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Riesenzellarteritis

+ GCA affects the same
patients as PMR: only older
adults, females more than

males, and whites more

than nonwhites

Bild ibernommen von http://www.rheumatology.org/practice/clinical/patients/index.asp

Beschreibung
Klagt eine altere Person Uber neue und andauernde Kopfschmerzen, begleitet von Allgemeinsymptomen

wie Gliederschmerzen, Gewichtsverlust, allgemeinem Krankheitsgefiihl, Nachtschweiss oder gar Fieber,
dann kann eine Riesenzellarteritis (RZA) vorliegen. Diese Krankheit wird durch eine Entzindung der
grossen Blutgefasse hervorgerufen und kann gleichzeitig mit einer Polymyalgia rheumatica (PMR) auf-
treten.

Charakteristika
e Betrifft altere Personen, tUiblicherweise > 60 Jahrige
e Verursacht Kopfschmerzen und Bertuhrungsiiberempfindlichkeit der Kopfhaut
e Sind die Augengefasse betroffen, kann eine akute Erblindung auftreten
e Um Komplikationen zu verhindern, muss die RZA schnellstméglich diagnostiziert und behandelt
werden

Was ist die Riesenzellarteritis?

Die RZA ist eine Form von Vaskulitis oder Arteritis, d.h. sie gehort zu einer Gruppen von Erkrankungen,
welche sich durch eine Entzindung der Blutgefasse auszeichnen. Im Falle der RZA sind dies meistens
die Arterien der Schadeldecke und des Kopfes, besonders die Arterien tber der Schlafe. Daher wird die
Erkrankung auch als ,Temporalarteritis‘ bezeichnet. Die RZA kann mit der Polymyalgia rheumatica
(PMR) Uberlappen. Bei 5-15% der Patienten mit PMR wird auch eine RZA diagnostiziert. Umgekehrt ha-
ben ca. 50% aller Patienten mit RZA auch Symptome einer PMR. Die Symptome beider Erkrankungen
konnen zeitgleich oder zeitversetzt auftreten.
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Die Gewebeprobe (iopsie) eigt eine diffuse Entziindung mit Riesenzellen (Pfeile) in der Schl&fenarterie

Welches sind die wichtigsten Krankheitssymptome?
o Neuer Kopfschmerz Uber der Schlafenpartie, seltener auch tber der Stirn, Schadelhaupt und Hin-
terkopf
e Allgemeinsymptome wie Mudigkeit, schlechter Appetit, Gewichtsverlust, Gliederschmerzen oder
Fieber
o Kieferschmerzen beim Kauen, Gesichts-, Zungen- oder Halsschmerzen

Betrifft die RZA die augenversorgenden Arterien, kann das Sehen beeintrachtigt sein. So kdnnen Ver-
schwommensehen, Doppelbilder oder sogar eine akute Erblindung auftreten, die meistens irreversibel ist.
Wichtig zu wissen ist, dass eine Erblindung durch eine friihzeitig einsetzende Therapie mit Kortison ver-
hindert werden kann (Risiko dann < 1%). Es ist entscheidend wichtig fir Patienten mit einer PMR, dass
sie neue Symptome wie Kopfschmerzen, Sehprobleme oder Kieferschmerzen ihrem betreuenden Arzt
sofort berichten.

Die Abbildung zeigt die geschwollene und verdickte Temporalarterie Bild ibernommen von
http://www.rheumatology.org/practice/clinical/patients/index.asp

Was ist die Ursache?

Wie bei der PMR ist auch bei der RZA die Ursache nicht bekannt. Diskutiert werden Umweltfaktoren (z.B.
bestimmte Infekte), welche in einem durch entsprechende Erbanlagen (Gene) belasteten Menschen eine
fehlgeleitete Immunreaktion mit nachfolgender Gefassentziindung und damit die klinischen Manifestatio-
nen der Erkrankung auslésen.

Wer bekommt eine RZA?
Die RZA betrifft die gleiche Altersgruppe von Patienten wie die PMR : nur altere Erwachsene > 50 Jahre;
Frauen sind haufiger betroffen als Manner.

Wie wird die RZA diagnostiziert?

Leider gibt es keinen einfachen Bluttest fir die Diagnose der RZA. Die erhdhte Blutsenkungsreaktion
(BSR) oder das erhthte C-reaktive Protein (CRP) im Blut zeigen die systemische Entziindung an. Diese
sind aber unspezifische Laborverdnderungen, die auch bei anderen entziindlichen Erkrankungen wie z.B.
bei Infektionen auftreten kénnen. Dementsprechend mussen spezifischere diagnostische Teste wie z.B.
die Ultraschalluntersuchung der Schléafenarterie oder sogar die Gewebeprobe (Biopsie) aus der Tem-
poralarterie die Entziindungsreaktion in der Gefasswand nachweisen. Die bevorzugt beidseitig durchge-
fihrte (zur Verbesserung der Trefferquote) Geféasshiopsie erfolgt in Lokalanasthesie und wird meistens
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sogar ambulant durch einen erfahrenen Chirurgen vorgenommen. Zurtickbleibt meisten nur eine kleine
Hautnarbe am Haaransatz vor dem Ohr. Versteckte Formen der Riesenzellarteritis mit Befall der Haupt-
schlagader (Aorta) und ihrer Nebenaste kénnen haufig durch eine MR (Magnetresonanz) - Angiogra-
phie entdeckt und so auch diagnostiziert werden.
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UItraschaIIuntersuchung der Schiafenarterie mit Oedem/Entzundung |n der Gefasswand (siehe Pfeil)

Magnetresonanztomographie einer Patientin mit Riesenzell-Arteritis. Die Abbildung (a) zeigt eine Verschmélerung des Aortenlu-
mens mit Wandirregularitaten (solide Pfeilspitze). In den Querschnittsaufnahmen kann man eine entziindliche Verbreiterung der
Gefasswand erkennen (b )auf Hohe der soliden Pfeilspitze in a, d auf H6he der offenen Pfeilspitze in a). Unter einer dreimonatigen
Therapie bildet sich die Entziindung der Aortenwand zuriick (Pfeilspitzen b/d vor und c/e nach Therapie.: Das Gefasslumen hinge-
gen bleibt verengt.

Wie wird die RZA behandelt?

Die Behandlung der RZA sollte mdglichst rasch beginnen wegen des Risikos der Erblindung, d.h. sobald
ein starker Krankheitsverdacht besteht, sollte mit der Kortisonbehandlung sofort begonnen werden und
raschestmdglich die Ultraschalluntersuchung (innerhalb weniger Tage nach Kortisonbeginn) und die
Temporalisbiopsie (frihestmdglich und unbedingt innerhalb von 14 Tagen nach Kortisonbeginn) durchge-
fuhrt werden. Im Gegensatz zur PMR, welche nur niedrig-mittelhohe Kortisondosen erfordert (15-20mg
Prednison/Tag) muss die RZA zumindest zu Beginn mit hohen Kortisondosen (1mg/kg/Tag) und
eventuell fir wenige Tage in zwei-oder dreigeteilter téaglicher Gabe behandelt werden (Prednison oder
Prednisolon). Kopfschmerzen und andere Symptome verbessern sich i.R. rasch und die erhdhte Blutsen-
kungsreaktion fallt wieder in den Normalbereich ab. Normalerweise wird die hohe Kortisondosis bis zum
Erreichen der Krankheitsremission (Fehlen von klinischen Krankheitssymptomen und Normalisierung der
Entziindungswerte im Blut) beibehalten (gewdhnlich wahrend 1 Monat) und dann langsam reduziert nach
Massgabe der klinischen Symptome und der Laborwerte. Die Erhaltungsdosis von Kortison liegt im
Mittel zwischen 5 und 10mg Prednison/Tag Uber mehrere Monate, und kann meistens nach 1-2 Jah-
ren vollstandig abgesetzt werden. Wichtig ist ein langsames Kortsion-Reduktionsschema, da die
Krankheitsrezidive in den ersten beiden Erkrankungsjahren nach Diagnosestellung am haufigsten
sind und spéter viel seltener auftreten. Bei vielen Patienten kann der frihzeitige Einsatz von korti-
sonsparenden Zusatzmedikamenten wie von Methotrexat helfen, Kortison einzusparen und das Risiko
fur kortisonbedingte Nebenwirkungen wie Osteoporose, Diabetesentgleisung, gehaufte Infektionen und
Bluthochdruck vermindern.
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Welche Therapienebenwirkungen kénnen auftreten?

Der behandelnde Arzt muss gut auf potentielle Kortison-Nebenwirkungen achten. Zu Beginn der Korti-
sonbehandlung sollte eine Knochendichtemessung zur Abschétzung des Osteoporoserisikos durchge-
fuhrt werden. Vorbeugend gegen Osteoporose kommen Calcium-und VitaminD Supplemente sowie Bis-
phosphonate (Alendronat/Fosamax®, Risendronat/Actonel® Ibandronat/ Bonviva®, Zolendronat/Acclasta®
) zum Einsatz. Zudem sollte zur Vorbeugung von Gefésskomglikationen (Hirnschlag, Herzinfarkt) von An-
fang an auch niedrigdosiert Acetylsaliylsdure (Aspirin Cardio™ 100mg/Tag) eingenommen werden. Einige
Nebenwirkungen des hochdosierten Kortisons wie z.B. Nervositat, Schlaflosigkeit und Gewichtszunahme
kénnen sehr unangenehm sein, sind aber reversibel und verschwinden mit der Dosisreduktion. Zudem
kann es zu muskularer Schwache kommen, der am besten durch regelméssige kérperliche Aktivitat be-
gegnet werden kann. Zudem kann es zum grauen Star (Katarakt) und zur pergamentartigen Hautaus-
dinnung mit oberflachlichen Blutungen nach Bagetellverletzungen kommen.

Was ist wichtig?

e Die Riesenzellarteritis (RZA) ist eine entziindliche Gefasskrankheit und kann zusammen mit einer
Polymyalgia rheumatica (entziindliche Schmerzen im Schulter-und Beckengurtelbereich) auftre-
ten

e Neu aufgetretende Kopfschmerz ist ein haufiges Symptom der RZA

e Die irreversible Erblindung ist eine potentiell schwerwiegende Komplikation bei unbehandelter
oder zu spat behandelter RZA

e Hohe Dosen von Kortison sind zu Beginn der Therapie notwendig

Welches ist die Rolle des Rheumatologen?

Die RZA lasst sich haufig nur schwer diagnostizieren, insbesondere bei ,versteckten Verlaufen‘ ohne die
klassischen Krankheitsymptome. Die rasche Behandlung ist aber notwendig, um drohende irreversible
Organschaden bedingt durch entziindliche Gefassverschliissen wie z.B. die Erblindung zu verhindern.
Rheumatologen sind Spezialisten fir entziindliche Erkrankungen der Blutgefasse und haben deswegen
die grosste Erfahrung in der Diagnostik und Therapie dieser potentiell gefahrlich verlaufenden Erkran-
kungen.

Wie finde ich einen Rheumatologen in der Nahe?
Fir weitere Information www.rheuma-schweiz.ch oder www.rheumanet.ch

Wo finde ich weitere Informationen?
www.vaskulitis.org
www.rheuma-zentrum.de
www.vaskulitis-shg.de

Buchtipp
e Vaskulitis : Was ist sie — Wie man sie erkennt — Was man dagegen tun kann; Ein Ratgeber fir

Patienten und Angehdorige; Reinhold-Keller, E., Gross, W.L. (Hrsg.), Steinkopff-Verlag 2004

Verfasser: Prof. Dr. M. Seitz, Universitatsklinik fir Rheumatologie, Klinische Immunologie & Allergologie,
Bern, Schweiz

T:\Direktionssekretariat allg\2010\PR-Marketing\Patienteninformationen Internet\PI-Riesenzellarteritis.docx -4-


http://www.rheuma-schweiz.ch/
http://www.vaskulitis.org/
http://www.rheuma-zentrum.de/
http://www.vaskulitis-shg.de/

