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Anamnese und ambulante Diagnostik
Eine 21-jährige Schweizerin indischer Her-
kunft stellte sich mit brennenden Schmerzen 
des linken Fusses und Taubheitsgefühl der 4. 
und 5. Zehe in unserer Notaufnahme vor. Kli-
nisch zeigte sich im Übrigen ein unauffälliger 
Befund, sodass in der Notaufnahme vorerst 
keine weiteren diagnostischen Schritte einge-
leitet, sondern eine ambulante Weiterabklä-
rung empfohlen wurde. Tage später konsul-
tierte sie ihren Hausarzt. Unter dem Eindruck 
neuropathischer Schmerzen wurde ein Thera-
pieversuch mit Pregabalin initiiert und eine 
elektrophysiologische Untersuchung in einer 
neurologischen Facharztpraxis veranlasst, die 
unauffällig ausfiel. Zwei Wochen später stellte 
sich die Patientin aufgrund von zunehmenden 
Sensibilitätsstörungen und invalidisierenden 
Schmerzen in beiden Füssen sowie neu Unter-
schenkelödemen und Hautveränderungen 
(Abb. 1) in einer Notfallstation eines Nachbar-
kantons vor und wurde später zu uns ins Zen-
trumsspital verlegt. Die Eigenanamnese war 
bland: Die Patientin war bisher gesund, arbei-

tete im Schulbereich, reiste innerhalb Europas 
und war ferienhalber zuletzt im Kindesalter in 
Indien. Ab und zu rauchte sie Zigaretten und 
Cannabis.  

Stationäre Diagnostik
Aufgrund des unklaren Krankheitsbildes er-
folgten stationär umfangreiche Abklärungen. 
Im Eintrittslabor zeigte sich ein unauffälliges 
Differentialblutbild bis auf eine leichte Throm-
bozytose (335 G/l), diskret erhöhte Entzün-
dungswerte (CRP 11 mg/l, BSR 22 mm/h), 
normwertige Leber- und Nierenfunktions
parameter und ein blander Urinstatus. Diffe-
rentialdiagnostisch wurde ein Erythema no-
dosum oder eine granulomatöse Erkrankung 
diskutiert. Diesbezüglich unauffällig waren 
Streptolysin-Titer, IL-2 und ACE-Serologie so-
wie der Quantiferon-Test. Auch eine Infek
tionskrankheit mit immunvermittelten sekun-
dären Symptomen wurde in Betracht gezogen. 
Die Labordiagnostik (HIV, Hepatitis B/C, 
Treponema pallidum, Borrelia burgdorferi, 
FSME) inklusive serologischer Autoimmun
diagnostik (RF IgA, IgM, ANA IgG IF<1:80, 
SS-A, SS-B, PR3-ANCA IgG, MPO-ANCA 
IgG, Antiphospholipid-AK, Kryoglobuline 
und Komplement) erbrachte keinen weg
weisenden Befund. Röntgen-Thorax und 
Abdomen-Sonographie waren unauffällig. Die 
Unterschenkelödeme wurden nach Duplex
sonographie als Lymphödem gewertet. Der 
histologische Befund eines Hautstanzzylinders 
wurde als unspezifisch bzw. als eher passend 
zu einer bullösen Arzneimittelreaktion oder 
einer Gerinnungsstörung beurteilt. 
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Kommentar

Die Diagnosestellung verzögerte sich nicht 
zuletzt wegen der initial wenig ausgepräg-
ten klinischen Symptomatik und des 
unauffälligen elektrophysiologischen Be-
funds. Erschwerend kam hinzu, dass sich 
die Patientin in verschiedenen Einrichtun-
gen vorstellte, ohne dass die Befunde zu-
sammengeführt wurden. Erst die Hospita-
lisation im Zentrumsspital ermöglichte es, 
diese zusammenzutragen und interdiszipli-
när zu beurteilen. Vom Symptombeginn 
bis zur koordinierten stationären Diagnos-
tik vergingen so drei Wochen. Finden am-
bulant spezialärztliche Abklärungen unkla-
rer Beschwerdebilder statt, kommt den 
Hausärztinnen und -ärzten die Schlüssel-
funktion in der Koordination des Abklä-
rungsgangs zu [1]. Bei hohem Leidens-
druck und langwierigen ambulanten Ab-
klärungsgängen können sie in der Funktion 
eines Case Managers dazu beitragen, 
dass die Kontinuität der Betreuung ge-
währleistet und das eigenständige Einho-
len von Zweitmeinungen durch die Patien-
tinnen und Patienten unterlassen oder zu-
mindest reduziert wird [2]. In unserem Fall 
war initial eine rein sensible, distal betonte 
Polyneuropathie denkbar. Diese schien bei 
unauffälliger sensibel-orthodromer Elek
troneurographie des N. suralis eher un-
wahrscheinlich.
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Bei blander Medikamentenanamnese und 
normalem Gerinnungslabor schienen die 
Differentialdiagnosen einer bullösen Arz-

Abbildung 1: Originalaufnahmen bei stationä-
rem Eintritt: Bilaterale Unterschenkelödeme 
und girlandenförmiges Exanthem.
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Weiterführende Diagnostik und 
Diagnosestellung
Zunächst wurde eine topische Therapie mit 
Macrogollaurylether und Mometason und 
eine Schmerztherapie (Stufe-1-Analgetika, 
Opiate, Pregabalin) eingeleitet. Im Verlauf 
zeigten sich die Sensibilitätsstörungen nach 

proximal aufsteigend bis in beide Oberschen-
kel, daher erfolgte eine Lumbalpunktion, ein 
MRI Neurocranium/long spine sowie eine 
erneute elektrophysiologische Untersuchung 
zum Ausschluss einer demyelinisierenden 
oder entzündlichen neurologischen Erkran-
kung (DD Guillain-Barré-Syndrom, DD 
Multiple Sklerose). Bei der dritten neurophy-
siologischen Untersuchung ergaben sich erst-
malig Hinweise auf eine axonale Neuropathie 
des Nervus suralis, welcher daraufhin biop-
siert wurde. Histologisch zeigte sich schliess-
lich in der mitbiopsierten Arterie des perineu-
ralen Fettgewebes eine fibrinoide Wandnekrose 
mit perivaskulärem lymphozellulärem Infil
trat, vereinbar mit einer Vaskulitis (Abb. 2). 
Die CT-Angiographie des Abdomens zeigte in 
der digitalen Subtraktionsangiographie Aneu-
rysmata der Nieren- und Viszeralgefässe sowie 
kortikale Niereninfarkte (Abb. 3 und 4). Diese 
Befunde bestätigten die Diagnose einer Poly-
arteriitis nodosa (PAN) mit viszeraler Beteili-
gung, weshalb eine Steroidstosstherapie mit 
60  mg Prednison/Tag eingeleitet wurde. Bei 
unzureichendem Ansprechen der subjektiven 
Symptomatik wurde mit monatlichen Cyclo-
phosphamid-Infusionen begonnen.     

Therapieverlauf
Die neuropathischen Schmerzen hielten sich 
anfänglich trotz hoch dosierter immun
suppressiver Therapie und Analgetika hartnä-
ckig. Gut angesprochen hatte die zusätzliche 
Lokaltherapie mit Capsaicin. Nach 9 Gaben 
Cyclophosphamid und Prednisontherapie er-
folgte die Umstellung auf eine Erhaltungs
therapie mit Azathioprin. Nach mehrmona
tiger Behandlung im rheumatologischen 
Ambulatorium war die Patientin schmerzfrei 
mit lediglich diskreten neurologischen Rest
beschwerden. Erfreulicherweise wurde die 
Therapie mit Azathioprin gut vertragen und 
konnte zwischenzeitlich beendet werden. Im 
Hinblick auf das junge Alter der Patientin er-
folgte während der Cyclophosphamidtherapie 
eine Behandlung mit GnRH-Analoga, um eine 
Ovarialinsuffizienz zu verhindern. Die lange 
Ungewissheit und der Abklärungsmarathon 
hinterliessen psychische Spuren, welche die 
Patientin in einer Gesprächstherapie und mit-
hilfe von Trazodon zu verarbeiten versuchte. 

neimittelreaktion oder einer thromboti-
schen Vaskulopathie unwahrscheinlich. 
Die Borrelien- und FSME-Diagnostik er-
folgte hinsichtlich einer möglichen Derma-
titis atrophicans und Neuroborreliose. 
Bezüglich einer möglichen rheumatologi-
schen Erkrankung wurde eine Vaskulitis 
diskutiert. Die in unserem Fall durchge-
führte Hautbiopsie wurde als unspezifisch 
gewertet und war für die Diagnosestellung 
möglicherweise auch deshalb nicht weg-
weisend, weil kleine und mittlere arterielle 
Gefässe nicht erfasst wurden. Auch ein 
segmentaler Befall könnte falsch negative 
Befunde erklären.

Abbildung 2: Arterie im perineuralen Fettge-
webe des Nervus suralis mit fibrinoider Wand-
nekrose und Lymphozyteninfiltrat mit Durchset-
zung der Gefässwand. Hämatoxylin/Eosin-Fär-
bung (FFPE: formalin-fixed, paraffin-embedded 
tissue).

Tabelle 1: ACR-Klassifikationskrite-
rien. Bei mindestens drei erfüllten 
Kriterien scheint eine PAN sehr 
wahrscheinlich [9].

Typische Veränderungen in der Gewebeprobe

Gewichtsverlust seit Krankheitsbeginn von mehr 
als vier Kilogramm

Livedo reticularis

Hodenschmerzen ohne anderweitig erkennbare 
Ursache 

Myalgie, Schwäche in den Beinen

Mono- oder Polyneuropathie

Diastolischer Blutdruck >90 mmHg

Erhöhung von Harnstoff (>40 mg/dl) oder 
Kreatinin >1,5 mg/dl

Positive Hepatitis-B-Serologie

Pathologisches Angiogramm (Aneurysmen, 
Stenosen der Viszeralarterien)

Abbildung 4: CT-Abdomen mit kortikalen 
Niereninfarkten.

Abbildung 3: Subtraktionsangiographie mit 
kleinen peripheren Nierenarterienaneurysmata.
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Die PAN ist eine seltene, jedoch unbehan-
delt schwerverlaufende Erkrankung mit 
hoher Mortalität. Die Prävalenz wird auf 
1:33 000 geschätzt [3]. Auch wenn die 
Erstmanifestation der Erkrankung vor-
nehmlich im 4. und 5. Lebensjahrzehnt 
auftritt, zeigt unsere Kasuistik, dass eine 
PAN auch bei jüngeren Personen differen-
tialdiagnostisch in Erwägung gezogen 
werden muss. Bei der PAN kann es auf-
grund einer nekrotisierenden Vaskulitis 
kleiner und mittlerer Arterien zu Gewebe-
ischämien kommen. Periphere Nerven, 
Nieren, Haut, Muskeln, Gelenke und Gas
trointestinaltrakt können betroffen sein. 
Die Diagnose einer PAN ist herausfor-
dernd, da betroffene Personen initial oft-
mals unspezifische Beschwerden aufwei-
sen, es keine spezifischen serologischen 
Marker (wie z.B. ANCA) gibt und die Histo-
logie aufgrund des segmentalen Befalls 
falsch negativ ausfallen kann. Die Diagno-
sestellung erfolgt mittels Gewebebiopsie 
oder Arteriographie. Die Kriterien des 
American College of Rheumatology sind 
keine Diagnose-, sondern Klassifikations-
kriterien, können jedoch in der Praxis hilf-
reich sein (Abb. 5, Tab. 1). 
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Konklusion
Rückblickend können wir festhalten, dass in 
diesem langwierigen Abklärungsgang von un-
spezifischen Symptomen bis zur Diagnosestel-
lung einer PAN das kritische Hinterfragen von 
initial normwertigen oder unspezifischen Be-
funden (elektrophysiologische Untersuchung, 
Hautbiopsie) entscheidend war. Unserem 
Ärzteteam kam dabei die anspruchsvolle Auf-
gabe zu, im Zeitalter von Kostendruck und 

smarter medicine die Indikation für eine 
mehrfache Wiederholung der elektrophysio-
logischen Untersuchung bei anhaltenden Be-
schwerden zu stellen, was schliesslich zur Dia-
gnose geführt hat [5–8]. 
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Take-home message 

•	Die PAN ist eine sehr seltene Erkrankung mit 
häufig unspezifischem Beschwerdebild. 

•	Bei der PAN kann es aufgrund einer nekroti-
sierenden Vaskulitis kleiner und mittlerer ar-
terieller Gefässe zu Gewebeischämien kom-
men. Periphere Nerven, Nieren, Haut, Mus-
keln, Gelenke und Gastrointestinaltrakt 
können betroffen sein. 

•	Ein serologischer Marker existiert nicht.
•	Die Diagnosestellung erfolgt mittels Gewe-

bebiopsie oder Angiographie, wobei die mo-
derne CT-/MR-Angiographie die konventio-
nelle Angiographie oft ersetzen kann.

•	Finden ambulant spezialärztliche Abklärun-
gen bei unklaren Beschwerden statt, kommt 
den Hausärztinnen und -ärzten die Schlüs-
selfunktion in der Koordination des Abklä-
rungsgangs zu. 

•	In der Funktion eines Case Managers kön-
nen Sie dazu beitragen, dass die Kontinuität 
in der Betreuung gewährleistet und das 
eigenständige Einholen von Zweitmeinungen 
reduziert wird.

•	Bei unklaren Erkrankungen sollten Hausärz-
tinnen und -ärzte frühzeitig den Kontakt zu 
einem Zentrum für seltene Erkrankungen su-
chen.

•	Augenscheinlich normwertige Befunde soll-
ten, je nach Verlauf, kritisch hinterfragt wer-
den. Situativ kann eine Wiederholung einer 
Abklärung bei anhaltenden Beschwerden 
seine Berechtigung haben.
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Die Therapie der PAN erfolgt je nach 
Schweregrad mit verschiedenen Immun-
suppressiva [4]. Primär wird eine Steroid-
stosstherapie etabliert. Schwere Krank-
heitsverläufe werden mit Cyclophospha-
mid behandelt, worunter eine erhöhte 
Teratogenität bei gebärfähigen Frauen be-
dacht werden sollte. 
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