
Julia Pieles1; Laura Busse1; Prof. Dr. Natalija Novak 1

Entwicklung eines erworbenen Angioödems mit 

C1-Esterase-Inhibitormangel bei bestehendem 

Marginalzonenlymphom

1 Klinik und Poliklinik für Dermatologie und Allergologie, Zentrum für 
Hauterkrankungen, Universitätsklinikum Bonn

Diskussion
Vor dem Hintergrund der klinischen Präsentation und zeitlichen Korrelation lässt sich in diesem Fall die Diagnose eines erworbenen Angioödems im

Rahmen einer lymphoproliferativen Erkrankung vermuten. In vielen Fällen kommt es zum Erstauftreten des Angioödems noch vor der Diagnosestellung

der lymphoproliferativen Erkrankung [4].

Verantwortliche Mechanismen sind bisher nicht vollends zu erklären und eignen sich als Gegenstand weiterer Forschung. Autoimmune Antikörper, die

sich gegen den C1-Inhibitor richten, wurden in der Literatur bereits beschrieben. Sie binden an Epitope des C1-Esterase-Inhibitors und bewirken eine

Inaktivierung bzw. einen gesteigerten Abbau. Letztlich besteht ein Überschuss des Bradykinins und es kommt zur Entstehung oben beschriebener

Ödeme. [5], [6]

Leitliniengerecht wurde der Patient aus dem Fallbeispiel mit einer Notfallmedikation bestehend aus einem Bradikininrezeptor-Antagonisten (Icatibant)

zur Selbstinjektion ausgestattet. Seit der Erstvorstellung zeigte er sich beschwerdefrei.

Anhand dieser Kasuistik wird deutlich, dass Patienten mit C1-Inhibitormangel und fehlender genetischer Komponente für hereditäre Angioödeme von

einer Umfelddiagnostik in Bezug auf eine lymphoproliferative Erkrankung profitieren können.

Hintergrund
Bei Angioödemen kommt es zur Schwellung der Kutis und Subkutis. Manifestationsorgane Haut, Gastrointestinaltrakt, Zunge, Larynx und Pharynx sowie

andere Weichteilorgane [1].

Kommt es zeitgleich nicht zur Ausprägung einer Urtikaria, muss ein erworbenes oder hereditäres Angioödem bedacht werden. Das hereditäre

Angioödem resultiert bei der Mehrzahl der Patienten aus einer Mutation im C1-Inhibitor-Gen. [2]

Erworbene Angioödeme mit gesichertem C1-Inhibitor-Mangel (laborchemisch: Konzentration des C1-Esterase-Inhibitors < 50% der Norm; Aktivität des

C1-Esterase-Inhibitors < 50%, Reduktion des C4-Komplementes) können im Rahmen lymphoproliferativer oder autoimmuner Erkrankungen auftreten.

[3].

Anamnese
Die Vorstellung des 77-jährigen Patienten erfolgte aufgrund unklarer facialer Angioödeme. Betroffen waren während der Episoden stets Augen, Zunge

und Lippen. Zur Dyspnoe oder der Ausprägung einer Urtikaria sei es nie gekommen. Zum Zeitpunkt der Vorstellung werden vier zurückliegende

Episoden angegeben (erstmalig im April 2022). Das Ansprechen auf die Behandlung mit intravenösen Glukokortikoiden und Antihistaminika war

unzureichend. Eine selbstständige Regredienz der Symptomatik wurde jeweils nach etwa 12 Stunden verzeichnet.

Eine familiäre Häufung von Angioödemen wurde nicht beschrieben. Im September 2023 wurde ein Marginalzonenlymphom diagnostiziert (Stadium IV

nach Ann Arbour). Dieses wurde zum Zeitpunkt der Vorstellung mit dem Tyrosinkinasehemmer Zanubrutinib therapiert. Zwei der vier beschriebenen

Episoden ereigneten sich unter dieser Therapie.

Diagnostik
❖ C1-Esterase-Inhibitor: Aktivität < 10% (Norm: 70%-130%)

❖ C1-Esterase-Inhibitor: quantitativ < 2,4 mg/dl (Norm: 18-32 mg/dl)

❖ Komplement C4: < 8 mg/dl (Norm: 10-40 mg/dl)
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