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Hintergrund

Nachdem 2017 im Swiss Medical Forum eine Ubersicht
Uber Kristallarthropathien publiziert wurde [1], méchten
wir Uiber einen Fall berichten, der das klinisch variable
Bild dieser Erkrankungen nochmals verdeutlicht.

Fallbericht

Anamnese

Die 78-jdhrige Patientin stellte sich bei ihrem Hausarzt
aufgrund von nachtlich akut aufgetretenen, immobili-
sierenden Nacken- und Kopfschmerzen sowie Schiit-
telfrost und Verschlechterung des Allgemeinbefindens
vor. Bei knapp febrilen Temperaturen (aurikulér 38,0 °C),
Nackensteifigkeit und Erhéhung des C-reaktiven Pro-
teins (CRP) wurde die Patientin notfallmissig unter
dem Verdacht einer Meningoenzephalitis auf die Not-
aufnahme des Spitals zugewiesen.

In der personlichen Anamnese erwdhnenswert war
eine seit 1997 bekannte seronegative rheumatoide
Arthritis, die seit tiber zehn Jahren mit Hydroxychlo-
roquin als Basistherapie behandelt wurde. Zudem
bestanden uiberlappend weitere degenerative Gelenk-
verdanderungen an den Fissen (Hallux valgus beid-
seits mit Arthrodese links und Implantation einer
Grosszehengrundgelenkprothese rechts), den Hinden
(mehrere Arthrodesen und Tenosynovektomien der
Fingergelenke), der Wirbelsaule (Spondylodesen lum-
bal und zervikal, mit mehreren Folgeoperationen)
und den grosseren Gelenken (unikondylédre Knie-Teil-
prothesen beidseits, Schulterprothesen bei bilateraler
Omarthrose). Bereits 2009 wurde bei einer Arthro-
skopie eine Chondrokalzinose des rechten Knies be-
schrieben.

Status, Befunde und Diagnose

Auf der Notfallstation prasentierte sich eine febrile
Patientin (38,2 °C) mit am ehesten schmerzbedingter
Nackensteifigkeit und aktiver sowie passiver globaler
Bewegungseinschriankung.
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Labordiagnostisch zeigte sich ein leicht erhéhtes CRP
mit 25 mg/1 (Norm <8 mg/1) sowie eine diskrete Leuko-
penie von 3,8 G/1 (Norm 4,0-10,0 G/1). Nach computer-
tomographischem Ausschluss einer intrazerebralen
Blutung erfolgte eine Lumbalpunktion mit jedoch un-
auffalligem Liquorbefund. Im Verlauf stieg das CRP bis
maximal 186 mg/l an, sodass bei differentialdiagnos-
tisch moglicher Spondylodiszitis eine Magnetreso-
nanztomographie (MRT) der Halswirbelsdule (HWS)
durchgefiihrt wurde (Abb. 1D), die diesen Verdacht aber
nicht bestdtigte. Auch das zwischenzeitlich bestimmte
Procalcitonin war nicht erhoht.

Zielfiihrend war schliesslich ein Computertomogramm
der HWS, das Verkalkungen im Ligamentum transver-
sum atlantis sowie in der Wirbelkorperhinterflache
zeigte (Abb. 1B, Abb. 2). Somit konnte die Diagnose eines
«Crowned dens»-Syndroms (CDS) als seltene Komplika-
tion einer Kalziumpyrophosphat-Ablagerungserkran-
kung («calcium pyrophosphate deposition [CPPD] di-
sease») gestellt werden.

Das Rontgenbild der Hande, das im spateren Verlauf
angefertigt wurde, zeigte fortgeschrittene Bouchard-
Arthrosen, multiple periartikuldre Knochenzysten um
die Metakarpophalangeal(MCP)-Gelenke I-III mit Teil-
destruktion des MCP-III-Gelenks rechts sowie eine
Chondrokalzinose des Discus triangularis. Diese Be-
funde sind gut mit einer CPPD-Erkrankung vereinbar.

Therapie

Bei gutem subjektivem Ansprechen auf nichtsteroi-
dale Antirheumatika ([NSAR], initial 3x 600 mg/Tag
Ibuprofen) und rasch riicklaufigem CRP konnte auf
eine zusatzliche Steroidgabe verzichtet werden. Im Ver-
lauf wurde Ibuprofen auf 3x 400 mg/Tag reduziert.

Verlauf

In der ambulanten Nachkontrolle zehn Tage nach Ent-
lassung waren Kopf- und Nackenschmerzen kaum
mehr vorhanden und die Entztindungszeichen weiter-
hin riicklaufig. Die NSAR konnte im weiteren Verlauf
abgesetzt werden.
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Abbildung 1: Vergleichend die seitliche Aufnahme im konventionellen Rontgenbild (A)
bzw. sagittale CT-Aufnahme (B) mit ebenfalls sichtbarer Verkalkung des Ligamentum
transversum atlantis (Pfeil). In der Dual-Energy-CT (C) lassen sich die Ablagerungen

im Ligament darstellen (Pfeil) und als CPPD («calcium pyrophosphate deposition») typi-
sieren. Vergleichend dazu sind die Ablagerungen im MRT-Bild (D) okkult.

Abbildung 2: CT (Transversalschnitt) mit Verkalkungen
im Ligamentum transversum atlantis (Pfeil).
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Diskussion

Das CDS ist eine seltene Komplikation der CPPD-Er-
krankung, bei der es zu pathologischer Ablagerung
von Kalziumpyrophosphat(CPP)-Kristallen im Atlan-
todentalgelenk und dadurch zu einer Kristallarthritis
kommt.

CPP wird durch Chondrozyten gebildet und in Form
von Kristallen in der perizelluliren Matrix abgelagert.
Durch Freisetzung der Kristalle ins Gelenk wird eine
Entziindungsreaktion initiiert. Zusitzlich haben CPP-
Kristalle auch direkt katabole Effekte auf Chondrozyten
und Synoviozyten. Die Knorpelverkalkungen veran-
dern die mechanischen Eigenschaften des Gelenks, was
sekundar die Gelenkschadigung beschleunigt [2, 3].
Begrifflich sollte eine CPPD-Erkrankung, der Uberbe-
griff fiir das Vorkommen von CPP-Kristallen, von einer
Chondrokalzinose, der radiologisch oder histologisch
nachgewiesenen Kalzifikation im fibrindsen oder hya-
linen Knorpel abgegrenzt werden [3]. CPPD ist die hédu-
figste Ursache fir eine Chondrokalzinose [3]. Solche
Kalzifikationen nehmen mit dem Alter zu und kénnen
konventionell radiologisch bei iiber 15% aller Personen
ab dem 70. und bei tiber 50% ab dem 80. Lebensjahr
nachgewiesen werden, insbesondere bei Frauen [1].
Die genaue Inzidenz des CDS ist unklar, wird aber bei
1,9% der ambulanten Patienten mit Nackenschmerzen
festgestellt [4]. Eine kurzlich verdffentlichte Studie
fand computertomographisch eine Priavalenz von 60%
bei Patienten mit CPPD-Erkrankung [5].

Die Chondrokalzinose ist bei Frauen haufiger [1], das CDS
ist unter den Geschlechtern gleich verteilt [4]. Meist ist
kein eindeutiger Ausloser fiir die Manifestation einer
CPPD-Erkrankung auszumachen. Begiinstigend kénnen
Traumata, degenerative Verdnderungen im Sinne einer
Arthrose oder Infekte sein, zudem gibt es sekundéare For-
men der Chondrokalzinose, die jedoch typischerweise
bei jiingeren Patienten (unter 50 Jahren) auftreten. Ha-
mochromatose, Hyperparathyreoidismus, Hypomagne-
sidmie oder -phosphatdmie kdnnen das Auftreten einer
CPPD-Erkrankung begiinstigen [2].

Die CPPD kann eine Vielzahl von klinischen Auspra-
gungen annehmen. Neben der asymptomatischen
Knorpelverkalkung, einer sekundéren Arthrose, poly-
myalgiformen Beschwerden oder einer symmetri-
schen, chronischen Polyarthritis konnen akute Schiibe
in Form einer Monoarthritis (am héaufigsten Knie,
Handgelenk oder Hénde [3, 6]) oder eben seltener mit
Beteiligung der HWS im Sinne eines CDS auftreten [1].
Am héufigsten tritt die CPPD-Arthropathie als Mono-
oder Oligoarthritis auf (89%), seltener als Polyarthritis
(11%) [3]. Ein akuter Schub kann Wochen bis Monate
anhalten [2].
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Die klassische Trias des CDS sind Nackenschmerzen
(100%), Nackensteifigkeit (98%) und Fieber (80,4%).
Aufgrund der moglichen Ausstrahlung in die Schul-
tern, Okzipital- oder Temporalregion wird auch haufig
eine Meningitis, Spondylodiszitis, Polymyalgia rheu-
matica oder Arteriitis temporalis fehldiagnostiziert.
Als klinisches Unterscheidungsmerkmal kann die
schmerzhafte Nackenrotation (typisch bei CDS) hilf-
reich sein [4].

Beim Vorliegen eines Meningismus sollte stets eine
neurologische Untersuchung und je nach Befundkon-
stellation die weitere Diagnostik erfolgen.

Eine Analyse von 72 publizierten CDS-Fillen zeigte,
dass in 30,5% der initial nicht erkannten Diagnosen
eine Meningitis oder Meningoenzephalitis (fehl-)dia-
gnostiziert wurde [4].

Bei einer akuten Kristallarthropathie peripherer Ge-
lenke ist der mikroskopische Kristallnachweis der diag-
nostische Goldstandard mit einer Sensitivitat von 0,95
und einer Spezifitit von 0,86 [3]. Die Diagnose des CDS
erfolgt mittels Computertomographie, wobei «kronen-
dhnliche» Verkalkungen im Ligamentum transversum
atlantis nachgewiesen werden kénnen [7]. Wahrend die
konventionelle Rontgenuntersuchung beziiglich Chon-
drokalzinose eine geringe Sensitivitét (0,29) und Spezifi-
tat (0,20) aufweist [3], gilt die Computertomographie als
deutlich sensitiver und spezifischer [5, 7]. Fiir periphere
Gelenke ist auch die Sonographie durch erfahrene Un-

Das Wichtigste flr die Praxis

e Das «Crowned dens»-Syndrom ist eine mdgliche Differentialdiagnose bei
Meningismus und eine Sonderform der Kalziumpyrophosphat-Ablage-

rungserkrankung (CPPD-Erkrankung); der Ausschluss einer Meningitis

muss selbstverstandlich bei klinischem Verdacht mittels Lumbalpunktion

erfolgen.

e Die Computertomographie ist fur die Diagnosestellung zentral.
e EinTherapieversuch mit nichtsteroidalen Antirheumatika (oder Colchicin)
ist vor dem Einsatz von Steroiden gerechtfertigt.
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tersucher ein sensitives und spezifisches diagnostisches
Mittel (Sensitivitat 0,87, Spezifitat 0,96) [3, 7].

In Ergdnzung sind das klinische Bild, erhéhte Entziin-
dungszeichen und das Ansprechen auf eine anti-
inflammatorische Therapie wichtig [8]. Vor allem bei
jungeren Patienten muss eine sekundare Form ausge-
schlossen werden [1].

Bei der Therapie der primaren CPPD-Erkrankung ste-
hen NSAR, intraartikuldre Steroide oder Colchicin (z.B.
0,5 mg 3-4x/Tag) im Vordergrund, zudem konnen
Kilte, Ruhigstellung und bei fehlendem Ansprechen
auch systemische Steroide Linderung bringen [1, 6].
Der Einsatz sowohl von NSAR als auch von Colchicin
wird durch mogliche Nebenwirkungen und Vorerkran-
kungen (z.B. bei alteren Patienten mit Niereninsuffizi-
enz) begrenzt [6]. Beirezidivierenden Schiiben werden
niedrig dosierte NSAR, Colchicin (z.B. 0,5 mg 1-2x/Tag),
Hydroxychloroquin und Methotrexat als Basisthera-
pie sowie erginzend eine Magnesiumsupplementa-
tion diskutiert [1, 6, 8]. Die Therapieempfehlungen ba-
sieren zumindest zum Teil auf Expertenmeinungen
und Extrapolation von Studienresultaten zur Gicht-
therapie. Ziel der Therapie ist daher insbesondere eine
Symptomkontrolle und Privention eines erneuten
Schubes [6].

In unserem Fall konnte somit bei Nackensteifigkeit,
febrilen Temperaturen und ausgepragter systemischer
Entziindungsreaktion computertomographisch die
Diagnose eines «Crowned dens»-Syndroms gestellt
und mit NSAR erfolgreich behandelt werden. Retro-
spektiv muss die Diagnose der seronegativen rheuma-
toiden Arthritis kritisch hinterfragt werden. Eine poly-
artikulare CPPD-Erkrankung kénnte sowohl das CDS
als auch die polyartikuldren Beschwerden erkldren.
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