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Nonspeeific Aortoarteri i t is  (Takayasu 's  Disease) 

Summary. Histology of 10 certified and 5 possible cases of nonspecific aortoarteriitis 
(Takayasu's disease) is described. The lesions are not specific. They consist of diffuse or focal 
chronic inflammatory infiltrates in media and adventitia. Granulomas with or without 
central coagulation necrosis may occur. Media and adventitia show a marked fibrous hyper- 
plasia. The elastic fibers are destroyed. The intima is thickened by a fibrous proliferation. 
Secondary arteriosclerosis is frequently observed. Perforated or dissecting aneurysms due to 
the chronic inflammation of the aortic wall may occur. The abdominal aorta is most fie- 
quently affected, but any section of the aortic wall may be involved. Takayasu's disease is 
not rare in our area. Contrary to most of the tropical countries, females do not predominate 
among our patients and aged persons may be affected, too. Etiology is unknown, the 
affection probably belongs to the autoimmune diseases. The histologic differentiation from 
other inflammatory vascular diseases and even from a resorptive inflammation due to a 
perforated or dissected aneurysm may be extremely difficult. 

Zusammen/assung. Anhand yon 10 sicheren und 5 fraglichen F~llen wird die Histologie 
der unspezifischen Aorto-Arteriitis (Takayasu-Erkrankung) beschrieben. Die Ver~nderungen 
sind unspezifisch. Sic bestehen aus diffusen oder fokalen chronisch-entzfindliehen Infiltraten 
in Media und Adventitia, wobei nicht selten Granulome mit oder ohne zentrale Koagulations- 
nekrose auftreten. Die Media und besonders die Adventitia zeigen eine starke fibrSse Hyper- 
plasie, die elastischen Fasern werden zerstSrt. Die Intima weist eine fibrSse, zellarme Ver- 
brciterung, manchmal eine sekund/ire Arteriosklerose auf. Durch die chronischc Entz/indung 
der Aortenwand entsteht in tier Regel ein Aneurysma, alas h~nfig zur Perforation oder 
Dissektion fiihrt. Hauptlokalisation ist die Aorta abdominalis, es kSnnen abet alle Aorten- 
absclmitte betroffen sein. Die Erkrankung ist auch bei uns nicht selten, im Gegensatz zu 
anderen Erdteilen sind aber M~nner h~ufiger als Frauen befallen, und neben jfingeren er- 
kranken nieht selten aueh Menschen vorgeriickten Alters. Die _Atiologic ist unbekannt; das 
Leiden gehSrt wahrscheinlich zur Gruppe der Autoimmunkrankheiten. Die histologische 
Abgrenzung yon anderen entzfindlichen Erkrankungen der groBen Gef/ille und selbst yon 
resorptiven Entziindungen bei perforierten oder dissezierten Aortenaneurysmen kann sehr 
schwierig sein. 

Aortale Verschlu~krankhei ten  werden je naoh Lokalisat ion als L6riohe-Syn- 
drom (Aortengabelverschlul3), , ,middle aortic syndrome"  (Sen, 1973) oder Aorten- 
bogensyndrom [,,aortic arch syndrome" ,  ,,pulseless disease" (Ask-Upmark,  1954; 
Martorell, 1961] bezeiehnet. Sie sind am h/s du tch  eine Arteriosklerose 
bedingt ,  kSnnen  aber aueh durch eine entzi indliche E r k r a n k u n g  verursacht  wer- 
den. I m  Gegensatz zu frfiher ver t re tenen  Ansiehten,  wonach es sieh bei den 
histologisch als entzi indliche Ver/~nderungen imponierenden  Prozessen u m  Frfih- 
formen, juveni le  Fo rmen  oder Sekund/irerseheinungen der Arteriosklerose handeln  
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soll (Beit, zke, i928; Walt.hard, 1942), kennt man heute eine Reihe primgr-ent- 
ziindlicher Aortenerkrankungen aufgrund spezifischer Prozesse wie Lues und 
Tuberkulose, im Rahmen des rheumatisehen Formenkreises (Klinge, 1933) oder 
dureh unspezifisehe Entziindungen (yon Albertini, 1938; Doerr, 1961, 1963). 
A ueh eine aufsteigende Thrombose bet Thrombangiitis obliteruns der Bein- 
arterien kann zu einem L6riche-Syndrom fiihren (Riittner, 1957). Die vorliegende 
Arbeit befaftt sich mit der unspezifisehen Aortitis bzw. Aorto-Arteriitis (UAA). 
Synonyma sind: primgre Aortitis, idiopat, hische Aortitis, kryptogene Aortitis, 
Aortic arch syndrome in young women, Takayasu's ~runeo-ar~eriitis und T~kaygsu- 
disease (Takayasu, 1908). Diese Erkrunkung wttrde besonders hs in Japan 
(Nasu, 1963), Indien (Sen, 1973; Kinare, 1970), Mexiko (Diaz und Ballesteros, 
1963) und Afrika (Isaa.eson, 1961 ; Steiner, Thomas und t~utt, 1973) beschrieben. 
Sie kommt aber aueh in den USA (Gibbons und King, 1957; Koszewski und 
Hubbard, 1957; Ross und )/J[eKusick, 1953) und in der UdSSR (Golosovskaya, 
1972; Rather et al., 1975) hgufig vor. Aus den westeurop~ischen Lgndern wurden 
d~gegen meist nur Einzelbeobachtungen gemeldet, so dureh Ask-Upmark 1954 
(Diinemark), Skipper und Flint 1952 (England), Beneke 1925 (Deutschland), 
I(rayenbuehl und Weber 1944, G]oor 1970, Juzi 1967, Hardmeier und Hedinger 
1964 und Buho]zer, Leu und Bollinger 1972 (Sehweiz). 

Eigene Untersuchungen 

Material und Methode 
In tier Histologies~ation des Institutes fiir Pa6hologie tier Universit~t Ziirich kamen in 

den letzten 6 Jahren 15 Operat.ionspr~para~e aus der chirurgischen Universit~itsklinik A (Prof. 
Dr. A. Senning) zur Beobachtung, die histologisch das Bild einer chronischen, unspezifischen 
Aortitis zeigten. Diese 15 F~lle wurden histologisch n~chuntersucht und under Beizug der 
klinischen Krankengeschichte 1 nochmals beurteilt. 10 F~lle erfiillten sowohl histologisch wie 
auch klinisch die Kriterien einer prim~ir entzfindlichen Aortenerkrankung. Die iibrigen 
5 ]~lle liel]en sich nicht mit Sicherheit interpretieren. Eine spezifische entzflndliche Er- 
kranku~xg wie Tuberkulose oder Lues war in allen 15 Fgllen ausgeschlossen worden. 

Die histologischen Untersuchnngen erfolgten lichtmikroskopisch, die verwendeten Fgrbe- 
methoden waren: H~mul~un-Eosin, v~n Gieson, Elastin, sowie f~llweise Orcein, AB-PAS, 
Goldner, Trichrom nach 5[asson und Bakterienfgrbungen (Gram, Ziehl-NeeIsen). 

Befunde (s. Tabettea 1 und 2) 
Lokalisation und Natur der Verdinde~,u~ 

Die Ver~i.nderungen betra.fen in 8 der I0 Fglle die Aorta abdominalis mid nur 
in 2 Fgllen den Aortenbogen. 9 Fglle wiesen ein Aneurysma. auf, in 1 Fail fund 
sich nur eine Stenose der Aorta abdominalis. Die Aneurysmen waren in 3 F~llen 
rupturiert,  zweimal disseziert~ einmal disseziert mit Perforation naeh auBen und 
dreimal nichtrupturiert/nicht-disseziert. 

Alter und Gesehleeht 
Be~roffen waren 8 Manner yon 34--79 Jahren und 2 Fr~uen von 19 und 

25 Jahren. Das Gesam~durchsehnittsalter betrug 53,1 Jahre. 

1 Herrn ProL Dr. A. Senning, Direktor der Chirurgischen Universita~sklinik A sind wir ftir 
die freundtiche Erlaubnis zur Einsichtnahme der KraI~engeschichten sehr zu Dank ver- 
pflict~e% 



Tabelle 1.10 F~lle yon unspezifischer Aorto-Arteriitis 

Hist.-Nr. Geschl. Alter Klinik Histologie 

3955/69 

11743/70 

15902/70 

3027/72 

2061/72 

7697/74 3 34 

27541/74 3 63 

19473/74 3 64 

1413/74 3 79 

26105/75 ~ 66 

45 Hypertonie, Retina-Ar terienverschliisse. 
BSR 48 bis 105 mm. Aneurysma perf. der 
Aorta abdom, und Aa.iliacae comm. 

25 Thoraxschmerzen und Haemoptoe seit 1 J.  
BSI~ 39 ram. Aneurysmata perf. und dissec. 
Aorta asc., Bogen und desc. 

67 Akute Dissektion eines seit 8 J.  bestehenden 
Aneurysmas der Aorta abdom, bis zur re. 
Art. iliaca comm. BSR 49 mm. BD 140/80 

69 Aneurysma verum der Aorta abdom, und 
Aa.iliacae comm. Beckenvenenthrombose. 
BD 160/100, BSR 39 ram. Versehliisse 
der Art. brachialis und axillaris li. 

19 Seit 1 J.  Kopfsehmerzen, Visusst5rungen, 
Hypertonie. BD 240 mm. BSR 30 ram. 
Aneurysma verum und Aortenstenose 
der Aorta abd. 

Stenose der Aorta abdom. BSR 15 mm. 

Seit 3 J .  Hypertonie. BS• 45 mm. 
Aneurysma dissec. Aortenbogen 

Perf. bei Aneurysma verum der Aorta abdom. 
und Aa.iliacae. BSR 30 mm 

1962 Arteriitis temporalis, geheilt nach 
Arteriektomie. Seit 1 J .  Aneurysma der 
Aorta abdom, mit  Perf. BSR 63 mm 

Bauchaortenaneurysma mit  Perf. Notfall. 
BSI~ ? Aortenwand massiv verdickt aber 
keine retroperitoneale Fibrose, Ureter frei 

vorwiegend granulomat6se 
Aortitis 

vorwiegend diffus-entzfind- 
liche produktive Aortitis 

I) iffus-entzfindliche 
produktive Aortitis 

vorwiegend granulomatSse 
Aortitis 

vorwiegend granulomatSse 
Aortitis 

vorwiegend fibrSses End- 
stadium einer Aortitis 

vorwiegend diffus-entztindliche 
produktive Aortitis 

Granulomat6se Aortitis 

GranulomatSse Aortitis mit  
tuberkuloiden Granulomen 

GranulomatSse Aortitis mit  
tuberkuloiden Granulomen 
und zentraler Nekrose 

Tabelle 2 .5  F~ille mi t  unspezifischer Mesaortitis 

Hist.-Nr. Geschl. Alter Klinik Histologie 

27265/72 ~ 45 Perf. Aneurysma der Aorta abdom. BSR 
43 mm. Essentielle Hypertonie seit 20 J. ,  
Koronarsklerose, Hyperlipid~mie 

69 Perf. Aneurysma der Aorta abdom, und 
Beekenstammgefi~Be mit  Fistel in die 
V. tara .  Hypertonie seit 1 J .  BSR 8 mm 

76 2 mal perf. Aneurysmata der Aorta abdom. 
und der Art.iliaca comm. BSR 20 mm 

~' 63 Aneurysmata vera der Aorta abdom, und 
der Aa.iliacae comm., li. Art. iliaca int. und 
li. Art. fern. sup. BSI~ 7 ram. General. 
Arterioskl. 

53 Aneurysma dissec, der Aorta abdom. 
Hypertonie seit 2 J.  BSR 16 mm 

3753/73 

6947/73 
14273/74 

16364/70 

20017/70 

Unspezif. Mesaortitis ohne 
Adventitia-Verbreiterung 

Unspezif. Mesaortitis ohne 
Adventitia-Verbreiterung 

Unspezif. Mesaortitis ohne 
Adventitia-Verbreiterung 

UnspeziI. Mesaortitis ohne 
Adventitia-Verbreiterung 

Unspezif. Mesaortitis ohne 
Adventitia-Verbreiterung 

4 Virchows Arch. A Path. Anat. and I-Iistol. 
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Abb. 1. Unspezifische Aorto-Arteriitis, granulomat6ser Typ. Reehts die fibr6s verbreiterte 
Intima. Media und Adventitia sind entztindlieh ver~ndert, die Media enth~lt Gra.nulome. 

die Adventitia ist stark verbreitert. Nr. 26 105/75, 66 j. Mann, 30 • 

Klinische Be/unde 
Die klinischen Befunde waren spgrlich, da die meisten Patienten als Notfglle 

wegen Aortenaneurysma mit Komplikationen eingeliefert und sofort operiert 
wurden. Immerhin war den Krankengeschichten zu entnehmen, dab bei 9 Fgllen 
bereits seit einiger Zeit eine stark erh6hte Blutsenkungsgeschwindigkeit (BSR) 
yon durchschnittlich 40 mm in der ersten Stunde bestanden hatte. Nur Fall 6 
ohne Aneurysma sondern lediglich mit Stenose glteren Datums der Aorta abdomi- 
nalis aufgrund eines Narbenstadiums wies nur eine leicht erhShte BSR yon 
15 mm auf. Bei den meisten F~llen hatte schon seit lgngerer Zeit als einzige 
klinische Erscheinung eine Hypertonie bestanden. 

Verlau/ 
Eine autoptische Nachkontrolle konnte in keinem Fall vorgenommen werden. 

S/tmtlichen P~tienten ging es nach der gef/~13chirurgischen Behandlung gut. 
Keincr der F/~lle mulRe innerh~lb der z.T. allerdings kurzen Nachbeobachtungs- 
zeit erneut hospitalisiert werden und keiner der Patienten ist unseres Wissens 
inzwischen verstorben. 

Her]cun]tsort der Patienten 
6 Patienten waren Schweizer (im Lande lebend), 2 waren Griechen (in 

Griechenland lebend), die eine der beiden weiblichen Patienten war eine It~lie- 
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Abb. 2. Unspezifisehe Aorto-Arteriitis, diffus-entziindlieh-produktiver Typ. Reehts die Intima 
mit sekund~rer Arteriosklerose. In der Media und in der verbreiterten Adventitia dilatierte 
vasa vasorum und diffus verteilte Lymphoeyten und Plasmazellen. Nr. 15 992/70, 67 j. 

Mann, 30 • 

nerin, die andere eine eingeborene Angolesin, beide in ihrenl I terkunftsland 
leben& 

Histologische Be[unde (Abb. 1--8) 

Betroffen war in allen F/~llen die Aorta. Da es sieh in allen FAllen um Opera- 
tionspr/~parate handelte, konnte die Frage naeh Beteiligung yon Aorten/~sten 
nieht beurteilt werden. Bei einigen F/illen (siehe Tabelle 1) bestanden kliniseh 
Verdaehtsmomente fiir die Beteiligung yon Aorten/isten bzw. kleiner Arterien. 

tIistologiseh fanden sieh bei s/imtliehen 10 F/s die folgenden Ver/~nderungen: 
Die Intima zeigte eine mehr oder weniger ausgepr/igte Fibrose ohne entziind- 

liehe Infiltration. Bei 6 F/~llen fanden sieh wahrseheinlieh sekund/s eingelagerte 
Cholesterinkristalle oder Verkalkungen. Der In t ima aufgelagert waren /iltere 
unorganisierte Thromben aus homogenisiertem Fibrin ohne bindegewebige Orga- 
nisation. Media und Adventitia waren nieht voneinander unterseheidbar; beide 
zeigten eine massive Fibrose, die Adventitia war yon dem paraaortalen Fett-  
gewebe unseharf abgetrennt und wuehs z.T. weit und unregelm/~13ig in das 
letztere ein. Das fibr6se, z.T. hyaline kollagene Bindegewebe der Media und 
Adventitia enthielt vermehrt  vasa vasorum. Die letzteren zeigten teils Hyper-  
trophie der glatten Muskulatur, teils Intimafibrose, vereinzelt aueh entziindliehe 
Infiltration der Wandung und Thrombosierung. 
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Abb. 3. LymphoplasmocytS~res Infiltrat in der Media. Nr. 15 992/70 67 j. Mann, 300 • 

Abb. 4. Unspezifische Aorto-Arteriitis, granulomat6ser Typ. Granulom ohne zentrMe Nekrose. 
Nr. 26 105/75, 66 j. ~{ann, 125 • 
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Abb. 5. Granulom mit zentraler Nekrose und palisadenartig angeordneten epitheloiden 
Zellen. Nr. 26 105/75, 66 ]. Mann, 80 • 

Die elastischen Fasern waren total oder streekenweise zerst6rt. Bei 6 F~tllen 
Ianden sich Granulome in der Media und Adventitia. Diese bestanden in 4 F&llen 
aus Histiocyten, Plasmazellen und Lymphoeyten ohne zentrale Nekrose und ohne 
Riesenzellen; in 2 F~llen zeigten sie einen tuberkuloiden Aspekt mit zentraler 
Koagulationsnekrose, palisadenartig angeordneten Histiocyten und mggig Riesen- 
zellen veto Fremdk6rper-, seltener veto Langhans-Typ. Phagoeytose elastiseher 
Faserpartikel wurde nicht beobachtet. Die Ziehl-Neelsen-F~rbung ergab keinen 
Naehweis yon Tuberkelbazillen. 4 F~lle zeigten keine Granulome, sondern teils 
diffuse, teils fokale Infiltration durch Plasmazellen und Lymphocyten. Bei der 
fokalen Infiltration lagen die Rundzellen meist am ein vas vasorum herum. 
Kleinere fibrinoide Nekroseherde wurden in der Media bei einem Fall beobachtet. 

5 weitere F/~lle (s. Tabelle 2) zeigten histologiseh ebenfalls das Bild einer 
Mesaortitis mit diffusen und/oder fokalen chroniseh-entziindliehen Infiltraten 
in der Media und den medianahen Absehnitten der Adventitia. Bei den Zellen 
handelte es sieh ebenfalls um Lymphoeyten und Plasmazellen, die Mufig herd- 
f6rmig um ein vas vasorum herum angeordnet waren. Bei allen F/~llen waren 
die elastisehen Fasern herdf6rmig oder total zerst6rt. Granulome, Riesenzellen 
und fibrinoide Nekrosen fehlten. Die Int ima wies ebenfalls eine fibr6se Ver~ 
diekung ohne entziindliche Infiltrate auf. Ira Gegensatz zu den ersten 10 F~llen 
war die Adventitia aber nieht verbreitert und wies keine wesentliehe Fibrose 
auf. Die serologische Untersuchung uuf Lues war stets negativ. Die BSR war bei 
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Abb. 6. Granulom mit  zentraler Koagulationsnekrose und  Riesenzellen. Nr. 1413/74, 79 j. 
Mann, 80 • 

Abb. 7. Vas vasorum der Advexltitia mi t  perivaseul/~rer Entzi indung und  thrombotischer  
Obliteration des Lumens. Nr. 26 105/75, 66 j. Mann, 125 • 
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Abb. 8. Granulome im paraaortalen Fettgewebe, FremdkSrper-Riesenzellen mit phagocytierten 
CholesterinkristMlen. Nr. 26 105/75, 66 j. Mann, 200 • 

diesen 5 Fs nieht oder nur geringgradig erhSht. Kliniseh und radiologisch 
fanden sieh Zeiehen einer generalisierten Arteriosklerose. In  allen F/~llen bestanden 
Aneurysmata,  die bei 3 F/illen perforiert und bei einem weiteren Fall disseziert 
waren. 2 der 5 F/~lle wiesen multiple Aneurysmata auf. 

Diskussion der Befunde 

Bezfiglich Alters- und Geschlecht,verteilung vermerken die meisten Autoren 
ein deutliches (~berwiegen der M/~dchen und jungen Frauen (Sen, 1973; Nasu, 
1963; Kinare, 1970; Diaz und Ballesteros, 1963; Ross und McKusick, 1953; 
Isaacson, 1961). Bei den 101 F/illen yon Sen 1973 iiberwiegt das weibliche Ge- 
schlecht um das Dreifache und 48 % der Patienten sind unter 20 Jahre  alt. Auch 
Rather  et al., 1975 fanden doppelt so viele weibliehe Patienten, das Alter lag 
meist unter 40 Jahren. Dagegen sind bei D'Cruz et al. (1970) beide Gesehleehter 
ungef/~hr gleieh h~tufig betroffen und Steiner, Thomas und I-Iutt (1973) sahen bei 
ihren Untersuchungen in Uganda iiberwiegend m~innliche Patienten mit  einem 
Durchschnittsalter yon 51 Jahren. Unsere Befunde stimmen also nut  mit  den- 
jenigen yon Steiuer, Thomas und Hur t  1973 iiberein. 8 M/innern standen nur 
2 Frauen gegeniiber, das Alter variierte yon 19--79 Jahren, lag aber im Durch- 
schnitt  bei 53 Jahren.  

Die A'tiologie der Erkrankung ist unbekannt,  wahrscheinlich multifaktoriell 
(Nasu, 1963; Kinare, 1970; Sen, 1973). Nach Shionoya und Griss 1969 beruht 
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die Entziindung auf einem Autoimmunvorgang. LokaliBatorisch betrafen 8 unserer 
10 F~tlle die Aorta abdominalis und nur 2 den Aortenbogen. Auch im groften 
Material yon Sen 1973 (101 F~lle) fiberwiegt die abdominelle Lokalisation, es 
kSnnen aber alle Aortenabschnitte, auch mehrere zugleich, betroffen sein. Dagegen 
fand Sen 1973 nur bei 26% seiner F/~lle ein Aneurysma. Im Gegensatz dazu 
wiesen 9 unserer 10 Fglle ein Aneurysma verum oder dissecans und nur 1 Fall 
eine alleinige Stenose der Aorta auf. Histologisch entsprechen unsere F/~lle den 
klassisehen Beschreibungen von Nasu (1963),Vinij chaikul und Blackburn (1969) und 
Sen (1973). Die yon Sen 1973 herausgestrichene Bedeutung der starken Adven- 
titiabeteiligung beruht wohl auf der Tatsache, dab groBe Gef/~Be yon auften her 
fiber die vasa vasorum erkranken (Gruber, 1923; Doerr, 1963). Nasu 1963 unter- 
scheidet den granulomatSsen, den diffus-entzfindlich-produktiven und den 
eirrhotischen Typ. Die Granulome bestehen aus Makrophagen, Lymphoeyten 
und Plasmazel]en, sie kSnnen zentral eine Koagulationsnekrose mit Langhans- 
schen Riesenzellen aufweisen. Der diffus-entzfindlich-produktive Typ zeigt lympho- 
plasmocyt/~re, meist perivaskul/~r angeordnete Infiltrate mit nur sp/~rlichen 
Riesenzellen. Der cirrhotische Typ stellt eine narbige Sp/~tver~nderung dar. 
Nach unseren eigenen Befunden kommen diese Ver/~nderungen weitgehend ver- 
mischt vor. Dagegen lassen sieh F/tlle mit tuberkuloiden Granulomen mit oder 
ohne zentrale Koagulationsnekrose yon den fibrigen Formen abtrennen. Riesen- 
zellen waren bei unseren F/~llen meist nur spiirlich vorhanden oder fehlten ganz. 
Nur die F/~lle mit tuberkuloiden Granulomen zeigten vereinzelt giesenzellen yore 
Langhans- oder yore FremdkSrper-Typ (2 F/tlle). 

Di//erentialdiagnostisch zeigen die vorliegenden F/~lle deutlich, daft der Inter- 
pretation morphologisch faBbarer entzfindlicher Gefi~ftprozesse Grenzen gesetzt 
sind. Grunds/~tzlieh sind granu]omatSse und nicht-granulomat6se Entziindungen 
zu unterscheiden. Beispiele granulomat6ser Entztindungen sind neben gewissen 
F/~llen yon UAA die Tuberkulose, die Erkrankungen des rheumatischen Formen- 
kreises und die Polymyalgia rheumatica sive arteriitica. Sie sind manehmal durch 
Erregernachweis, serologische Untersuehungen bzw. aufgrund des klinisehen Be- 
fundes zu unterscheiden. Sehr schwierig dagegen ist die Differentialdiagnose bei 
den nicht-granulomatSsen GefgBentzfindungen. Die Mesaortitis luetica kann 
aufgrund serologischer Tests bewiesen bzw. ausgeschlossen werden. Bakterielle, 
virale oder tropisehe parasitgre Gef/LBentzfindungen kSnnen gelegentlieh dutch 
Erregernachweis erkannt werden. Kollagenosen sind oft auch kliniseh nieht faBbar. 
Aueh unsere 5 F/~lle (Tabelle 2) mit wenig eharakteristisehen Vergnderungen sind 
trotz Zuhilfenahme der klinischen Unterlagen unklar. Es ist mSglieh, dab es sich 
um sekundiir-entzfindliehe resorptive Prozesse im Gefolge eines perforierten oder 
dissezierten Aortenaneurysmas handelt. Eine ausgesprochen starke Adventitia- 
beteiligung, wie sie nach Sen 1973 ffir die UAA typisch sein soll, ist zwar aueh 
bei allen unseren 10 klassischen Fgllen vorhanden, kommt aber auch bei anderen 
Gefi~ftentztindungen (Arteriitis temporalis, Polymyalgia rheumatica) vor. Sie 
ist dadurch zu erkl/iren, daft die Adventitia bei den Erkrankungen grofter Gefs 
prim/~r betroffen wird, da groBe Gef/ige yon auften fiber die vasa vasorum, kleine 
yon innen fiber die Intima erkranken (Gruber, 1923; Doerr, 1963). Schon yon 
Albertini (1938) hat  darauf hingewiesen, daft die Mesaortitis en plaques keines- 
wegs stets dureh eine Lues bedingt ist, sondern z.B. aueh durch einen Herd- 
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infekt verursacht  werden kann.  Auch Beitzke (1928) k o m m t  zum SchluB, da~ die 
luetisehe und die nicht-luetische Aortit is morphologisch nieht abgrenzbar  seien. 
Naeh yon  Albertini 1938 handelt  es sich bei der unspezifischen Mesaortitis um 
die hitmatogene oder lymphogene Ausbrei tung eines entziindlich-inefketiSsn Pro- 
zesses, wobei der Prozel~ yon aul3en nach innen fortschreitet,  zu einer intensiven 
Entz t indung der Adventi t ia ,  dann  zu Befall der Media mit  Capillarwueherung, 
perivasculgren Inf i l t ra ten aus L y m p h o c y t e n  und  Plasmazellen, fibrinoiden 
Nekrosen und ZerstSrung der elastischen Fasern  und zuletzt  zu einer kompen- 
satorischen zellarmen In t imaverd iekung  dutch  diskretes ~bergreifen der produk- 
t iven Entz i indung yon der Media her fiihrt. 

Morphologisch allein kann  die Diagnose nicht  gestellt warden. Die Beurtei lung 
der Operat ionsprgparate  mul~ klinische und  laborteehnische Befunde beriieksich- 
tigen. Auf die Bedeutung der Vorgeschiehte des Falles hat  Doerr (1963) nach- 
driicklieh hingewiesen. Tro tzdem ist die Diagnose hiiufig nur  per exclusionem 
oder gelegent]ieh gar nicht  zu stellen. 

Die UAA ist demnach keine klinisch-patho]ogische Entiti t t .  Der Begriff ist 
eine morphologische und topographische Umschreibung einer chronischen vascu- 
lgren Entz i indung und als solche durehaus berechtigt.  I n  jedem Falle sollten 
aber weitere Abkl/trungen hinsichtlich der Atiologie angestellt werden. 

Die UAA ist in unseren Brei tengraden durehaus nicht  selten. Sie k o m m t  bei 
Mgnnern, auch vorgeri ickten Alters, h/~ufiger vor  als bei jungen Frauen  und  
Mgdchen, dies im Gegensatz zu vielen tropischen Lgndern.  Das Leiden zeigt 
keine starke Progredienz und die Resektion der erkrankten Aortensegmente 
ergibt giinstige Resultate.  
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