolben (duBere Laryngozele)
m VergroRerung bei Vasalva-Mandver
m hiufig assoziierter Stridor, Husten oder Heiserkeit

m mittig
m enthalt solide und zystische Komponenten, evtl. mit Verkalkungen

m weich
m eindriickbar
m meist rotlich bis bldulich gefarbt

m plotzlich beginnende Schmerzen
m feste, druckschmerzhafte, evtl. gerétete und Giberwdrmte Schwellung im vorderen Halsbereich, die sich beim Schlucken
bewegt

schen Infiltrate und der unterschiedlichen klinischen
Merkmale. Im Vergleich zum Hodgkin-Lymphom zeigt
das Non-Hodgkin-Lymphom eine ausgepragte Tendenz

Die zweite Entitdt einer primdren Neoplasie des lym-
phatischen Systems ist das Non-Hodgkin-Lymphom
(NHL). In Deutschland erkranken etwa 9 von 1 Million
Kindern und Jugendlichen im Alter < 15 Jahren neu an
einem NHL, das insgesamt um die 7% der malignen
Erkrankungen im Kindesalter ausmacht. Es gibt keinen
eindeutigen Altersgipfel. Man findet es selten bei jun-
gen Kindern (< 3 Jahre), und die Inzidenz nimmt mit
dem Lebensalter zu. Ein signifikant erhohtes Risiko fiir
das Auftreten von Non-Hodgkin-Lymphomen besteht
bei angeborenen und erworbenen Immundefekten,
insbesondere T-Zell-Defekten und Chromosomen-In-
stabilitdtssyndromen.

Klinik
Die Abgrenzung zum Hodgkin-Lymphom erfolgt an-
hand der morphologischen Struktur, der neoplasti-

zur Generalisierung in Knochen, Knochenmark und
Zentralnervensystem. Primdrlokalisationsorte sind
neben den zervikalen Lymphknoten der HNO-Bereich
und das Mediastinum sowie der Gastrointestinaltrakt
und Retroperitonealraum. Lymphome kdénnen prak-
tisch in allen Organen vorkommen und eine entspre-
chend ihrer Lokalisation typische Symptomatik verur-
sachen. Bei Kindern prdsentiert sich das NHL oft mit
einer extranodalen Verteilung im Gegensatz zu Er-
wachsenen, bei denen ein primdr nodaler Befall ver-
breiteter ist.

Merke: Das NHL im Kindesalter prasentiert sich
haufiger extranodal als das Hodgkin-Lymphom. Die
haufigsten Primarlokalisationen sind abdominell
und mesenterial [47].
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Lymphadenopathie
L

!

infekttypische Symptome

1

+
1

! + it

V.a. Mononukleose

F_

Diagnose

V.a. bakterielle Lymphadenitis V.a. Malignitét

kalkulierte antibiotische Therapie

onkologische Warnsymptome

1

weder noch

!

V.a. reaktive Lymphadenopathie

l

Beobachtung tiber 2 Wochen

! {

Besserung keine Besserung

e — e,

Besserung keine Besserung Diagnose Diagnose/Besserung Diagnostik nicht wegweisend
Diagnose Beobachtung maximal 2-4 Wochen
* * erweiterte infektologische Diagnostik
Diagnose Diagnose nicht wegweisend =)

immunologische Untersuchungen

Bildgebung

FNA/Lymphknotenexstirpation

Abb.9 Algorithmus zur differenziadiognistischen Abklarung von Lymphknotenschwellungen. Vorschlag fiir ein rationales Vorgehen zur Diagnostik bei Lympha-
denopathie in Anlehnung an die AWMF-Leitlinie [7]. KMP = Knochenmarkpunktion; FNA = Feinnadelaspiration; PPD = Purified Protein Derivative (Tuberkulin-In-
trakutantest).

Andere zervikale
Raumforderungen

Wenn aufgrund des Tastbefundes ein vergroferter zer-
vikaler Lymphknoten vermutet wird, sind auch andere
Raumforderungen im Halsbereich in Erwdgung zu zie-
hen. Differenzialdiagnostisch hilfreiche Charakteristika
sind in Tab. 10 zusammengefasst.

Diagnostik bei
Lymphadenopathie

Ein mogliches sinnvolles Vorgehen bei Kindern mit
Lymphadenopathie ist in Abb. 9 zusammenfassend
dargestellt. An erster Stelle steht eine klinische Beur-
teilung der Gesamtsituation. Aufgrund von Anamnese
und Befund sollte eingeschdtzt werden, ob es sich am
ehesten um ein infektioses Geschehen handelt (Fieber,
Lokalbefund) oder ob klinisch oder anamnestisch
onkologische ,Warnsymptome* bestehen. Ist keins
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von beiden der Fall, ist bei den meisten Kindern mit
zervikaler Lymphadenopathie keine Labordiagnostik
notwendig und zundchst eine abwartende Haltung und
Verlaufskontrolle nach ca. 2 Wochen gerechtfertigt.

Merke: Einfache Laboruntersuchungen mit Diffe-
renzialblutbild, BSG, CRP, LDH und Transaminasen
geben Hinweise beziiglich der Verdachtsdiagnosen
Mononukleose, bakterielle Lymphadenitis, Leuka-
mie und Lymphom und kénnen dann Anlass zu einer
entsprechenden gezielten Diagnostik geben.

An ndchster Stelle steht die sonografische Untersu-
chung, die aufgrund ihrer Nicht-Invasivitat friihzeitig
eingesetzt werden sollte.

Lymphknoten-Sonografie
Durch die sonografische Untersuchung einer Hals-

weichteilschwellung lassen sich die folgenden Infor-
mationen gewinnen:
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Abb.10 Sonografische Untersuchung von Lymphknoten. a, b Lymphadenitis
mit vergréBertem Lymphknoten mit erhaltener Struktur und guter Erkenn-
barkeit des echogenen Hilus, ovale Form mit einem Verhaltnis Langsachse zu
Querachse >2:1, dopplersonografisch vermehrte zentrale Durchblutung und
gut organisierter GefaBbaum, keine peripheren GefdRe sichtbar (b). c-e Lym-
phadenitis mit Einschmelzung, die als echoarme/-freie Zone ohne GefaRe

sichtbar ist (e). Die Lymphknotenarchitektur ist dabei sekundar gestort.
f-h Maligner Lymphknoten bei HL. Lymphknotenstruktur gestort mit nicht
mehr abgrenzbarem echogenen Hilus und retikuldrer Zeichnung, z.T. runde
Lymphknotenkonfiguration mit dhnlicher Ausdehnung von Langs- und Quer-
achse (g, h), GefdRe weniger gut organisiert und Nachweis von peripheren
GefdRen (h).
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= [dentifikation der zugrundeliegenden Struktur
(Tab.10)

= Grofle und Ausbreitung der Raumforderung

= Hinweise auf Abszedierung oder eine Beteiligung von
umgebenden GefdRstrukturen

= Hinweise auf Malignitdt oder Dignitdt der Raum-
forderung

Bei der sonografischen Beurteilung von Lymphknoten
wird auf GroRe, Form, Struktur, Vaskularisierung und
Durchblutung sowie auf die umgebenden Strukturen
geachtet.

= Normale Lymphknoten

Normale und reaktiv veranderte Lymphknoten zeigen
sich typischerweise elliptoid geformt mit einem Ver-
hdltnis der langen zur kurzen Achse von 2 2.0, hypo-
echogen im Vergleich zur umliegenden Muskulatur,
mit einem echogenen Hilus, und mit hildren GefdRen.
Eine Ausnahme beziiglich der Form stellen submandi-
buldre und Parotis-Lymphknoten dar, die normaler-
weise rundlich konfiguriert sind. Bei kleinen Lymph-
knoten konnen sichtbare hildre GefaRe fehlen.

I Reaktive Lymphknoten

Bei reaktiven Lymphknoten nehmen die Groe und die
Durchblutung zu, ansonsten bleiben die oben be-
schriebenen Strukturmerkmale erhalten. Es kann sich
ein ausgeprdgter und gut strukturierter GefaBbaum als
Ausdruck der Inflammation zeigen.

I Eitrige Lymphadenitis

Bei fortschreitender eitriger Adenitis sieht man
Lymphknoten mit zunehmender Gréf3e und Hyper-
dmie, die sich zu echoarmen, unregelmdRig geformten
Strukturen mit feinen Septierungen entwickeln kon-
nen. Eine Periadenitis stellt einen Hinweis fiir die ent-
zlindliche Genese und zur Einschdtzung von Akuitdt
und Ausbreitung der Entziindung dar. Einschmelzung
bzw.

Abszedierung zeigen sich sonografisch durch einen
echoarmen Bereich, in dem keine GefdRRe nachzu-
weisen sind.

Merke: Auch wenn die Sensitivitdt der Sonografie
(Abb. 10) zum Erkennen von Einschmelzung und
Abszedierung Limitationen hat, ist sie doch der rein
klinischen Beurteilung per Tastbefund tiberlegen,
die insbesondere tieferliegende Abszedierungen
nicht erfassen kann [49].
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® Maligne Lymphknoten

Lymphom-Lymphknoten stellen sich sonografisch
hdufig rund und ohne einen echogenen Hilus dar, ein
weiterer Hinweis fiir das Vorliegen eines Lymphoms ist
eine retikuldre Binnenstruktur.

Dopplersonografisch sind peripher liegende Gefif3e —
allein oder zusdtzlich zu hildren GefdBen - ein Mali-
gnitatskriterium. Bei metastatisch infiltrierten Lymph-
knoten sind Verkalkungen und Nekrosen weitere Kri-
terien fiir Malignitat, allerdings ist dies im Kindesalter
selten [48,50].

In Studien wird der GefdaBwiderstand anhand des
Resistance Index (RI) und des Pulsatility Index (PI)
beurteilt und diese Messwerte zur Differenzierung
zwischen entziindlich verdnderten Lymphknoten (RI
durch entziindungsbedingte Vasodilatation erniedrigt)
und malignen Lymphknoten (RI durch Verdrangung
von Blutgefdf3en eher erhoht) verwendet. Die Farb-
dopplersonografie gilt jedoch derzeit nicht als verldss-
liche Methode zur Beurteilung der Dignitdt von
Lymphknoten [48].

Merke: Die Sensitivitdt der dopplersonografischen
Untersuchung zur Erkennung eines Lymphoms wird
mit ca. 67 % angegeben [51]. Ein sonografisch un-
auffdlliger Lymphknoten kann ein Lymphom nicht
ausschlieRen.

Feinnadelaspiration

Zu den wesentlichen Vorteilen der Feinnadelaspira-
tionsbiopsie (FNA) gehort die Moglichkeit, ohne chi-
rurgischen Eingriff z{igig Probenmaterial zu gewinnen.
Dieses kann mit mikrobiologischen, virologischen,
zytologischen und molekularbiogischen Methoden
untersucht werden. Aus dem gewonnenen Material
sollten aerobe, anaerobe und mykobakterielle Kulturen
angelegt, eine Farbung auf sdurefeste Stabchen und
eine zytologische Diagnostik durchgefiihrt und Mate-
rial fiir molekularbiologische Diagnostik asserviert
werden.

Merke: Der Einsatz der FNA zur Erregeridentifika-
tion wird kontrovers diskutiert, da die Alternative
der primaren Lymphknotenexstirpation nicht nur
diagnostisch sicherer, sondern z. B. bei NTM-Infek-
tionen auch gleichzeitig therapeutisch ist. Demge-
geniiber steht, dass ein friithzeitiger Einsatz der FNA
die Diagnosestellung beschleunigen, die antibioti-
sche Therapie optimieren, und in einem Teil der
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Falle eine Lymphknotenexstirpation mit den asso-
ziierten operativen Risiken eriibrigen kann.

Zur Diagnostik nicht infektioser Atiologien sind als

Grenzen der Feinnadelaspirationsbiopsie zu bedenken:

= Moglichkeit, fokale Lasionen nicht zu erfassen

= Schwierigkeiten bei der Diagnostik von Lymphomen,
in denen die eigentlichen Tumorzellen nur eine klei-
ne Population ausmachen (z.B. Morbus Hodgkin)

= Schwierigkeiten bei der Einstufung von Prozessen, in
denen architektonische Merkmale von prominenter
diagnostischer Bedeutung sind (z.B. reaktive Verdn-
derungen).

Trotz dieser Einschrankungen wird die Feinnadelbiop-
sie zusammen mit der Durchflusszytometrie zur Er-
kennung tumorspezifischer Oberflichenmarker und
der molekularbiologschen Detektion von Transloka-
tionsereignissen in Zukunft zunehmend eine Rolle
spielen.

Erweiterte Diagnostik bei unklarer
Adenopathie

Bei einer sich zunadchst klinisch unauffillig prasentie-
renden, aber persistierenden oder gar zunehmenden
Lymphadenopathie muss eine erweiterte Diagnostik
initiiert werden (Abb. 10).

Die Routinediagnostik bei > 2 Wochen persistierender

Lymphadenopathie umfasst:

m Differenzialblutbild

= serologische Untersuchungen (z.B. Toxoplasmose,
Katzenkratzkrankheit)

= Tuberkulin-Intrakutantest

Zur Beurteilung abdomineller und mediastinaler
Lymphknotenstationen empfiehlt sich die entspre-
chende Bildgebung. Mit diesen Untersuchungen kann
vielfach bereits die Diagnose gestellt werden. Zur Eva-
luation von Inflammation und Immunsystem kann eine
Labordiagnostik mit BSG, Immunglobulinen und -Sub-
klassen, Serumelektrophorese, Eisen, Ferritin, und falls
verfiigbar IL-2-Rezeptor, CH50, und Tetanus-Impfanti-
korpern beitragen. Diese kann bei Bedarf um gezielte
Untersuchungen, z.B. in Hinblick auf Immundefekte
und Autoimmunerkrankungen, erweitert werden.

Infektionskrankheiten m

Merke: Sind die Befunde nicht richtungsweisend
und das Kind in gutem Allgemeinzustand, darf zu-
nachst weiter abgewartet werden. Eine unklare
Lymphadenopathie, die innerhalb von 4 bis max.
6 Wochen nicht klinisch eindeutig regredient ist,
bedarf jedoch einer bioptischen Diagnosestellung.

Zusammenfassung

Bei der Differenzialdiagnose der Lymphadenopathien
im Kindes- und Jugendalter ist eine Vielzahl von Atio-
logien zu Betracht zu ziehen. Die hdufigsten Ursachen
zervikaler Lymphadenopathien sind unspezifische
virale Infektionen. Davon abgegrenzt werden miissen
behandlungsbediirftige bakterielle Infektionen ein-
schliefRlich der atypischen Mykobakterien. Eine ver-
gleichsweise seltene Ursache von Lymphadenopathien
sind maligne Lymphome. Klinische Warnzeichen und
der sonografische Befund kénnen dabei helfen, zu ent-
scheiden, ob die diagnostische Exstirpation eines
suspekten Lymphknotens ziigig veranlasst werden
sollte oder zundchst der Verlauf und eine mogliche
spontane Riickbildung abgewartet werden kann. Letzt-
lich muss jedoch bei jeder persistierenden Lymphade-
nopathie eine Diagnose gestellt werden. Seltene Er-
krankungen des Immunsystems kénnen sich ebenso
wie Speichererkrankungen durch eine Lymphadeno-
pathie manifestieren. Im letzteren Fall zeigt sich
begleitend oft eine Organomegalie und neurologische
Symptomatik. Bei klinischen Verdachtsmomenten soll-
te daher eine entsprechende Spezialdiagnostik veran-
lasst werden, da eine friihzeitige Diagnose und Thera-
pie heute den Verlauf von vielen immunologischen und
manchen Speichererkrankungen deutlich verbessern
kann.
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Differenzialdiagnose und Management der Lymphadenopathie im Kindes- und Jugendalter

CME-Fragen

Was ist die haufigste Ursache akuter
bilateraler Lymphadenopathien im
Kindesalter?

Was ist die wahrscheinlichste
Verdachtsdiagnose bei einem bisher
vollig gesunden, 3 jdhrigen Kind mit
schmerzloser, langsam zunehmen-
der unilateraler Lymphadenopathie,
welches sich in gutem Allgemein-
zustand befindet?

Welche Zuordnung von Lokalisation
der Lymphadenopathie als Hinweis
auf eine mogliche Ursache ist NICHT
korrekt?

Welche Zuordnung von klinischem
Zusatzbefund als Hinweis auf die
maogliche Ursache einer Lymphade-
nopathie ist NICHT korrekt?

Welche der folgenden Erkrankun-
gen geht in der Regel NICHT mit
einer generalisierten Lymphadeno-
pathie einher?

Das Krankheitsbild der infektiosen
Mononukleose ist durch die
klassische Trias Fieber, Pharyngitis
und Lymphadenopathie gekenn-
zeichnet. Welche sind neben EBV die
haufigsten differenzialdiagnostisch
in Frage kommenden Erreger?
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CME-Teilnahme
» Viel Erfolg bei Ihrer CME-Teilnahme unter http://cme.thieme.de

» Diese Fortbildungseinheit ist 12 Monate online fiir eine CME-Teilnahme verfiigbar.
» Sollten Sie Fragen zur Online-Teilnahme haben, unter

http://cme.thieme.de/hilfe finden Sie eine ausfiihrliche Anleitung.

Unspezifische virale Infekte.
EBV-Infektionen.

Hodgkin-Lymphome.

Katzenkratzkrankheit.

Infektionen durch atypische Mykobakterien.

Lymphom.

Lymphadenitis colli durch Staphylokokken.
Katzenkratzkrankheit.

Infektion durch atypische Mykobakterien.
Aktinomykose.

Praaurikular - Tonsillitis.
Supraclavikuldr - Malignom.
Axillar - Katzenkratzkrankheit.
Hildr - Sarkoidose.
Mesenterial - Enteritis.

Pustel im Drainagegebiet des vergroRerten Lymphknotens - Katzenkratzkrankheit, Tularamie.
Konjunktivitis - Adenovirus-Infektion, Kawasaki-Syndrom.

Gelenk- und Knochenschmerzen - Leukdmien, rheumatologische Erkrankungen.
Leistungsknick, Fieber, Nachtschweil - Lymphom.

Sugillationen - EBV-Infektion.

EBV-Infektion.

CMV-Infektion.

Morbus Still.

Leukdmie.

Infektion durch atypische Mykobakterien.

CMV, HSV,-1, Gruppe A-Streptokokken, Mykoplasmen und HIV.

Adenoviren, Rhinoviren, HSV-1, Influenza, und CMV.

CMV, Toxoplasma gondii, atypische Mykobakterien, und Francisella tularensis.
HHV-6, CMV, HSV-1, Gruppe-A-Streptokokken und Toxoplasma gondii.
HHV-6, HSV-1, Gruppe-A-Streptokokken, und Bartonella henselae.
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CME-Fragen

Neben Fieber und Lymphadeno-
pathie gibt es weitere Befunde, die
haufig bei einer EBV-Infektion auf-
treten. Welcher der folgenden
Befunde ist in diesem Zusammen-
hang NICHT typisch?

Welche Aussage zur Erkennung
einer Katzenkratzkrankheit ist
RICHTIG?

Fir das PFAPA-Syndrom trifft NICHT
zu:

Welche Befunde unterstiitzen den
Verdacht auf eine maligne Genese
einer Lymphadenopathie?

Differenzialdiagnose und Management der Lymphadenopathie im Kindes- und Jugendalter

moNnw >

® >

moNnw >

Lymphozytose.

Lymphatische Reizformen.
Erhéhung der Transaminasen.
Hepatosplenomegalie.
PTT-Verldngerung.

Die Katzenkratzkrankheit ist in Deutschland so selten, dass eine diesbeziigliche Diagnostik nicht
sinnvoll ist.

Eine Katzenkratzkrankheit I38t sich klinisch/anamnestisch ausschlieBen, wenn keine Verletzung
durch eine Katze berichtet wird und bei der klinischen Untersuchung keine Papel im Einzugs-
gebiet des geschwollenen Lymphknotens auftritt.

Die Katzenkrankheit verlduft typischerweise hochfieberhaft.

Zur Diagnose einer Katzenkratzkrankheit gibt es diagnostische Kriterien, zu denen ein anam-
nestischer Katzenkontakt, eine positive Bartonellen-Serologie und der fehlende Nachweis von
anderen Erregern gehoren.

Die Diagnose einer Katzenkratzkrankheit wird meist durch Anzucht von Bartonella henselae aus
Lymphknotenmaterial gestellt.

Es handelt sich um eine autoinflammatorische Erkrankung.

Das Akronym steht fiir ,,periodic fever, pharyngitis and cervical adenitis“.

Die typische Klinik besteht in Fieberschiiben mit zervikaler Lymphadenititis, oralen Apthen und
Pharynagitis.

Die Diagnose wird anhand klinischer Kriterien nach AusschluR anderer Ursachen der Symptomatik
gestellt.

Bei Kindern mit PFAPA-Syndrom werden auch auRerhalb der Fieberschiibe Miidigkeit,
verminderte Belastbarkeit und Bauchschmerzen beobachtet.

Die LymphknotenvergroRerung tritt unilateral auf.

Die LymphknotenvergroRerung befindet sich zervikal.

Der Lymphknoten nimmt im Verlauf an GéRe zu- und wieder ab.

Der Lymphknoten ist palpatorisch hart, verbacken und nicht druckschmerzhaft.
Die Haut tiber dem vergroRerten Lymphknoten ist lila verfarbt.
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