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Zusammenfassung

Die Riesenzellarteriitis (Arteriitis temporalis) ist die haufigste Form einer systemi-
schen Vaskulitis bei alteren Patienten. Unbehandelt droht eine ein- oder beidseitige
Erblindung. Die wichtigsten klinischen Symptome und Zeichen sind: Kopfschmerzen,
Kauschmerzen, Geschlecht, Fieber, Gewichtsabnahme, Polymyalgia rheumatica,
anteriore ischamische Optikusneuropathie (AION), Zentralarterienverschluss, er-
hohtes CRP, erhohtes Fibrinogen und erhdhte Blutsenkungsgeschwindigkeit. Ein
Vergleich zwischen Patienten mit positivem und negativem Biopsieergebnis ergab
nur fir das weibliche Geschlecht, die Angabe von Kauschmerzen und das Vorliegen
einer AION ein deutlich haufigeres Auftreten bei Patienten mit positivem Biopsieer-
gebnis. Da eine Unterscheidung durch klinische oder Laborparameter unsicher ist,
sollte bei jeglichem Verdacht auf eine Arteriitis temporalis eine Biopsie erfolgen.

Summary

Giant cell arteritis ist the most common form of systemic vasculitis in the elderly.
Untreated visual lost in one or both eyes is imminent. The most important clinical
signs and symptoms are headache, pain with chewing, gender, fever, loss of weight,
polymyalgia rheumatica, AION, central retinal artery occlusion, elevated CRP, ele-
vated fibrinogen, and elevated erythrocyte sedimentation rate. A comparison of pa-
tients with positive and negative result of temporal artery biopsy revealed only a
marked difference concerning female gender, headache, and AION in biopsy-proven
giant cell arteritis. Thus, if giant cell arteritis is suspected, biopsy of the superficial
temporal artery should be performed.

Einleitung

Die Riesenzellarteriitis (RZA) ist eine chronisch verlaufende, systemische Erkran-
kung mit Befall der grossen und mittelgrossen Gefasse sowie der Ziliararterien.

Sir Jonathan Hutchinson (1828-1913) gebuhrt der Verdienst die Entzindung der Ar-
teria temporalis erstmalig bei einem alteren Patienten beschrieben zu haben. Bayard
T. Horton hat dann das Krankheitsbild mit den histologischen Veranderungen cha-
rakterisiert. Die Inzidenz der RZA wird mit 0,5 bis 23,3 Fallen pro 100.000 Einwohner
bei Uber 50jahrigen Personen angegeben. Die Erkrankung betrifft weit haufiger weib-
liche Patienten. Es gibt geographische Unterschiede. In Landern mit warmerem
Klima wird eine Arteriitis temporalis seltener beobachtet. Die RZA tritt gehauft mit
einer Polymyalgia rheumatica auf. Fir den Augenarzt bedeutet die RZA als Ursache
einer irreversiblen Erblindung einen Notfall.

Bei einer RZA treten aber nicht nur Entziindungen der Arterien im Kopfbereich (Arte-
riitis cranialis) mit dramatischen Folgen, wie beispielsweise einer einseitigen oder
beidseitigen Erblindung auf, sondern sie kann auch mit einer generalisierten Arteriitis



vergesellschaftet sein. Ein entzindlicher Befall der Koronararterien oder der Aorta ist
lebensbedrohlich.

Atiologie

Der Ausloser der Arteriitis temporalis ist bis zum heutigen Tage nicht bekannt. Eine
Vielzahl von Viren oder Bakterien wurde bislang angeschuldigt. In neuerer Zeit wird
ein Einfluss von Chlamydia pneumoniae auf die Induktion der Erkrankung diskutiert.
Zudem werden genetische Einflisse vermutet. Es gibt eine Haufung des HLA-DR4
bei Patienten mit Arteriitis temporalis. Ausserdem ist die Erkrankung bei nahen Ver-
wandten beobachtet worden. Viele Befunde sprechen fiur eine Autoimmunerkran-
kung.

Klinik

Das klinische Erscheinungsbild der Arteriitis temporalis ist sehr variabel. Klassische
Symptome sind neu aufgetretene Kopfschmerzen, Uberempfindlichkeit der Kopfhaut,
Kauschmerzen, Fieber, allgemeines Krankheitsgefuhl, Gewichtsverlust, Myalgie und
Arthralgie. In Uber 20% der Falle gibt es initial keine oder sehr wenig systemische
Symptome (stille oder okkulte Manifestation) (1).

An der Arteria temporalis lassen sich knotige Verhartungen und ein fehlender oder
verminderter Puls palpieren. Die Region ist druckschmerzhaft bei erhdhter Beruh-
rungsempfindlichkeit.

Polymyalgia rheumatica

Die Polymyalgia rheumatica ist haufig mit der Arteriitis temporalis vergesellschaftet.
Sie ist gekennzeichnet durch bilaterale Schmerzen im Schultergurtel, Fieber, Be-
schleunigung der Blutsenkungsgeschwindigkeit, Morgensteifigkeit, Depression und
Gewichtsabnahme bei Patienten Uber dem 50. Lebensjahr.

Augenbeteiligung

Die haufigste Augenbeteiligung bei einer floriden Arteriitis temporalis ist eine AION
(Abb.1). Deutlich seltener tritt ein Zentralarterienverschluss auf. Selten sind andere
Augenbeteiligungen wie ischamische Retinopathie, posteriore ischamische Optikus-
neuropathie oder Augenmuskelparesen. Eine Augenbeteiligung tritt ,je nach Litera-
turstelle, bei 14% bis 70% der Patienten auf. Selbst unter hochdosierter Steroidthe-
rapie kann die Erkrankung bei zu spatem Therapiebeginn progredient bis hin zur
beidseitigen Erblindung verlaufen.

Diagnosekriterien
Das American College of Rheumatology hat sich auf diagnostische Kriterien fur die

Arteriitis temporalis geeinigt (2). Sie gelten im engeren Sinn nur fur Studien, haben
aber auch Eingang in die klinische Routine gefunden. Es wurden 5 Kriterien, von de-



nen mindestens 3 vorliegen missen, um die Diagnose der Arteriitis temporalis stellen
zu durfen, festgelegt:

1) Alter beim Krankheitsbeginn Gber 50 Jahre

2) neu aufgetretene Kopfschmerzen

3) Auffalligkeit der Arteria temporalis (Druchschmerz, Pulslosigkeit)

4) Blutsenkungsgeschwindigkeit tber 50 mm/h

5) Temporalarterienbiopsie vereinbar mit Riesenzellarteriitis.

Die Spezifitat wird mit 91,2% und die Sensitivitat mit 93,5% angegeben. Der dia-
gnostische Wert dieser Kriterien wird aber kritisch diskutiert.

Serummarker

Die laborchemischen Zeichen einer systemischen Infektion stutzen die Diagnose ei-
ner RZA. Der meist verwandte Parameter ist die Blutsenkungsgeschwindigkeit
(BSG), die bei der Arteriitis temporalis oft deutlich im Sinne einer Sturzsenkung er-
hoht ist. Aber eine normale oder nur gering beschleunigte BSG schliel3t eine Arteriitis
nicht aus, wahrend beispielsweise auch hdheres Alter, Anamie, Malignome, Hyper-
cholesterindmie die BSG beschleunigen konnen. Sensitiver als die BSG ist der
Nachweis eines erhdohten CRP. Andere Zeichen sind ein erhdhtes Fibrinogen, eine
Thrombozytose, eine Anamie und eine Leukozytose.

Einen spezifischen Labortest, der die Arteriitis nachweist, gibt es nicht.

Ein wichtiger Parameter ist daher eine positive Arterienbiopsie. Nach Palpation und
Markierung des Verlaufes der Arterie sollte ein ausreichend grosses, mindestens 2
cm langes Stlck nach Hautschnitt entnommen werden. Die Biopsie sollte innerhalb
der ersten vier Wochen nach Therapiebeginn durchgefuhrt werden. Es darf aufgrund
der moglichen schwerwiegenden Konsequenzen mit der Therapie nicht bis zur
Durchfuhrung der Biopsie gewartet werden. Das Risiko einer Arterienbiopsie ist bei
sorgfaltiger Durchfuhrung sehr gering, auch wenn in einzelnen Fallen Erblindungen,
Fazialisparesen, Infektionen oder starke Blutungen beschrieben wurden.

Histologie

Goldstandard zur Diagnose der RZA ist der histologische Nachweis einer entzind-
lichen Veranderung der Gefasswand der Schlafenarterie. Es findet sich klassischer
Weise eine Infiltration der Media mit Lymphozyten und den typischen Riesenzellen
(Abb.2), die aber nicht immer vorhanden sind. Der Nachweis von Entziindungszellen
ist ausreichend, um die Diagnose einer RZA stellen zu kénnen. In der Folge entsteht
eine Nekrose der elastischen und muskuldren Bestandteile. Mitbetroffen sind die
Adventitia und die Intima. Durch Odem und Fibrose der Intima kommt es zu einem
Verschluss des Gefasslumens. Als Folge der Entzindung sind spater Vernarbungen
der Media mit eingewachsenen Gefassen zu sehen.

Bildgebung

Die Durchblutung der Arteria temporalis lasst sich mittels Doppler-Sonographie fest-
stellen. Dadurch wird festgestellt, ob gefahrlos eine Biopsie durchgeflhrt werden
kann. Bei Verschluss der Arteria carotis interna mit retrogradem Fluss in der Arteria
temporalis superficialis darf auf dieser Seite keine Biopsie durchgefuhrt werden. Zu-
dem zeigen entziindete Arterienabschnitte einen typischen ,Halo®. Dieser Befund hilft
eine geeignete Stelle fur die Biopsie zu finden. In der hochauflésenden Kernspinun-
tersuchung der Arteria temporalis ist ein typisches Bild mit Wandanfarbung der ent-



zundeten Arterie im Gegensatz zu nicht entzindeten Arterien nachweisbar (3). Mit
dieser Technik lasst sich auch die Beteiligung anderer Gefasse im gesamten Korper
nachweisen.

Vergleich der Symptome und Laborergebnisse zwischen Patienten mit positi-
ver und negativer Arterienbiopsie

Um die oben aufgeflihrten Symptome und Laborergebnisse in Relation zu dem Biop-
sieergebnis zu untersuchen, haben wir die Anamnese und Laborwerte von 101 Pa-
tienten mit negativem Biopsieergebnis der Arteria temporalis mit denen von 115 Pa-
tienten mit positivem Nachweis einer Arteriitis temporalis verglichen (Abb.3 und
Abb.4). Erstaunlicherweise bestehen mit Ausnahme der Kauschmerzanamnese, des
weiblichen Geschlechtes und des Vorliegens einer AION, die bei Patienten mit posi-
tivem Biopsieergebnis haufiger vorkommen, keine wesentlichen Unterschiede
zwischen den beiden Gruppen. Die BSG und das Fibrinogen sind tendenziell bei po-
sitivem Biopsieergebnis starker erhoht, wahrend ein Zentralarterienverschluss und
eine Polymyalgia rheumatica bei negativen Ergebnis der Temporalarterienbiopsie
haufiger vorkommen. Bei Patienten mit positiver Biopsie fuhrt die Augenbeteiligung
haufiger zu einer Erblindung des betroffenen Auges.

Therapie

Medikamente der ersten Wahl bei der Therapie der akuten Arteriitis temporalis sind
Kortikosteroide. Sie sollten an den ersten Tagen hochdosiert, meist langsam intrave-
nds als Infusion, gegeben werden. Sie fuhren sehr schnell zu einer Besserung der
allgemeinen Symptomatik. Ein Vorteil der intravendsen Behandlung gegenuiber einer
oralen Steroidgabe ist aber keineswegs bewiesen (4). Eine Sehminderung durch
eine AION ist in aller Regel aber nicht mehr reversibel (5). Nur bei frihzeitigem Be-
ginn der hochdosierten Therapie ist eine geringe Besserung mdglich. Ziel der Be-
handlung ist es, eine Erblindung am Partnerauge zu verhindern.

Die Steuerung der Therapie erfolgt unter Kontrolle der Laborbefunde fur BSG, CRP
und Fibrinogen, sowie der klinischen Symptome. Oft ist eine sehr jahrelange Ste-
roidtherapie mit niedriger Erhaltungsdosis erforderlich. Hierbei ist, insbesondere da
die Patienten aufgrund ihres Alters (>50.LJ) und des bevorzugten Geschlechts
(weiblich) ein erhdhtes Osteoporoserisiko haben, eine konsequente Osteoporose-
prophylaxe mit Vitamin D und Calcium erforderlich. Ein Magenschutz ist bei entspre-
chender Anamnese notwendig. Haufige Nebenwirkungen der Steroidtherapie sind
eine arterielle Hypertonie und /oder ein Diabetes mellitus.

Ist mit adaquaten Steroiddosen keine Hemmung der Entzindungsreaktion moglich,
so kann eine Immunsuppression versucht werden. Der Nutzen einer Therapie mit
Methotrexat oder Azathioprin wird in der Literatur widerspruchlich angegeben (6,7,8).
Die Gabe von TNF-Antagonisten als neue Therapieoption soll erfolgreich sein (9).
Theoretisch wird zur Zeit die Gabe von Acetylsalicylsaure (ASS) diskutiert, da im
Tiermodell deren Gabe eine Entziindungsreaktion unterdricken konnte.

Schlussfolgerung



Eine Vielzahl von Symptomen und Laborparametern kdnnen auf eine Riesenzellarte-
riitis hinweisen. Goldstandard zum Nachweis einer typischen Entzindung ist die Bi-
opsie der Arteria temporalis. Da sich Patienten mit positivem und negativem Biopsie-
ergebnis nur bezuglich weniger Symptome und Laborparameter (Kauschmerzen,
AION, weibliches Geschlecht) deutlich unterscheiden, sollte bei jeglichem Verdacht
auf eine Riesenzellarteriitis eine Biopsie der Arteria temporalis erfolgen.
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