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Eine seltene, leicht zu Ubersehende Diagnose

Kopfweh, Abdominalschmerzen
und hohe Entzundungszeichen

Dr. med. Magdalena Chorazka? Dr. med Franziska Grunewald®, Dr. med. Matthias Koéhler?

Spital Thurgau AG, Kantonsspital Minsterlingen: 2 Klinik fir Innere Medizin; ° Institut fir Pathologie

A N

Magdalena Chorazka

Fallbericht

Eine 81-jahrige Patientin wurde aufgrund einer hyper-
tensiven Entgleisung vom Hausarzt auf die Notfallsta-
tion eingewiesen. Die Patientin klagte tiber seit Tagen
bestehende diffuse Bauchschmerzen und einmaliges
Erbrechen. Eine arterielle Hypertonie wurde seit zwei
Jahren mit Lisinopril und Isradipin behandelt. Wegen ei-
ner Polymyalgia rheumatica nahm sie tdglich 5 mg
Prednisolon ein.

Bei Eintritt prasentierte sich eine riistige Patientin in
gutem Allgemeinzustand, mit einem Blutdruck von
200/100 mm Hg, einem Puls von 72/min und einer
Temperatur von 36,7 °C. Die Untersuchung des Abdo-
mens ergab rege Darmgerdusche tiber allen Quadran-
ten ohne Druckdolenz, Abwehrspannung oder Resi-
stenzen.

Frage 1: Unter Kortikosteroiden ist die klinische Beurteilung
eines akuten Abdomens ...

a) wegen Akzentuierung der Symptome einfach.
b) fastimmer unergiebig, auf Auskultation und Palpation kann
verzichtet werden.
c) oft schwieriger, da Schmerzen maskiert werden.
d) meist von hochgestellten Darmgerduschen begleitet.
e) bei Palpation dusserst schmerzhaft.
Patientinnen und Patienten unter einer Kortikoidthe-
rapie entwickeln entweder wegen ihrer Grundkrank-
heit oder wegen der Immunsuppression relativ haufig
abdominale Pathologien. Kortikosteroide machen die
klinische Untersuchung des Abdomens schwierig. Pe-
ritonismus, Druck- und Loslassschmerz sowie hochge-
stellte Darmgerdusche fehlen oft. Bildgebende Unter-
suchungen des Abdomens miissen daher mit
grossziigiger Indikation gestellt werden.
Im Labor lag ein stark erhohtes C-reaktives Protein
(CRP) von 281 mg/1 mit einer Neutrophilie von 21,8 G/1
und Thrombozytose von 421 G/1 vor. Sonographisch
fanden sich Zeichen einer Enteritis. Das Thoraxront-
gen zeigte ein normal grosses Herz, keine Lungeninfil-
trate und keine freie Luft unter den Zwerchfellen. Im
Computertomogramm (CT) des Abdomens fielen
wandverdickte Kolon- und Diinndarmschlingen auf.
Die Abdominalgefdsse waren nicht stenosiert.
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Frage 2: Verdickte Dinndarmschlingen in der Sonographie-
und CT-Untersuchung sind charakteristisch bei ...

a) Darmischdmie.

b) Hungerdarm.

c) Pseudomembrandser Klitis (Clostridioides difficile).
d) Colitis ulcerosa.

e) Ogilvie-Syndrom.

Bei einer Darmischdamie schwellen die Intestinal-
wande an. Dabei sind stets die Mesenterialgefisse im
CT zu beachten (Arteria mesenterica superior, inferior
und Truncus coeliacus), die gelegentlich relevante,
meist arteriosklerotische Stenosen erkennen lassen.
Beim Hungerdarm ist der Darm kollabiert und die
Wiénde sind diinn. Bei der Clostridioides-difficile-Kolitis
und Colitis ulcerosa sind in erster Linie die Dickdarm-
winde, nicht aber die Diinndarmwénde verdickt. Bei
Ogilvie-Syndrom sind die Dirme weit, die Wande aber
nicht verdickt.

Der Blutdruck der Patientin liess sich mit Amlodipin
rasch senken. Die Abdominalschmerzen waren ver-
schwunden. Neu klagte die Patientin iiber starke Kopf-
schmerzen sowie Doppelbilder und Schwindel. Kli-
nisch fand sich eine inkomplette Abduzensparese
links.

Frage 3: Kopfschmerzen mit Doppelbildern kommen nicht
vor bei ...

a) Migraine accompangée.

b) Subarachnoidalblutung.

c) Sinusvenenthrombose.

d) Vertebralisdissektion.

e) Spannungskopfschmerzen.

Alle vier erstgenannten — Migraine accompangée, Sub-
arachnoidalblutung, Sinusvenenthrombose und Ver-
tebralisdissektion — gehen typischerweise mit Kopf-
schmerzen einher und kénnen mit Doppelbildern
assoziiert sein. Spannungskopfschmerzen verursa-
chen typischerweise keine neurologischen Ausfille.

Das Abdomen der Patientin prasentierte sich in der kli-
nischen Untersuchung unauffillig. Im Labor stieg die
Leukozytose auf 41,9 G/1 (Neutrophilie 39,2 G/1). und
das CRP auf 306 mg/l an. Am vierten Hospitalisations-
tag erbrach die Patientin schwallartig kaffeesatzahnli-
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chen Inhalt. Sie klagte erneut Uber stirkste Abdomi-
nalschmerzen. Der Allgemeinzustand verschlechterte
sich rapide und die Patientin verstarb innerhalb weni-
ger Stunden.

Frage 4: Welche Diagnose muss erwogen werden bei
Patientinnen und Patienten mit Abdominalschmerzen,
Kopfschmerzen, Doppelbildern sowie hohen Entziindungs-
zeichen bei vorbekannter Polymyalgia rheumatica?

a) Migraine accompangée

b) Subarachnoidalblutung

c) Aortendissektion

d) Riesenzellarteritis

e) ANCA-assoziierte Vaskulitis

Eine Migrédne geht oft nebst Kopfschmerzen und Dop-
pelbildern mit vegetativen Abdominalsymptomen
einher, doch Entziindungszeichen fehlen. Eine Sub-
arachnoidalblutung erklart weder die Abdominalbe-
schwerden noch die hohen Entzlindungszeichen. Eine
Aortendissektion ist tatsdchlich eine wichtige Diffe-
rentialdiagnose fir den Symptomenkomplex, die
auch durch Entziindungskonstellation im Labor be-
gleitet sein und sich mit atypischen Beschwerden
ohne charakteristische Thoraxschmerzen manifestie-
ren kann.

Grundsitzlich kommt auch eine ANCA-Vaskulitis oder
eine Polyarteritis nodosa infrage. Die Bestimmung der
ANCA (antineutrophile zytoplasmatische Antikdrper)

Abbildung 1: Arteria temporalis im Querschnitt, Himatoxylin-Eosin-Farbung: Zur Dar-
stellung kommt die thrombosierte Arteria temporalis (Pfeilkopf) mit einem transmura-
len und perivaskuldren granulomatdsen Entziindungsinfiltrat. Inlays (a + b): Zusatzlich
an mehreren Stellen Nachweis von Riesenzellen in Vergrésserung 10x (a), und Vergros-
serung 40x (b).
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durch einen Rheumatologen drei Monate vor Spital-
eintritt war negativ ausgefallen, was eine ANCA-
assoziierte Vaskulitis allerdings nicht ausschliesst. Die
Diagnose, die uns klinisch am wahrscheinlichsten
schien, war eine Riesenzellarteriitis, da eine Polymyal-
gia rheumatica vorbestand. Die Riesenzellarteriitis
kann nicht nur gréssere kranielle, sondern auch abdo-
minale Gefdsse befallen.

Die Autopsie bestatigte die Diagnose mit einer floriden
Riesenzellarteriitis der extrakraniellen sowie der me-
senterialen Arterien (Abb. 1 und 2). Sowohl in der Arte-
ria temporalis als auch der Arteria mesenterica supe-
rior fanden sich die typischen histologischen Befunde
mit Zerstorung der elastischen Membran, fibrinoider
Nekrose der Arterienwand, granulomatoéser Entziin-
dungsreaktion und Riesenzellen. Der Befall der Mesen-
tialarterie hatte zu einer 95 cm langen Diinndarmnek-
rose mit Pneumatosis intestinalis und Peritonitis
gefiihrt.

Diskussion

Die Riesenzellarteriitis ist eine chronische, idiopathi-
sche Vaskulitis der mittelgrossen und grossen Arte-
rien, die sich klinisch unterschiedlich manifestieren
kann, abhdngig davon, welche Gefisse betroffen sind
[1]. Es handelt sich um eine systemisch-entziindliche
Erkrankung bei tiber 50-jahrigen Patientinnen und Pa-
tienten, die mit einer Polymyalgia rheumatica tiberlap-
pen kann. Wie sich bei unserer Patientin eindriicklich
zeigt, kann sich sogar unter der Steroidtherapie eine
Riesenzellarteriitis entwickeln. Offenbar geniigt die
fiir Polymyalgia rheumatica tibliche (niedrige) Korti-
kosteroiddosis nicht, um dies zu verhindern.

Klassisch und am héufigsten ist der Befall der grossen
supraaortalen Gefdsse wie Arteria carotis externa oder
Arteria vertebralis sowie deren Verzweigungen (70-
80%), die Kopfschmerzen, Nackenschmerzen und neu-
rologische Ausfélle verursachen. Histologisch liegt
eine segmentale granulomatdse Entztindung der Arte-
rienwand mit Riesenzellen vor, die das Lumen oblite-
rieren kann (Abb. 1). Seltener und deshalb wenig be-
kannt ist der Befall der Abdominalgefdsse (Abb. 2), der
bei unserer Patientin zum tddlichen Mesenterial-
infarkt gefiihrt hat. In der Literatur liegen einzelne
Fallberichte vor, grossere Serien fehlen. Die Grossge-
fass-Vaskulitis kann sowohl isoliert die Abdominalar-
terien betreffen, aber auch kombiniert mit kranialem
Befall auftreten. Die meisten Patientinnen und Patien-
ten mit abdomineller Riesenzellarteriitis prasentieren
sich mit klinischen Zeichen eines akuten Abdomens
und werden operiert, weswegen diese Differenzialdia-
gnose wichtig fiir Chirurginnen und Chirurgen wer-
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Abbildung 2: Mesenterialarterie im Querschnitt, Hdmatoxylin-Eosin-Farbung: Zur Dar-
stellung kommt eine thrombosierte Arterie (Pfeilkopf) im mesenterialen Fettgewebe mit
einem transmuralen Entziindungsinfiltrat und fibrinoider Wandnekrose. Inlay (a): In der
Elastika-van-Gieson-Farbung zeigt sich zudem eine Fragmentation der elastischen Fa-
sern der Gefasswand, Vergrésserung 10x.
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den kann [2]. Selten prasentiert sich die abdominelle
Riesenzellarteriitis mit einem Ileus. Die Diagnose wird
wegen atypischer Klinik oft verzogert gestellt und die
Verlaufe sind dadurch frustran [3]. Die ausgeprigte
Neutrophilie unserer Patientin muss retrospektiv mit
der progredienten Darmnekrose erkldrt werden, da die
Neutrophilie bei einer Riesenzellarteriitis nicht ty-
pisch ist. Steroidinduzierte Leukozytosen sind meist
nur moderat.

Auch bei einer abdominalen Riesenzellarteriitis be-
steht gemaiss neusten Empfehlungen der «European
League Against Rheumatism» (EULAR) die addquate

Antworten:

Frage 1: c. Frage 2: a. Frage 3: e. Frage 4: d.
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Therapie aus einem raschen Beginn mit Kortikosteroi-
den mit einer initialen Tagesdosis von 40—-60 mg Pred-
nison oder Prednisolon [4]. Ob diese Massnahme den
Krankheitsverlauf in unserem Fall beeinflusst hatte,
bleibt offen. Das Therapieansprechen wird anhand der
klinischen Symptomatik und der Inflammationspara-
meter (Blutsenkungsgeschwindigkeit, CRP) beurteilt.
Um bei Patientinnen und Patienten mit Sehstérungen
einen Visusverlust zu verhindern, werden viel hohere
Dosierungen mit intravenésem Methylprednisolon
(0,5-1g/Tag fiir drei bis fiinf Tage) empfohlen [4].
Grundsatzlich sollte die Kortikoiddosis erst bei klini-
scher Remission reduziert werden. Sie wird dabei in
kleinen Schritten (5-10 mg) Giber Monate verkleinert.
Von einem Auslassversuch vor zwei Jahren wird abge-
raten [4]. Rezidive sind wahrend der Dosisreduktion
sehr hdufig und bedingen eine Wiedererhohung der
Steroide. Als Glukokortikoid sparende Alternativen
stehen Methotrexat und Azathioprin zur Verfiigung.
Vielversprechender ist aber die Therapieoption mit To-
cilizumab (Interleukin-6-Rezeptor-Antagonist), die
sich weltweit zu etablieren scheint. Aktuell werden
JAK-(Januskinase-)Inhibitoren sowie modifizierte Kor-
tisonpraparate (z.B. selektive Glukokortikoid-Rezep-
tor-Modulatoren [SEGRM]) als weitere Therapieoptio-
nen getestet.
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