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Polymyalgia rheumatica — Ein klinischer Uberblick

Th. Nothnagl, B. F. Leeb

Als Krankheit, die vorwiegend in der alteren Bevélkerung auftritt, wird eine Polymyalgia rheumatica (PMR) derzeit leider zu selten diagnostiziert, weil
man geneigt ist, das Beschwerdebild vor allem auch dem Alter der Betroffenen zuzuordnen. In Anbetracht der Haufigkeit der Erkrankung und auch der
maoglichen Komplikationen durch eine eventuell begleitende Riesenzellarteriitis ist allerdings weder diagnostischer noch therapeutischer Nihilismus
angebracht. Selbstverstandlich setzt die Diagnosestellung die Beachtung der Kriterien und den Ausschluls méglicher Differentialdiagnosen voraus, weil
die Erkrankung nicht positiv beweisbar ist — ganz im Gegensatz zur Riesenzellarteriitis, wo der histologische Nachweis anzustreben ist. In Anbetracht der
ausgesprochen gtinstigen therapeutischen Optionen bei PMR bedeutet die gestellte Diagnose in aller Regel bereits eine eindeutige Verbesserung bis hin zu
weitgehender Beschwerdefreiheit innerhalb kurzer Zeit fiir die betroffenen Patienten. Wie bei anderen Erkrankungen auch, besteht die Voraussetzung
lediglich darin, daran zu denken, dal8 eine PMR vorliegen kénnte. Die Diagnosekriterien einerseits und auch die Response-Kriterien andererseits
erlauben eine rasche, in aller Regel erfolgreiche und auch leicht zu kontrollierende therapeutische Intervention.

Polymyalgia rheumatica (PMR) constitutes a disorder primarily affecting the elderly population. Particularly for that reason the diagnosis is not made in
many cases because the complaints are interpreted as age dependent. However, as PMR is not a rare disease and complications may occur because of
a possible accompanying giant cell arteritis (GCA) there is no place for diagnostic or therapeutical nihilism. Of course the diagnoses should be made
considering the diagnostic criteria and the possible differential diagnoses, as there is no positive diagnostic test existing, in contrast to GCA, where a
histological diagnosis constitutes the gold standard. For the excellent therapeutic options and prognosis of PMR the diagnosis constitutes the basis of
rapid improvement in most cases up to complete remission. Like in other disorders it is necessary to consider PMR in case of typical complaints. The
diagnostic criteria as well as the newly developed response criteria give the possibility for a rapid and overall successful therapeutic intervention, which

is moreover easily to monitor. | Miner Stoffwechs 2004; 11 (1): 37-39.

Bereits 1888 beschreibt Bruce ein Krankheitsbild, welches
sehr stark an ein Vollbild der Polymyalgia rheumatica
(PMR) erinnert. Es dauerte aber noch bis zum Jahr 1957,
bis die Nomenklatur von Barber geboren wurde. Die PMR
stellt eine relativ haufige entzlindliche Erkrankung vorwie-
gend des hoheren Lebensalters dar, die leider nach wie vor
allzuoft nicht diagnostiziert wird, obwohl bei richtiger
Diagnose eine ausgezeichnete Prognose der Erkrankung
besteht. Mit entsprechender Therapie kann innerhalb kiir-
zester Zeit eine massive Verbesserung der Situation der
betroffenen Patienten erzielt werden. Die Erkrankung tritt
vorwiegend bei Patienten jenseits des 50. Lebensjahres
auf, wobei eine Geschlechtsverteilung 4:1 zugunsten der
weiblichen Bevolkerung zu verzeichnen ist. Die Inzidenz
betragt 20-50 Neuerkrankungen pro 100.000 Einwohner
pro Jahr. In bis zu etwa 50 % der Falle tritt die Symptomatik
im Rahmen oder koexistent mit einer Riesenzellarteriitis —
vor allem der Temporalarterien (Horton) — auf [1, 2].

Diagnosestellung

Die Diagnose wird vor allem aufgrund der klinischen
Symptomatik gestellt, daher soll diesem Uberblick eine
typische Fallprdsentation vorangestellt werden:

Ein 65jdhriger ehemaliger Schlosser leidet seit Jahren
an Schmerzen abwechselnd bds. in den Schultern. Unter
der Diagnose Periarthropathia humeroscapularis erhilt er
erfolgreich NSAR bei Bedarf, sowie Infiltrationen. Pl6tzlich
erweisen sich die Schmerzen jedoch als therapieresistent
und unertrdglich (Visuelle Analogskala 100 mm) mit
morgendlichem Pessimum, sowie Morgensteifigkeit, Ab-
geschlagenheit und Schmerzen ebenso im Beckengiirtel-
bereich. Das urspriinglich erfolgreiche NSAR hilft kaum,
ein Kombinationspraparat mit Glukokortikoid i.m. hilft
jedoch zumindest kurzfristig. Bei der klinischen Unter-
suchung ist das Heben beider Arme im Schulterbereich
kaum moglich, die Muskulatur im Schulter- und auch Ober-
schenkelbereich druckschmerzhaft, die Handkraft herab-
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gesetzt. Die groflen Gelenke sind altersentsprechend
beweglich, die Schultern und das rechte Kniegelenk druck-
dolent.

Die Bildgebung erbringt folgende Befunde: Rontgen
der HWS, LWS, BU: soweit unauffdllig; beide Schultern:
kl. Verkalkungen im Bereich der Rotatorenmanschette, ar-
throtische Veranderungen; beide Héande: kein Hinweis auf
prim. entziindliche Gelenkerkrankung. In der Sonographie
der Schultern jedoch zeigen sich ausgeprdgte Bursitiden
subacromial und eine Tendovaginitis der Bizepssehnen,
sowie ein Gelenkergul®. Folgende Laborverdnderungen
werden gefunden: BSG deutlich erhéht; BB leicht an-
amisch; NFP normal; LFP leicht erhoht; CK und Aldolase
normal; CRP deutlich erhoht; RF, ANA, (JO-1-AK) normal.

Dieses Fallbeispiel beschreibt in typischer Weise Sym-
ptomatik und Befundkonstellation bei PMR. Es geht auch
daraus hervor, da8 kein typischer Befund besteht, der als
positiver Beweis fiir das Vorliegen der Erkrankung anzuse-
hen ist. Es missen also vor der Diagnosestellung eine gan-
ze Reihe von Differentialdiagnosen ausgeschlossen wer-
den (Tabelle 1). Wie bei vielen anderen Erkrankungen
auch, z. B. der rheumatoiden Arthritis, ist man zur Diagno-
sestellung auch auf Kriterien angewiesen.

Diagnosekriterien

1997 wurde auf Initiative des Standing Committee on Cli-
nical Trials including Therapeutic Trials (ESCISIT) der Euro-
pean League against Rheumatism (EULAR) ein europdi-
sches PMR-Subkomittee mit der Zielsetzung gebildet, einen
Vergleich und eine Evaluierung der Sensitivitat von fiinf
Diagnosekriteriensets fiir PMR zu finden. Eine weitere Auf-

Tabelle 1: Differentialdiagnose der Polymyalgia rheumatica

Rheumatoide Arthritis (Late-onset rheumatoid arthritis)
Polymyositis, SLE

Endokrine Myopathien (Hypothyreose)

Andere Vaskulitiden

Parainfektiése Myalgien

Fibromyalgie

Medikamenttse Myopathie (Cortison, Statine)
Neoplasie, Plasmozytom

J. MINER. STOFFWECHS. 1/2004 Y4

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
Homepage Journal fur Mineralstoffwechsel: http://www.kup.at/mineralstoffwechsel


http://www.kup.at/mineralstoffwechsel

38

Tabelle 2: Bird/Wood-Kriterien

Symmetrische Schulterschmerzen mit begleitender Steifigkeit
Akuter Krankheitsbeginn < 2 Wochen
Blutsenkungsgeschwindigkeit > 40 mm/Std.

Steifigkeit > 1 Std.

Alter > 65

Depression und/oder Gewichtsverlust

Symmetrische Oberarmdruckschmerzen

Ab Erfiillung von 3 oder mehr Kriterien wahrscheinliche PMR.

Tabelle 3: Hunder-Kriterien

e Alter >50 Jahre

e beidseitige Schmerzen bzw. Druckschmerz fiir mehr als ein Monat
von Nacken oder Rumpf, Schultern oder Oberarmen und Hiiften
sowie Oberschenkel

e BSG > 40 mm/1. Stunde

e Ausschlufs anderer Diagnosen

Definitive Diagnose bei Erfiillung aller Kriterien

gabe dieses Komitees war es auch, Kriterien zur Definition
des therapeutischen Ansprechens (Response-Kriterien) zu
entwickeln, die z. B. in zukinftigen Untersuchungen, auch
hinsichtlich neuer Therapieoptionen, zur Anwendung
kommen konnten.

1979 wurden erstmalig Diagnosekriterien nach einer
multizentrischen Untersuchung in 11 Rheumazentren in
Grolbritannien publiziert, die sogenannten Bird/Wood-
Kriterien (Tabelle 2). Es folgten 1981 Kriterien von Jones &
Hazleman sowie 1982 die Hunder-Diagnosekriterien (Ta-
belle 3). Zwei weitere Kriterienkonstrukte, die auch in die-
se Untersuchung eingeschlossen wurden, stellen die 1985
entwickelten Wilke-Kriterien, zugeschnitten auf die Riesen-
zellen-Arteriitis, und die 1984 verdffentlichten Nobunaga-
Kriterien dar, die primdr auf die japanische Bevdlkerung
zugeschnitten sind [3-71.

Die Sensitivititsanalyse ergab eine deutliche Uberle-
genheit der Bird/Wood-Kriterien und der Hunder-Kriterien
in der Untersuchung, die sehr dhnlich der Situation der
taglichen Praxis angelegt war. Ein Abgleich der beiden Kri-
teriensets mit dem eingangs zitierten Fallbeispiel zeigt dies
ebenfalls deutlich [8].

Selbstverstandlich sind diagnostische Kriterien nicht in
der Lage, alle Formen einer Erkrankung zu charakterisieren.
Im Falle der PMR mufs angemerkt werden, dal® diese Er-
krankung auch mit nur gering erhéhten Akutphase-Para-
metern einhergehen kann. Im wesentlichen ist man derzeit
der Ansicht, dafl eine derartige Form der Erkrankung als
prognostisch giinstiger zu werten ist [9].

Therapie

Die allgemein unumstrittene Therapie der PMR besteht in
der Verabreichung von Glukokortikoiden mit langsamer
schrittweiser Reduktion. Eine mittlere Therapiedauer von
etwa ein bis zwei Jahren mufs angenommen werden. Cha-
rakteristisch fiir die PMR ist das nahezu unmittelbare An-
sprechen des Patienten auf die Behandlung. Dennoch ist
eine langsame Reduktion der Dosis dringend anzuraten,
da dies das Risiko von Rezidiven vermindert, die durchaus
im Laufe der Erkrankung auftreten kénnen [10, 11]. In sel-
tenen Féllen geniigt eine alleinige Therapie mit nichtsteroi-
dalen Antirheumatika, andererseits konnen auch kortison-
refraktare Verldaufe auftreten, wobei dann der zusatzlich
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Einsatz von Azathioprin und Methotrexat erwogen werden
kann [12-14]. Zuletzt wurden auch Therapieerfolge mit
TNF-a-Blockern bei besonders therapieresistenten Fallen
beschrieben [8].

Im Falle einer koexistenten Riesenzellarteriitis sind
hohere Kortikoiddosen (ausgehend von 1 mg/kg KG) erfor-
derlich, Visusstérungen im Rahmen der Erkrankung sind
als absolute Notfallsituationen, die zum sofortigen thera-
peutischen Eingreifen verpflichten, aufzufassen [11].

Polymyalgia-Response-Kriterien [15]

Obwohl ein klares therapeutisches Schema seit langer Zeit
bekannt ist, waren bislang keine Kriterien zur Beurteilung
des Therapieerfolges definiert, um zum Beispiel Therapie-
alternativen zu Kortikoiden untersuchen zu kdénnen. Die
Entwicklung derartiger Kriterien war die zweite Hauptauf-
gabe der europdischen PMR-Gruppe.

Nach Einschlul} in die Untersuchung erhielten die Pati-
enten eine Glukokortikoidmedikation in einer Prednisolon-
dquivalenzdosis von im Mittel 25 g/Tag, die bei den dar-
auffolgenden Kontrollen schrittweise reduziert wurde. Bei
jeder Visite wurde die urspriinglich gestellte Diagnose
einer PMR berpriift und der Patient auf Hinweise fiir eine
neu auftretende Krankheit, wie z.B. Neoplasien, untersucht.
Waurde ein entsprechender Hinweis auf eine neu auftre-
tende Krankheit gefunden, fiihrte dies selbstverstindlich
zum Ausschlul} des Patienten aus der Studie. Bei Patienten
dieser Studie wurden bei jeder Visite folgende Parameter
erhoben: Schulterschmerzen mit begleitender Steifigkeit,
Oberarmschmerz sowie Druckschmerzhaftigkeit, Hiift-
und Oberschenkelbeteiligung, Vorliegen einer Symmetrie
des Beschwerdebildes, Morgensteifigkeit angegeben in
Minuten, begleitende depressive Verstimmung oder Ge-
wichtsverlust, Sehstérungen, Kopfschmerzen sowie neuro-
logische Symptome. Weiters wurden das C-reaktive Prote-
in sowie die Blutsenkungsgeschwindigkeit nach 1 Stunde
gemessen.

Insgesamt wurden 76 Patienten (davon 69 weibliche
und 7 ménnliche) in diese Studie aufgenommen. 48 Wo-
chen wurden als Beobachtungszeitraum festgelegt. Zusatz-
lich zu der oben beschriebenen Patientenkohorte wurde
auch eine Patientengruppe von 24 Patienten, rekrutiert
vom Niederdsterreichischen Zentrum fiir Rheumatologie,
nach demselben Protokoll gefiihrt.

Als Resultat zeigte sich ein erwartetes, sehr schnelles
Ansprechen auf die Kortisontherapie, bei initialer Dosis
von 24,68 + 28,61 mg Prednisolondquivalent, sowie eine
mogliche Reduktion in Woche 24 auf 7,68 + 3,61 mg. Die
Ansprechzeit auf Kortikoide wurde von den Patienten mit
35,4 + 19 Stunden angegeben. Die erhobenen Parameter
zeigten sich allesamt signifikant riickldufig im Laufe der
Behandlung. Auffillig bei der Auswertung der Daten war,
dal sich die Blutsenkungsgeschwindigkeit, das C-reaktive
Protein und die Morgensteifigkeit als schmerzunabhan-
gige Parameter erwiesen. Jedoch konnte sehr wohl eine
direkte Abhdngigkeit zwischen Myalgien, Heben der Arme
und der Schmerzangabe gezeigt werden.

Basierend auf diesen Ergebnissen wurden folgende
Parameter als Kriterien zur Beurteilung CRP oder BSG als
Reprasentanten der Akutphase und andererseits Visuelle
Analogskalen (VAS) fir Schmerz und Arztbeurteilung, so-



Tabelle 4: EULAR Response Kriterien fiir PMR

VAS-Schmerz, obligatorisch

VAS-Arztbeurteilung

CRP oder BSG

Dauer der Morgensteifigkeit

Elevation der Arme (0 = nicht moglich; 1 = unter Schulterniveau;

2 = auf Schulterniveau; 3 = tiber Schulterniveau; fiir die Berechnung
des PMR-AS umgekehrte Reihenfolge)

Prozentverdnderung von 1 + die besten drei von 2-5

wie die Dauer der Morgensteifigkeit und die Fahigkeit, die
Oberarme zu heben (0 = nicht moglich, 1 = unter den
Schultergiirtel, 2 = bis zum Schultergiirtel, 3 = Gber den
Schultergtirtel) als Marker der klinischen Situation. Bei
Evaluierung dieser 5 Einzelfaktoren zeigte sich eine unter-
schiedliche Gewichtung der Faktoren in abnehmender
Reihenfolge mit VAS-Schmerz, VAS-Arztbeurteilung, CRP,
Morgensteifigkeit sowie das Heben der Oberarme.

Aufgrund der Gewichtung der Einzelparameter errech-
nen sich die EULAR Response criteria wie folgt: Obligato-
risch ist eine Verdnderung der VAS-Schmerz, von den rest-
lichen vier Parametern werden die besten drei in die
Evaluierung miteinbezogen. Die Verdnderung gegeniiber
dem Ausgangswert wird in Prozent ausgedriickt, und zwar
20 %, 50 %, 70 % und 90 % Veranderung, Remission ist flir
die PMR derzeit noch nicht definiert (Tabelle 4).

Unter Verwendung der oben genannten Response-Kri-
terien konnte in Woche 24 bei mehr als 50 % der Patienten
eine Verbesserung um 90 % erreicht werden, die 70 % Re-
sponse Rate lag bei 76,8 %. Im Vergleich zur europdischen
Studie gab es bei dem aus Niederdsterreich stammenden
Patientengut keine signifikanten Unterschiede. In der Folge
konnten die Einzelparameter auch zu einem Krankheits-
aktivititsindex, dem PMR-AS, zusammengefal’t werden,
der einen absoluten Zahlenwert als Ausdruck des Schwere-
grades der Erkrankung ergibt, und aus dem sich ebenfalls
die Response-Rate berechnen Idft [16].

Die genannten Response-Kriterien und der PMR-AS
zeigen sich als vielversprechendes Werkzeug, um die
Krankheitsaktivitit und den Therapieerfolg bei PMR-Pati-

enten zu dokumentieren. Die Response-Kriterien werden
im Zuge zukiinftiger Untersuchungen hinsichtlich alterna-
tiver Therapieoptionen bei PMR eine objektive Mdoglich-
keit bieten, um therapeutische Regime zu vergleichen.
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