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Polymyalgia rheumatica — oder doch
polymyalgisches Syndrom?
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Fallbeschreibung

Die 67-jahrige Patientin wies sich selbst in die rheuma-
tologische Sprechstunde zur Abklirung von seit sechs
Monaten bestehenden symmetrischen Schmerzen der
Oberschenkelmuskulatur und des Schultergiirtels zu.
Ferner wurden eine allgemeine Miidigkeit und Morgen-
steifigkeit iber mehrere Stunden im ganzen Korper an-
gegeben. Die Patientin war wegen flinffacher Lungen-
embolien und einer tiefen Thrombose der Vena subclavia
oral antikoaguliert.

In der klinischen Untersuchung zeigten sich eine ausge-
priagte Druckempfindlichkeit der grossen proximalen
Muskelgruppen der Oberarme und der Oberschenkel und
eine schmerzbedingte, seitengleiche Schwéche (M4-5)
der Hiftbeuger und der Hiiftabduktoren. Die Entziin-
dungsparameter im Blut waren erhoht: Blutsenkungs-
reaktion 111 mm/Stunde, CRP 93 mg/l, Leukozyten
10870/pul ohne Linksverschiebung. Die Dysproteindmie
vom Alpha-Typ ohne einen Paraproteinnachweis in der
Serum-Eiweisselektrophorese wurde im Rahmen der
entzlindlichen Reaktion interpretiert, die iibrigen Blut-
untersuchungen waren unauffillig. Die Ultraschall-
untersuchung der Schultern zeigte auf beiden Seiten
eine geringe Fliissigkeitsansammlung in der Bursa sub-
acromialis-subdeltoidea. Thorax-Rontgen, Sonographie
des Abdomens, Magnetresonanzuntersuchung der LWS
respektive der Oberschenkel waren unauffillig, auf eine
gynikologische Abklarung wurde bei regelméssig statt-
findenden Kontrollen verzichtet. Da die Patientin Sym-
ptome einer Riesenzellarteriitis, wie z.B. Kopfschmerzen,
Visusstorungen etc. verneinte, wurde auf die Durchfiih-
rung eines extrakraniellen Dopplers bzw. einer arteriel-
len Biopsie verzichtet.

Zusammengefasst bot sich klinisch das Bild eines poly-
myalgischen Syndroms, das bei fehlenden Hinweisen
auf eine neoplastische oder infektiose Ursache im Rah-
men einer Polymyalgia rheumatica beurteilt wurde. In-
nerhalb von zwei Wochen gingen die Beschwerden der
Patientin unter 30 mg Prednison weitgehend zuriick
und die humoralen Entziindungswerte normalisierten
sich. Die Dosis der Kortikosteroide wurde schrittweise
reduziert. Die vorbestehende Osteoporosemedikation
wurde weitergefiihrt.

Drei Monate spéter fiel im Rahmen einer Kontrollunter-
suchung eine Leukozytose von 22850/pl (Linksver-
schiebung von 15%) auf. Klinisch fehlten Hinweise auf
ein infektioses Geschehen, Blutkulturen ergaben kein
Erregerwachstum. Fiir weitere Abkldrungen erfolgte
die Uberweisung an ein himatologisches Zentrum,
wo eine Knochenmarksuntersuchung (Aspiration und

molekulargenetische Analyse) durchgefithrt wurde
(Abb. 1 ). Die Resultate wurden als reaktive Verdnde-
rungen bei chronisch-entziindlicher Reaktion, differen-
tialdiagnostisch als steroidbedingt beurteilt. Da weitere
Reduktionsversuche von Prednison von klinischen Riick-
fillen begleitet waren, wurde im Sinne einer immun-
modulatorischen respektive steroidsparenden Mass-
nahme Methotrexat (20 mg/Woche subkutan) eingesetzt.
Im Sinne einer Zweitmeinung konsultierte die Patientin
aus eigenem Antrieb ein weiteres Himatologie-Zen-
trum. Hier wurde die Beurteilung der mittlerweile zehn
Monate zuriickliegenden Knochenmarksuntersuchung
revidiert und neu als myelodysplastisches/myelopro-
liferatives Mischsyndrom mit Neutrophilie und Throm-
bozytose beurteilt. Zur Standortbestimmung wurde die
Knochenmarksuntersuchung wiederholt: Es zeigte sich
nun eine Affektion aller drei Zellreihen mit Atypien bzw.
Verminderung der Erythro-, Myelo- und Megakaryopoi-
ese und neu ein Blastenexzess (7-10% im Knochenmark
resp. 3,5% im peripheren Blut). Insofern musste von einer
Progression der himatologischen Grunderkrankung aus-
gegangen werden (Myelodysplasie im Sinne einer «re-
Jractory anemia with excess blast cells, RAEB I in tran-
sition to RAEB II»). Unter diesen Voraussetzungen wurde
Methotrexat wegen moglicher ungiinstiger Auswirkung
auf die Blutbildung abgesetzt. Leider musste die Che-
motherapie mit Azacitidin (Vidaza®) wegen der subjek-
tiven schlechten Vertriglichkeit gestoppt werden. Auf
Wunsch der Patientin beschrdnkt sich die aktuelle Be-
handlung auf bedarfsméssige Erythrozytenkonzentrat-
Transfusionen. Angesichts der Gesamtsituation wurden
die systemischen Kortikosteroide auf der tiefstmogli-
chen Dosis (Prednisolondquivalent 20-30 mg) belassen.

Diskussion

Ein polymyalgisches Syndrom ist, wie der Begriff be-
reits sagt, kein eigenstdndiges Krankheitsbild, sondern
ein Symptomenkomplex. Als paraneoplastische Mani-
festation wurde es gehéduft mit malignem Myelom und
Nierenzellkarzinom vorkommend beschrieben, es kann
jedoch grundsitzlich mit jeder malignen Erkrankung
assoziiert sein [1]. Im Gegensatz zur eigentlichen Poly-
myalgia rheumatica ist die Schmerzlokalisation meist
diffuser, die Morgensteifigkeit weniger ausgepragt und
die Gelenkbeweglichkeit nicht eingeschrinkt. Die Pa-
tienten sprechen in der Regel weniger gut auf Kortiko-
steroide an [1]. Im beschriebenen Fall deuteten hinge-
gen weder die Symptome noch die initialen Abkldrungen
auf eine zugrundeliegende maligne Erkrankung hin.
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Eine umfassende Anamnese, korperliche Untersuchung
(inkl. Gefdss- und Hautstatus) und eine breite Labor-
untersuchung bilden die Basisdiagnostik. Zum Aus-
schluss anderer Ursachen werden ein Thorax-Rontgen
und ein Ultraschall der Schultergelenke und des Abdo-
mens empfohlen. Untersuchungen wie Gelenkspunktion,
Blutkulturen, Skelettszintigraphie, Echokardiographie,
weiterfithrende radiologische Bildgebung, endoskopi-
sche Verfahren etc. hingen meist vom individuellen kli-
nischen Bild ab [2].

Retrospektiv ist zu diskutieren, ob die mehrfachen
thrombembolischen Ereignisse auch Hinweise auf das
spiter diagnostizierte maligne Geschehen waren. Mit
grosser Wahrscheinlichkeit ist die im Verlauf aufgetre-
tene und nicht mit einem Infekt assoziierte Leukozytose
in diesem Zusammenhang zu sehen. Die Dynamik (plotz-
licher Anstieg trotz Reduktion der Kortikosteroide) wie
auch die hohen Absolutwerte der neutrophilen Granu-
lozyten sprachen eher gegen eine steroidbedingte Leu-
kozytose und liessen eine hdmatologische Erkrankung
suchen. Das myelodysplastische/myeloproliferative Syn-
drom wurde jedoch erst neun Monate nach der urspriing-

Abbildung 1
Erstes von zwei Knochenmark-Aspiraten (siehe Text). Aufféllig ist hier die Megakaryozyten-
morphologie (zwei singuldre Kugelkerne).

An einer Polymyalgia rheumatica erkranken meistens
Personen édlter als 50 Jahre. Es werden in der Regel
symmetrische Schmerzen und eine schmerzbedingte
Schwéche im Schulter- und Beckengiirtel und im Nacken
angegeben. Die Schmerzen sind in Ruhe vorhanden
und werden durch Bewegung verstdrkt. Die Steifigkeit
am Morgen und nach Ruhephasen kann bis zu mehre-
ren Stunden dauern. Hédufig leiden die Betroffenen auch
unter allgemeinen Symptomen wie Miidigkeit, Gewichts-
verlust, Depression und erhohter Koérpertemperatur
[2]. Die Entziindungszeichen im Blut sind in den meis-
ten Fillen erhoht und neben der klinischen Beurteilung
fir die Einschédtzung der Aktivitit der Erkrankung
und deren Ansprechen auf die Therapie wichtig [2]. In
16-21% der Fille wurde eine Assoziation mit einer
Riesenzellarteriitis beschrieben. Riesenzellarteriitis-
patienten geben nicht selten (in 40-60%) polymyal-
gische Beschwerden an [3].

Die Abklirungen zielen in erster Linie darauf ab,
andere zugrundeliegende Ursachen auszuschliessen.
Differentialdiagnostisch sind Neoplasien, infektiése und
parainfektiose Erkrankungen (v.a. Endokarditis, virale
Myalgien) sowie Erkrankungen aus dem rheumatischen
Formenkreis, v.a. Kristallarthropathien, rheumatoide
Arthritis und andere Autoimmunprozesse zu erwagen
[4]. Ein priméres Fibromyalgiesyndrom, eine bilaterale
adhésive Kapsulitis, Rotatorenmanschetten-Tendiniti-
den, degenerative und endokrine (Hypothyreose!) Pro-
zesse gehen in der Regel ohne eine Erh6hung der Ent-
ziindungsparameter einher [5].

lichen Knochenmarksuntersuchung diagnostiziert.

Die Kasuistik verdeutlicht, dass bei einem polymyalgi-
schen Syndrom die Suche bzw. der Ausschluss einer
zugrundeliegenden Grunderkrankung nicht nur bei den
initialen Abkldrungen von eminenter Bedeutung ist,
sondern ebenfalls im weiteren Krankheitsverlauf. Die Dia-
gnose «Polymyalgia rheumatica» ist insbesondere bei
neuen Symptomen oder Befunden zu hinterfragen und
eine aktualisiertes diagnostisches Work-up zu erwégen.
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