
WAS IST IHRE DIAGNOSE? 744

Retrosternale Schmerzen

Wenn sich eine Diagnose hinter  
einer anderen versteckt
Dr. med. Maria Anastasioua, Dr. med. Olivier Lamya, Dr. med. Camillo Ribib, Prof. Dr. med. Pascal Zuffereyc, 
Dr. med. Francesco Gianinazzic, Dr. med. Malik Benmachichea

a Service de Médecine Interne, Centre Hospitalier Universitaire Vaudois CHUV, Lausanne
b Service d’immuno-allergologie, Centre Hospitalier Universitaire Vaudois CHUV, Lausanne
c Service de Rhumatologie, Centre Hospitalier Universitaire Vaudois CHUV, Lausanne

Fallbeschreibung 

Ein 53-jähriger Patient mit bekannter, seit 2010 unbe-
handelter rheumatoider Arthritis und aktiver Raucher 
mit 30 pack years weist retrosternale Schmerzen auf, 
die seit zwölf Stunden bestehen und progressiven Cha-
rakter aufweisen.
Er berichtet über unspezifische Thoraxbeschwerden 
und seit etwa einer Woche bestehende Grippesymp-
tome. Am Eintrittstag wachte er um 5 Uhr morgens 
durch atmungsabhängige, retrosternale, penetrierende 
Schmerzen auf, die in die linke Schulter, den Kiefer und 
Rücken ausstrahlen, mit Ohrenschmerzen verbunden 
sind, aber ohne Kopfschmerzen oder neurologischen 
Störungen. Da mit gewöhnlichen Schmerzmitteln keine 
Besserung erreicht wurde, kommt er zwölf Stunden 
nach Symptombeginn auf die Notfallstation.
Bei der klinischen Untersuchung ist der Blutdruck an 
den Armen seitengleich, auch die peripheren Pulse 
sind symmetrisch. Auskultatorisch sind weder Herz- 
und Gefässgeräusche noch Perikardreiben wahrnehm-
bar. Die Lungenauskultation ist normal.

Die Abbildung 1 zeigt das bei Eintritt durchgeführte EKG.
In der Laborchemie sind die Troponinwerte im Norm-
bereich; es zeigen sich Entzündungszeichen mit einem 
CRP-Wert von 255 mg/l und einer Leukozytose von 
14 G/l. Eine Anämie oder renale Funktionsstörung liegen 
nicht vor. 

Frage 1: Welche Untersuchung werden Sie als Notfallmass-

nahme durchführen? 

 

a) Koronarografie

b) Echokardiografie

c) Thorax-Angio-CT

d) Bestimmung der D-Dimere

e)  Keine weiteren Notfalluntersuchungen; Überwachung der 

Troponinwerte

Die retrosternalen Schmerzen unseres Patienten mit 
kardiovaskulären Risikofaktoren (Alter, Geschlecht, 
aktiver Raucher) deuten auf eine Myokardischämie hin. 
Das EKG zeigt diffuse, konkave ST-Streckenhebungen 
sowie eine PR-Streckensenkung in II, aVF und  V3–6, 
was in erster Linie auf eine Perikarditis schliessen 
lässt. Troponinwerte im Normbereich zwölf Stunden 

Abbildung 1: Eintritts-EKG: diffuse, konkave ST-Streckenhebung sowie PR-Streckensenkung in II, aVF und V3–6.Maria Anastasiou
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nach Beginn der Schmerzen schliessen einen Infarkt 
aus. Zur Notfall-Koronarografie besteht somit keine 
 Indikation, und eine Überwachung der Troponinwerte 
ist nicht erforderlich. Eine Echokardiografie zeigt einen 
minimalen Perikarderguss ohne hämodynamische Aus-
wirkungen und keine Hinweise auf segmentale Wand-
bewegungsstörungen.
Der stechende Schmerzcharakter und das nur schwache 
Ansprechen auf Analgika lassen uns ein Thorax-Angio-
CT zwecks Abklärung einer Aortendissektion durch-
führen (Abb. 2). Die Untersuchung zeigt eine Erweite-
rung der aufsteigenden Aorta um 6 mm mit Infiltration 
des angrenzenden Fettgewebes, was an eine Aortitis 
denken lässt.
Ohne klinische Parameter und Risikofaktoren für eine 
thromboembolische Erkrankung ist eine Bestimmung 
der D-Dimere nicht das Verfahren der Wahl. 
Unser 53-jähriger Patient weist somit eine akute Pe-
rikarditis in Verbindung mit einer Aortitis der Aorta 
ascendens auf. Die Schmerzen lassen unter Behand-
lung mit nichtsteroidalen Antirheumatika (NSAR) und 
Opiaten rasch nach.

Frage 2: Welche Untersuchung ist für die ätiologische 

Diagnose der Aortitis am wenigsten angezeigt?

 

a) Blutkulturen à froid
b) Syphilis- und Borreliose-Serologie

c) TBC-Elispot

d) Immunsubtraktion mit IgG4-Bestimmung

e)  Blutsenkung (BSG), antinukleäre Antikörper (ANA), antineu-

trophile zytoplasmische Antikörper (ANCA), Rheumafaktor, 

Anti-CCP

Eine infektiöse Ätiologie, obgleich in Industrieländern 
selten, ist umgehend auszuschliessen [1]. Die Blutkul-
turen à froid sind steril, Syphilis- und Borreliose-Sero-
logie sind negativ. 
Eine Panarteriitis nodosa mit Beteiligung der grossen 
Gefässe kann im Rahmen einer Hepatitis B auftreten. 
Die Virushepatitis-Serologie ist negativ.
Wenngleich eine Tuberkulose Ursache einer Perikar-
ditis oder Aortitis sein kann, soll mit dem Elispot vor 
allem eine latente Tuberkulose ausgeschlossen werden, 
bevor eine systemische Kortikoidtherapie eingeleitet 
wird; der Test ist negativ.
Blutbild, Nierenfunktion und Leberwerte sind im Norm-
bereich. Die Blutsenkung (BSG) ist mit 52 mm/h erhöht 
(N = 10 mm/h).
Ein zusätzlicher anamnestischer Hinweis besteht in 
entzündlichen Gelenkschmerzen der Füsse, die seit etwa 
einer Woche bestehen. Derartige Schmerzen treten 
mehrmals monatlich an verschiedenen Gelenken auf, 
insbesondere an Ellbogen und Händen und erfordern 
dann eine vorübergehende NSAR-Einnahme. Fieber 
oder Gewichtsverlust bestehen nicht; der Patient be-
richtet weder über Kopfschmerz noch über Schmerzen 
beim Kauen. Seit 2010 erfolgte keinerlei antirheuma-
tische Behandlung, nachdem eine Methotrexat- und 
anschliessende Adalimumab-Therapie wegen vieler 
Nebenwirkungen abgebrochen worden waren. 
Das konventionelle Röntgenbild zeigt Erosionen am 
 jeweils 5. Fussstrahl. Die Immundiagnostik zur Abklä-
rung einer entzündlichen Aortitis ergibt einen erhöh-
ten Rheumafaktor (RF) von 413 U/ml (N <20 U/ml) so-
wie erhöhte Antikörper gegen citrullinierte Peptide 
(Anti-CCP) von >174 U (N <20 U), was mit dem Krank-
heitsbild der unbehandelten rheumatoiden Arthritis 
vereinbar ist. Die antinukleären Antikörper (ANA) sind 
mit 1:80 schwach positiv (N <1:80) bei gesprenkeltem 
Muster. Die antineutrophilen zytoplasmischen Anti-
körper (ANCA) sind negativ. Die Komplementfaktoren 
sind im Normbereich. Mittels Immunsubtraktion 
kann eine monoklonale Gammopathie ausgeschlossen 
werden; der IgG4-Wert ist im Normbereich. Das Urin-
sediment ist unauffällig.
Mit Blick auf die möglichen Ätiologien existiert somit 
kein Argument für eine Kollagenose oder eine Wegener-
Vaskulitis. Es gibt keine klinischen Anzeichen für eine 
Polychondritis atropicans, und eine IgG4-Erkrankung, 
die durch die lymphoplasmozytäre Infiltration ver-
schiedener Organe gekennzeichnet ist, ist wenig wahr-
scheinlich.
Bei unserem Patienten liegt demzufolge eine seropo-
sitive aktive rheumatische Erkrankung mit einer ent-
zündlichen Aortitis und einer damit assoziierten aku-
ten Perikarditis vor.

Abbildung 2: Thorax-CT: Erweiterung der Wand der  aufsteigenden Aorta (Pfeil)  

mit  Infiltration des angrenzenden Fettgewebes.
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Frage 3: Welche Untersuchung beabsichtigen Sie  

in diesem Stadium durchzuführen?

 

a) Angiologische Diagnostik

b) Aortografie

c) PET/CT

d) Biopsie der Schläfenarterie

e) Keine weitere Untersuchung

Unter den nicht-infektiösen Ursachen der Aortitis ist 
die Riesenzellarteriitis (giant cell arteritis, GCA) am 
häufigsten vertreten [1]. Die angiologische Diagnostik 
zur Abklärung von Hinweisen auf eine GCA ist negativ, 
wobei zu bedenken ist, dass die Dopplersonografie 
der extrathorakalen Aortenäste zur GCA-Diagnose 
weder sensitiv noch spezifisch ist. Ohne Biopsie der 
Schläfenarterie ist eine GCA nicht auszuschliessen, 
jedoch ist diese Diagnose äusserst unwahrscheinlich, 
da hier eine alternative Diagnose sehr viel nahelie-
gender ist.
Angesichts einer seropositiven rheumatoiden Arthri-
tis (RA) mit klinischen, laborchemischen und radiogra-
fischen Hinweisen auf eine aktive Erkrankung lassen 
an die Diagnose einer entzündlichen Aortitis und einer 
Perikarditis denken. 
Zur Bestätigung der Vaskulitis-Diagnose und zwecks 
Evaluierung des Ausmasses der vaskulären Schädigung 
wird (nach 7 Tagen Kortikoidtherapie) eine PET/CT 
durchgeführt, die eine FDG(Fluordeoxyglucose)-Anrei-
cherung Grad I in der Aorta ascendens ohne Befall der 
Aorta descendens und der Karotis-Gefässe zeigt. 

Frage 4: Welche Therapie schlagen Sie vor?

 

a) Nur Kortikosteroide in abnehmender Dosis

b) Kortikosteroide und Cyclophosphamid

c) Kortikosteroide und Methotrexat

d) Kortikosteroide und ein TNF-Blocker

e) Kortikosteroide und Tocilizumab (= Interleukin-6-Blocker)

Patienten, die im Rahmen einer rheumatoiden Arthritis 
eine Vaskulitis entwickeln, sind gewöhnlich Patienten, 
die an einer langfristig aktiven Erkrankung leiden. Die 
Therapie hängt von der Grösse der betroffenen Gefässe 
und der Organbeteiligung ab. 
Die Wirksamkeit der Kortikoidtherapie ist für die An-
fangskontrolle einer Vaskulitis der grossen Gefässe gut 
belegt. Die Prednison-Anfangsdosis beträgt 1 mg/kg/
Tag bei einer Behandlungsdauer von mindestens sechs 
Monaten.
Cyclophosphamid wird bei Beteiligung vitaler Organe 
(Myokard, zentrales Nervensystem, Verdauungstrakt, 
Niere) zusätzlich zu Kortikosteroiden verabreicht, in 
Analogie zu den nekrotisierenden Vaskulitiden (Poly-
arteriitis nodosa, mikroskopische Polyangiitis, eosino-
phile Granulomatose mit Polyangiitis). Methotrexat 

hat sich bei Patienten mit rheumatoider Vaskulitis als 
nicht wirksam erwiesen. 
TNF-Blocker zeigen bei der Vaskulitis-Therapie keinen 
Nutzen [2].
Tocilizumab inhibiert das Zytokin Interleukin-6 (IL-6) 
im Vorfeld der akuten Entzündungsphase. Diese Thera-
pie hat bei rheumatoider Arthritis ihre Wirksamkeit 
bewiesen und zeigt sich in nicht-kontrollierten Studien 
bei Arteriitis der grossen Gefässe als sehr wirksam, sei 
es im Falle von Morbus Horton, der Takayasu-Arteriitis 
oder rheumatoider Arthritis. 
Der Patient erhält somit über 1 Monat ein Prednison-
Schema von 60 mg/Tag, danach 1 Monat 40 mg/Tag 
und schliesslich 1 Monat 30 mg/Tag, bevor eine Tocili-
zumab-Therapie mit 8 mg/kg/Monat eingeleitet wird.
Die Ermunterung zum Rauchstopp ist gleichermassen 
essentiell, um einerseits die RA begünstigende Faktoren 
zu reduzieren und andererseits das mit der Krankheit 
und der immunsuppressiven Behandlung assoziierte 
kardiovaskuläre und neoplastische Risiko zu verringern.

Frage 5: Welche Untersuchung(en) empfehlen Sie  

zur Kontrolle des Ansprechens der Therapie?

 

a) PET/CT

b) Angio-MRT

c) Angio-CT

d) PET/CT und Angio-CT

e) Klinische und laborchemische Kontrolle

Die PET/CT korreliert möglicherweise besser mit den 
Entzündungsmarkern [3]. Jedoch ist verglichen mit den 
andern bildgebenden Verfahren keine Überlegenheit, 
was die Prognose von Rezidiven und die Diagnostik 
von Komplikationen angeht, nachweisbar.
Insbesondere bei Ödem und Gefässwanderweiterung 
muss mehr Behandlungszeit verstreichen, bevor bei 
der Angio-MRT ein signifikanter Unterschied zu detek-
tieren ist.
Die Angio-CT erwies sich als überlegen für den Nach-
weis länger bestehender Schäden mit ausgeprägten 
Stenosen, bei denen die PET/CT negativ sein kann.
Die Kombination PET/CT und Angio-CT ist für die 
frühzeitige Diagnostik und Therapie der Vaskulitis der 
gros sen Gefässe von hohem Nutzen [3]. Die PET/CT 
kann bereits nach fünf Behandlungstagen mit hohen 
Steroiddosen zu einem negativen Ergebnis führen und 
muss deshalb rasch durchgeführt werden.
Zu guter Letzt bildet die Bestimmung der Entzün-
dungsparameter (CRP/BSG) einen guten Näherungs-
wert für die Aktivität der Vaskulitis der grossen Gefässe, 
dennoch kann bei Patienten mit Werten im Normbe-
reich eine Entzündungsaktivität in den grossen Gefä-
ssen fortbestehen. Diese Marker dürfen also nicht iso-
liert zur Kontrolle der Therapieansprache eingesetzt 
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werden. Ihre Verknüpfung mit bildgebenden Verfah-
ren, insbesondere mit der PET/CT, verlangt ergänzende 
Massnahmen zur Evaluierung des Therapieanspre-
chens [3].

Diskussion

Bei Patienten mit rheumatoider Arthritis stellt die 
 Perikarditis die häufigste kardiale Komplikation dar [4]. 
Lediglich 2–4% der Patienten mit rheumatoider Peri-
karditis berichten über Symptome. Rheumatoide Vas-
kulitis betrifft vor allem die kleinen und mittleren Ge-
fässe, aber es sind auch Fälle von Aortitis beschrieben. 
Die Risikofaktoren für rheumatoide Vaskulitis sind ein 
hoher Wert von Rheumafaktoren, ein mindestens ein-
jähriger Abstand zwischen Beginn der rheumatoiden 
Arthritis und der Vaskulitis sowie vorhandene Kno-
chenerosionen und rheumatoide Knötchen. Tabakkon-
sum ist der einzige Umweltfaktor, dessen Vergesellschaf-
tung mit einem erhöhten Risiko für die Entwicklung 
einer rheumatoiden Vaskulitis belegt ist.
Die rheumatoide Aortitis ist für 4% der nicht infektiö-
sen Aortitiden verantwortlich. Das mittlere Diagnose-
alter beträgt 56 Jahre, und das mittlere Intervall zwi-
schen der Diagnose von Polyarthritis und Aortitis liegt 
bei 6,4 Jahren. Die Patienten zeigen in der Regel An-
zeichen einer schweren rheumatoiden Arthritis. Die 
Manifestationen der rheumatoiden Vaskulitis sind va-
riabel und können allgemeine Symptome wie Fieber, 
Müdigkeit und Gewichtsverlust umfassen, aber auch 
Hautschäden, multiple Mononeuritis, Schädigungen 
viszeraler Organe und Gefässverschlüsse mit Gangrän. 
Hautschäden in Form von Purpura, Verdickungen und 

Ulzera treten in 90% der Fälle von rheumatoider Vas-
kulitis auf [5].
In der Diagnostik ist es schwierig, auf Grundlage der 
Histopathologie zwischen einer Aortitis rheumatoiden 
Ursprungs und sonstiger Ursachen zu differenzieren. 
Die Diagnostik beruht im Wesentlichen auf dem klini-
schen Kontext der rheumatoiden Arthritis, nachdem 
andere Ursachen ausgeschlossen wurden.
Sobald die Diagnose feststeht, ist die umgehende Ein-
leitung einer Kortikoidtherapie notwendig, um schwere 
Komplikationen wie Stauungsherzinsuffizienz, Aorten-
ruptur und Myokardischämie, die lebensbedrohlich 
sein können, zu verhindern. 
Bei dem besprochenen Patienten weisen die schon län-
ger bestehende, seit Jahren unbehandelte rheumatoide 
Arthritis, die fehlenden klinischen Hinweise einer an-
deren Ursache der Vaskulitis, die laborchemischen 
Werte und die Bildgebung auf eine aktive rheumatoide 
Arthritis hin; zusammen mit dem raschen Entzün-
dungsrückgang nach Einleitung der Kortikoidgabe 
deutet alles auf eine Aortitis rheumatischen Ursprungs. 
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