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Anamnese

Ein 81-jähriger Patient berichtete, dass
er seit etwa 4 Wochen einen leichten
Schleier vor dem rechten Auge sehe,
welcher über Nacht aufgetreten sei. Er
habe zudem neu aufgetretene frontale
Kopfschmerzen insbesondere im Liegen.
Diese hätten einen drückenden Charakter
und seien während des Tages geringer
ausgeprägt als in der Nacht. Zur Abklä-
rung sei bereits 3 Wochen zuvor eine
kraniale Computertomographie erfolgt,
die keinen pathologischen Befund erge-
ben habe. Seit 1 Woche habe der Patient
eine massive Sehverschlechterung auch
am linken Auge bemerkt. Der Patient ver-
neinte Schmerzen am Auge sowie Kau-,
Kämm-, Schläfen- oder Muskelschmerzen.
Internistische Vorerkrankungen waren
nicht bekannt.

Befund

Bei Erstvorstellung betrug der Visus Hand-
bewegungen beidseits. Die Bulbusmotili-
tät war frei und ohne Bulbusbewegungs-
schmerz. Ein relativer afferenter Pupillen-
defekt bestand nicht. Die Aa. temporales
superficiales waren seitengleich gut tast-
bar, ohne Verdickung oder Druckschmerz-
haftigkeit. Die Tensiowerte waren mit 14
und 11mmHg normwertig. In der klini-
schen Untersuchung der Vorderabschnitte
zeigte sich beidseits eine reizfreie Pseudo-
phakie. Ophthalmoskopisch war die Pa-
pille beidseits randscharf, vital und phy-
siologisch exkaviert. Makula, Gefäße so-
wie zentrale und periphere Netzhaut wa-
ren unauffällig. Die optische Kohärenzto-
mographie von Papille und Makula wa-
ren regelrecht. In der Perimetrie ergab

sich rechts eine konzentrische Gesichts-
feldeinengung. Links waren die Außen-
grenzen nasal betont reduziert (. Abb. 1).
Die neurologische Untersuchung war mit
Ausnahme der Visusminderung unauffäl-
lig. In der kranialen Magnetresonanzto-
mographie (cMRT) fielen nebenbefund-
lich schmale chronische Subduralhämato-
me auf ohne raumfordernden Effekt und
Interventionsbedarf. Hinweise auf einen
akuten oder abgelaufenen Infarkt erga-
ben sich nicht, ebenso keine Stenosen der
Hirnbasisarterien.

Mit der Arbeitsdiagnose einer Durch-
blutungsstörung unklarer Genese wurde
der Patient zur weiteren Diagnostik und
Therapie stationär aufgenommen. Im
Aufnahmelabor zeigten sich eine erhöhte
Erythrozytensedimentationsrate (ESR) von
96mm/h sowie ein erhöhtes C-reaktives
Protein (CRP) von 17,3mg/l, sodass auf-
grund des Verdachtes auf eine arteriitische
Komponente eine intravenöse Therapie
mit 500mg Prednisolon täglich gestartet
wurde.

Eine erneute cMRT mit Angiographie
ergab keinen Hinweis auf eine Vaskuli-
tis der extra- oder intrakraniellen Gefäße.
Es zeigte sich jedoch eine rechtsbetonte
Duraverdickung mit Kontrastmittelanrei-
cherung (. Abb. 2), die radiologisch am
ehesten als immunvermittelt angesehen
wurde. Aufgrund der Differenzialdiagnose
einer Pachymeningitis wurde eine Liquor-
punktion vorgenommen, in der sich ein
entzündlicher Liquor (Leukozyten 19/μl,
Gesamtprotein 597mg/l) mit mononukle-
ärem Zellbild fand. Die Multiplex-Polyme-
rasekettenreaktion(PCR)aufBakterienund
Viren war negativ, ebenso die Liquorkultu-
ren. Die farbcodierte Dopplersonographie
der extrakraniellen Gefäße zeigte rechts
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Kasuistiken

Abb. 19 Perimetriemit
konzentrischer Gesichts-
feldeinengung rechts und
nasal betonter Reduktion
der Außengrenzen links

Abb. 28 cMRTmit rechtsbetonter Duraverdi-
ckung (siehe Pfeil) und Kontrastmittelanreiche-
rung im Rahmen einer hypertrophen Pachyme-
ningitis

ein Halo-Zeichen als Hinweis auf eine Vas-
kulitis der A. temporalis (. Abb. 3).

DiekardiologischeAbklärungergabun-
auffällige Befunde in der 24-h-Blutdruck-
messung, dem Elektrokardiogramm und
der transthorakalen Echokardiographie.

Diagnose

Overlap-Syndrom aus Riesenzellarteriitis
(RZA) mit Arteriitis temporalis rechts und
immunvermittelter hypertropher Pachy-
meningitis (HP).

Therapie und Verlauf

BereitsamerstenTagnachTherapiebeginn
betrugderVisusmiteigenerKorrektur (ccs)

0,5 beidseits. Die ESR sank auf 46mm/h
am zweiten und 35mm/h am fünften Tag
des stationären Aufenthaltes. Nach 5 Ta-
gen intravenöser Therapiemit Prednisolon
500mgwurdedieDosis auf 100mg täglich
reduziert. Aufgrund einer steroidinduzier-
ten arteriellen Hypertonie wurde der Pa-
tient zur Einleitungeiner steroidsparenden
Therapie auf die rheumatologische Stati-
on verlegt. Bei Verlegung betrug der Visus
ccs 0,9 beidseits sowie ccs 1,0 binokular.
Die Kopfschmerzen hatten sich ebenfalls
deutlich gebessert. Bei der augenärztli-
chen Kontrolle 1 Monat nach Erstvorstel-
lung war das Sehvermögen subjektiv sta-
bil. Kopfschmerzen wurden keine mehr
angegeben. Der Patient beklagte jedoch
weiterhin eine erhöhte Blendempfindlich-
keit, welche er als mäßig störend im Alltag
empfand.DiePrednisolon-Dosiswurdealle
2 Wochen um 10mg reduziert. Gleichzei-
tig wurde eine Therapie mit Tocilizumab
subkutan 1-mal pro Woche eingeleitet. In
der Kontrolle nach 3 Monaten ergab sich
kein Hinweis auf ein Rezidiv bei weiterhin
bestehender Blendempfindlichkeit.

Diskussion

Laut aktueller Leitlinie zum Management
der Großgefäßvaskulitiden muss die Dia-
gnose einer RZA durch die Zusammen-
schau aller Befunde gestellt werden, da
kein„trennscharferdiagnostischerBiomar-
ker“ zur Verfügung steht [8]. Eine Biopsie
der A. temporalis wurde lange als diagnos-
tischer Goldstandard angesehen. Sie ist je-
doch der Sonographie bezüglich der Sen-

sitivität unterlegen und daher nicht mehr
primär empfohlen [1]. Da bei dem geschil-
derten Patienten klinische und laborche-
mische Hinweise auf eine RZA vorlagen, in
der Dopplersonographie ein Halo-Zeichen
als Hinweis auf eine Arteriitis temporalis
sichtbar war und es unter der Therapie
zu einer raschen Visusverbesserung kam,
wurde auf die invasive Diagnostik verzich-
tet.

Bei Verdacht auf eine RZA ist eine
sofortige Hochdosissteroidtherapie erfor-
derlich. Die Empfehlungen hinsichtlich
der Dosierung variieren je nach Fachge-
sellschaft und Land zwischen 250 und
1000mg [7]. Steroidsparende Therapien,
beispielsweise mit dem Interleukin-6-Re-
zeptor-Antikörper Tocilizumab, sind meist
im Verlauf erforderlich [9].

Die HP ist eine seltene Erkrankung, bei
der es zu einer entzündlichen Verdickung
der Dura mater kommt. Sie tritt in et-
wa der Hälfte der Fälle idiopathisch auf.
Sekundäre Ursachen sind systemische in-
flammatorische Erkrankungen wie Sarkoi-
dose, Granulomatose mit Polyangiitis, Sjö-
gren-Syndrom, rheumatoide Arthritis oder
IgG4-assoziierte Erkrankung. Maligne Pro-
zesse oder Infektionen wie Tuberkulose,
Lues oder Borreliose können ebenso ur-
sächlich sein [3, 6]. Klinisch sind die Pa-
tienten asymptomatisch oder fallen mit
Kopfschmerzen, Visusverlust und Hirnner-
venausfällen auf. Seltener treten Doppel-
bilder oder ein Papillenödem auf [6]. Die
radiologischen Befunde sind meist unspe-
zifischund liefernnurgeringeHinweiseauf
die Genese der Erkrankung. So zeigt die
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Abb. 38 Farbcodierte Dopplersonographie der rechten A. temporalismit echoarmerWandverdi-
ckung (Halo) als Hinweis auf eine Arteriitis temporalis

idiopathische HP eher eine diffuse Kon-
trastmittelanreicherung, wohingegen bei
Sarkoidose eher eine noduläre Anreiche-
rung zu erwarten ist [3]. Laborchemisch
ist meist eine ESR-Erhöhung, seltener ei-
ne CRP-Erhöhung auffällig. In der Hälfte
der Fälle findet man erhöhte Proteinkon-
zentrationen und eine Lymphozytose im
Liquor, sodass an die Differenzialdiagnose
einer aseptischenMeningitis gedachtwer-
den muss [6]. Im Falle unseres Patienten
erschieneine immunvermittelte Pachyme-
ningitisaufgrunddesraschenAnsprechens
auf die Steroidtherapie jedoch deutlich
wahrscheinlicher. Zudemwarendie Ergeb-
nisse der Virus-PCR im Verlauf negativ. Da
die Befunde der nicht- oder minimal-inva-
siven Diagnostik in vielen Fällen einer HP
unspezifisch sind, ist eine Biopsie der Dura
mater zum Nachweis der Entzündungsre-
aktion und Ausschluss von Differenzialdia-
gnosen manchmal nicht zu umgehen [3].
Die Symptome einer hypertrophen Pachy-
meningitis sindunter Steroidtherapie zwar
regredient, eine komplette Symptomfrei-
heit wird allerdings selten erreicht. Zudem
kommt es bei Steroidreduktion häufig zu
einem Rezidiv. Nach einer erneuten hoch
dosierten Steroidgabe ist dann in diesen
Fällen eine dauerhafte Immunsuppression
erforderlich [6].

Es gibt wenige beschriebene Fälle in
der Literatur, in denen ein Overlap-Syn-
drom aus RZA und HP aufgetreten ist [7].
Die HP kann dabei nicht nur simultan, son-
dern auch mehrere Jahre nach der Erstdia-
gnose einer RZA auftreten [2]. Ursächlich
für die Verdickung und Kontrastmittelan-

reicherung der Dura scheint eine Leckage
der duraversorgenden A. meningea media
im Rahmen der Vaskulitis zu sein [4]. Die
Kopfschmerzen werden eher auf die Dura-
verdickung als auf die RZA zurückgeführt
[5].

Fazit für die Praxis

4 Insbesondere bei sonographisch unauf-
fälligen Temporalarterien sollte bei Visus-
minderung, Kopfschmerzen und ESR-Er-
höhung an eine HP gedacht werden und
bei Verdacht ein cMRT erfolgen. Thera-
peutisch stehen Steroide im Vordergrund.

4 Ebenso wie bei der RZA ist bei der HP eine
enge Zusammenarbeitmit den neurologi-
schen und rheumatologischen Fachabtei-
lungennötig, da einedauerhafte Therapie
erforderlich ist.

4 RZA und HP können auch gemeinsam als
Overlap-Syndrom auftreten.
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