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Definition - BVD%

Die LV ist eine chronisch rezidivierende Gefalserkrankung bei der es durch
Thrombosierung in der Mikrozirkulation zu einer Minderperfusion und
anschliefenden Ulzeration der Haut kommt. Die Ulzerationen betreffen

ausschliellich die untere Extremitat, insbesondere die Malleolarregion.
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Klinik und Verlauf Iy BVD#@

- Bei Ulzerationen der unteren Extremitat soll das Vorliegen einer LV

differentialdiagnostisch erwogen werden. (EK +1,8)

- Von Ulzerationen durch die LV ist ausschlielRlich die untere Extremitat

betroffen. (EK +1,7)
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Klinik und Verlauf Iy BVD#@

FUr die Diagnosestellung sollten folgende klinische Aspekte beachtet

werden:
o Schmerzhafte, rezidivierdende Ulzerationen (EK +1,9)
o Trias: Livedo racemosa, Ulzerationen, Atrophie blanche (EK +1,9)
o Die LV kommt ganzjahrig vor (EK +1,7)
o Die LV tritt haufiger bei Frauen als bei Mannern auf (EK +1,6)

o Typischerweise geht neuen Ulzerationen ein brennender
Schmerz, der entsprechend auf die betroffene Region

(Manifestationsort) begrenzt ist, voraus. (EK +1,6)
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DiagnOStiSChe Kriterien (mod. Nach Weishaupt, C. et al. 2019)

Ein Score zur sicheren Diagnosestellung ist gegenwartig noch nicht validiert

Hauptkriterien

Nebenkriterien

Ulzeration

(Malleolarregion, FulRrticken, Unterschenkel)

- Angina cutis
(lokalisierte stechende oder brennende

Schmerzen)

- Prothrombotische Parameter
Hdaufig (bei LV):

- Lipoprotein (a) Erhéhung
- Antithrombin Il Erhéhung
- Hyperhomocysteinaemia

Selten (bei LV):

BVDm

.................................................................................... - Faktor V Mutation

- Histologie:
- intraluminale Fibrin-Thrombi

- Prothrombin G20210A Mutation

o _ - Plasminogenaktivator-Inhibitor Defizienz
- subintimale hyaline Ablagerungen

- Protein C und Protein S Defizienz

- keine primar entzdndlichen Veranderungen o
- Komorbiditaten

- endotheliale Proliferation _
(BMI > 25 kg/m?, Hypertonie)

- beide Beine betroffen

Kommission fur die Qualitatssicherung

in der Dermatologie


https://www.google.de/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwiO6a6PtvrgAhWGZVAKHThJCTsQjRx6BAgBEAU&url=https://www.hautgesund-im-beruf.de/jsp_public/cms2/index.jsp?neid%3D194&psig=AOvVaw2x0p54rIOvnXIxCpQRB9GA&ust=1552405161140376

\OLOG’SO&
L] ] f?? &‘Cr,n [ [ 22
Histologie ¥ BVD#%
U‘(l’-?c . u“‘)p

Folgende histologische Kriterien sollten beachtet werden:
- intraluminale Thromben der oberen und mittleren Dermis (EK +2)
- keine primar entzindlichen Veranderungen wie bei Vaskulitiden (EK +1,8)
- subintimale hyaline Ablagerungen (EK +1,6)

- endotheliale Proliferation (EK +0,9)
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- Bei Patienten mit LV wird eine Gerinnungsdiagnostik mit Screening

nach prokoagulatorischen Parametern empfohlen. (EK +1,6)

- Trotz fehlendem Nachweis von prokoagulatorischen Parametern ist

die Diagnose LV moglich. (EK +1,9)
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Die initiale Labordiagnostik sollte folgende Parameter beinhalten:

- Antiphospholipid-Antikorper (EK +1,7)
(Lupus-Antikoagulans, Antikardiolipin-Antikorper, B2-Glykoprotein-1-Antikorper)
- Protein C (EK +1,3)
- Protein S (EK +1,3)
- Homozystein (ntchtern) (EK +1,2)

- Lipoprotein (a) (EK +1,1)
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Therapieem pfeh I u ng (Alle genannten Therapien sind off label fir die LV)

Keine klare Empfehlung

1st line 2nd line . .
aus Sicht der Leitlinen-
Autoren
1. Niedermolekulares - Phenprocoumon/ - NSAR _
-  Glukokortkoide
Heparin Warfarin - Fibrinolytika
2. Rivaroxaban/ DOAK - lloprost - Hyperbare _
"""""""""""""""""" Sauerstofftherapie
- Vitamin B6, B12 und - PUVA
1. Intravenose Folsdure (bei Hyper - Danazol
| - Blutegel
Immunglobuline (IVIG)* | homozysteinamie)

* Trotz guter Wirksamkeit aufgrund der Wirtschaftlichkeit andere 1st line Therapien vorrangig prifen

Kommission fur die Qualitatssicherung

in der Dermatologie


https://www.google.de/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwiO6a6PtvrgAhWGZVAKHThJCTsQjRx6BAgBEAU&url=https://www.hautgesund-im-beruf.de/jsp_public/cms2/index.jsp?neid%3D194&psig=AOvVaw2x0p54rIOvnXIxCpQRB9GA&ust=1552405161140376

Behandlungsalgorithmus bei 1st-line Antikoagulation

BVDm

(Alle genannten Therapien sind off label fir die LV)

Erstdiagnose / Exazerbation:

NMH in volltherapeutischer Dosis

-
Stabiler Befund - abgeheilte
Ulzerationen:
Reduktion auf NMH in
halbtherapeutischer Dosis
-
-

Hohe Gefahr der
Verschlechterung:

Fortfithrung der Therapie oder
Umstellung auf Rivaroxaban

20 mg/Tag

Kommission fur die Qualitatssicherung

Rezidiv:

Steigerung auf NMH in
volltherapeutischer Dosis

Keine Verschlechterung bei
Reduktion:

Auslassversuch

Stabiler Befund: Rivaroxaban
10 mg/Tag oder Auslassversuch
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Niedermolekulares Heparin Uy BVD#

- Einer klinischen Verschlechterung der Wunden geht meist eine Phase mit
zunehmenden Schmerzen voraus, daher soll bereits bei deutlicher Schmerzzunahme
eine Dosissteigerung der Antikoagulation erwogen werden. (EK +1,9)

- Hilfreich zum Monitoring der Schmerzen ist ein Schmerztagebuch. (EK +1,9)

- Die initiale Therapie soll mit niedermolekularem Heparin in volltherapeutischer Dosis
erfolgen (z.B. 1 mg/kgKG s.c. 2 xtagl. bei Enoxaparin (off label)) (EK +1,4)

- Bei stabilem Befund soll eine Dosisreduktion auf die halbtherapeutische Dosis als

Erhaltungstherapie erfolgen (z.B. 1 mg/kgKG s.c. 1 xtagl. bei Enoxaparin (off label)).
(EK +1,3)
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Direkte orale Antikoagulantien (DOAK) 11y BVD@

- Vorteil der DOAKs gegentber der subkutanen Applikation ist die orale Einnahme,
was auch die Compliance/Adharenz verbessert. (EK +2)

- Eine Umstellung der Therapie mit niedermolekularem Heparin auf Rivaroxaban bis
zu 15 mg 2x tagl. ist moglich (off label). (EK + 1,8)

- Anschliefend kann eine Therapie mit Rivaroxaban 20 mg 1xtagl. erfolgen (off label).
(EK +1,9)

- Eine Reduktion auf 10 mg/Tag kann bei stabilem Befund erfolgen (off label).
(EK +1,9)
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Intravenése Immunglobuline (IVIG) 11y BVD@

- Die Indikationsstellung obliegt — unabhangig von den erfolgten Vortherapien — dem
behandelnden Arzt (EK +1,9)

- In therapierefraktaren Fallen soll eine Therapie mit intravendsen Immunglobulinen
erfolgen (off label). (EK +1,6)

- Die Autoren empfehlen eine Dosis von 2g/kg KG, diese Therapie kann auf 2-5 Tage

aufgeteilt werden (off label) (EK +1,6)
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Weitere Therapien

- Eine erganzende oder alleinige Therapie mit lloprost kann in therapierefraktaren
Fallen erwogen werden (off label). (EK +0,1)

- Beiassoziierten Autoimmunerkrankungen sollte der Einsatz von Glukokortikoiden
zur Therapie dieser Autoimmunerkrankung erfolgen. (EK +1)

- Bei Hyperhomozysteinamie sollte zusatzlich eine Therapie mit Vitamin B6, B12 und

Folsaure erfolgen (off label). (EK +1,4)
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Aktualisierung
Die vorliegende Leitlinie hat eine Gultigkeit bis zum 01.01.2025

Beteiligte Experten und Fachgesellschaften
Koordination: Prof. Dr. Tobias Gorge und Dr. Marie-Luise Schiffmann

Name Organisation

Prof. Dr. Joachim Dissemond
PD Dr. habil. Cornelia Erfurt-Berge

Prof. Dr. Tobias Gorge Deutsche Gesellschaft fiir Phlebologie

Prof. Dr. Jurg Hafner Schweizerische Gesellschaft fir Dermatologie und Venerologie
Dr. Babak Alexander ltzlinger-Monshi Osterreichische Gesellschaft fiir Dermatologie und Venerologie
Dr. Hans Wilfried Jungkunz Deutsche Dermatologische Gesellschaft

Prof. Dr. Birgit Kahle Deutsche Dermatologische Gesellschaft

Prof. Dr. Alexander Kreuter Deutsche Dermatologische Gesellschaft

Prof. Dr. Karin Scharffetter-Kochanek

Dr. Stine Lutze

Prof. Dr. med. Oliver Muller Deutsche Gesellschaft fiir Angiologie (DGA)

Prof. Dr. Klemens Rappersberger Osterreichische Gesellschaft fir Dermatologie und Venerologie
Dr. Marie-Luise Schiffmann

Prof. Dr. Stefan W. Schneider

Prof. Dr. Anke Strolin

Prof. Dr. Cord Sunderkotter
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