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Fallbeschreibung

Eine 30jährige Patientin afrikanischer Abstam-
mung wurde uns zur Abklärung von rezidi-
vierenden Fieberschüben zugewiesen, welche
2 Monate vor Eintritt erstmals in Griechenland
auftraten und im Verlauf antibiotikaresistent
(Zithromax®) waren. Nach Rückkehr in die
Schweiz kamen wechselnde, z.T. juckende
Effloreszenzen v.a. im Décolleté-Bereich und 
an den Extremitäten sowie Arthralgien und
Halsschmerzen hinzu. In der persönlichen
Anamnese waren eine seit 4 Jahren mit Quina-
golid therapierte funktionelle Hyperprolaktin-
ämie, eine euthyreote, ebenfalls seit 4 Jahren
mit Eltroxin® behandelte Struma nodosa, ein
St.n. einem unklaren Abdominaleingriff wegen
Bauchbeschwerden vor Jahren sowie eine seit
Jahren rezidivierende und mit Psychophar-
maka behandelte Depression nach traumati-
schen Kindheitserlebnissen bekannt. 
Bei Eintritt war die Patientin in einem redu-
zierten AZ, subfebril und kardiopulmonal sta-
bil. Klinisch war auf der dunklen Haut ein
stammbetontes, makulo-urtikarielles Exan-

them nachweisbar. Zudem liessen sich syno-
vitische Veränderungen der Fingergelenke und
des linken Hand- und Ellenbogengelenkes pal-
pieren. Der Rachen und die Tonsillen waren
gerötet, submandibulär fanden sich indolente
Lymphknoten. Labormässig waren die Ent-
zündungszeichen mit 21,0 � 109/l Leukozyten,
einer Linksverschiebung von 55% sowie einem
CRP von 87 g/l erhöht. Es bestand keine Eosi-
nophilie. Nebst einer normochromen, normo-
zytären Anämie mit einem Hämoglobin von 96
g/l waren die Cholestase-Parameter leicht er-
höht (AP 158 U/l, gGT 57 U/l, ALAT 24 U/l, 
ASAT 72 U/l). Wiederholt durchgeführte Blut-
kulturen waren negativ, diverseste Serologien
auf virale und bakterielle Erreger waren unauf-
fällig. Die Autoimmun-Antikörper (Rheuma-
faktoren, ANA, ANCA) lagen im Normbereich.
Die Schilddrüsenparameter erwiesen sich unter
Substitution als normal. Zusammenfassend
waren keine Anhaltspunkte für eine infektiöse
bzw. parainfektiöse oder medikamentöse Ge-
nese der Beschwerden eruierbar, ebenso lagen
keine Hinweise für eine paraneoplastische
Ursache vor (Thoraxröntgen, Abdomen-CT,
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Tabelle 1. Diagnosekriterien des Morbus Still des Adulten 
nach Yamaguchi (1992) [4].

Hauptkriterien

Fieberschübe >39 °C, Dauer >1 Woche

Arthralgien

Lachsrotes, makulöses, urtikarielles oder makulopapulöses Exanthem

Leukozytose von >10 000/mm3 mit >80% Neutrophilen

Nebenkriterien

Sterile Pharyngitis

Lymphadenopathie und/oder Splenomegalie

Leberenzymerhöhung

Negative Rheumafaktoren und negative ANA

Ausschlusskriterien

Infektion (insb. Sepsis oder Mononukleose)

Neoplasie (insb. Lymphom)

Rheumatische Erkrankungen bzw. Kollagenosen
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Gastro- und Koloskopie). Unter einer Therapie
mit Antibiotika, COX-2-Hemmern und hoch-
dosierten Steroiden war der Verlauf geprägt
von einer eindrücklichen, progredienten AZ-
Verschlechterung mit Fieberspitzen bis über 
39 °C, einer Zunahme der Bauchschmerzen bis
hin zum Bild eines akuten Abdomens mit
Peritonismus (aber unauffälligem Abdomen-
CT) und einer zunehmend invalidisierenden,
äusserst schmerzhaften Polyarthritis. Letztlich
konnte aufgrund des klassischen Alters (16.–
35. Lebensjahr), der Klinik, der Laborkonstel-
lation sowie des typischerweise frustranen,
ausgedehnten Abklärungsganges und bei er-
füllten Yamaguchi-Kriterien (Tab. 1) die Dia-
gnose eines Morbus Still des Adulten gestellt
werden. Dazu passten auch die erst im Verlauf
von der Patientin erwähnten, in der Jugend auf-
getretenen rezidivierenden Arthralgien. Nebst
Weiterführung der Steroide leiteten wir nach
gestellter Diagnose eine Behandlung mit klas-
sischen NSAR mit COX-1-Hemmung ein, wor-
auf, für das Krankheitsbild typisch, rasch eine
Entfieberung mit Rückgang aller Beschwerden
sowie der im Verlauf exorbitant angestiegenen
Entzündungszeichen (Leukozyten 37 � 109/l,
56% Stabkernige, toxische Zeichen, CRP 340
mg/l) zu beobachten war (siehe «lehrbuchmäs-
siger» Verlauf unter NSAR in Abb. 1). Um die
Dosis der Steroide möglichst tief halten zu kön-
nen, wurde der Patientin zusätzlich wöchent-
lich 25 mg Methotrexat verabreicht. In einem
deutlich gebesserten, aber durch die lange
Krankheit gezeichneten Zustand, konnte die
Patientin in die Rehabilitation entlassen wer-
den. 

Diskussion

Die eigentliche Still-Erkrankung umfasste an-
fänglich die systemische und häufig muti-
lierende Form der rheumatoiden juvenilen
Arthritis bei Kindern bis zum 15. Lebensjahr,
benannt nach dem Erstbeschreiber George F.
Still (1868–1941) im Jahre 1897. Der Begriff
des M. Still des Adulten etablierte sich erst ab
1971 durch die von Bywaters publizierten Se-
rien [1]. 
Der M. Still des Adulten ist eine entzündliche,
systemische Erkrankung unklarer Ätiologie.
Betroffen sind meist junge Erwachsene. Eine
infektgetriggerte Genese sowie eine Assozia-
tion mit gewissen HLA-Subtypen wird disku-
tiert [2]. Das Verhältnis Männer zu Frauen be-
trägt 1:1. Die Erkrankung tritt weltweit auf.
Aufgrund der geringen Fallzahlen liegen keine
verlässlichen Daten zur Prävalenz und Inzidenz
vor. In einer französischen, retrospektiven Stu-
die wurde eine Inzidenz von 0,16 pro 100000
Einwohner errechnet [3].
Der Beginn der Erkrankung stellt häufig eine
sterile Pharyngitis dar. Das später einsetzende
Fieber zeichnet sich typischerweise, wie auch
bei unserer Patientin, durch tägliche Spitzen
bis über 39 °C aus, mit spontaner Normalisie-
rung der Körpertemperatur abends oder nachts.
Das lachsfarbene Exanthem tritt gehäuft mit
den Fieberschüben auf, ist meist stamm- und
armbetont, rasch wechselnd und manchmal
auch juckend oder urtikariell. Die Arthralgien
betreffen grosse und kleine Gelenke, nach einer
Krankheitsdauer von 6 Monaten kann bei >90%
der Patienten eine polyarthritische Symptoma-

Abbildung 1.
Klinischer Verlauf.
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tik festgestellt werden. Im Gegensatz zu den
meisten anderen entzündlichen Gelenkser-
krankungen junger Erwachsener kann bei bis
zu 18% der Patienten auch eine Beteiligung der
distalen interphalangealen Fingergelenke do-
kumentiert werden. Oft sind eine zervikale
Lymphadenopathie sowie eine Splenomegalie
vorhanden. Abdominale Beschwerden können
sich wie bei unserer Patientin bis hin zum Bild
eines akuten Abdomens entwickeln. Nebst
einer Serositis (Pleuritis, Perikarditis) werden
seltener auch eine Mitbeteiligung der Nieren
sowie des zentralen Nervensystems beschrie-
ben. Es gibt kaum ein Organ, dessen Befall
nicht schon beschrieben worden ist. Seltene
Fälle mit tödlichem Ausgang sind bekannt.
Warnzeichen dafür sind z.B. eine disseminierte
intravasale Gerinnung, eine Pneumonitis mit
Übergang in ein ARDS und ein Hämophago-
zytose-Syndrom.
Entsprechend der 1992 von Yamaguchi publi-
zierten Diagnosekriterien (Tab. 1) müssen für
die Diagnosestellung fünf oder mehr Kriterien
erfüllt sein, wobei mindestens zwei Haupt-
kriterien vorliegen müssen (Sensitivität 96,2%,
Spezifität 92,1%) [4]. Unsere Patientin erfüllte
alle Haupt- und Nebenkriterien.
Labormässig können unspezifische Zeichen
der systemischen Entzündung mit erhöhter
BSR, Leukozytose mit Linksverschiebung,
Thrombozytose und Anämie gefunden werden,
häufig sind auch die Leberwerte pathologisch.
Definitionsgemäss müssen die Rheumafakto-
ren bzw. ANA negativ sein, nicht selten tritt
aber im Verlauf, wie auch in unserem Fall, eine
leichte Erhöhung einer dieser beiden Para-
meter auf. Die Suche nach einem einfachen dia-
gnostischen Laborwert (Ferritin, glykosyliertes

Ferritin, Alpha-1-Acid-Glykoprotein, Alpha-1-
Antichymotrypsin) blieb bis anhin erfolglos. 
Die Therapie des adulten M. Still zielt auf die
Eindämmung der systemischen entzündlichen
Reaktion ab. Bei einer Ansprechrate von bis zu
60% auf hochdosierte NSAR stellen COX-1-
Hemmer die Therapie der Wahl dar. Da bei un-
serer Patientin COX-2-Hemmer keine Wirkung
zeigten, gehen wir von der entscheidenden
Rolle der Hemmung der Cyclooxigenase-1 aus.
Retrospektiv kann bereits ein Rückgang des
Fiebers (siehe Abb. 1) wie auch der Entzün-
dungsparameter unter dem offenbar zu kurz
verabreichten Ibuprofen beobachtet werden.
Eine zusätzliche Behandlung mit Steroiden ist
bei schweren Verläufen, wie in unserem Fall,
häufig nicht zu umgehen. Initial ist meist eine
tägliche Dosis von mindestens 60 mg Prednison
notwendig. Im Hinblick auf eine längerdau-
ernde Therapie kann zusätzlich zwecks Ein-
sparung von Steroiden eine Immunsuppression
mit Methotrexat oder Azathioprin eingeleitet
werden [5]. Eine günstige Wirkung von Ciclo-
sporin, Immunglobulinen oder neuerdings
auch Infliximab bei therapieresistentem Ver-
lauf wird beschrieben.
Da der M. Still des Adulten meist nicht selbst-
limitierend ist, sind therapiebedürftige, inter-
mittierende, systemische Symptome und chro-
nische Gelenksbeschwerden regelmässig an-
zutreffen. Gelenksdestruktionen, wie sie bei
Kindern beobachtet werden, sind aber selten.
Als prognostische Marker für Rezidive sind in
Studien das Auftreten einer frühen Polyarthri-
tis sowie der Befall von proximalen Gelenken
(Hüfte, Schulter) identifiziert worden [2]. Meist
ist deshalb eine Langzeitbegleitung dieser Pa-
tienten durch einen Rheumatologen sinnvoll.
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