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Zusammenfassung

Die Arteriitis temporalis ist eine Erkrankung des Alters mit einer
Inzidenz bei den tiber 50-Jahrigen von 6 - 76 /100 000 Einwohner
(Nord-Siid-Gefdlle) und tritt bei Frauen deutlich haufiger auf
(F:M = 3:1). Wir berichten iber eine 81-jahrige Patientin, wel-
che mit heftigen Kopfschmerzen, diffusen oberfldchlichen Nek-
rosen der Kopfhaut, Claudicatio masticatoria und stark reduzier-
tem Allgemeinzustand in unsere Klinik verlegt wurde. Die Histo-
logie der Biopsie eines Temporalarterienastes sicherte die Diag-
nose einer Riesenzellarteriitis. Die Hochdosis-Kortisonbehand-
lung musste aufgrund erheblicher Nebenwirkungen reduziert
werden.

Giant Cell Arteritis

Abstract

Giant cell arteritis is a disease of the elderly with an incidence of
6-76/100000 people above the age of 50 years that affects more
women than men (w:m = 3:1). We report on an 81-year old fe-
male patient who presented with serious headache, superficial
necrosis of the scalp, masticatory claudication in a markedly re-
duced general condition. The histology of a temporal arterial
biopsy confirmed the diagnosis of giant-cell arteritis. High dose
corticosteroids were given but had to be reduced because of se-
vere side effects.

Einfithrung

Die Arteriitis temporalis Horton (M. Horton) ist eine Erkrankung
des Alters und durch einseitige Kopfschmerzen, schmerzemp-
findliche pulslose Temporalarterie, erhdhte Blutsenkungsge-
schwindigkeit und typische Histologie der Arterienbiopsie cha-
rakterisiert. Haufig treten initial jedoch uncharakteristische
Symptome in den Vordergrund und erschweren die Diagnosefin-
dung.

Bei der hier vorgestellten Patientin blieb der M. Horton mehrere
Wochen unerkannt, die Gefahr des Visusverlustes drohte. Die
noch rechtzeitig begonnene Prednisolontherapie fiihrte zur ra-
schen Riickbildung der Symptomatik, brachte aber erhebliche
Nebenwirkungen mit sich.

Fallbericht

Anamnese: Seit zirka drei Wochen traten bei einer 81-jdhrigen
Patientin rechtseitige frontale Kopfschmerzen mit steigender In-
tensitdt auf. Gleichzeitig bemerkte sie eine Beriihrungsempfind-
lichkeit der Kopfhaut sowie Schmerzen beim Kauen und Spre-
chen. Allmdhlich entwickelten sich derbe strangférmige druck-
dolente Rétungen und Schwellungen, zundchst rechts temporal,
dann auch diffus auf der Kopfhaut verteilt. Da anamnestisch ein
Mammakarzinom (1978 rechts, 1996 links) bekannt war, wurde
die Patientin zundchst mit Verdacht auf Hirnmetastasen in die
Innere Klinik eingewiesen. Die dort im Rahmen der umfangrei-
chen Diagnostik entnommene Biopsie eines lividen Areals am
rechten Haaransatz wies histologisch vaskulitische Verdanderun-
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gen auf. Zur weiteren Abklarung wurde die Patientin schlieRlich
in die Hautklinik Dresden-Friedrichstadt verlegt.

Dermatologischer Befund: Temporal rechts imponierte neben
einem derben pulslosen nur wenig gerétetem Strang ein hiihner-
eigrofBes nekrotisches Areal mit R6tung und Schwellung der un-
mittelbaren Umgebung (Abb.1). Weitere kleinere druckdolente
Infiltrate mit oberflichlicher Nekrosezone fanden sich diffus
(auch linksseitig) auf der Kopfhaut (Abb. 2).

Neben den Hautverdnderungen fiel zusatzlich der reduzierte All-
gemeinzustand mit Midigkeit, Abgeschlagenheit und depressi-
ver Verstimmung auf. Zudem gab sie Schmerzen des Kau- und
Sprechapparates an im Sinne einer Claudicatio masticatoria,
eine Visusminderung wurde hingegen verneint.

Diagnostik: Zur Diagnosesicherung wurde in Lokalanalgesie
eine Arterienbiopsie der A. temporalis dextra vorgenommen.

Histopathologischer Befund: Subendotheliale Lumeneinen-
gung eines mittelkalibrigen Arterienastes mit transmuraler Ent-
ziindung aus vorwiegend histiozytdren Zellen und Nachweis ei-
niger bizarr geformter Riesenzellen (Abb. 3).

Augendrztliche Untersuchung: Deutliche Papillenschwellung
rechts im Sinne einer beginnenden ischamischen Optikusneuro-
pathie, noch keine Visuseinschrankung nachweisbar.

Neurologische Untersuchung: Kein neurologisches Defizit.

Laborbefund: Neben einer mikrozytdaren hypochromen Andmie
(Ery 2,93 Tpt/l; Hb 5,2 mmol/l; Hkt. 0,26 1/1) fielen erh6hte Ent-
ziindungsparameter auf (Leukozyten 12,9 Gpt/l; BSG 51 mm;
CrP 91 mg/1). Die antinukledren Antikorper lagen bei 1:320. Die
iibrigen Routinelaborparameter sowie p-ANCA, c-ANCA, Ge-
samtkomplement, C3 und C4 waren unauffallig.

Therapie und Verlauf

Neben einer suffizienten Schmerztherapie und mehrzeitiger lo-
kaler Nekrosenabtragung begannen wir in Absprache mit unse-
ren augendrztlichen Kollegen aufgrund des drohenden Visusver-
lustes mit einer Prednisolon-Hochdosistherapie — entsprechend
1 g/die, zundchst fiir 3 Tage. Darunter war die Symptomatik so-
fort riickldufig. Entsprechend konnte ein Riickgang der Entziin-
dungsparameter laborchemisch nachgewiesen werden. Es traten
jedoch erhebliche Nebenwirkungen nach zwei Behandlungsta-
gen auf: Ausbildung eines Lungenédems sowie peripherer Ode-
me; Auftreten nachtlicher Alptriume. Daraufhin wurde Predni-
solon auf 100 mg reduziert, symptomatisch wurden Furesis und
Zopiclon/Zyprexa eingesetzt.

Die Kortisondosis konnte im weiteren Verlauf aufgrund des an-
haltenden Behandlungserfolges (Kontrolle von BSG und CRP)
schrittweise bis auf eine Erhaltungsdosis von 15 mg/die redu-
ziert werden. Diese Dosierung soll fiir mindestens 1-2 Jahre ver-
abreicht werden, bevor ein Auslassversuch begonnen werden
kann.

Abb.1 Schmerzhafte temporale Nekrosezone mit pulslosem Arte-
rienstrang.

Abb.2 Diffuse
oberflachliche
Nekrosen am
Kapillitium.

Abb.3 Transmurale Entziindung mit Lumeneinengung einer transver-
sal angeschnittenen Temporalarterie. Nachweis histiozytdrer Zellen,
vereinzelt Riesenzellen (HE x 10).
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Tab.1 ACR-Kriterien (1990) zur Klassifizierung der Arteriitis tem-
poralis (gefordert mindestens 3 der 5 Kriterien)

Alter Gber 50 Jahre bei Auftreten der Krankheit

neu auftretende Kopfschmerzen

deutlich erh6hte BSG

klinische Symptomatik der Temporalarterien (Pulslosigkeit, Druckschmerz)
typische Histologie

Diskussion

Die von Jonathan Hutchinson (britischer Pathologe und Chirurg,
1828-1913) erstmals beschriebene Arteriitis temporalis Horton
ist durch einen stadienhaften Verlauf gekennzeichnet und kann
neben den Kklassischen Zeichen (Tab.1) - lokalisierte Kopf-
schmerzen im Schldfenbereich, druckempfindliche A. tempora-
lis, beschleunigte BSG, Alter mindestens 50 Jahre, Sehstérungen
[1] - auch durch unspezifische Symptome - z. B. Kiefer- und Kau-
schmerzen, Schwindel, Abgeschlagenheit, Miidigkeit, Gewichts-
verlust und Fieber - in Erscheinung treten, so dass die Diagnose-
findung sich hdufig als schwierig erweist [2-5]. Aufgrund des
drohenden Visusverlustes ist jedoch eine schnelle Diagnosefin-
dung und sofortige Therapieeinleitung von entscheidender
Bedeutung [6,7]. Deshalb sollte gerade bei dlteren Menschen
mit unspezifischen Allgemeinsymptomen, uncharakteristischen
Kopfschmerzen oder psychischen Verdnderungen an die Arterii-
tis temporalis gedacht und dementsprechend behandelt werden.

Auch in unserem Fall war die Diagnose lange Zeit unklar und
letztendlich durch die Arterienbiopsie, derzeit diagnostischer
Goldstandard, gesichert [2,9]. Die Therapie der 1. Wahl - soforti-
ge hochdosierte Prednisolongabe [6,10,11] - erfolgte in unserem
Fall gerade noch rechtzeitig, da sich bereits klinisch durch eine
deutliche Papillenschwellung der drohende Visusverlust ab-
zeichnete. Die Kortisondosis sollte anfangs im Zweifelsfall lieber
hoher gewdhlt werden, in der Regel beginnt man mit 1 g/kg Kor-
pergewicht. Eine Prednisolondosis von 1 g/die, welche in Abspra-
che mit den augendrztlichen Kollegen verabreicht wurde, ist je-
doch bei drohender Erblindung induziert (nach Leitlinien der
Deutschen Gesellschaft fiir Neurologie 12/2002). Sind bereits
Defektheilungen eingetreten (einseitige Erblindung frisch/alt)
schwanken die Empfehlungen zwischen 100 -500 mg/die.

Neben des sehr guten Ansprechens der Therapie sollte man je-
doch die erheblichen Nebenwirkungen unter der Hochdosisthe-
rapie gerade bei dlteren Patienten nicht unterschdtzen
[10,12,13], weshalb wir diesen Fall gesondert hervorheben
mochten. Nur durch strenge klinische Uberwachung konnten
rechtzeitig Auswirkungen - wie in unserem Fall Lungendédem,
periphere Odeme, psychotische Verinderungen - erkannt und
symptomatisch ohne schwerwiegende Folgen behandelt wer-
den. Wir empfehlen erst bei einer niedrigen Kortisondosis die
Entlassung der Patienten in die hdusliche Umgebung. Zudem
sind prophylaktische MaBnahmen unter der Kortisondauerthe-
rapie, welche mindestens 1-2 Jahre, zum Teil auch lebenslang
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durchgefiihrt werden muss, nicht zu vernachldssigen (Magen-
schutz, Osteoporoseprophylaxe!).

Aufgrund der doch erheblichen toxischen Wirkung des Predniso-
lons wird nach Therapiealternativen gesucht. In kleineren Stu-
dien konnte ein Erfolg von Immunsuppressiva, zum Beispiel
Azathioprin oder Methotrexat, in Kombination mit Kortison be-
obachtet werden, jedoch ohne entscheidenden Vorteil gegen-
iiber einer Prednisolon-Monotherapie [13 - 16]. Einige Patienten
aus Einzelfallberichten konnten von Infliximab oder Etanercept
profitieren [12,17]. Bisher gilt jedoch weiterhin die hochdosierte
Prednisolon-Monotherapie als Mittel der ersten Wahl in der Be-
handlung der Arteriitis temporalis.
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