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Der besondere Fall 
 
FA.01 | Dermatomyositis und erhöhtes Troponin - immer Myokarditis oder auch mal Ischämie? - 
eine Frage des Troponin I Verlaufes? 
 
Julian Schmid1, Herwig Wankmüller2, Michael Hartl2, Angela Rosenbohm3, Steffen Briem1 
 
1Alb-Donau Klinikum, Klinik für Innere Medizin und Rheumatologie, Standort Langenau, Langenau, 
Deutschland 
2Alb-Donau Klinikum, Klinik für Innere Medizin und Kardiologie, Ehingen, Deutschland 
3Universitätsklinik Ulm, Klinik für Neurologie, Muskellabor, Ulm, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 55-jähriger Patient stellte sich mit seit acht Monaten progredienter Muskelschwäche der 
proximalen Muskulatur der oberen und unteren Extremitäten mit Rückgang des Muskelumfangs 
beidseits vor. Hausärztlich waren eine humorale Entzündung (CRP 21,6 mg/l) und eine CK-Erhöhung 
aufgefallen. Patient ist starker Raucher und hat einen Diabetes mellitus. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Muskelreliefstörung und proximal betonte Muskelschwäche, Gottronpapeln an den MCP-Gelenken 
und Phalangen der Hände. Raynaudsyndrom. Dysphagie. Anamnestisch Arthritiden der Kniegelenke. 
Morgensteifigkeit, Gewichtsverlust von 10 kg, keine Angina pectoris. 
 
Diagnostik 

Basislabordiagnostik: Deutlich erhöhte CK- (3664 U/I) sowie Troponin T Werte, leicht erhöhter CRP-
Wert . Autoimmundiagnostik: ANA positiv (1:1280, AC-19 und AC-20), SSA-AK (Ro52) positiv (267,8 
CU), das weitere Myositispanel  warunauffällig. Eine Muskelsonographie konnte einen ödematösen 
Flüssigkeitssaum zwischen den Muskelbäuchen des Vastus intermedius und des Rectus femoris 
nachweisen. Das initiale EKG und die Echokardiographie waren unauffällig.  
 
Klinisch erfolgte die Diagnosestellung einer Dermatomyositis (DM) mit dem V.a. eine myokardiale 
Beteiligung. 
 
Unter Monitorüberwachung konnte eine ventrikuläre Salve nachgewiesen werden. Bei Dynamik im 
EKG, Persistenz des Troponin T  auf höherem Niveau, sowie neuer regionaler Kinetikstörung im der 
transthorakalen Echokardiografie (TTE) wurde eine Koronarangiografie durchgeführt. 
 
Therapie 

In der Koronarangiografie wurde eine Dreigefäßerkrankung mit interventionspflichtiger Stenose 
detektiert, und die rechte Koronararterie mit 3-fach DES-Implantation rekanalisiert sowie eine duale 
Thrombozytenaggregationshemmung mit Prasugrel und ASS etabliert. Von einer 
Endomyokardbiopsie wurde zunächst Abstand genommen. Im Kardio-MRT zeigte sich keine 
eindeutigen Hinweise auf eine Myokarditis.  
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Eine Muskelbiopsie war aufgrund des Blutungsrisikos in der Folge nicht möglich. Eine 
Prednisolonstoßtherapie mit 1 mg/kgKG und Start einer Basistherapie mit Azathioprin 2mg/kgKG 
wurden eingeleitet. 
 
Weiterer Verlauf 

Unter der Prednisolontherapie kam es zu einer Verbesserung des Kraftniveau und der 
Hautveränderungen. Ein Rückgang der CK auf 1269 U/I trat ein.  
Troponin T und Troponon I Werte zeigten sich im weiteren Verlauf trotz Reperfusion nur leicht 
regredient, deutlich langsamer als in vergleichen Fällen mit isoliertem nSTEMI ohne DM  
Durch Kreuzreaktivität des Troponin aus dem chronisch verändertem Skelettmuskel im Nachweis-
Assay1 können erhöhte Troponin T Werte trotz ausreichender Therapie einer myokardialen 
Beteiligung bei DM persistieren, und sogar ohne myokardiale Beteiligung erhöht sein 2.  
So sollte - wie im vorliegenden Fall - ein Persistieren des Troponin T auch nach Reperfusion im 
Rahmen eines nSTEMI nicht als ausreichender Hinweis auf eine anhaltende oder vorhandene 
Myokarditis herangezogen werden. Umgekehrt sollte ein erhöhter Troponin T Wert dennoch als 
möglicher Ischämiemarker ernst genommen werden und eine Bestimmung des Troponin I 2 sowie 
eine weitere Diagnsotik und ggf. eine  Koronarangiografie bei entsprechender Risikokonstelltion 
erfolgen.  
Bei V.a eine Myokarditis bei DM sollte neben TTE-Untersuchungen und einer 
Monitorüberwachung/EKG-Kontrollen ein frühzeitiger Troponin I Wert 2 gemessen werden. Der 
vorliegende Fall postuliert, dass eine Toponin I Dynamik hilfreich für die Differentialdiagnostik der 
myokardialen Beteiligung bei gleichzeitigem akutem Koronarsyndrom sein könnte. Ein fehlender 
adäquater Abfall des Troponin I nach der Reperfusion der Hinterwand im aktuellen Fall wurde als 
Myokarditis Hinweis gewertet. 
 
Quellenangaben 

1. Cardiac Troponin Testing in Idiopathic Inflammatory Myopathies and Systemic Sclerosis-Spectrum 
Disorders: Biomarkers to Distinguish between Primary Cardiac Involvement and Low Grade Skeletal 
Muscle Disease Activity. Hughes M, Lilleker JB, Herrick AL, Chinoy H. The Journal of Rheumatology, 
2015; 42(5): 898-899. 
2. Serum Cardiac Troponin T, but not Troponin I, is elevated in Idiopathic Inflammatory Myopathies. 
Aggarwal R, Lebiedz-Odrobina D, Sinha A, et al. The Journal of Rheumatology, 2009; 36(12): 2711-
2714. 
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Der besondere Fall 
 
FA.02 | Hide and Seek �t eine therapierefraktäre Oligoarthritis 
 
Carolina Kolb1, Matthias Simon Wößner1, Michaela Köhm1, Frank Behrens1 
 
1Universitätsklinikum Frankfurt, Zentrum für Innere Medizin, Medizinische Klinik 2, Rheumatologie, 
Frankfurt am Main, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Eine 25-jährige Patientin wurde bei therapierefraktärer Oligoarthritis und B-Symptomatik aus einer 
externen Klinik übernommen. 
 
Vier Monate zuvor trat eine Schwellung und Funktionseinschränkung eines Handgelenks auf, die 
zunächst als Schub der vorbekannten Multiplen Sklerose (MS) gewertet wurde, weshalb die Patientin 
hochdosiert Methylprednisolon erhielt, worunter sich der Befund jedoch progredient zeigte. Als 
Basistherapie der MS bestand eine B-Zell-depletierende Therapie mit Ocrelizumab. 
 
Eine operative Sanierung der Handgelenksarthritis mit begleitender Tenosynovitis und entzündlicher 
Weichteilbeteiligung gelang in wiederholten Eingriffen nicht. Ein kultureller Erregernachweis gelang 
weder aus den intraoperativ entnommenen Gewebeproben noch aus Blutkulturen. Im Verlauf 
entwickelte die Patientin eine Oligoarthritis, welche sich gegenüber einer kalkulierten antibiotischen 
Therapie und wiederholten Glucocorticoidstoßtherapien therapierefraktär zeigte. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Asymmetrische Oligoarthritis des linken Handgelenks, rechten Schultergelenks und linken 
Großzehengrundgelenks sowie B-Symptomatik mit Fieberschüben und Nachtschweiß. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch zeigte sich ein erhöhtes CRP (5 mg/dl) bei normwertigem Procalcitonin und milder 
Leukozytose, die Autoantikörperdiagnostik war negativ, HLA-B27 war positiv. Unter der Hypothese 
einer infektiösen Arthritis mit hämatogener Streuung erfolgte eine erweiterte Fokussuche mittels 
PET-CT. Es fanden sich multiple weitere infektiöse Herde (Milzabszesse, pulmonale Herde, eine 
Osteomyelitis der linken Clavicula und eine Costotransversalgelenksarthritis). Mittels metagenomic 
next-generation sequencing konnte im Blutplasma und im Gelenkpunktat der Schulter Mycoplasma 
pneumoniae DNA nachgewiesen werden (1). Der Befund wurde in der panbakteriellen 16S-rDNA-PCR 
aus Punktat des Milzabszesses und aus intraoperativ aus dem Handgelenk gewonnenem Gewebe 
bestätigt. Die kulturelle Diagnostik blieb negativ. Es bestanden eine vollständige B-Zell-Depletion im 
peripheren Blut und eine Hypogammaglobulinämie, serologisch waren keine Mycoplasmen-
Antikörper nachweisbar. Zusammenfassend lag eine disseminierte Mycoplasma pneumoniae-
Infektion bei sekundärem humoralem Immundefekt nach B-Zell-Depletion vor. 
 
Therapie 

Bei molekulargenetisch nachgewiesener Makrolidresistenz erfolgte eine gezielte antibiotische 
Therapie mit Levofloxacin und Doxycyclin, zudem wurde eine Immunglobulinsubstitution (0,5 g/kg 
Körpergewicht alle 4 Wochen) eingeleitet. 
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Der besondere Fall 
 
FA.03 | Vom vermeintlichen atopischen Ekzem zur Beatmungspflicht 
 
Laura  Kharboutli1, Agnes Kalenda1, Franziska Dunst1, Christian Klemann1 
 
1Uniklinik Leipzig, Kinderklinik, Rheumatologie und Immunologie, Leipzig, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Die Vorgeschichte des 14-jährigen Mädchens begann sechs Monate zuvor mit erythematösen und 
juckenden Hautläsionen, die als atopisches Ekzem gedeutet wurden. Unter einer entsprechenden 
Therapie mit topischen Corticoiden und im Verlauf Dupilumab verschlimmerte sich der 
Hautbefund. Hinzu kamen Fatigue, ungewollter Gewichtsverlust von 5kg, Gelenkschmerzen und 
Schwierigkeiten bei Alltagsaktivitäten wie Treppensteigen und Flaschenöffnen. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Der Hautbefund stellte sich in Form eines diskreten heliotropen Ausschlags dar. Es fanden sich 
diskrete Gottron Papeln und hyperpigmentierte Mechanikerhände mit trockener, erythematöser 
sowie schuppiger Haut und Hyperkeratose. Die Muskelschwäche war rasch progredient und es 
bestand eine schwere Dyspnoe bis hin zur Intubationspflicht. 
 
Diagnostik 

Eine Lungenembolie und eine Myokardbeteiligung (bei einer deutlich erhöhten Kreatinkinase 
sowie einem erhöhten Troponin) wurden extern ausgeschlossen. Die Muskelbiopsie zeigte eine 
ausgeprägte perifaszikuläre Atrophie, endomysiale lymphozytäre Infiltrate, Myophagozytose, MHC-II-
Hochregulation sowie elektronenmikroskopisch endotheliale Aktivierung und 
Basalmembranverdickung. In der Kapillarmikroskopie zeigten sich ein Kapillarverlust, Ektasien und 
vermehrte Ramifikationen. Serologisch waren Anti-PM/Scl-70-Antikörper hochpositiv 
nachweisbar. Insgesamt ergab sich ein juveniles Overlap-Syndrom aus inflammatorischer Myopathie 
und systemischer Sklerose. 
 
Therapie 

Es erfolgte eine intensivierte immunsuppressive Behandlung mit hochdosierten intravenösen 
Methylprednisolon-Pulsen, oraler Prednisolontherapie, intravenösen Immunglobulinen, Methotrexat 
und Mycophenolat-Mofetil sowie begleitender intensivmedizinischer und rehabilitativer Versorgung. 
 
Weiterer Verlauf 

Unter der Therapie besserte sich der Zustand kontinuierlich. Die Patientin konnte innerhalb weniger 
Wochen schrittweise von der Beatmung entwöhnt werden. Der Childhood Myositis 
Assessment Scale (CMAS) stieg von 11/52 initial auf 27/52 nach einem Monat, 44/52 nach sechs 
Monaten und 50/52 im Follow-up. Schließlich nahm die Patientin ihre Alltagsaktivitäten 
einschließlich Tanzunterricht wieder vollständig auf.  
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Der besondere Fall 
 
FA.04 | Mimikry einer hochinflammatorischen Rückenschmerzsymptomatik 
 
Michael Schmidt1, Julius Niehoff2, Hinrich Freitag3, Merle Ellerkamp1, Gunter Assmann1 
 
1Ruhr-Universität Bochum, Johannes Wesling Klinikum Minden, Klink für Rheumatologie und 
Klinische Immunologie, Minden, Deutschland 
2Ruhr-Universität Bochum, Johannes Wesling Klinikum Minden, Universitätsinstitut für Radiologie, 
Neuroradiologie und Nuklearmedizin, Minden, Deutschland 
3Ruhr-Universität Bochum, Johannes Wesling Klinikum Minden, Institut für Pathologie, Minden, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Aufnahme eines 44-jährigen Patienten wegen mehrwöchiger, zuletzt erheblich zunehmender, 
immobilisierender Schmerzen der Lendenwirbelsäule mit Ausstrahlung ins Becken und ausgeprägter 
lumbaler Steifigkeit der Wirbelsäule. Schmerzen geringerer Intensität bestanden auch im Bereich der 
Halswirbelsäule. Keine Arthralgien oder Schwellungen peripherer Gelenke. Bekannte Akne mit 
anamnestisch undulierender Ausprägung. Keine Augensymptomatik. Keine familiäre rheumatische 
Disposition. Sozialanamnese: Arbeiter im Straßenbau. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Die Wirbelsäule und die Ileosacralgelenke (ISG) waren beidseits (bds.) deutlich klopfschmerzhaft, das 
Sternum / die Sternoclavikulargelenke (SCG) bds. leicht druckdolent. Es lagen keine peripheren 
Arthritiden vor. Ferner zeigte sich ein kariöser Zahnstatus. An Brust und Rücken fanden sich 
zahlreiche Papulopusteln, Komedonen, Papeln, Papulonoduli und Noduli, passend zu einer Acne 
conglobata. Der weitere orientierend internistische Untersuchungsbefund blieb unauffällig. 
Körpergröße: 178 cm, Gewicht: 95 kg, Schmerz: 10/10. 
 
Diagnostik 

Labor: CRP 180 mg/l, deutlich erhöht. HLA B27 negativ. 
Immun- und Infektionsserologie ohne Auffälligkeiten. Eisenmangel-Anämie. 
Blutkultur: Nachweis grampositiver Kokken, später als Staphylococcus pettenkoferi identifiziert. 
MRT der LWS (externe Untersuchung), 09.03.2026: Knochenmarködem os Ileum und os sacrum 
rechts, links geringer ausgeprägt sowie im Bereich der Wirbelkörper Th12/L1. Zudem Ödem der 
Zwischenwirbelscheibe L3/L4 ohne Destruktionen der benachbarten Grund- und Deckplatten. (Abb. 
1). 
Ganzkörper-CT, 13.03.2026: Postentzündliche Veränderungen der Wirbelsäule und ileosacral sowie 
des Sternums. Spondylodiszitisverdacht aufgrund deutlicher Unregelmäßigkeiten der Deck- und 
Grundplatte im Segment HWK 7/BWK 1 und diskreter Imbibierung des paravertebralen Fettgewebes. 
Thorakoabdominell im Übrigen kein akuter Entzündungsfokus. (Abb. 2) 
Sternum-MRT, 16.03.2026: Ödeme an den Sternoclavikulargelenken bds., rechts führend sowie am 
Costoclaviculargelenk der 5. Rippe linksseitig mit begleitendem Signalabfall in der T1-Sequenz und 
flauer Kontrastmittel (KM)- Aufnahme dort, vereinbar mit einer adulten chronisch nicht-bakteriellen 
Osteitis (CNO). 
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Der besondere Fall 
 
FA.05 | Wenn ein Zebra in Wirklichkeit ein Zerd ist 
 
Anna Floege1, Simon Mirold1, Ina Kötter1I2 
 
1Auenlandklinik, Auenlandklinik, Klinik für Rheumatologie und Immunologie, Bad Bramstedt, 
Deutschland 
2UKE, III. Medizinische Klinik, Klinik für Nephrologie, Rheumatologie und Endokrinologie, Hamburg, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Die erste Vorstellung des zu diesem Zeitpunkt 59 Jahre alten Patienten erfolgte 2022 zur 
Mitbeurteilung einer therapierefraktären Oligoarthritis bei vorbekannter axialer Spondylarthritis/ 
Psoriasisarthritis. Zuvor waren diverse Basistherapien (Methotrexat, Leflunomid, TNF-alpha-Blocker, 
IL-17-Blocker) seit 2014 erfolgt. Im Rahmen einer Kniegelenkspunktion konnte als Ursache der 
therapierefraktären Arthritis eine Infektion mit Tropheryma whipplei nachgewiesen werden. Anhalt 
für eine gastrointestinale oder neurologische Beteiligung zeigten sich in der weiteren Diagnostik 
nicht. Unter einer daraufhin eingeleiteten antibiotischen Therapie mit zunächst Ceftriaxon sowie im 
Anschluss Trimethoprim-Sulfamethoxazol über 12 Monate zeigte sich eine komplette Remission (für 
weitere Details der Erstmanifestation möchten wir auf Ruffer et al. [1] verweisen). 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Unklare Oligoarthritis 
 
Diagnostik 

Die Wiedervorstellung des Patienten in unserer Klinik erfolgte im August 2025 mit einer massiven 
Gonarthritis beidseits und Arthritis des linken OSG sowie CRP-Werten von 234 mg/l.  Seit 09/2023 
war die antibiotische Therapie beendet. Eine immunsuppressive Basistherapie bei zuvor 
diagnostizierter axSpA/ PsA bestand nicht. Es erfolgte eine Kniegelenkspunktion mit erneut PCR-
Nachweis von Tropheryma whipplei DNA. 01/2024 war die PCR im Rahmen einer erneuten 
Kniegelenkspunktion negativ ausgefallen. Es wurde eine antibiotische Therapie mit Ceftriaxon für 14 
Tage durchgeführt. Auch erfolgte eine intraartikuläre Gabe von 40 mg Triamcinolon. Aufgrund des 
Rezidivs wurde im Anschluss die Therapie mit Hydroxychloroquin 2x200 mg/d und Doxycyclin 2x100 
mg/d fortgeführt und für min. 12 Monate empfohlen (Moos et al. [2]). Nach Abschluss der i.v. 
Antibiose entließen wir den Patienten in die Häuslichkeit. 4 Wochen später erfolgte eine erneute 
Aufnahme des Patienten mit erneuter Gonarthritis und nun Ruptur einer großen Bakerzyste. 
Begleitend bestanden erneut eine Sprunggelenksarthritis, eine Ellenbogen- und Handgelenksarthritis. 
Diagnostisch erfolgte wie zuvor eine Kniegelenkspunktion mit PCR-Nachweis von Tropheryma 
whipplei. Anhalt für eine Beteiligung weiterer Organsysteme zeigte sich nicht. Aufgrund des 
therapierefraktären Verlaufs mit erneutem Keimnachweis entschieden wir uns für einen Wechsel der 
i.v. Antibiose auf Meropenem für 14 Tage. Hierunter kam es jedoch nicht zu einem Rückgang der 
Beschwerden oder der Inflammationsparameter. Aufgrund des fehlenden Therapieansprechens trotz 
mehrfachem Erregernachweis entschieden wir uns zur Durchführung einer Synovialbiopsie durch 
unsere orthopädischen Kollegen. Mikrobiologisch konnten in 2 Gelenkpunktaten mittels PCR 
Tropheryma whipplei DNA nachgewiesen werden, die Synovialbiopsie zeigte sich hingegen 
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unauffällig. In einem der zwei Gelenkpunktate konnten zudem in der Fluoreszenz in situ 
Hybridisierung (FiSH) vereinzelte Stäbchen positiv in der FISH mit der Tropheryma whipplei spezies-
spezifischen Sonde nachgewiesen werden (Analysen durch Institut für Med. Mikrobiologie und 
Virologie Konsiliarlabor Tropheryma whipplei Prof. Dr. med. Annette Moter Universität Leipzig).  
 
Therapie 

Aufgrund der nur geringen Erregerlast in der ergänzenden Diagnostik im Referenzlabor entschieden 
wir uns aufgrund der weiterhin ausgeprägten Klinik des Patienten und Inflammationsparameter zur 
Einleitung einer additiven immunsuppressiven Therapie mit dem IL-17A/F Inhibitor Bimekizumab. 
Hierunter zeigte sich ein sofortiges Ansprechen der Arthritis sowie ein adäquater Abfall der 
Inflammationsparameter.  
 
Weiterer Verlauf 

Unter der Kombinationstherapie mit aktuell Bimekizumab und Hydroxychloroquin/ Doxycyclin zeigte 
sich zuletzt ein asymptomatischer Patient ohne Anhalt für eine manifeste Arthritis.   
In Zusammenschau der Befunde berichten wir hier eine Patientenfall, bei dem neben einem Morbus 
Whipple zeitgleich eine aktive Spondylarthritis mit peripherer Manifestation/ Psorasisarthritis 
bestand. In der ausführlichen Diagnostik konnte eine weiterhin aktive Infektion mit Tropheryma 
whipplei nicht sicher ausgeschlossen werden. Erst das klinische und laborchemische Ansprechen des 
Patienten auf den IL-17A/F-Inhibitor Bimekizumab bestätigte unseren Verdacht einer zeitgleich 
aktiven entzündlich-rheumatischen Grunderkrankung. 
  
Quellenangaben 

1. Ruffer N, Holzer MT, Gkanatsas Y, Schinglerová I, Boro D, Krusche M, Kötter I. Chronische 
Tropheryma-whipplei-Infektion: Eine wichtige Differentialdiagnose der therapierefraktären 
Polyarthritis [Chronic Tropheryma whipplei infection: an important differential diagnosis of 
refractory polyarthritis]. Z Rheumatol. 2023 Dec;82(10):885-891. German. doi: 10.1007/s00393-
022-01194-5. Epub 2022 Apr 6. PMID: 35384513; PMCID: PMC10695860. 

2. Moos V, Krüger J, Allers K, Moter A, Kikhney J, Kühl AA, Loddenkemper C, Stroux A, Schinnerling 
K, Schneider T. Oral treatment of Whipple's disease with doxycycline and hydroxychloroquine 
versus intravenous therapy with ceftriaxone followed by oral trimethoprim-sulfamethoxazole in 
Germany: a phase 2/3, prospective, open-label, randomised, controlled, non-inferiority trial. 
Lancet Infect Dis. 2025 Jul;25(7):788-800. doi: 10.1016/S1473-3099(24)00797-7. Epub 2025 Feb 
17. PMID: 39978372. 

 
Offenlegungserklärung 

I. Kötter: Vortrags- und Beratungshonorare: Abbvie, Amgen, Boehringer, GSK, Janssen, Lilly, Medac, 
Novartis, Pfizer, Sobi, UCB. A. Flöge: Vortrags- und Beratungshonorare: Abbvie, Novartis, UCB, 
Janssen. S. Mirold gibt an, dass kein Intressenkonflikt besteht 
 
 
 
 



 
30 
 

Der besondere Fall 
 
FA.06 | Zwischen Remission und Rezidiv: Die diagnostische Odyssee bei steigenden Tumormarkern 
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3 - Rheumatology and Immunology, Erlangen, Deutschland 
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Vorgeschichte 

Eine 69-jährige Patientin präsentiert sich mit einer komplexen immunologischen Historie. Seit 2019 
besteht die gesicherte Diagnose einer kryoglobulinämischen Vaskulitis mit Overlap-Syndrom 
(limitierte systemische Sklerodermie und Sjögren-Syndrom). Hauptbeschwerden war ein buntes Bild 
aus Symptomen wie Petechien, Arthritis der kleinen Gelenke, Sicca-Symptomatik und 
Ösophagusmotilitätsstörung. Als Komorbiditäten waren eine Osteoporose und ein Mamma-Karzinom 
(2008/2009, hormonrezeptor-positiv) bekannt. Therapeutisch erfolgte aufgrund von Ineffektivität 
unter Methotrexat die Umstellung auf Rituximab (RTX), ergänzt durch Leflunomid (Initial 20 mg, 
Reduktion auf 10 mg bei Thrombozytopenie). Unter dieser Kombination bestand eine Remission der 
Vaskulitis und Arthritis, jedoch wurde unter immunsuppressiver Therapie 2020 ein muzinöses 
Adenokarzinom des Kolons im Anfangsstadium bei unklarer Anämie diagnostiziert, welches mittels 
rechtsseitiger Hemikolektomie kurativ reseziert wurde 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Nach langjähriger klinischer Stabilität fielen ab Januar 2025 progredient steigende Tumormarker (von 
negativ nach OP bis Maximalwerte von CEA bis 28,5 ng/ml, CA 19-9 bis 1009,53 U/ml) auf. Klinisch 
bot die Patientin zu diesem Zeitpunkt jedoch keine abdominelle Symptomatik. Stattdessen traten 
Beschwerden im Sinne einer Polymyalgia rheumatica (PMR) in den Vordergrund (Anstieg der 
Entzündungswerte und Hüftschmerzen), die eine zusätzliche kurzzeitige Steroidtherapie erforderlich 
machten. Weitere Beschwerden wurden verneint. 
 
Diagnostik 

Die diagnostische Aufarbeitung der Tumormarker-Erhöhung gestaltete sich über 12 Monate hinweg 
als äußerst schwierig: 

�x Endoskopie: Koloskopie und Gastroskopie ohne Befund. 
�x Weitere Bildgebung: Multiple MRT-Untersuchungen, Ultraschall Abdomen, 

Endosonographien und zwei PET-CT-Untersuchungen (2025) zeigten zunächst keine 
wegweisenden Korrelate. 

�x Durchbruch: Erst im Januar 2026 detektierte ein Verlaufs-PET-CT hypodense Formationen im 
Douglas-Raum und pararektal entlang des Sigmas. 

�x Laparoskopie: Die diagnostische Laparoskopie bestätigte schließlich zwei Herde 
(Sigma/Douglas), histologisch vereinbar mit einer lokalisierten Peritonealkarzinose, a.e. im 
Rahmen des muzinösen Adenokarzinoms 2020 
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Therapie 

Aufgrund des Befundes ist eine operative Resektion der Herde geplant. In Abhängigkeit vom 
intraoperativen Befund (PCI-Score) wird die Durchführung einer hyperthermen intraperitonealen 
Chemotherapie (HIPEC) angestrebt. Die immunsuppressive Therapie wurde im Hinblick auf die 
chirurgische Intervention angepasst: Rituximab wurde pausiert, während Leflunomid vorerst 
fortgeführt wird 
 
Weiterer Verlauf 

Der Fall illustriert die Herausforderung, bei Patienten mit bekannter systemischer 
Autoimmunerkrankung und langjähriger Immunsuppression zwischen inflammatorischen Schüben 
(hier PMR-Symptomatik) und einer okkulten onkologischen Progression zu differenzieren. Besonders 
die Diskrepanz zwischen massiver serologischer Marker-Erhöhung und wiederholt unauffälliger 
Diagnostik über ein volles Jahr hinweg unterstreicht die biologische Dynamik muzinöser Neoplasien 
unter immunmodulatorischer Therapie  
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as well as subjective visual improvement reported by the patient. Radiologically, there was 
regression of the vasogenic edema previously described on MRI. 
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Figure 1. Brain MRI on admission 

 
Figure 2. Follow-up brain MRI at one month 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Ein zuvor gesundes elfjähriges Mädchen entwickelte über neun Monate unspezifische Beschwerden 
mit rezidivierenden abdominellen Schmerzen,initial ohne richtungsweisenden Befund. Im Verlauf 
kam es zu einem ausgeprägten Gewichtsverlust von 9 kg innerhalb weniger Wochen, begleitet von 
Appetitlosigkeit, früher Sättigung und zunehmender Abgeschlagenheit. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Bei Aufnahme imponierten ein reduzierter Allgemeinzustand, eine Kachexie sowie eine arterielle 
Hypertonie (149/110 mmHg) mit Tachykardie. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch zeigten sich stark erhöhte Entzündungsparameter (CRP 62 mg/l, BSG >110 mm), 
Leukozytose sowie eine Hypokaliämie bei metabolischer Alkalose. Die Langzeitblutdruckmessung 
bestätigte eine schwere Hypertonie, in der  Herzultraschalluntersuchung zeigte sich eine 
Linksherzhypertrophie. Die Gefäßultraschalluntersuchung ergab eine Intimaverdickung der A. 
mesenterica superior, des Truncus coeliacus und der Nierenarterien. Diese Befunde deuteten auf ein 
Mid-Aortic-Syndrom mit beidseitiger Nierenarterienstenose hin, was die renovaskuläre Hypertonie 
und den sekundären Hyperaldosteronismus erklärte. Die Kombination aus klinischen, 
labortechnischen und bildgebenden Befunden führte zur Diagnose einer Großgefäßvaskulitis, die mit 
einer Takayasu-Arteriitis vereinbar ist. 
 
Therapie 

Initial erfolgte eine hochdosierte Steroidstoßtherapie mit anschließender oraler Glukokortikoidgabe 
sowie Methotrexat (MTX). Aufgrund eines Rezidivs wurde frühzeitig eine Therapie mit dem IL-6-
Inhibitor Tocilizumab etabliert. Ergänzend erfolgten antihypertensive und 
thrombozytenaggregationshemmende Maßnahmen. Bei persistierender renovaskulärer Hypertonie 
wurde interventionell eine Stentimplantation der rechten Nierenarterie durchgeführt. Im weiteren 
Verlauf wurde aufgrund von MTX-Unverträglichkeit auf Mycophenolat-Mofetil (MMF) umgestellt. 
 
Weiterer Verlauf 

Unter intensiver immunsuppressiver Therapie kam es zu einer klinischen Stabilisierung mit 
Gewichtszunahme und verbesserter Blutdruckkontrolle. Der Verlauf war jedoch durch Rezidive mit 
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Progression auf supraaortale Gefäße geprägt, sodass eine langfristige Therapieanpassung 
erforderlich war. Aktuell besteht unter Kombinationstherapie eine stabile Situation bei guter 
Lebensqualität. Der Fall verdeutlicht die diagnostische Herausforderung bei initial unspezifischer 
Symptomatik sowie die Notwendigkeit einer frühzeitigen Gefäßdiagnostik und interdisziplinären 
Langzeitbetreuung. 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Wir berichten von einem 65-jährigen Patienten mit Z.n. ARDS bei ED eines Anti-EJ-positiven 
Antisynthetase-Syndroms und Pneumonie mit Pseudomonas aeruginosa. In der Pneumologie erfolgte 
eine intensivmedizinische Betreuung mit invasiver Beatmung über 28 Tage und Tracheotomie bei 
prolongiertem Verlauf. Durch die rheumatologische Mitbetreuung wurde die Diagnose gesichert und 
eine Therapie mit Glukokortikoiden und Rituximab eingeleitet. Nach zwei Gaben Rituximab und 
begleitender Prednisolontherapie erfolgte nach 4 Wochen die Verlegung auf Normalstation mit 
nasaler low-Flow-O2-Therapie (2 l/min). Vorerkrankungen: prolongierte COVID-19-Pneumonie (2022) 
mit residuellen interstitiellen Veränderungen. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Akut einsetzende Dyspnoe mit steigendem Sauerstoffbedarf, im Verlauf proximale Muskelschwäche; 
zusätzlich Fußzehennekrosen nach intensivmedizinischer Therapie. 
 
Diagnostik 

Allgemeinzustand bei Übernahme reduziert,  MMT8 130/150, Labor: CK 1,93 umol/l, ANA 1:1280, 
zytoplasmatisches Muster ICAP AC 15-21, Myositis-Blot: anti-EJ-AK stark positiv, anti-Ro52-AK positiv. 
Sonografie Pleura Intensivstation: bilaterales B-Profil, subpleurale Konsolidierungen, minimale 
Pleuraergüsse, dezenter Perikarderguss; Rö Thorax bilaterale Infiltrate. 
 
Therapie 

Zusätzlich zur Rituximab Therapie Beginn mit Methotrexat und Prednisolon-Reduktion, 2 l/min O2. 
 
Weiterer Verlauf 

Zunächst über 3 Monate stabiler Verlauf mit rehabilitationsfähigem Patienten. Dann Rezidiv mit 
CKmax Erhöhung bis 11,6 µmol/l (698 U/l), kardialer Beteiligung mit akuter Inflammation, Troponin T 
bis 318 ng/l, erneuter respiratorischer Insuffizienz mit zunehmendem Milchglasveränderungen, 
steigendem O2-Bedarf und bettlägerigem Pat. Unter add-on Baricitinib, IVIG und  Prednisolonstoß-
Therapie keine Besserung. Eskalation auf Teclistamab nach Myelomschema. Verkomplizierend 
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fistelnder Pneumothorax nach 3 Gaben Teclistamab, mit Indikation zur Thorakotomie mit operativem 
Verschluss. Ambulante Führung nach fünf Gaben mit häuslicher Mobilisierung von der initialen 
Bettlägerigkeit bis zu einer Gehstrecke von 1000 Metern 4 Monate nach Abschluss der Teclistamab 
Therapie und kompletter Entwöhnung vom Sauerstoff. Die Lungenfunktion zeigt eine mittelgradiger 
Diffusionseinschränkung (Kco 57%, DLco 41 %). Weiterhin ist der Patient medikationsfrei, es besteht 
eine Hypogammaglobulinämie mit IgG 1,3 g/l. 
 
In diesem interdisziplinären Behandlungsansatz unter Beteiligung von Pneumologie, Rheumatologie 
und Hämatologie zeigte sich bei vorausgegangenem Rituximab-Versagen bei vitaler Indikation unter 
Teclistamab eine dramatische klinische Verbesserung mit Zunahme der Muskelkraft, Normalisierung 
der CK-Werte sowie einer Entwöhnung von der Sauerstoffpflichtigkeit. 
Der Fall zeigt, dass Teclistamab auch im Rahmen einer interdisziplinären Versorgung außerhalb 
universitärer Zentren eine vielversprechende Behandlungsoption für Patient:innen mit refraktärem 
Antisynthetase-Syndrom darstellt. 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Eine 54-jährige Patientin stellte sich bei einer vor 3 Monaten aufgetretenen Raumforderung 
supraklavikulär-links in der HNO-Klinik vor. Vorerkrankungen wurden verneint, jedoch bestanden seit 
18 Jahren Brustimplantate. Serologisch bestand kein Anhalt für relevante Infektionen. Sonografisch 
zeigten sich drei glatt begrenzte Raumforderungen; eine initiale Stanzbiopsie war nicht repräsentativ. 
Ein MRT-Hals zeigte malignitätssuspekte Lymphknoten-Pakete, sodass bei Lymphomverdacht eine 
selektive Neck-Dissection mit histologischer Aufbereitung erfolgte. Hier zeigte sich destruiertes 
Lymphknoten-Gewebe mit Epitheloidzellen, Makrophagen und Riesenzellen sowie Vakuolisierung. 
Empfohlen wurden die rheumatologische und gynäkologische Vorstellung. 
In der ambulanten rheumatologischen Vorstellung berichtete die Patientin einen Gewichtsverlust 
von 5 kg in 4 Monaten, Nachtschweiß, zunehmende Abgeschlagenheit, okuläre und orale Sicca-
Symptomatik sowie Arthralgien und Myalgien der Oberarme. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Supraklavikuläre Raumforderung links, B-Symptomatik ohne Fieber, Arthralgien und Myalgien. 
 
Diagnostik 

Es erfolgte eine stationäre rheumatologische Aufnahme zur weiteren Diagnostik. Die histologische 
Nachbegutachtung des Gewebematerials einschließlich IgG4-Immunhistochemie zeigte bei 
ausgeprägter Vakuolisierung den V.a. eine Fremdkörperreaktion. Ein CT-Thorax ergab den V.a. 
fokalen Silikonaustritt aus dem linken Mammaimplantat (Abb. 1). Zudem entwickelte die Patientin 
eine eisenharte Struma ohne sonografische Auffälligkeiten bei Erstmanifestation einer Riedel-
Thyreoiditis. Empfohlen wurde die zeitnahe Explantation der Brustimplantate. 
 
Therapie 

Explantation der Brustimplantate führte zur anhaltenden Remission über 12 Monate 
Beobachtungszeitraum. 
 
Weiterer Verlauf 

Es besteht eine Assoziation von Brustimplantaten mit Autoimmunerkrankungen [1] sowie 
systemischen Symptomen, u.a. Fatigue, kognitive und visuelle Beeinträchtigungen, Morgensteifigkeit, 
Arthralgien und Myalgien, Dysphagie, Flush-Symptomatik, Parästhesien, Alopezie sowie Sicca-
Symptome [2], [3], [4]. Die Explantation der Implantate fürht in bis zu 75 % zur klinischen Besserung 
[5]. 
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Tabelle 

 
 Tabelle 1. 
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Schleimbeutels einher. Nach der operativen Sanierung war die Patientin im weiteren Verlauf völlig 
beschwerdefrei. Ein Rezidiv trat bisher nicht auf. Der Fall verdeutlicht die Bedeutung der operativen 
Diagnostik bei inkongruenten klinischen und bildgebenden Befunden. 

 Abbildung 

 
Abbildung 1. sonographischer Befund anteriorer Längsschnitt linke Hüfte 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Bei einer 45-jährigen Patientin wurde eine rechtshemisphärische Rasmussen-Enzephalitis 
diagnostiziert, die bereits im Alter von 12 Jahren auftrat. Die initialen Symptome äußerten sich in 
tonischen und myoklonischen epileptischen Anfällen der linken Körperhälfte. Im Alter von 35 Jahren 
wurde eine funktionelle Hemisphärektomie durchgeführt, wodurch die Anfallshäufigkeit signifikant 
reduziert werden konnte. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Im Alter von 43 Jahren stellte sich die Patientin aufgrund einer veränderten Anfallssemiologie erneut 
vor, nun vereinbar mit einem linkshemisphärischen Anfallsursprung. 
Vor der stationären Aufnahme wurde die antiepileptische Medikation aufgrund einer progredienten 
Panzytopenie angepasst. 
 
Diagnostik 

Die kraniale Computer (cCT)- und Magnetresonanztomographie (cMRT) zeigte einen ausgedehnten 
chronischen parenchymalen Defekt der rechten Hemisphäre mit Beteiligung der Basalganglien sowie 
ein rechts parafalkin gelegenes subdurales Hämatom ohne relevante Progression. 
Im Elektroenzephalogramm (EEG) wurden intermittierende Sharp Waves im linken Temporallappen 
sowie teilweise generalisierte epileptiforme Entladungen festgestellt, zusätzlich zur bekannten 
rechts-temporalen epileptiformen Aktivität. 
Bei initialem Verdacht auf eine infektiöse Enzephalitis wurde eine empirische antiinfektive Therapie 
mit Ceftriaxon, Ampicillin und Aciclovir eingeleitet. Die mikrobiologische Diagnostik blieb jedoch 
negativ. 
Die Liquoranalyse ergab eine normale Zellzahl bei Nachweis einer persistierenden intrathekalen IgG-
Synthese. Eine Knochenmarkbiopsie ergab keinen pathologischen Befund. 
Die Positronenemissionstomographie (PET)-cMRT zeigte einen Hypometabolismus der rechten 
Hemisphäre mit nachfolgendem Hypermetabolismus der linken Hemisphäre ohne fokales Muster. 
Die serologischen Untersuchungen ergaben hohe ANA-Titer (>1:5120, nukleäres AC-4-Muster), stark 
positive Anti-SSA- und Anti-SSB-Antikörper sowie einen Komplementverbrauch. Die Sonographie der 
Speicheldrüsen war unauffällig, jedoch zeigte die Lippendrüsenbiopsie chronisch-entzündliche 
Veränderungen. 
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Therapie 

Bei Verdacht auf eine autoimmune Enzephalitis wurde eine Immuntherapie mit intravenösem 
Methylprednisolon und intravenösen Immunglobulinen eingeleitet. 
In der Folge stabilisierte sich der Zustand des Patienten rasch und die Werte der Blutuntersuchung 
normalisierten sich. 
Bei Verdacht auf ein Lupus-ähnliches Syndrom mit differenzialdiagnostisch möglichem Sjögren-
Syndrom wurde eine langfristige immunmodulatorische Therapie mit Hydroxychloroquin, 
Prednisolon und Belimumab begonnen. 
 
Weiterer Verlauf 

Unter der immunsuppressiven Therapie zeigte sich eine anhaltende Stabilisierung mit Rückgang der 
Panzytopenie und Normalisierung des Komplementverbrauchs. Zudem kam es zu einer deutlichen 
Reduktion bzw. sogar Stagnieren der epileptischen Anfälle. Die Therapie mit Prednisolon konnte 
kontinuierlich ohne Zunahme der Krankheitsaktivität reduziert werden. Eine erneute Gabe von 
Immunglobulinen war nicht notwendig. 
Dieser Fall beschreibt erstmalig den Einsatz und die Wirksamkeit von Belimumab bei einer 
Kollagenose-assoziierten Enzephalitis.
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Weiterer Verlauf 

Unter der Therapie zeigte sich eine deutliche Regredienz der kutanen, artikulären und 
neuropsychiatrischen Symptomatik. Halluzinationen und Schlafstörungen besserten sich, eine 
antipsychotische Medikation war nicht erforderlich. 
Zusammenfassend gehen wir in diesem Fall von einer vaskulitisassoziierten Enzephalopathie mit 
akuter organischer Psychose im Rahmen einer IgA-vermittelten Kleingefäßvaskulitis aus. 
Aufgrund der Seltenheit der neurologischen Beteiligung bei IgA-Vaskulitis existieren keine etablierten 
spezifischen Therapieempfehlungen; in der Literatur werden jedoch eine frühzeitige hochdosierte 
Glukokortikoidtherapie als First-line sowie bei schweren oder refraktären Verläufen eine Eskalation 
mit intravenösen Immunglobulinen und/oder weiterer Immunsuppression beschrieben (1). Vor 
Einleitung einer eskalierten Therapie ist der Ausschluss alternativer Ursachen der neurologischen 
Symptomatik obligat. 
  
Quellenangaben 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Ein 36-jähriger Patient mit bekannter, schwer kontrollierbarer Psoriasisarthritis und umfangreicher 
Vortherapie (u. a. Secukinumab und Bimekizumab) entwickelte sechs Wochen nach Umstellung auf 
Ixekizumab subakut einsetztende Oberbauchschmerzen, Übelkeit mit Erbrechen sowie einen Ikterus. 
Anamnestisch bestanden rezidivierend leicht erhöhte Bilirubinwerte ohne klinische Symptomatik 
sowie fluktuierende Transaminasen. Eine vorausgegangene gastroenterologische Abklärung war 
unauffällig. Aufgrund einer neu aufgetretenen schweren Plaque-Psoriasis wurde Ixekizumab gemäß 
Aufdosierungsschema (160 mg s. c. alle zwei Wochen in den ersten 12 Wochen) appliziert. Die 
Einnahme weiterer Medikamente, Alkoholkonsum sowie Infektzeichen wurden verneint. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Bei Aufnahme päsentierte sich der Patient mit Übelkeit, Oberbauchschmerzen, Skleren- und 
Hautikterus sowie dunklem Urin. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch fanden sich deutlich erhöhte Transaminasen bei einem Gesamtbilirubin von 8,1 
mg/dl, während die Cholestaseparameter nur moderat erhöht waren. Serologisch ergaben sich keine 
Hinweise auf virale Hepatitiden (Hepatitis B, C, A, E, EBV, CMV) oder eine Autoimmunhepatitis. 
Bildgebend (Abdomensonographie, Endosonographie, Oberbauch-MRT) zeigte sich kein Anhalt für 
eine mechanische Cholestase. 
Die histopathologische Untersuchung der Leberbiopsie ergab ein diskretes hepatitisches 
Schädigungsmuster mit Cholestasezeichen und geringer portaler Fibrose. Insgesamt war der Befund 
am ehesten mit einer medikamentös-toxischen Leberschädigung vereinbar. 
 
Therapie 

Nach Absetzen von Ixekizumab kam es zu einem raschen Rückgang der Transaminasen und des 
Bilirubins. Fünf Wochen nach dem Ereignis lagen die Transaminasen im Normbereich, bei weiterhin 
leicht erhöhtem Bilirubin (1,7 mg/dl). 
 
Weiterer Verlauf 

Bei Verdacht auf ein Gilbert-Syndrom (Morbus Meulengracht) wurde eine molekulargenetische 
Untersuchung durchgeführt, die eine Homozygotie für die UGT1A1-Promotor-Variante bestätigte. 
Unter engmaschigen Leberwertkontrollen erfolgte die Umstellung auf Risankizumab. Nach sechs 
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Monaten trat ein sekundärer Wirkverlust auf, sodass eine erneute Therapieanpassung erforderlich 
wurde. Auf Wunsch des Patienten wurde ein erneuter Therapieversuch mit Secukinumab (300 mg 
alle vier Wochen, ohne erneute Aufdosierung) initiiert. Hierunter blieben die Transaminasen im 
Normbereich bei guter Kontrolle der Psoriasisarthritis.  
  
Quellenangaben 

Saran C, Brouwer KLR. Hepatic Bile Acid Transporters and Drug-induced Hepatotoxicity. Toxicol 
Pathol. 2023 Oct;51(7-8):405-413. doi: 10.1177/01926233231212255. Epub 2023 Nov 20. PMID: 
37982363; PMCID: PMC11014762. 
  
Shintaro Akiyama, Atsushi Sakuraba, Distinct roles of interleukin-17 and T helper 17 cells among 
autoimmune diseases, Journal of Translational Autoimmunity, Volume 4, 2021, 100104, ISSN 2589-
9090, https://doi.org/10.1016/j.jtauto.2021.100104. 
 
Abbildung 
 

 
Abbildung 1. Leberwerte im Verlauf 
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Therapiekonsequenz gestellt werden. Dies trifft insbesondere auch für schwer greifbare 
Krankheitsbilder, wie die der IgG4-assozieerten Erkrankungen zu.  
 
Abbildung 
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Weiterer Verlauf 

2,5 Monate postoperativ: Zögerliche Besserung des Bewegungsumfanges/Gangbildes. MRT mit 
Kontrastmittel: Residuelle Synovialitis (postoperativer Reizzustand, DD persistierende Synovialitis) 
sowie Patellasehnentendinitis. Klinisch/arthrosonographisch: Persistierende MTP-I-Synovitis, keine 
Hinweise auf entzündlichen Rückenschmerz. Wechsel von Certolizumab pegol auf den Interleukin-17-
Inhibitor Ixekizumab (ambulant). 
Poststationäre 4-Monatskontrolle, kurz nach Erstgabe von Ixekizumab: Minimale 
Synovialproliferation, weiterhin infrapatellare Enthesitis mit klinisch anhaltendem Streckdefizit. MTP-
I-Synovitis nahezu vollständig rückläufig. Fazit: Das synoviale Hämangiom ist eine sehr seltene, 
gutartige vaskuläre Läsion der Synovialis. Diagnosesicherung histologisch. Therapie: Vollständige 
Resektion der betroffenen Synovialis. Das Vorliegen eines synovialen Hämangioms schließt eine 
entzündliche Mitbeteiligung extra- und intraartikulärer Strukturen nicht aus. Die Therapie erfordert 
eine enge interdisziplinäre Zusammenarbeit zwischen Orthopädie und Rheumatologie. 
  
Offenlegungserklärung 

Es bestehen keine Interessenkonflikte. 
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Diagnostik 

 Labor 
�x Serologie: Hochpositive Anti-CCP-AK und RF-Titer 
�x Entzündungswerte: Moderat erhöhtes CRP, deutlich beschleunigte BSG 

Bildgebung 
(Ausschluss Malignom / Infektfokus) 

�x CT (Hals/Thorax/Abdomen): Ohne pathologischen Befund. 
�x Echokardiographie: Hämodynamisch unbedeutender Perikarderguss; ansonsten unauffällig 

Diagnose  
�x Systemische rheumatoide Vaskulitis bei hochseropositiver RA: 

o Mononeuritis multiplex 
o Digitaler Ischämie  
o Perikarderguss  
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Tabelle 

 
Tabelle 2. Klinischer und laborchemischer Verlauf
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Der besondere Fall 
 
FA.21 | Laufverweigerung im Kleinkindalter und neu aufgetretenes Herzgeräusch: von der 
hochgradigen Aortenobstruktion zur systemischen Diagnose 
 
Jessica Ott1, Tamara Hohmann1, Johannes Weickmann2, Ingo Dähnert2, Daniel Gräfe3, Christian 
Klemann1, Franziska Dunst1 
 
1Klinik und Poliklinik für Kinder- und Jugendmedizin, Universitätsklinik Leipzig, Pädiatrische 
Immunologie, Rheumatologie and Infektiologie, Leipzig, Deutschland 
2Klinik für Kinderkardiologie, Herzzentrum Leipzig, Leipzig, Deutschland 
3Institut für Kinderradiologie, Universitätsklinikum Leipzig, Leipzig, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Wir berichten über einen 2 Jahre und 10 Monate alten Jungen, der sich mit Blässe, Fieber, 
Belastungsintoleranz sowie belastungsabhängigen Schmerzen der Füße und konsekutiver 
Laufverweigerung in einem auswärtigen Krankenhaus vorstellte. In der Blutkultur fand sich 
Streptococcus mitis, sodass sich der Verdacht auf eine Endokarditis ergab. Echokardiographisch 
konnte keine Vegetation, jedoch eine ausgeprägte, zuvor nicht beschriebene Aortenisthmusstenose 
dargestellt werden. Eine ergänzende Magnetresonanztomographie wies ein periaortales Ödem im 
Bereich der Stenose nach, woraufhin bei Verdacht auf bakterielle Endartheritis eine antibiotische 
Therapie eingeleitet und die Verlegung in unser Herzzentrum veranlasst wurde. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Leitsymptome waren Blässe, Belastungsintoleranz, Schmerzen in beiden Füßen mit 
Laufverweigerung. B-Symptomatik, thorakale Schmerzen, Synkopen, Ödeme oder 
Herzrhythmusstörungen wurden verneint. Klinisch wies der Junge ein neues 3/6-Systolikum sowie 
eine brachiozephale Hypertonie auf. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch zeigten sich eine Anämie, ein deutlich erhöhtes N-terminales pro-B-Typ 
natriuretisches Peptid sowie unspezifische Entzündungs- und Immunaktivierung bei negativen 
Autoantikörpern; wiederholte Blutkulturen blieben steril. Eine ergänzende Echokardiographie, 
Magnetresonanztomographie und Herzkatheteruntersuchung ergab eine filiforme 
Aortenisthmusstenose mit ausgeprägter Gefäßwandverdickung und periaortaler Kontrastmittel-
Imbibierung sowie ein großes poststenotisches Aneurysma. Vegetationen konnten ausgeschlossen 
werden. In der Zusammenschau der klinischen, laborchemischen und bildgebenden Befunde wurde 
die Diagnose einer Takayasu-Arteriitis gestellt. 
 
Therapie 

Es erfolgten sechs hochdosierte Methylprednisolon-Pulstherapien, anschließend eine 
Kombinationstherapie mit Prednisolon, Methotrexat und Tocilizumab. Aufgrund des persistierenden 
hämodynamisch relevanten Druckgradienten musste frühzeitig eine interventionelle 
Stentimplantation mit Aneurysma-Exklusion durchgeführt werden. Ergänzend wurden eine 
antihypertensive und antithrombotische Therapie etabliert. 
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Weiterer Verlauf 

Unter der kombinierten immunmodulatorischen und interventionellen Therapie zeigte sich eine 
klinische, laborchemische und bildgebende Remission. In den Verlaufskontrollen mittels 
Magnetresonanztomographie und Positronenemissionstomographie-Computertomographie fand 
sich keine entzündliche Aktivität mehr. Drei Jahre nach Diagnosestellung ist der Patient klinisch 
asymptomatisch; aktuell erfolgt ein erster Auslassversuch der immunsuppressiven Therapie. 
Der Fall unterstreicht die diagnostische Herausforderung seltener Großgefäßvaskulitiden im 
Kleinkindalter sowie die Bedeutung einer frühzeitigen interdisziplinären Diagnostik und Therapie. Das 
Langzeitmanagement bleibt herausfordernd: Es muss ein Gleichgewicht zwischen 
Krankheitskontrolle, therapiebedingten Risiken und Überlegungen zu einem schrittweisen Absetzen 
unter engmaschiger Überwachung bei einer im frühen Kindesalter sehr seltenen Diagnose herstellen. 
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Der besondere Fall 
 
FA.22 | Rheumatologische Camouflage: Eine diagnostische Odyssee von der Sakroiliitis zum 
neurologischen Finale 
 
Olaf Nestler1, Christoph Kittel1, David Werner1, Frank Meier1 
 
1Städtisches Klinikum Dresden, I. Medizinische Klinik, Dresden, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Präsentiert wird der Fall eines 1982 geborenen Patienten, dessen rheumatologische 
Krankheitsbiographie im Jahr 2014 begann. Aufgrund einer klinisch führenden symmetrischen 
Polyarthritis wurde initial die Diagnose einer seronegativen rheumatoiden Arthritis gestellt. Die 
Basistherapie erfolgte mit Methotrexat, wurde jedoch aufgrund persistierender Aktivität ab 
November 2021 um Tocilizumab ergänzt. Trotz der intensivierten immunsuppressiven Strategie litt 
der Patient kontinuierlich unter brennenden Schmerzen und einer ausgeprägten Morgensteifigkeit. 
Die Anamnese war zudem durch eine vaskuläre Multimorbidität (pAVK und Thrombangiitis 
obliterans) erschwert. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Im Sommer 2022 eskalierte das Bild dramatisch: Nach Pausieren der Immunsuppression im Rahmen 
einer SARS-CoV-2-Infektion entwickelte der Patient einen schwerwiegenden systemischen 
Entzündungszustand. Die Klinik mit hohem Fieber, 10 kg Gewichtsverlust, Epididymorchitis und 
flüchtigem Exanthem ging laborchemisch mit einem CRP von 250 mg/l und einem Ferritin von 1120 
µg/l einher. Diese Episode wurde primär als Still-Erkrankung gewertet und mittels Hochdosis-
Glukokortikoiden behandelt. 
Im Rahmen der erweiterten Differentialdiagnostik während dieses Aufenthaltes sicherte eine MRT 
der Sakroiliakalgelenke eine floride beidseitige Sakroiliitis (s.Abbildung), was  zur Revision der 
Diagnose auf eine axiale Spondyloarthritis mit peripherer Gelenkbeteiligung führte. Es folgte im 
Verlauf eine sequentielle Eskalation über Adalimumab und Infliximab bis hin zu Bimekizumab, 
worunter die Wirkung jedoch mäßig blieb und die Symptome rezidivierten. Der finale Wendepunkt 
trat im Dezember 2024 mit akuten neurologischen Ausfällen (Diplopie, divergentes Schielen) ein. 
 
Diagnostik 

Erneut erfolgte eine umfangreiche Diagnostik inklusive Endoskopien. Während Standardhistologien 
(HE/PAS) von Dünndarmbioptaten mehrfach unauffällig blieben, brachte erst die 
molekularbiologische PCR-Diagnostik im Anfang Januar 2025 den Durchbruch: Es gelang der 
Nachweis von Tropheryma-whipplei-DNA im Duodenum. Eine konsekutive Liquorpunktion mit 
positiver PCR für diesen Erreger sicherte die ZNS-Beteiligung im Rahmen eines Mb. Whipple.  
 
Therapie 

Die rheumatologische Basistherapie wurde umgehend beendet. Nach einer 14-tägigen intravenösen 
Induktion mit Ceftriaxon erfolgte eine einjährige Erhaltungstherapie mit Cotrimoxazol. Da die 
Erregerelimination im Liquor eine signifikante Hürde darstellt und die PCR im Februar 2026 weiterhin 
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Der besondere Fall 
 
FA.23 | Über Jahre auf falscher Spur �t ein Autoantikörper löst das diagnostische Rätsel 
 
Minahel Cheema1, Elise Siegert1, Fredrik Albach1, Dana Lemmer2, Inge Dettmann3, Gerhard Krönke1, 
Werner Stenzel4, Antje Lindae3, Udo Schneider2, Swantje Mindorf3, Robert Biesen1 
 
1Charité Universitätsmedizin Berlin, Charité Campus Mitte, Klinik für Rheumatologie und Klinische 
Immunologie, Berlin, Deutschland 
2Immanuel Krankenhaus Berlin, Klinik für Rheumatologie, Klinische Immunologie und Osteologie, 
Berlin, Deutschland 
3EUROIMMUN Medizinische Labordiagnostika AG Lübeck, Institut für Experimentelle Immunologie, 
Lübeck, Deutschland 
4Charité Universitätsmedizin Berlin, Charité Campus Mitte, Abteilung für Neuropathologie, Berlin, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Bei der heute 56-jährigen Patientin traten bereits im Jugendalter wiederholt Sehstörungen, 
Gleichgewichtsprobleme und Nystagmus auf, die zur Verdachtsdiagnose Multiple Sklerose (MS) 
führten. Seit 1999 ist die Patientin nach akuter neurologischer Verschlechterung im Anschluss an 
eine Zahnoperation dauerhaft rollstuhlpflichtig. Glukokortikoid- und Immunglobulintherapien 
führten zu kurzfristigen Besserungen. Rheumatologisch war bei der Patientin seit jungen Jahren ein 
Raynaud-Syndrom bekannt. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Ab 2017 traten muskuläre Symptome wie diffuse Muskelschmerzen und progrediente 
Muskelschwäche in den Vordergrund. Zusätzlich bestanden gastrointestinale Beschwerden wie eine 
gestörte Ösophagusperistaltik mit Reflux, chronische Obstipation und ein Gewichtsverlust (BMI 15 
kg/m2). 
 
Diagnostik 

Bei persistierender Muskelschwäche und dreifach erhöhten CK-Werten wurde 2023 eine MRT und 
eine Muskelbiopsie des Oberschenkels durchgeführt, die entzündliche, aber letztlich unspezifische 
Veränderungen aufzeigten. Im selben Zeitraum wurde die MS-Diagnose verworfen, nachdem MRT- 
und Liquoruntersuchungen keine MS-typischen Befunde ergaben.  
Die rheumatologische Untersuchung ergab eine Sklerodaktylie und eine schwere Sarkopenie. In der 
Kapillarmikroskopie zeigte sich ein angedeutetes SSc-typisches Muster mit einer Megakapillare und 
Einblutungen. In der Immunfluoreszenz auf HEp-2-Zellen fanden sich AC-7 (1:1280) und AC-19 
(1:2560). ENA-, SSc- und Myositisblot erbrachten ausschließlich einen Anti-Ro52-Antikörper.  
Bei inkonklusivem Autoantikörperbefund erfolgten weitere Untersuchungen mittels Cell-based Assay 
(CBA). Antikörper gegen tRNA-Synthetasen konnten nicht nachgewiesen werden. Korrespondierend 
zum AC-7 Muster ließen sich jedoch im CBA mit einem Titer > 1:1000 Antikörper gegen Survival of 
motor neuron (SMN) nachweisen. Anti-SMN-Antikörper wurden erstmals 2011 von Satoh et al. 
beschrieben [1] und sind mit systemischer Sklerose, GI-Beteiligung und Myositis assoziiert. 
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Therapie 

Unter kumulativer Gabe von 85 g intravenösen Immunglobulinen zeigte sich eine deutliche 
Muskelkraftverbesserung sowie ein Rückgang der Refluxbeschwerden. Erstmals konnte die Patientin 
wieder Gehversuche unternehmen. Nebenwirkungen beschränkten sich auf Kopfschmerzen und 
vorübergehende Bradykardien bzw. Hypotonien. 
 
Weiterer Verlauf 

Während das klinische Bild mit Skleromyositis, Raynaud-Syndrom und GI-Beschwerden sehr typisch 
für Anti-SMN-Antikörper ist, sind neurologische Symptome bisher nur selten und mild beschrieben. 
Vor diesem Hintergrund bleibt unklar, ob die neurologische Symptomatik eine bisher unerkannte 
Facette der Erkrankung repräsentiert oder eine unabhängige Manifestation darstellt. 
  
Quellenangaben 

Satoh, M., et al., Arthritis Rheum, 2011. 63(7): p. 1972-8. 

Offenlegungserklärung 

Es bestehen keine Interessenkonflikte. 
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Besserung der neuro-psychiatrischen Symptomatik. Ergänzend erfolgte eine psychosomatische 
stationäre Behandlung ohne Einsatz psychopharmakologischer Medikation. 
 
Weiterer Verlauf 

Drei Monate nach Therapiebeginn war eine regelmäßige Teilnahme am Schulunterricht bei guter 
Alltagsfunktion wieder möglich. Die Lebensqualität der Patientin ist deutlich gebessert.  
 
Quellenangaben 

1 Loss-of-Function Mutations in TNFAIP3 Leading to A20 Haploinsufficiency Cause an Early-Onset 
Autoinflammatory Disease.  Nature Genetics. 2016. Zhou Q, Wang H, Schwartz DM, et al. 
2 A20 Haploinsufficiency (HA20): Clinical Phenotypes and Disease Course of Patients with a Newly 
Recognised NF-kB-mediated Autoinflammatory Disease. Annals of the Rheumatic Diseases. 2018. 
Aeschlimann FA, Batu ED, Canna SW, et al. 
3 Haploinsufficiency of A20. GeneReviews® 2024. Deuitch NT, Schwartz DM, Aksentijevich I 
4 Multicenter International Cohort Study of HA20 Reveals Novel Genetic Architecture and Phenotypic 
Evolution. The Journal of Allergy and Clinical Immunology. 2026. He T, Wang J, Tumba MC, et al. 
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Abbildung 
 

 
Abbildung 1. Carpalarthritis mit Tenosynovitis der Beugesehnen 
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Der besondere Fall 
 
FA.26 | Mehr als Aktivität der CRMO? Ein komplexer Fall mit neurologischen und systemischen 
�t���Œ�v�Ì���]���Z���v���Y 
 
Lissy Tille1, Anja Schnabel2, Brigitte Mayer3, Martin Smitka4, Georg Heubner2, Christoph Meißner5, 
Normi Brück1 
 
1Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Medizinische Fakultät und Universitätsklinikum Carl Gustav 
Carus, Technische Universität Dresden, Pädiatrische Rheumatologie, Dresden, Deutschland 
2Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Städtisches Klinikum Dresden, Pädiatrische Rheumatologie, 
Dresden, Deutschland 
3Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Medizinische Fakultät und Universitätsklinikum Carl Gustav 
Carus, Technische Universität Dresden, Abteilung für Kindernephrologie, Dresden, Deutschland 
4Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Medizinische Fakultät und Universitätsklinikum Carl Gustav 
Carus, Technische Universität Dresden, Abteilung für Neuropädiatrie, Dresden, Deutschland 
5Institut für Radiologie, Medizinische Fakultät und Universitätsklinikum Carl Gustav Carus, Technische 
Universität Dresden, Abteilung für Kinderradiologie, Dresden, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Wir berichten über eine 13 jährige Patientin, die sich aufgrund einer chronisch rekurrierenden 
multifokalen Osteomyelitis (CRMO) seit dem Jahr 2023 in rheumatologischer Betreuung befand. 
Nach initialer Therapie mit Naproxen und Pamidronat wurde vor 1,5 Jahren eine Therapie mit 
Adalimumab begonnen, unter der zunächst eine Remission bestand. Sechs Monate vor akuter 
Zuweisung  an unsere Klinik erfolgte bei Schmerzen der linken Wange, unklarem Gewichtsverlust und 
deutlich erhöhten Entzündungswerten eine erweiterte Diagnostik ohne Nachweis aktiver CRMO-
Herde im Ganzkörper-MRT. Eine gastrointestinale Entzündung konnte endoskopisch ausgeschlossen 
werden. Bei persistierender Entzündungsaktivität, Perikarderguss, Splenomegalie und 
Lymphadenopathie wurde unter Annahme eines autoinflammatorischen Prozesses eine 
Methylprednisolon-Pulstherapie (MPS) eingeleitet. Unter MPS fielen deutlich erhöhte 
Blutdruckwerte auf. Nach initialer Besserung zeigte sich eine Zunahme der Schmerzen (Gesicht und 
Schulter) und erneute Entzündungsaktivität. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Im April 2025 erfolgte die akute Zuweisung des Mädchens nach generalisiert tonisch-klonischen 
Krampfanfällen sowie Verhaltensauffälligkeiten und Kopfschmerzen. Im externen Schädel-MRT 
bestand der Verdacht auf eine Meningoenzephalitis bzw. ein posteriores reversibles 
Enzephalopathie-Syndrom bei hypertensiver Entgleisung. 
 
Diagnostik 

Auffällig war eine Blutdruckdifferenz zwischen oberer und unterer Extremität mit hypertonen 
Werten an den Beinen. Der Liquorbefund war unauffällig. Bei deutlich erhöhten 
Entzündungsparameter, arterieller Hypertonie mit Blutdruckdifferenz, lageabhängigen Schmerzen 
und allgemeinem Krankheitsgefühl bestand der Verdacht auf eine Vaskulitis. Die Ganzkörper-MRT 
mit Gefäßdarstellung zeigte eine ausgeprägte Großgefäßvaskulitis mit Beteiligung des Aortenbogens 
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bis zur Aorta abdominalis, der A. mesenterica superior, der A. renalis sinistra sowie der supraaortalen 
Gefäße (Verschlüsse der Aa. subclaviae und Stenosierungen der rechten A. carotis communis). 
 
Therapie 

Bei Diagnose einer CRMO-assoziierten Takayasu-Arteriitis wurde die immunsuppressive Therapie 
intensiviert (MPS, orale Steroide, Methotrexat s.c.). Die Therapie mit Adalimumab wurde auf 
Tocilizumab umgestellt. Zur Sicherung der zerebralen Perfusion bei hochgradiger Karotisstenose war 
eine antihypertensive Kombinationstherapie unter permissiver Hypertonie erforderlich. 
 
Weiterer Verlauf 

Die Entzündungsparameter normalisierten sich zügig. Bildgebende Verlaufskontrollen zeigten eine 
rückläufige Gefäßwandverdickung und Lumeneinengung bei gebesserter klinischer Situation. 
Die Takayasu-Arteriitis ist eine seltene Großgefäßvaskulitis der Aorta und ihrer Hauptäste. Eine 
Assoziation mit der CRMO ist in Fallberichten beschrieben [1,2]. Eine gemeinsame 
pathophysiologische Endstrecke durch Aktivierung des angeborenen Immunsystems mit 
überschießender Zytokinproduktion (IL-6, TNFa, IL-1) wird diskutiert [1,2]. Bei CRMO-Patienten mit 
persistierend erhöhten Entzündungsparametern, atypischer Schmerzlokalisation und neu 
manifestierenden Gefäßsymptomen (Hypertonie, Claudicatio) sollte eine Vaskulitis 
differentialdiagnostisch bedacht werden [1,2]. 
  
Quellenangaben 

1. Sugimoto S, Kishida D, Kobayashi T, Tanomogi N, Kurashina JI, Ichikawa T, Shimojima Y, Sekijima 
Y. Takayasu arteritis complicated by SAPHO syndrome: A case-based review. Clin Rheumatol. 
2025 Jul;44(7):3083-3089. doi: 10.1007/s10067-025-07501-0. Epub 2025 May 22. PMID: 
40404944; PMCID: PMC12234600. 

2. De Guerra VC, Hashmi H, Kramer B, Balluz R, Son MB, Stein D, Lieberman A, Zahra M, Abdul-Aziz 
R. A Case Report of Takayasu's Arteritis and Ulcerative Colitis in a Pediatric Patient with Chronic 
Recurrent Multifocal Osteomyelitis Successfully Treated with Infliximab: Diagnostic Clues in 
Disease Associations and Immune Dysregulation. Case Rep Rheumatol. 2019 Jun 
11;2019:8157969. doi: 10.1155/2019/8157969. PMID: 31285932; PMCID: PMC6594285. 

 



 
76 
 

Der besondere Fall 
 
FA.27 | Extremitätenischämie, Milzinfarkt und Nierenversagen �t ein therapeutisches Dilemma 
 
Ann Christin  Bel1, Moritz Meusel2, Sorwe Mojtahed Poor1, Jan Leipe1, Jan Henrik Schirmer1 
 
1Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Medizinische Klinik I, Sektion für Rheumatologie, Kiel, 
Deutschland 
2Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Medizinische Klinik V, Angiologie, Kiel, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Eine 75-jährige Patientin wurde mit Fieber, beidseitigen Parästhesien der Unterschenkel und Füße, 
progredienter Gehbeeinträchtigung und stark erhöhten Entzündungswerten stationär 
aufgenommen.  
Blutkulturen, eine transösophageale Echokardiographie und eine CT-Thorax und -Abdomen 
erbrachten keinen infektiösen Fokus, jedoch einen vollständigen Milzinfarkt.  
Bei einem CRP-Anstieg > 400 mg/L, livider Verfärbung und Nekrosenentwicklung des ersten und 
dritten Fingers links sowie einer rasch progredienten schmerzhaften lividen Verfärbung der rechten 
Hand erfolgte die Verlegung in unsere Klinik. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Es bestanden rasch zunehmende multilokuläre Embolien und Nekrosen: eine fulminante kritische 
Ischämie der rechten Hand, Nekrosen zweier Fingerendglieder (links), im Steißbereich und an den 
Fußsohlen sowie ein vollständiger Milzinfarkt.  
Parallel lag eine schwere sensomotorische, axiale Polyneuropathie mit Fußheberparese vor. Im 
Verlauf kam es zu einer renalen Beteiligung mit akutem Nierenversagen. 
 
Diagnostik 

Eine Duplex- Sonographie zeigte makrovaskuläre thrombotische Verschlüsse der distalen A. radialis, 
A. ulnaris und A. interossea rechts.  
Serologisch fanden sich hochtitrige C- ANCA mit PR3-Spezifität. 
Bei Nierenversagen mit Akanthozytennachweis erfolgte eine Nierenbiopsie; diese bestätigte eine 
extrakapilläre Halbmondformation vereinbar mit einer anbehandelten Kleingefäßvaskulitis. 
 
Therapie 

Bei schwerwiegender Granulomatose mit Polyangiitis (GPA) erfolgte eine Induktionstherapie mit 
hochdosierten Glukokortikoiden und Cyclophosphamid - bei Therapierefraktärität im Verlauf 
erweitert um Rituximab, Avacopan und Plasmaseparation.  
Der makroangiopathische Gefäßverschluss blieb interventionell nicht behandelbar, da sich auch die 
Digitalarterien duplexsonographisch verschlossen zeigten; In Risiko-Nutzen-Abwägung wurde von 
einer lokalen Lysetherapie, die mit einem erhöhten Blutungsrisiko (Milzinfarkt und unklare rasch 
progrediente Raumforderung am Oberschenkel) einhergehen würde, sowie der klinisch bereits 
fortgeschrittenen Ischämie (Sensibilitäts- und Motorikverlust; Rutherford Grad III der 
Extremitätenischämie) abgesehen. Stattdessen erfolgte eine Behandlung mit Ilomedin und 
Vollantikoagulation. 
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Weiterer Verlauf 

Trotz Remissionsinduktion entwickelten sich ein rasch progredientes Nierenversagen sowie ebenfalls 
progrediente Nekrosen an den Extremitäten, Ohren, Lippen und Zunge. Rezidivierende 
transfusionspflichtige Anämien führten zu einem Typ-2-Myokardinfarkt.  
Unter intensiver Immunsuppression stabilisierten sich die systemische Entzündung und 
Nierenfunktion. Aufgrund der fulminanten Nekrose mit Gangränentwicklung war eine Exartikulation 
der rechten Hand erforderlich.  
Der Fall verdeutlicht einerseits, dass thrombotisch-embolische Komplikationen Teil des Spektrums 
von ANCA-assoziierten Erkrankungen sind. Eine Re-Perfusion ist Voraussetzung zum Erhalt 
ischämischer Extremitätenabschnitte. Dies erfordert zusätzlich zur immunsuppressiven Therapie den 
Einbezug weiterer Fachdisziplinen. 
Der Fall illustriert weiterhin, dass eine GPA auch unter umgehend initiierter leitliniengerechter 
Therapie refraktär verlaufen und zu schwersten Organ- und Gewebeschäden führen kann.  
 
Quellenangaben 

1.    Lau RA, Bains R, Suraweera D, et al. A Rare Case of Digital Ischemia and Gangrene in ANCA-
Associated Vasculitis with Review of the Literature. Case Rep Rheumatol. 2017;2017:2421760. 
doi:10.1155/2017/2421760 
2.    Aggarwal A, Handa R, Mahajan R, Engels S. Critical limb Ischaemia in granulomatosis with 
polyangiitis: a rare but severe complication. Mod Rheumatol Case Rep. 2026;10(1):rxaf084. 
doi:10.1093/mrcr/rxaf084 
3.    Gercik O, Karasu S, Solmaz D, Soypacaci Z, Cakalagaoglu F, Akar S. Splenic infarction is not rare in 
granulomatosis with polyangiitis. Clin Rheumatol. 2020;39(6):1929-1934. doi:10.1007/s10067-020-
04993-w 
 
Offenlegungserklärung 

Die Autorinnen und Autoren geben an, dass keine Interessenskonflikte in Zusammenhang mit diesem 
Beitrag bestehen. 
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Der besondere Fall 
 
FA.28 | Glühende Empfehlung gesucht - eine rheumatologische Herausforderung mit 
Partizipationsmöglichkeit! 
 
Carolin Hentze1, Nils Venhoff1, Reinhard Voll1 
 
1Universitätsklinikum Freiburg, Innere Medizin, Klinik für Rheumatologie und klinische Immunologie, 
Freiburg im Breisgau, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Wir berichten über einen Patienten mit hochaktiver systemischer Entzündung unter Fieberschüben 
bei weiterhin unklarer Genese über fast zwei Jahrzehnte. Trotz sehr umfassender und teilweise 
invasiver Diagnostik und interdisziplinärer Zusammenarbeit lässt sich keine konklusive Zuordnung zu 
einem definierten Krankheitsbild stellen. Im Verlauf entwickelte sich unter persistierenden febrilen 
Episoden eine Splenomegalie, mediastinale Lymphadenopathie sowie okuläre und neurologische 
Symptomatik. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Initial präsentierte sich der Patient mit Myalgien, Fieber und ausgeprägten Gliederschmerzen. Im 
weiteren Verlauf traten neben den rezidivierenden febrilen Episoden progrediente Arthralgien ohne 
klinische Arthritis, jedoch mit radiologisch nachweisbaren Gelenkveränderungen auf. Neurologisch 
bestand eine vorübergehende Hemisymptomatik und Phase der Hypakusis, der Patient erlitt 
wiederholt Episkleritiden und unklare beidseitige Papillenödeme. Die laborchemische 
Entzündungsaktivität blieb durchgehend hoch, es besteht ein hoher Leidensdruck im Alltag fort. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch fanden sich ein persistierend erhöhtes CRP >40mg/l und kontinuierlich steigendes 
Serum-Amyloid A bis zuletzt > 300mg/l. Es besteht eine Hypergammaglobulinämie, 
Komplementverbrauch, Neutrophilie und Lymphopenie sowie erhöhte lösliche IL-2-Rezeptor-Spiegel. 
Das Serumferritin sowie die LDH ist normwertig. Immunserologisch liessen sich Anti-PL-7- und Anti-
Ku-Antikörper nachweisen, jedoch ohne überzeugende korrelierende klinische Manifestationen. 
Serologien und Liquordiagnostik schlossen zahlreiche mögliche infektiöse Erreger aus. Eine 
Exomsequenzierung zeigte keinen Nachweis pathogenetisch bedeutsamer Veränderungen bezüglich 
Autoinflammation. Es erfolgte eine umfangreiche apparative und radiologische Diagnostik 
einschließlich Bronchoskopie (Lymphozytose), cMRT und wiederholte PET-CT, sukzessiv Biopsien der 
darin hypermetabol dargestellten Gewebe: Lymphknoten und Knochenmarkspunktat zeigten jeweils 
Auffälligkeiten, blieben jedoch ohne richtungsweisenden Befund. Insbesondere konnten weder eine 
granulomatöse Erkrankung noch eine Neoplasie gesichert werden bei jedoch teilweise 
unzureichendem Material. Einzig eine Weichteilvermehrung paravertebral sowie die Milz des 
Patienten sind bisher nicht biopsiert worden. 
 
Therapie 

Es erfolgten multiple Therapieversuche mit unterschiedlichen immunsuppressiven und 
immunmodulatorischen Wirkprinzipien (darunter Methotrexat, TNF-Blockade, JAK-Inhibition, IL-1- 
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/IL-6-Blockade, Mycophenolat). Keine der eingesetzten Therapien führte zu einem vollständigen 
klinischen oder laborchemischen Ansprechen. 
 
Weiterer Verlauf 

Angesichts der fortbestehenden systemischen Inflammation und möglicher Entwicklung einer 
Amyloidose sowie weiterhin alltagsrelevanten Beschwerden wird weiterhin eine Diagnosezuordnung 
angestrebt. Ausstehend ist eine erneute Histologiegewinnung (Knochenmarkspunktion, ggf. 
paravertebrale Weichteilvermehrung) und UB1-Diagnostik. Das Gesamtbild entspricht ansonsten 
einem untypischen Verlauf einer bislang nicht klassifizierbaren systemischen inflammatorischen 
Erkrankung. Weiterhin gilt es in diesem herausfordernden Fall therapeutisch eine ausreichende 
Krankheitskontrolle zu erreichen. 
  
Quellenangaben 

Alle Daten entstammen dem Krankenhausinformationssystem. 
 
Offenlegungserklärung 

Es liegen keine Befangenheiten zum Zeitpunkt der Einreichung vor. 
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Der besondere Fall 
 
FA.29 | Unklare synoviale Veränderung im rechten Kniegelenk bei einem 8-jährigen Jungen mit 
unerwartetem Ergebnis 
 
Kathrin Ritter1, Michael Neumann1, Magdalena Gilg1, Martin Arbogast1, Manuela Krumrey-
Langkammerer2, Veit Krenn3 
 
1Klinik Oberammergau, Abteilung für Rheumaorthopädie und Handchirurgie, Oberammergau, 
Deutschland 
2Kinderklinik Garmisch-Partenkirchen, Deutsches Zentrum für Kinder- und Jugendrheumatologie, 
Garmisch-Partenkirchen, Deutschland 
3Pathologie Trier, MVZ FÜR HISTOLOGIE, ZYTOLOGIE UND MOLEKULARE DIAGNOSTIK TRIER GmbH, 
Trier, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 8-jähriger Junge stellte sich mit seit 3 Jahren bestehenden Kniegelenksbeschwerden rechts 
kinderrheumatologisch vor. Es besteht eine schmerzbedingte Bewegungseinschränkung. Die 
Beschwerden seien stark alltagseinschränkend und morgens besonders ausgeprägt, er könne nicht 
Fahrrad fahren oder rennen, die Gehstrecke beträgt 800m. Eine rheumatische Erkrankung ist nicht 
bekannt. Systemische Symptome oder eine B-Symptomatik werden verneint. Nebenbefundlich 
besteht eine generalisierte Angststörung und eine Anpassungsstörung aufgrund einer chronischen 
Schmerzerkrankung. Desweiteren besteht eine Verhaltensauffälligkeit mit Hyperaktivität sowie eine 
Entwicklungsverzögerung mit Störung der Fein- und Grobmotorik und gestörtem Sprachverständnis. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Persistierende Kniegelenksbeschwerden mit Bewegungseinschränkung rechts auf den 
anteromedialen Bereich lokalisiert, welche unter Belastung, insbesondere morgens, auftreten und 
durch manuellen Druck provoziert werden können und mit einer Schwellung in diesem Bereich 
einhergehen. 
 
Diagnostik 

Klinische Untersuchung: Druckschmerz mediales Tibiaplateau, ROM Extension/Flexion 0-0-100°. 
Labor: keine Hinweise auf eine entzündliche Genese. Rheumaserologie negativ. 
Sonographie: mäßiger Erguss ohne Hypervaskularisation 
MRT Knie rechts ohne KM 09/2023: Flüssigkeitsformation im Bereich der Bursa infrapatellaris. 
Kontroll-MRT Knie rechts ohne KM 06/2025: Gleichbleibende Flüssigkeitsformation im Bereich der 
Bursa infrapatellaris. Neu aufgetretener angrenzende abgekapselter zystischer Befund DD Zyste 
lateralseitig. 
 
Therapie 

Nach interdisziplinärer Diskussion wurde die Entscheidung zur arthroskopischen Entfernung der 
mechanisch behindernden Läsion getroffen, die in erster Linie als entzündlich-rheumatisch eingestuft 
wurde. Hier zeigte sich ein freies Weichteilkonglomerat mit fokaler Reizsynovialitis und eine Plica. 
Histologisch wurde ein monophasisches spindelzelliges (G2, mäßig differenziert) high-grade 
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Synovialsakom bestätigt. Nach referenzpathologischer Sicherung der Diagnose wurde umgehend 
eine onkologische Anbindung zum Staging veranlasst. 
 
Weiterer Verlauf 

Es erfolgte die Klassifizierung nach TNM-Stadien in T1a, N0, M0. In einem Kontroll-MRT zeigten sich 
noch ein kleiner Tumorrest. Aufgrund der R2-Resektion wurde von einer wahrscheinlichen 
Kontamination des gesamten Kniegelenks ausgegangen und im Sinne einer notwendigen R0-
Resektion eine Umkehrplastik nach Borggreve mit Entfernung des gesamten Kniegelenkes 
durchgeführt. Mittlerweile erfolgte aufgrund der nicht erfolgreichen Umkehrplastik die komplette 
Oberschenkelamputation mit leitliniengerechter (neo)adjuvanter Chemotherapie. 
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Der besondere Fall 
 
FA.31 | Kaposi-Sarkom unter Immunsuppression mit Ixekizumab und Methotrexat 
 
Thea Thiele1, Lukas Graalmann1, Gerrit Ahrenstorf1, Torsten Witte1, Georg Behrens1 
 
1Medizinische Hochschule Hannover, Klinik für Rheumatologie und Immunologie, Hannover, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Bei der 82-Jährige Patientin war seit etwa 50 Jahren eine Psoriasis vulgaris bekannt, vor 15 Jahren 
wurde zusätzlich eine Psoriasis-Arthritis (PsA) diagnostiziert. Seit Diagnosestellung der PsA erfolgte 
eine Therapie mit 15 mg Methotrexat (MTX) pro Woche, die gut vertragen wurde. Bei erneutem 
Schub der PsA wurde vor 6 Jahren eine Therapie mit Ixekizumab ergänzt, worunter es zu einer 
Remission der Erkrankung kam. Zudem erhielt die Patientin 5 mg Prednisolon. Neben der PsA litt die 
Patientin unter einem Diabetes mellitus, einer arteriellen Hypertonie und war bei multiplen 
Basalzellkarzinomen und einer aktinischen Keratose in regelmäßiger dermatologischer Behandlung. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Die Patientin stellte sich mit einer seit Monaten größenprogredienten flachen, bräunlich-lividen 
Hautveränderung am linken Vorfuß vor, die sich initial vom Digitus II ausgehend zunehmend 
ausgebreitet hatte (Abbildung 1). 
 
Diagnostik 

Es erfolgte eine Biopsie der Läsion, hierbei ergab sich histologisch ein frühes Patch-Stadium eines 
Kaposi-Sarkoms mit HHV-8 positiven Endothelzellen. Im peripheren Blut war HHV-8-DNA in niedriger 
Replikation nachweisbar. Ein HIV-Test war negativ. 
 
Therapie 

Nach Diagnose des Kaposi-Sarkoms wurde MTX abgesetzt und Prednisolon schrittweise reduziert. 
Ixekizumab wurde fortgeführt. Es erfolgte eine Besprechung in einer Tumorkonferenz und aufgrund 
des lokalen Befundes wurde eine Strahlentherapie beschlossen. 
 
Weiterer Verlauf 

Unter der Bestrahlung kam es zu einer zunehmenden Regredienz des Kaposi-Sarkoms (Abbildung 2), 
neue Läsionen traten nicht auf. Nach Reduktion von Prednisolon und Absetzen des MTX erlitt die 
Patientin einen Schub der Psoriasis vulgaris, die mittels lokaler Steroidsalben behandelt werden 
konnte. Unser Fall zeigt ein wahrscheinlich iatrogenes Kaposi-Sarkom. In der Literatur sind bei HIV-
negativen Patient:innen mit entzündlich-rheumatischen Erkrankungen nur Einzelfälle von Kaposi-
Sarkomen beschrieben1-3, ein Auftreten unter IL-17-Blockade ist bisher nicht vorbeschrieben. Bei 
neuen progredienten Hautveränderungen unter Immunsuppression sollten auch seltene Ursachen in 
Betracht gezogen und eine Biopsie angestrebt werden.  
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Quellenangaben 
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Offenlegungserklärung 

TT, LG, GA, TW und GMNB haben keine auf das Abstract bezogenen Interessenenskonflikte. 
 
Abbildung 

 
Abbildung 1. Hautveränderung am linken Vorfuß 
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Abbildung 2. Kaposi-Radiatio
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Der besondere Fall 
 
FA.32 | Polyarthritis, B-Symptomatik und pulmonale Infiltrate: ein Fall mit trügerischer Fährte 
 
Tobias Dashi1, Sebastian Boeltz1, Christian Schmenger2, Julia Fuerst3, Jochen Wacker1, Georg Schett1, 
Thomas Harrer1 
 
1Department of Internal Medicine 3 - Rheumatology and Immunology, Friedrich-Alexander-
Universität (FAU) Erlangen-Nürnberg and Universitätsklinikum Erlangen, Erlangen, Deutschland 
2Department of Nephrology and Hypertension, Uniklinikum Erlangen and Friedrich-Alexander-
Universität Erlangen-Nürnberg, Erlangen, Deutschland 
3Department of Internal Medicine 1, Friedrich-Alexander-Universität (FAU) Erlangen-Nürnberg and 
Universitätsklinikum Erlangen, Erlangen, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 60-jähriger Mann berichtete über eine seit drei Jahren progrediente Belastungsdyspnoe, eine 
symmetrische Polyarthritis der Hand- und Fingergrundgelenke sowie eine ausgeprägte B-
Symptomatik mit ungewolltem Gewichtsverlust, subfebrilen Temperaturen und Nachtschweiß. 
Aufgrund einer eingeschränkten Diffusionskapazität und diffuser, homogener Verschattungen in der 
thorakalen Computertomographie wurde extern zunächst der Verdacht auf eine interstitielle 
Lungenerkrankung im Rahmen eines systemischen Lupus erythematodes geäußert. 
Autoantikörperbestimmungen ergaben einen ANA-Titer von 1:160 sowie Anti-dsDNA-Antikörper von 
92 U/ml bei Hypergammaglobulinämie. Weitere immunologische Kriterien eines systemischen Lupus 
erythematodes (Anti-Sm-Antikörper, Komplementverbrauch) lagen jedoch nicht vor. Es erfolgte eine 
Prednisolonstoßtherapie mit 60 mg/d für 5 Tage mit anschließender Reduktion. Zudem wurde 
Methotrexat 15 mg/Woche begonnen. Unter dieser Therapie kam es initial zu einer Besserung der 
Arthralgien. Aufgrund fehlender langfristiger Besserung erfolgte 6 Monate später eine 
bronchoalveoläre Lavage, welche ein überwiegend lymphozytäres Infiltrat bei deutlich erniedrigter 
CD4/CD8-Ratio zeigte. In Zusammenschau mit der Berufsanamnese (Bettenfachverkäufer) wurde 
schließlich eine subakute exogen-allergische Alveolitis (Vogelhalterlunge) vermutet und eine 
berufliche Umorientierung empfohlen, jedoch ebenfalls ohne klinische Besserung. Die 
immunsuppressive Therapie wurde abgesetzt. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Bei erneuter stationärer Vorstellung in einem anderen externen Krankenhaus zeigte sich ein 
ausgeprägter Gewichtsverlust (10% in 6 Monaten), täglich auftretende, insbesondere nachts betonte, 
febrile Temperaturen (> 38 °C) mit Nachtschweiß sowie eine weitere Progredienz der Dyspnoe. 
Zusätzlich traten neurologische Symptome auf: eine Dysarthrie ohne Aphasie, eine generalisierte 
Ataxie sowie eine progrediente schlaffe Parese der unteren Extremitäten. Begleitend zeigte sich ein 
generalisiertes makulopapulöses Exanthem. 
 
Diagnostik 

Im Rahmen der erneuten Diagnostik wurden eine Computertomographie des Thorax sowie eine 
Magnetresonanztomographie des Schädels durchgeführt. Die Thorax-CT zeigte diffuse, zentral 
betonte Milchglastrübungen. In der kranialen MRT fanden sich multiple White-Matter-Läsionen 
sowohl im Kleinhirn als auch in der Großhirnrinde. Ein im Rahmen der Screeninguntersuchungen 
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Der besondere Fall 
 
FA.33 | Der besondere Fall: Einschränkung der Mobilität der Halswirbelsäule 
 
Annika Döhmen1, Tomke Schubert1, Hans Kössel1 
 
1Universitätsklinikum Brandenburg an der Havel, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Brandenburg 
an der Havel, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Über die kinderrheumatologische Sprechstunde erfolgte die Vorstellung eines 6 Jahre alten 
Mädchens mit seit 2 Monaten bestehenden Schmerzen und Einschränkung der Beweglichkeit der 
Halswirbelsäule. Die Beschwerden hatten eines Morgens plötzlich ohne vorausgegangenes Trauma 
begonnen und zeigten keine Besserung unter Medikation mit nicht steroidalen Antirheumatika. Ein 
externes zerebrales MRT war unauffällig befundet worden. Der ältere Bruder des Mädchens habe 
eine bekannte Juvenile Idiopathische Oligoarthritis des Knie- und Sprunggelenks. Aktuell erhalte sie 
Physiotherapie, welche keine Besserung erbringe. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Das Mädchen imponierte bei Vorstellung klinisch mit Schmerzen und einer deutlichen Einschränkung 
der Rotation und Re- und Inklination der Halswirbelsäule (Re- und Inklination, sowie Rotation max. 
10-0-10 nach Neutral-Null-Methode). Alle weiteren Gelenke waren klinisch unauffällig, Fieber 
bestand nicht. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch stellte sich eine Thrombozytose (405 x 10^9/l), Erhöhung der BSG (36 mm/h) und LDH 
(430 U/l) mit Normwerten für ANA-Titer inkl. Profil, Rheumafaktor und CrP dar. Der HLA-B27 Status 
war positiv. Die MR-Schnittbildgebung zeigte eine massive Arthritis des Atlantoaxialgelenks mit 
Osteodestruktion des Dens axis und einer Einengung des Duralsacks auf 9mm. Das CT der 
Halswirbelsäule bestätigte eine pathologische Fraktur des Dens mit Ventralisation der Densspitze. 
Nach Einbeziehung der Neurochirurgie erfolgte ein Funktions-MRT das eine Instabilität im 
Atlantodentalgelenk belegte. Die augenärztliche Untersuchung verblieb ohne Nachweis einer Uveitis. 
Wir stellten somit die Diagnose einer HLA-27 positiven JIA-Arthritis aktuell nur des 
Atlantoaxialgelenks mit pathologischer Densfraktur und Instabilität des Atlantoaxialgelenkes. 
 
Therapie 

Wir initiierten eine Pulstherapie mit Methylprednisolon, welche zunächst vierwöchentlich 
durchgeführt wurde. Zudem begannen wir eine Therapie mit Entanercept, welche nach 
interdisziplinärer Fallbesprechung auf Methotrexat und Adalimumab umgestellt wurde (1). Es 
besteht eine dauerhafte Immobilisation der HWS mit einer festen Zervikalstütze (2). 
 
Weiterer Verlauf 

Unter der Therapie kam es zur Remission der floriden Arthritis mit persistierender ventraler 
Abkippung und atlantoaxialer Instabilität, jedoch gering zunehmender Spinalkanalweite auf 12mm. 
Vier Monate nach Erstdiagnose konnte bei Abklingen der akuten Arthritis die intermittierende 
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Der besondere Fall 
 
FA.34 | Primär infektiös �t sekundär autoimmun? Eine diagnostische Spurensuche 
 
Max Zimmermann1, Leoni Albrecht2 
 
1MVZ Sonnengesundheitszentrum, München, Deutschland 
2Hautarztpraxis Dr. Mihaescu, Augsburg, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 44-jähriger Mann wurde bei Verdacht auf systemischen Lupus erythematodes (SLE) aufgrund 
eines seit Monaten bestehenden palmoplantaren Exanthems, Fatigue und diffusem Haarverlust 
vorstellig. Der Patient wurde kurz zuvor über mehrere Tage mit Prednisolon behandelt. Hierauf folgte 
die Entwicklung einer bakteriellen Bursitis des Ellenbogens, die operativ versorgt werden musste. 
Wenige Monate vor Auftreten des Exanthems ist der Patient aufgrund einer Pneumonie zur 
antiinfektiven Therapie über wenige Tage stationär aufgenommen worden. Im zeitlichen 
Zusammenhang mit diesem Krankenhausaufenthalt trat eine tiefe Beinvenenthrombose (TVT) auf, 
die über drei Monate mit einem direkten oralen Antikoagulanz (DOAK) adressiert wurde. Vor etwa 10 
Jahren wurde nach einem Fahrradsturz mit Knietrauma ebenfalls eine TVT festgestellt, wobei eine 
primäre Thrombophilie nach Angabe des Patienten ausgeschlossen wurde. Andere venöse oder 
arterielle thrombotische Ereignisse sowie sonstige Erkrankungen oder eine regelhafte Einnahme von 
Medikamenten wurden verneint. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Palmoplantares Exanthem, Fatigue, diffuser Haarverlust, Thromboseneigung sowie Hinweise auf eine 
Immundefizienz. 
 
Diagnostik 

Klinisch zeigten sich dezente rot-bräunliche Makulae palmar und plantar sowie eine diffuse Alopezie, 
die übrige körperliche Untersuchung war unauffällig. Laborchemisch fanden sich eine milde 
Panzytopenie, erhöhte Akutphaseparameter, eine oligoklonale Gammaglobulinämie, positive ANAs 
(1:1280, AC-1), erhöhte dsDNA-Antikörper und erniedrigtes C4-Komplement. Die erweiterte 
Diagnostik bot zusätzlich eine Triple-Positivität von hochtitrigen aPL-AK (Antiphospholipid-
Antikörper; IgG und IgM), HIV-Antikörper mit einer Viruslast von 159.000/ml (CD4-T-Zellen quant. 
278/µl) sowie eine positive Lues-Serologie.  
Es wurden die Diagnosen einer Syphilis im Sekundärstadium, einer HIV-Infektion und der hochgradige 
Verdacht auf ein triple-positives Antiphospholipid-Syndrom (APS) gestellt. 
 
Therapie 

Eine orale Antikoagulation mit Marcumar® wurde eingeleitet sowie eine antiinfektive Therapie 
begonnen. 
 
Weiterer Verlauf 

Auch wenige Wochen nach Therapiebeginn persistierten die aPL-Antikörper, sodass auch weiter von 
deren thrombogenem Potenzial ausgegangen werden musste. Das Exanthem verblasste, das 
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Der besondere Fall 
 
FA.35 | Sweet-Syndrom als frühe Manifestation einer fulminanten systemischen Erkrankung mit 
pulmonaler und kardialer Beteiligung 
 
Arman Aue1, Elke Kiefer1, Julia Kuttner1, Hans Bastian1, Udo Schneider1 
 
1Immanuel Krankenhaus Berlin, Standort Berlin-Buch, Rheumatologie, Klinische Immunologie und 
Osteologie, Berlin, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 64-jähriger Patient mit Asthma bronchiale seit 2020, seit 06/2023 mit Benralizumab (IL-5-
Rezeptorantagonist) behandelt, und Polymyalgia rheumatica (ED 08/2021) entwickelte ab 03/2025 
ein gesichertes Sweet-Syndrom. Zuvor bestanden Sinusitis mit borkiger Rhinitis, urtikarielle 
Hautveränderungen und persistierende Entzündungszeichen. Unter Prednisolon und Colchizin kam es 
initial zur Besserung, eine Reduktion auf unter 30 mg Prednisolon war jedoch nicht möglich. Seit 
Sommer 2025 traten Erschöpfung, 11 kg Gewichtsverlust, pulmonale Beschwerden, Hämoptysen, 
spontaner und rezidivierender Pneumothorax rechts sowie eine multisegmentale Lungenembolie 
(08/2025) auf. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Im Oktober 2025 zeigte sich eine fulminante Verschlechterung mit Fieber >39 °C, schwerer 
Belastungsdyspnoe bis zur respiratorischen Insuffizienz mit High-Flow-Sauerstofftherapie, 
Thoraxschmerzen, neu aufgetretenem paroxysmalem Vorhofflimmern, Kauschmerzen, Tremor und 
reduziertem Allgemeinzustand. Es bestand Verdacht auf renale Beteiligung. 
 
Diagnostik 

Laborchemisch fanden sich CRP-Werte bis 500 mg/l, Eosinophile bis 2,0 Gpt/l bzw. 13 % trotz 100 mg 
Prednisolon, Troponin bis 4500 ng/l und NT-proBNP 10 490 ng/l; PR3-/MPO-ANCA waren negativ. 
Mikrobiologische Diagnostik, einschließlich bronchoalveolärer Lavage, blieb ohne Erregernachweis. 
Die Hautbiopsie zeigte ein dichtes neutrophilenreiches Infiltrat passend zu einem Sweet-Syndrom. 
Die Lungenhistologie ergab eine organisierte/interstitielle chronisch-floride Entzündung, jedoch ohne 
Eosinophilennachweis. Im CT-Thorax zeigten sich progrediente konfluierende Konsolidierungen, neue 
periphere Milchglastrübungen, Air-Trapping und geringe Pleuraergüsse. Das Kardio-MRT (10/2025) 
ergab eine aktive myokardiale Inflammation, multiple subendokardiale Narben, eine LVEF von ca. 45 
% sowie einen apikalen linksventrikulären Thrombus. Eine Verschlechterung der eGFR, aktives 
Urinsediment und Albuminurie (ca. 100 mg/g Krea) stützten den Verdacht auf eine 
Nierenbeteiligung. 
 
Therapie 

Es erfolgten Methylprednisolon-Stoßtherapien, anschließend Prednisolon sowie kurzzeitig Sarilumab 
(PMR). Aufgrund der rapiden kardiopulmonalen Verschlechterung erfolgte ab 10/2025 
Cyclophosphamid nach CYCLOPS-Schema1. Benralizumab wurde auf ein 4-wöchiges Dosisintervall 
gesteigert. Der linksventrikuläre Thrombus wurde mit Enoxaparin und anschließend Apixaban 
behandelt; passager wurde eine LifeVest getragen. 
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Der besondere Fall 
 
FA.36 | Geht ins Ohr, bleibt im Kopf 
5 ein plötzlicher Hörverlust bei ANCA-assoziierte Vaskulitis 
 
Pia Wallmeier1, Marie-Therese Holzer1, Simon Melderis1I2, Ina Kötter1I3, Christian F. Krebs2, Matthias 
Dottermusch4, Jakob Matschke4, Werner Stenzel5, Martin Krusche1, Isabell Haase1 
 
1III. Medizinische Klinik, Universitätsklinikum Hamburg-Eppendorf, Abteilung für Rheumatologie und 
entzündliche Systemerkrankungen, Hamburg, Deutschland 
2III. Medizinische Klinik, Universitätsklinikum Hamburg-Eppendorf, Hamburg Center for Kidney Health 
(HCKH), Hamburg, Deutschland 
3Klinik für Rheumatologie und Immunologie, Auenlandklinik, Rheumatologie, Bad Bramstedt, 
Deutschland 
4Institut für Neuropathologie, Universitätsklinikum Hamburg-Eppendorf, Neuropathologie, Hamburg, 
Deutschland 
5Institut für Neuropathologie, Charité Universitätsmedizin, Freie Universität Berlin, Humboldt-
Universität zu Berlin, und Berlin Institute of Health, Neuropathologie, Berlin, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Bei einer 23-jährigen Patientin bestand seit 2 Jahren eine Granulomatose mit Polyangiitis (GPA) mit 
renaler und HNO-Beteiligung, als sie unter Rituximab-Erhaltungstherapie eine unilaterale Hypakusis 
und wechselnde Myalgien entwickelte. In der Mukselbiopsie zeigte sich eine unspezifische 
Entzündung. Unter intratympanaler sowie systemischer Glukokortikoidtherapie gelang eine rasche 
Besserung aller Beschwerden. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

9 Monate später stellte sich die Patientin mit einer hochgradigen bilateralen 
Innenohrschwerhörigkeit vor. Es wurde ein Rezidiv der GPA vermutet. 
 
Diagnostik 

Die internistische und neurologische Untersuchung blieb bis auf erneute proximale Myalgien 
unauffällig. Laborchemisch zeigten sich CRP, CK, Transaminasen und LDH leicht erhöht. Der PR3-
ANCA war negativ, zusätzlich bestand eine milde Hypogammaglobulinämie. Im cMRT einschließlich 
Felsenbein-Bildgebung konnte kein Korrelat der Schwerhörigkeit festgestellt werden, im MRT des 
Oberarms jedoch erneut ein Muskelödem. 
 
Therapie 

Bei drohendem permanentem Hörverlust war initial HNO-ärztlich ein Prednisolonspuls (250mg/d) 
erfolgt. Bei nur geringem klinischem und laborchemischem Ansprechen wurde im interdisziplinären 
Konsens bei angenommenem GPA-Rezidiv Cyclophosphamid verabreicht. Bei weiterhin 
ausbleibender Besserung erfolgte eine erweiterte Diagnostik: Im Liquor bestand eine dezente 
Leukozytose mit vorrangig lymphomonozytärem Zellbild; mikrobiologisch gelang der Nachweis von 
Enteroviren (Echovirus 25). Gezielte Untersuchungen des Serums erbrachten hier eine hohe 
Enteroviren-Last. Retrospektiv ergab die erneute Aufarbeitung der früheren Myositis-Episode, dass 
damals im Muskelgewebe niedrigtitrig Enteroviren nachweisbar waren, dieser Befund jedoch nach 
mikrobiologischer Rücksprache als unspezifisch gewertet worden war. Damit ließ sich das Geschehen 
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nun als chronische Enteroviren-Infektion mit Enzephalitis und Myositis einordnen. Parallel zu einer 
zügigen Reduktion der Prednisolondosis wurde eine Therapie mit intravenösen Immunglobulinen, 
Hydroxychloroquin und Fluoxetin eingeleitet. 
 
Weiterer Verlauf 

Innerhalb von 2 Wochen waren serologischer Virusnachweis, Myalgien und laborchemische 
Veränderungen vollständig regredient. Die Hörminderung besserte sich nur gering und die Patientin 
wurde Hörgeräte-versorgt. Im 9-Monats-Follow-Up kam es unter pausiertem Rituximab weder zu 
einer viralen Rekurrenz noch zu einem Rezidiv der GPA. 
Der Fall zeigt, wie schwierig die Abgrenzung zwischen Vaskulitismanifestation und infektiösen 
Differentialdiagnosen sein kann. Innenohrschwerhörigkeit1 und vaskulitische Myopathien2 sind bei 
der GPA beschrieben. Enteroviren verursachen meist milde, selbstlimitierende Infektionen, können 
unter B-Zell-depletierender Therapie, v.a. bei Hypogammaglobulinämie, jedoch schwere 
disseminierte Verläufe mit ZNS-Beteiligung hervorrufen, üblicherweise mit deutlich ausgeprägterer 
neurologischer Symptomatik3. Gerade bei atypischer oder therapieresistenter 
Vaskulitismanifestation unter B-Zell-Depletion muss jedoch auch bei fehlenden klassischen 
Infektzeichen frühzeitig an eine opportunistische virale Genese gedacht werden. 
  
Quellenangaben 

�x 1: doi: 10.1016/S2665-9913(24)00035-3 
�x 2: doi: 10.1007/s00393-024-01567-y 
�x 3: doi: 10.1212/NXI.0000000000200534 
 
Offenlegungserklärung 

Die Autor:innen erklären keinen Interessenskonflikt im Zusammenhang mit dieser Fallvorstellung. 
 
 

  



 
97 
 

Abbildung 

 
Abbildung 1: A) Histopathologische Untersuchung der Muskelbiopsie, H&E Färbung: 
inflammatorische Infiltrate im Weich- und Bindegewebe mit deutlicher Destruktion. B) Ausschnitt in 
höherer Auflösung: Gemischt-zellige Infiltrate inklusive Granulozyten. C) Laborwerte sowie klinischer 
und therapeutischer Verlauf der Patientin.
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Zur Unterbindung der Plättchenaggregation wurde am 09.12.25 eine Therapie mit Caplacizumab 
10mg (initial i.v., dann täglich sukutan) eingeleitet. Aufgrund der bekannt ausgezeichneten 
Wirksamkeit dieser Therapie bei der iTTP und fehlendem Hinweis auf eine akute Thrombopathie mit 
Endorganschäden wurde auf eine Plasmapherese (PEX) verzichtet [2,3]. 
Unter diesen medikamentösen Maßnahmen kam es zu einer rasche Normalisierung der 
Thrombozytenzahl sowie zu einem stetigen Hämoglobinanstieg. Da die immunsuppressive Therapie 
einen zentralen Baustein in der Behandlung der iTTP darstellt [1], wurde zusätzlich eine Therapie mit 
Rituximab 600mg i.v. im off-label-Use begonnen (3x im wöchentlichen Abstand). 
Die Kontrollen der ADAMTS13-Aktivität erfolgten anfangs täglich, dann wöchentlich, wobei kein 
Anstieg der Aktivität oder des ADAMTS13-Antigens und kein Abfall der ADAMTS13-Antikörper 
erreicht wurde. 
Daher erfolgte rasch eine Intensivierung der immunsuppressiven Therapie mit Mycophenolatmofetil 
p.o. (1250mg/m2KOF) und in der Folge mit Obinutuzumab 300mg iv (6x alle 2 Wochen) [3,4]. 
 
Weiterer Verlauf 

Eine kurzzeitige Pause der täglichen Caplacizumabgaben führte erneut zu einer Thrombopenie 
(11/nl) mit Hämolysezeichen, die einen erneuten Methylprednisolonpuls und Wiederbeginn der 
täglichen Caplacizumabgaben erforderte. 
Bei stabilem klinischem Verlauf ohne Anstieg der ADAMTS13-Aktivität wird Caplacizumab aktuell alle 
2 Tage gegeben. 
  
Quellenangaben 

1. Scully M, Cataland SR, Peyvandi F, Coppo P, Knöbl P, Kremer Hovinga JA, Metjian A, de la Rubia J, 
Pavenski K, Callewaert F, Biswas D, De Winter H, Zeldin RK; HERCULES Investigators. 
Caplacizumab Treatment for Acquired Thrombotic Thrombocytopenic Purpura. N Engl J Med. 
2019 Jan 24;380(4):335-346. 

2. Gesellschaft für Thrombose und Hämostaseforschung (GTH): S3-Leitlinie Diagnostik, Therapie 
und Nachsorge der thrombotisch thrombozytopenischen Purpura (TTP). Version 1.0/2025. 
Verfügbar unter: https://www.awmf.org/de/leitlinien/detail/086-007.html. Zugriff am 
(07.04.2026). 

3. Schimpf J, Haller P, Zitt E. Early caplacizumab and obinutuzumab enable successful treatment of 
relapsing thrombotic thrombocytopenic purpura without therapeutic plasma exchange: a case 
report. Front Immunol. 2025 Apr 28;16:1588471. 

4. Mössner E, Brünker P, Moser S, Püntener U, Schmidt C, Herter S, Grau R, Gerdes C, Nopora A, van 
Puijenbroek E, Ferrara C, Sondermann P, Jäger C, Strein P, Fertig G, Friess T, Schüll C, Bauer S, Dal 
Porto J, Del Nagro C, Dabbagh K, Dyer MJ, Poppema S, Klein C, Umaña P. Increasing the efficacy 
of CD20 antibody therapy through the engineering of a new type II anti-CD20 antibody with 
enhanced direct and immune effector cell-mediated B-cell cytotoxicity. 2010 Jun 3;115(22):4393-
402. 
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Der besondere Fall 
 
FA.39 | �>���µ�š�����u�š�o�]���Z���v���t���š�š���Œ���]���v�•�š�W�����]�(�(�µ�•���Œ���E�������o���]�v���š�]���(���Œ���v���d���o�o���P���v���Y 
 
Melanie Huber1, Martina Henniger2, Ingo H. Tarner1, Ulf Müller-Ladner1 
 
1Justus-Liebig-Universität Gießen, Campus Kerckhoff-Klinik, Abt. für Rheumatologie, Klinische 
Immunologie, Osteologie und Physikalische Medizin, Bad Nauheim, Deutschland 
2GeCO Frankfurt, Praxis für Orthopädie, Chirurgie und Rheumaorthopädie, Frankfurt am Main, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 62-jähriger Patient (mit Vorerkrankungen arterielle Hypertonie, chronischem Nikotinkonsum, Z.n. 
Apoplex, Z.n. Trümmerfraktur des rechten Unterschenkels) stellt sich bei bekannter RF- und ACPA-
positiver rheumatoider Arthritis (EM 2021, ED 2022) unter Triple-Therapie (Prednisolon 5 mg/die, 
Methotrexat 15 mg/Woche s.c. und Adalimumab 40 mg/2 Wochen s.c.) vor. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Er beklagt v.a. progrediente Schmerzen der Knie, führend der Sprunggelenke (rechts > links) und 
auch der Fersen ohne Beteiligung der Achillessehne, passager mit abendlichen Gelenkschwellungen 
am rechten Sprunggelenk. Das punctum maximum der Schmerzen bestehe während bzw. nach 
Belastung und am Abend. Die obere Extremität ist nicht betroffen. Die NSAR-Einnahme hat nur eine 
begrenzte Wirkung. Entzündliche Rückenschmerzen, Psoriasis, Uveitis oder eine chronisch-
entzündliche Darmerkrankung liegen nicht vor. 
 
Diagnostik 

Bei normwertigen Entzündungsparametern, nativradiologisch fehlenden erklärenden Befunden und 
gelenksonographisch möglichem Arthritisschub im rechten Vorfuß erfolgt ein Prednisolonstoß (20 
mg/d decrescendo) mit Überleitung in eine NSAR-Therapie. Die Methotrexatdosis wird auf 20 
mg/Woche s.c. erhöht, bei rezidivierenden Beschwerden der unteren Extremität Umstellung der 
Biologikatherapie auf Tocilizumab 162 mg/Woche s.c. im Verlauf. Ein auswärtiges MRT der Vorfüße 
weist ein Knochenödem mit entzündlichen Usuren rechts, jedoch ohne eindeutige Fraktur nach. 
 
Nach weiteren sechs Monaten beklagt der Patient weiterhin anhaltende Schmerzen der Vorfüße 
(rechts seit ca. zwölf Monaten, links seit ca. drei Monaten) mit ausstrahlenden Schmerzen bis in die 
Unterschenkel, ohne nächtliche Betonung. Mittlerweile könne er nur noch wenige Meter mithilfe von 
Unterarmgehstützen gehen, ohne Abrollbewegung im Mittelfußbereich. Es besteht eine Therapie mit 
Prednisolon 5 mg/d, Methotrexat 20 mg/Wo s.c. und Tocilizumab 162 mg/Wo s.c.. Bei 
nativradiologischer diffuser Mineralsalzminderung der Vorfüße zeigt sich kernspintomographisch ein 
diffuses Knochenödem mit nun abgrenzbaren Frakturlinien im Os calcaneus, Os talus, an der distalen 
Tibia rechts>links und im Os naviculare bds. Osteodensitometrisch ist eine bislang nicht therapierte, 
fortgeschrittene Osteopenie in eine Osteoporose übergegangen (T-Score -2,3 auf -2,7 rechter 
Femur/1 Jahr). 
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Therapie 

Die ungewöhnlich ausgeprägten Knochenödeme und Frakturlinien der Vorfüße sind nicht auf eine 
alleinige Osteoporose zurückzuführen. Sie stehen vielmehr im Kontext einer möglichen Methotrexat-
Osteopathie bei erst 3-jähriger Therapiedauer. Bei unklarem Pathomechanismus ist die MTX-
Osteopathie durch atraumatische, pathognomonische und gelegentlich symmetrische 
Insuffizienzfrakturen im Bereich der Fußknochen, des Calcaneus, der Tibia (distal bzw. proximal) oder 
des distalen Femur charakterisiert. Ohne Beendigung der Methotrexattherapie ist eine Ausheilung 
der Insuffizienzfrakturen nicht möglich. 
 
Quellenangaben 

1. Hauser B. et al.. Methotrexate continuation increases fracture risk in patients who stained lower 
limb insufficiency fractures. Ann Rheum Dis 84 (2025) 554-561 
2. Robin F. et al.. METHOFRACT, a methotrexate osteopathy multicentre cohort study. RMD Open 
2025; 11:e005941. doi:10.1136/rmdopen-2025-005941 
3. Von Brackel F. N., Grambeck J. et al.. MTX Osteopathy versus Osteoporosis including response to 
treatment data - a retrospective single center study including 172 patients. Calcified Tissue 
International (2024) 115:599-610 
4. Robin F. et al.. Methotrexate osteopathy: five cases and systemic literature review. Osteoporosis 
International, 2021, 32 (2), pp.225-232. 
 
Offenlegungserklärung 

MH: keine 
M. Henniger: keine  
IT: keine 
UML: keine 
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Der besondere Fall 
 
FA.40 | Neue pulmonale Verschattungen bei rheumatoider Arthritis �t Infekt, Komplikation oder 
�c�d�Z���Œ���‰�]�����(�(���l�š�^�M 
 
Delila Singh1, Torben Sonneck1, Alla Skapenko1, Hendrik Schulze-Koops1 
 
1LMU Klinikum, Medizinische Klinik und Poliklinik IV, Sektion für Rheumatologie und Klinische 
Immunologie, München, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Herr K., 61 Jahre, mit seronegativer rheumatoider Arthritis (Erstdiagnose 01/2020) stellte sich im 
November 2025 zur routinemäßigen Verlaufskontrolle in unserer rheumatologischen Ambulanz vor. 
Seit Diagnosestellung bestand eine Therapie mit dem TNF-Inhibitor Adalimumab, unter der eine gute 
Krankheitskontrolle erreicht wurde. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Seit mehreren Wochen bestehe jedoch ein rezidivierender trockener Husten, initial im Anschluss an 
einen Infekt der oberen Atemwege. Zusätzlich habe sich seit etwa zwei bis drei Wochen ein 
belastungsunabhängiges Engegefühl im Brustbereich entwickelt. Zudem berichtete der Patient über 
eine verminderte körperliche Belastbarkeit, insbesondere beim Klettern, Wandern und 
Fahrradfahren. 
 
Diagnostik 

In der körperlichen Untersuchung zeigten sich normwertige Vitalparameter, ein regelrechter 
Herzbefund sowie beidseits ein vesikuläres Atemgeräusch ohne Rasselgeräusche. Der Gelenkstatus 
nach JC 66/68 ergab keine druckschmerzhaften oder geschwollenen Gelenke. Entzündungsparameter 
(BKS, CRP) waren normwertig. 
Eine kardiologische Abklärung im Januar 2026 ergab ein unauffälliges EKG und eine unauffällige 
transthorakale Echokardiographie. In der Koronar-CT zeigte sich keine relevante koronare 
Herzkrankheit; nebenbefundlich wurden jedoch pulmonale Verschattungen beschrieben. In der 
weiteren pneumologischen Diagnostik zeigte das hr-CT großfleckige Konsolidierungen in beiden 
Lungenflügeln, während die Lungenfunktion unauffällig war. Eine Bronchoskopie blieb ohne 
pathologischen Befund. Im Rahmen einer endosonographisch gesteuerten Kryobiopsie aus dem 
Mittellappen zeigte die Histologie eine ausgeprägte Fibrosierung mit lymphozytärer interstitieller 
Infiltration sowie epitheloidzelligen Granulomen und mehrkernigen Riesenzellen. Insgesamt ergab 
sich der Befund einer sarkoidoseähnlichen Reaktion unter TNF-Inhibitor-Therapie. 
 
Therapie 

Als therapeutische Maßnahme erfolgte das Absetzen von Adalimumab. 
 
Weiterer Verlauf 

Zur Verlaufskontrolle ist ein erneutes hrCT der Lunge geplant, um die Entwicklung der pulmonalen 
Veränderungen nach Beendigung der TNF-Inhibitor-Therapie zu beurteilen 
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Der besondere Fall 
 
FA.41 | Rätselhafte Hautveränderungen und Tetraparese - eine diagnostische und therapeutische 
Herausforderung 
 
Marie-Therese Holzer1, Isabell Haase1, Pia Wallmeier1, Phillip Kremer1, Ina Kötter1I2, Martin Krusche1 
 
1III. Medizinische Klinik, Universitätsklinikum Hamburg-Eppendorf, Sektion für Rheumatologie und 
Entzündliche Systemerkrankungen, Hamburg, Deutschland 
2Klinik für Rheumatologie und Immunologie, Auenlandklinik Bad Bramstedt, Bad Bramstedt, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 51-jähriger Patient mit arterieller Hypertonie und Dyslipidämie sowie einer bestehenden 
antihypertensiven Therapie und einer jüngst eingeleiteten Simvastatintherapie bemerkte neue, sich 
ausbreitende Hautveränderungen. Eine durch die Hausärztin eingeleitete Steroidtherapie brachte 
kurzfristige Besserung, nach Absetzen flammte das Exanthem jedoch erneut auf. Hinzu kamen 
zunehmende Myalgien, Schluckbeschwerden sowie eine B-Symptomatik. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Bei Aufnahme präsentierte der Patient ein unklares Exanthem mit teils konfluierenden Makulae an 
Stamm und Extremitäten (Abbildung 1A), bei genauer Betrachtung fielen auch Gottron-Zeichen sowie 
ein heliotropes Erythem auf. Er beklagte eine Dysphagie. Ferner bestand eine proximal betonte, 
progressive Tetraparese. Bereits 4 Wochen vor Aufnahme zeigte das Smartwatch-Schrittprofil des 
Patienten eine deutliche Aktivitätsabnahme (ca. 1300 Schritte/d). 
 
Diagnostik 

Laborchemisch lag ein CRP von 113mg/l, eine leichte Leukozytose mit 14,8Mrd/l und eine deutlich 
erhöhte Creatinkinase (CK 22 914U/l) vor. In den Hautbiopsien ergaben sich reaktive Befunde 
unspezifischen Charakters mit perivaskulärer und lymphozytärer Dermatitis. Im MRT des 
Oberschenkels zeigte sich ein ausgeprägtes Muskelödem. Immunserologisch waren die ANA leicht 
positiv (1:320, AC-4), der Myositisblot war negativ, die HMGCR-Antikörper waren deutlich erhöht 
(>200U/ml). Letztlich wurde die Diagnose einer Statin-induzierten HMGCR-AK-positiven 
immunvermittelten nekrotisierenden Myopathie (IMNM) gestellt. 
 
Therapie 

Einem initialen Steroidstoß mit 100 mg/d folgte eine Immunglobulintherapie (2g/kg/KG) sowie die 
Einleitung von Rituximab 1000mg. Bei rasch progredienter Verschlechterung mit zunehmender 
Schwäche und Dysphagie sowie erneut steigenden CK-Werten (35 930U/l) wurde die Therapie 
zunächst mit 250mg/d Prednisolon intensiviert, da jedoch auch diese Maßnahme nicht ausreichte, 
erfolgte eine Plasmaseparation (5 Anwendungen). Hierunter war letztlich die CK regredient und die 
ausgeprägten Paresen besserten sich langsam. Es erfolgte die langsame Reduktion der Steroide und 
die erneute Infusion von 1000mg Rituximab. Additiv wurde im Verlauf aufgrund residueller 
Symptome MTX eingeleitet. 
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Weiterer Verlauf 

Im 9-Monats-Verlauf war die Symptomatik erfreulicherweise deutlich gebessert. Von einem 
minimalen MMT8 von 86/140 (bekannte Fußheberparese nach Unfall) konnte eine deutliche 
Besserung erzielt werden (130/140), die CK war vollständig normalisiert und auch das Schrittprofil 
besserte sich stetig (ca. 6000 Schritte/d). Die Hautveränderungen waren komplett regredient 
(Abbildung 1B), ebenso die HMGCR-Antikörper (25 U/ml). Dieser Fall zeichnet sich nicht nur durch 
eine äußerst ungewöhnliche Hautmanifestation im Rahmen einer ansonsten klassischen IMNM, 
sondern auch durch den erfolgreichen Einsatz einer Plasmapharese bei raschem Progress aus. 
 
Offenlegungserklärung 

Die Autor:innen erklären keinen Interessenskonflikt im Zusammenhang mit dieser Fallvorstellung. 
 
Abbildung 
 

 
Abbildung 1. Hautveränderungen zu Beginn (A) und im 9-Monats-Verlauf (B) 
Während der Patient im Verlauf auch klassische Dermatomyositis-typische Hautveränderungen im 
Sinne von leichten Gottron-Zeichen sowie einem heliotropen Erythem aufwies, stellten sich die 
primären Hautveränderungen am Stamm und den Extremitäten nicht klassisch für eine idiopathisch 
inflammatorische Myopathie dar. 
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Der besondere Fall 
 
FA.42 | Pull your socks up 
 
Eva-Katrien Kraimer1, Maria del Mar Rodriguez Gonzalez1, Ann Christin Bel2, Frank Behrens1, Florian 
Meier1 
 
1Universitätsklinikum Frankfurt am Main, Abteilung für Rheumatologie, Immunologie und 
Entzündungsmedizin, Frankfurt am Main, Deutschland 
2Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Kiel,, Innere Medizin I, Rheumatologie, Kiel, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Seit ihrem 43. Lebensjahr entwickelte eine Patientin rezidivierende Skleritiden sowie eine 
Perichondritis der rechten Ohrmuschel. Begleitend bestanden chronisch-rezidivierende Cephalgien 
und intermittierende Arthritiden. Fieber, Aphten oder kutane Manifestationen wurden nicht 
berichtet. Es erfolgten wiederholt Prednisolontherapien, wobei es bei einer Dosisreduktion unter 20 
mg jeweils zu einer erneuten Verschlechterung der Cephalgien und retroorbitalen Schmerzen kam. 
Unter der Langzeitsteroidtherapie entwickelte sich ein Diabetes. Nach konsiliarisch 
rheumatologischer Mitbeurteilung erfolgte der Versuch einer steroidsparenden Therapie mit 
Methotrexat 15 mg/Woche. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Cephalgien, rezidivierende Skleritiden, Polyarthritiden 
 
Diagnostik 

Bei persistierender Symptomatik erfolgte die rheumatologische Revalvation der zu diesem Zeitpunkt 
50-jährigen Patientin. Unter Prednisolon 20 mg/Tag und Methotrexat 15 mg/Woche zeigten sich 
erhöhte Entzündungsparameter (CRP 10,33 mg/dl, BSG 65 mm/h, SAA 299 mg/l). Arthrosonografisch 
fanden sich Synoviaproliferate an den Metacarpophalangealgelenken sowie beidseitig ein geringer 
Kniegelenkserguss. In den Röntgenaufnahmen der Hände und Füße zeigten sich keine erosiven 
Veränderungen. Im MRT des Schädels ergab sich kein relevanter Hinweis auf eine ZNS-Vaskulitis oder 
aseptische Pachymeningitis. Eine Lumbalpunktion erfolgte daher nicht. Die Orbitae und das 
Hirnparenchym stellten sich unauffällig dar. 
Bei Verdacht auf ein atypisches Cryopyrin-assoziiertes periodisches Syndrom (CAPS) erfolgte die 
Umstellung auf den Interleukin-1-Rezeptorantagonisten Anakinra. Hierunter persistierte 
laborchemisch eine entzündliche Aktivität mit CRP-Werten zwischen 3 und 11 mg/dl. Zwei Monate 
nach dem Therapiewechsel traten zudem ein NSTEMI sowie erneut eine aktive Skleritis auf. 
Computertomografisch imponierten Zeichen einer ausgeprägten Vaskulitis der Koronararterien mit 
hochgradigen Abgangsstenosen der rechten Koronararterie und des linken Hauptstamms, so dass in 
der interdisziplinären Beurteilung eine Koronaritis diagnostiziert wurde. Die genetische Diagnostik 
ergab eine heterozygote Variante unklarer Signifikanz im Gen SOCS1 (Suppressor of Cytokine 
Signaling 1). 
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Therapie 

Aufgrund des Verdachts auf ein autoinflammatorisches Syndrom im Rahmen einer SOCS1-
Haploinsuffizienz wurde eine Therapie mit dem JAK-Inhibitor Baricitinib eingeleitet. 
Weiterer Verlauf 

Unter der Therapie mit Baricitinib kam es zu einer umgehenden Reduktion der 
Entzündungsparameter sowie zu einer deutlichen Senkung des Cortisonbedarfs. Es erfolgte nach 
akuter Koronaritis insgesamt 5-fach eine PCI mit 6-facher DES-Therapie. Eine kardiale 
Begleitmedikation ist etabliert. Zuletzt zeigte sich ein stabiler Verlauf, inklusive der kardialen 
Nachsorge ohne Hinweise auf eine ischämische Herzinsuffizienz. 
 
Fazit 

Dieser Fall unterstreicht die diagnostische Relevanz genetischer Untersuchungen bei Patientinnen 
mit unklaren autoinflammatorisch zuzuordnenden Symptomen, insbesondere der sog. genetischen 
Paneldiagnostik. SOCS1-assoziierte Erkrankungen können als familiäres autoinflammatorisches 
Syndrom mit oder ohne Immundefizienz (AISIMD) imponieren und zeigen ein autosomal-dominantes 
Erbgangsmuster mit variabler Penetranz. Eine frühzeitige genetische Abklärung sollte insbesondere 
bei atypischem Verlauf und therapierefraktärer Inflammation erwogen werden. 
  
Quellenangaben 

Liau NPD, Laktyushin A, Lucet IS, Murphy JM, Yao S, Whitlock E, Callaghan K, Nicola NA, Kershaw NJ, 
Babon JJ. The molecular basis of JAK/STAT inhibition by SOCS1. Nat Commun. 2018 Apr 19;9(1):1558. 
doi: 10.1038/s41467-018-04013-1. PMID: 29674694; PMCID: PMC5908791. 
 
Trojovsky K, Seidl M, Babor F, Ehl S, Lee-Kirsch MA, Friedt M, Laws HJ, Naami N, Oommen PT, Ghosh 
S. SOCS1 deficiency-crossroads of autoimmunity and autoinflammation-two case reports. Front 
Pediatr. 2025 Jan 7;12:1516017. doi: 10.3389/fped.2024.1516017. PMID: 39840313; PMCID: 
PMC11746893. 
 
OMIM® - Online Mendelian Inheritance in Man®, McKusick-Nathans Institute of Genetic Medicine, 
Johns Hopkins University School of Medicine, 2026, online unter: https://www.omim.org/entry/ 
619375, abgerufen am 31.03.2026.   
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Eine 35-jährige Patientin wurde von den Kollegen der Gynäkologie aufgrund einer in der 17. SSW 
detektierten fetalen Bradykardie sowie eines gleichzeitig bestehenden photosensitiven fazialen 
Erythems der Mutter rheumatologisch vorgestellt (Abb. 1). Die Mutter hatte keine weiteren 
Symptome und keine Vorerkrankungen. In der fetalen Echokardiographie stellte sich zusätzlich ein 
geringgradiger Perikarderguss dar (Abb. 2). Eine umfangreiche Differentialdiagnostik konnte initial 
keine Ursachen identifizieren, welche die fetale Bradykardie erklärten. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Maternal: relativ scharf begrenztes, symmetrisches Erythem der Wangen und des Nasenrückens mit 
einzelnen erythematösen, kaum tastbaren Papeln. Kapillitium und restliches Integument unauffällig. 
Fetal (17. SSW): Sinusbradykardie (ca. 75/min) mit minimalem Perikarderguss, i. S. AV-Blocks, ohne 
Anzeichen einer strukturellen kardialen oder extrakardialen Auffälligkeit. Darüber hinaus unauffällige 
fetale Entwicklung. Unauffällige fetale und maternale Dopplerparameter. Fruchtwasser-Menge 
normal. 
 
Diagnostik 

Die vorliegende Konstellation war suggestiv für einen maternalen (kutanen) Lupus erythematodes 
(Akut kutaner Lupus erythematodes (ACLE) oder Systemischer Lupus erythematodes (SLE)) mit 
immunologisch bedingtem kongenitalem Herzblock (CHB). Es erfolgte eine priorisierte 
interdisziplinäre Diagnostik über unsere tagesklinische Fast Track Unit. Das sehr seltene AC-25 IIF-
Muster kann auf das Vorliegen von Antikörpern gegen das Homo sapiens Egli/Kinesin-like protein 5 
(HsEg5) hinweisen, welche wiederum mit einem SLE assoziiert sein können [1,2]. Auf Grund der 
therapeutischen Relevanz entschieden wir uns ausnahmsweise die histologische Sicherung des ACLE-
verdächtigen Exanthems anzustreben. Der histologische Befund war allerdings gut vereinbar mit 
einer Rosazea, welche eine wichtige Differentialdiagnose bei Schmetterlingserythem darstellt. Auch 
die Rosazea zeichnet sich durch eine Photosensitivität aus. 
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Abbildungen 

 
Abbildung 1: Maternales Exanthem  
 

 
Abbildung 2: Fetale Echokardiographie (17. SSW) mit minimalem Perikarderguss bei sonst 
unauffälligem Herzen 
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Abbildung 3: Nachgewiesenes Spindelfaser-(AC-25)-HEp-2(humane Epithelzelllinien)-IIF (indirekte 
Immunfluoreszenz)-Muster nach den International Consensus on ANA Patterns (ICAP) 
 
 

 
Abbildung 4: Histologisch zeigen sich oberflächlich teleangiektatische Gefäßanschnitte, 
perifollikuläre lymphohistiozytäre Entzündungsinfiltrate und zahlreiche Demodex-Milben in dem 
Follikelostium, passend zu einer Rosacea. 
 

 
Abbildung 5: Unauffällige fetale Echokardiographie aus der 21.+5 SSW 
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Tabelle 

 
Tabelle 1: Laborparameter 
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Der besondere Fall 
 
FA.45 | Leberwerterhöhung unter, aber nicht durch Methotrexat 
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Vorgeschichte 

Ein 68-jähriger Mann mit extern diagnostizierter und bereits seit vielen Jahren bestehender Psoriasis-
Arthritis stellte sich in unserer Ambulanz zur Umstellung der Therapie bei Leberwerterhöhung unter 
langjähriger Einnahme von Methotrexat (MTX) vor. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Bei dem Patienten seien nach über 20 Jahren MTX-Einnahme (zuletzt 20 mg /Woche p.o.) vor 2 
Jahren erhöhte Leber- und Ferritinwerte aufgefallen.  Außerdem sei die Leber sonographisch und 
MR-tomographisch auffällig gewesen. Daraufhin sei eine Leberpunktion veranlasst worden, welche 
eine milde Hepatitis, eine diffuse noduläre Hyperplasie und eine Siderose zeigte. Eine Zirrhose ließ 
sich histologisch nicht nachweisen, obwohl in einer vorausgehenden Ösophagogastroduodenoskopie 
Ösophagusvarizen 3. Grades festgestellt wurden. In Zusammenschau aller Befunde wurde bei dem 
Patienten die Diagnose einer Porto-Sinusoidalen Vaskulären Erkrankung (PSVD) gestellt, welche 
extern vorrangig auf die langjährige MTX-Einnahme zurückgeführt wurde. Daraufhin wurde die 
Therapie mit MTX pausiert und der Patient an eine Klinik für Gastroenterologie und Hepatologie zur 
Evaluation einer TIPS (Transjugulärer Intrahepatischer Portosystemischer Shunt)-Anlage zur 
Behandlung des portalen Hypertonus überwiesen. Einige Monate später stellte sich der Patient 
schließlich mit neu aufgetretenen Gelenkschwellungen, Arthralgien und Psoriasis-Läsionen in unserer 
Ambulanz zur Mitbeurteilung vor.  
Nebenbefundlich hatte er in Vergangenheit aufgrund von Verletzungen und einem Unfall bei der 
Jagd multiple Weichteilinfektionen der unteren Extremität erlitten. 
 
Diagnostik 

Bildgebung: 
o In der initialen Abdomensonographie wurde der Verdacht auf eine Leberzirrhose gestellt. Es 

zeigte sich eine rekanalisierte Umbilikalvene. Eine nachfolgende Elastographie sprach für 
eine Leberfibrose. In der Magnetresonanztomographie zeigte die Leber eine diffuse noduläre 
Ödemkomponente, eine Diffusionsstörung und eine geringe spätvenöse 
Kontrastmittelaufnahme. 

o In der transthorakalen Echokardiographie zeigte sich eine mittelgradige 
Trikuspidalklappeninsuffizienz mit einem erhöhten systolischen rechtsventrikulären Druck 
von 35 mmHg ohne Einschränkung der Ejektionsfraktion. Zusätzlich wies der Patient im 
Elektrokardiogramm eine Sinusbradykardie und AV-Block I° auf. 
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Endoskopische Diagnostik: 
o In der Ösophagogastroduodenoskopie ergab sich der Nachweis von Ösophagusvarizen 3. 

Grades und einer portal-hypertensive Gastropathie. 
o Eine invasive PPG-Messung ergab 11mmHg, entsprechend einem klinisch signifikanten 

portalen Hypertonus. 
o Unter einer antihypertensiven Therapie zeigten sie Ösophagusvarizen sich im Verlauf 

deutlich rückläufig (1. Grad). 
Labor:  

o Laborchemisch zeigte sich eine Hepatitiskonstellation mit negativer Infektionsserologie. 
Auffällig waren signifikant erhöhte Werte für Ferritin und Transferrinsättigung im Sinne einer 
Hämochromatose. Infolgedessen wurde eine genetische Diagnostik ergänzt, die eine 
heterozygote HFE-Genvariante H63 ergab. 

o In der rheumatologischen Antikörperdiagnostik zeigten sich deutlich erhöhte Antikörper 
gegen zyklisch citrullinierte Peptide (CCP). 

Histologie:  
o In der Leberbiopsie zeigte sich eine milde Hepatitis, eine diffus nodulär regenerative 

Hyperplasie sowie eine Hämosiderose. Insgesamt vereinbar mit porto-sinusoidalen 
vaskulären Erkrankung und einem Zustand nach medikamentös-toxischer Genese bei 
chronischem Leberschaden. Es zeigte sich keine Zirrhose oder relevante Zunahme einer 
Fibrosierung. 

 
Therapie 

Insgesamt erschien uns die klinische Präsentation und auch die Histologie ohne Nachweis einer 
Zirrhose in diesem Fall wenig passend zu einer vorrangig durch Methotrexat-induzierten 
Leberschädigung. Nach intensiver Recherche und den Ergebnissen der Diagnostik kamen wir zu der 
Vermutung, dass bei dem Patienten am ehesten ein Overlap-Syndrom mit Psoriasis und 
rheumatoider Arthritis vorliegen könnte. Während es keine Beschreibungen der PVSD im Rahmen 
einer Psoriasis Arthritis oder MTX-Therapie gibt, ist dies für die rheumatoide Arthritis nicht untypisch. 
Weiterhin ist zu vermuten, dass auch weitere Faktoren, wie die bei dem Patienten bestehende 
Eisenüberladung der Leber und rezidivierende Weichteilinfektionen zur Schädigung der Leber 
beigetragen haben. Eine nachrangige Rolle von MTX ist zusätzlich möglich. Therapeutisch wurde das 
vermutete Overlap-Syndrom bei zusätzlich bekannter Sinusbradykardie und AV-Block 1. Grades mit 
Abatacept anbehandelt. 
 
Weiterer Verlauf 

Eine weiterführende Kardio-MRT erwies keine Hinweise für eine Myokarditis. Zur weiteren Abklärung 
einer möglichen Manifestation einer Hämochromatose bei Nachweis einer Heterozygotie des HFE-
Gens und der hepatischen Hämosiderose wurde eine hämatologische Mitbeurteilung in einem 
Spezialzentrum initiiert, da über einen Zeitraum von mindestens zwei Jahren erhöhte Ferritinwerte 
rückblickend nachweisbar waren. 
Dieser Fall zeigt die multifaktorielle Genese einer Hepatopathie, bei der die Therapie mit 
Methotrexat vermutlich eine untergeordnete Rolle gespielt hat. Bei wiederholt erhöhten 
Ferritinwerten sollte eine weiterführende Diagnostik auch hinsichtlich einer Hämochromatose in 
Betracht gezogen werden.
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Der Fall illustriert das Zusammenspiel einer genetisch bedingten strukturellen Kardiomyopathie mit 
nichtinfektiöser Inflammation. Er unterstreicht die Bedeutung einer interdisziplinären 
Zusammenarbeit zwischen Kardiologie und Rheumatologie/Immunologie bei dieser Erkrankung. 
  
Quellenangaben 

1. Choi NH et al. Desmoplakin Cardiomyopathy in Pediatric Patients: A Distinct, Underrecognized 
Cohort of Arrhythmogenic Cardiomyopathy. Circ Arrhythm Electrophysiol. 2024 
Nov;17(11):e013114. 

2. Gasperetti A et al. Prognostic Role of Myocarditis-Like Episodes and Their Treatment in Patients 
With Pathogenic Desmoplakin Variants. Circulation. 2025 Oct 7;152(14):978-989. 

3. Bassetto G et al. Hot Phases Cardiomyopathy: Pathophysiology, Diagnostic Challenges, and 
Emerging Therapies. Curr Cardiol Rep. 2025 Jan 9;27(1):11. 
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Der besondere Fall 
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Vorgeschichte 

Bei einem 58-jährigen Patienten wird bei Abgeschlagenheit und Müdigkeit, pektanginösen 
Beschwerden und Belastungsdyspnoe eine koronare 3-Gefäßerkrankung diagnostiziert. Im 
interdisziplinären Kolloquium erfolgt zunächst der Entscheid zur kardialen Bypass-OP. In der 
Vorgeschichte keine relevanten kardiovaskulären Risikofaktoren. Vier Jahre zuvor sei ein Diabetes 
insipidus zentralis diagnostiziert worden, der seither gut mit Desmopressin eingestellt sei. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Müdigkeit, Abgeschlagenheit, thorakale Schmerzen und Dyspnoe unter Belastung 
 
Diagnostik 

Im klinischen Status ergeben sich keine relevanten Auffälligkeiten. Das Routinelabor bei Aufnahme 
zeigt eine diabetogene Stoffwechsellage mit HbA1c 6,5%, eine auf 224 U/l erhöhte CK und ein 
normwertiges CRP.  
Die präoperative Computertomographie ergibt deutliche Veränderungen abseits einer gewöhnlichen 
koronaren Herzerkrankung: ein Weichgewebsplus um die Koronararterien mit multiplen 
Kaliberschwankungen der Koronarien, eine Weichgewebsmanschette um die infrarenale Aorta, die 
Arteria iliaca communis dextra, die Arteria iliaca interna und externa dextra mit konsekutivem 
Harnaufstau rechts, einen aufgetriebenen Pankreaskorpus und -schwanz sowie eine Splenomegalie. 
Komplettierend erfolgt die Bestimmung der IgG4-Subklassen, welche auf 4,5g/l erhöht sind. Eine 
histologische Sicherung, zum Beispiel durch Biopsie der Speicheldrüsen erscheint bei unauffälliger 
Sonographie nicht zielführend, auf einen retroperitonealen Eingriff wird verzichtet. In 
Zusammenschau der Befunde ist eine IgG4-assoziierte Erkrankung hochwahrscheinlich, die 
Klassifikationskriterien für eine IgG4-assoziierte Erkrankung sind erfüllt. 
 
Therapie 

Eine hochdosierte Steroidtherapie beginnend mit Prednison 60mg/d wird initiiert. Intermittierend 
erfolgt die Harnableitung mittels Dauerkatheter, auf eine DJ-Einlage wird von urologischer Seite 
verzichtet. In der kurzfristigen CT-graphischen Kontrolle sind die Befunde bereits rückläufig. Die 
erneute Koronarangiographie zeigt eine verbleibende koronare 2-Gefäßerkrankung: die hochgradige 
Stenose des Ramus diagonalis wird erfolgreich dilatiert, aufgrund Befundbesserung der restlichen 
Koronarien unter Steroidtherapie wird auf eine Stentimplantation verzichtet. Eine zusätzliche CD20-
gerichtete Therapie mit Rituximab 2x 1g innert 14 Tagen alle 6 Monate wird initiiert (nach 
Kostenübernahme-Bestätigung). 
 
  



 
122 

 

Weiterer Verlauf 

Unter Steroid- und Rituximabtherapie kommt es zu einer Normalisierung der IgG4-Spiegel. In der CT-
graphischen Jahreskontrolle zeigt sich eine weiter regrediente zirkuläre Weichgewebsvermehrung 
um die Koronararterien und nur noch residuelle Weichgewebsvermehrung um die infrarenale Aorta 
und Iliakalgefäße rechts. Aktuell ist der Patient steroidfrei, Rituximab 2x 1g erhält er weiter 
halbjährlich. Momentan ist bei persistierenden thorakalen Beschwerden eine antianginöse Therapie 
mit Ranolazin noch notwendig, die Desmopressintherapie wird ebenfalls fortgesetzt. 
  
Quellenangaben 

Alle Daten entstammen dem Krankenhausinformationssystem.  
 
Offenlegungserklärung 

Es liegen keine Befangenheiten zum Zeitpunkt der Einreichung vor. 
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Der besondere Fall 
 
FA.48 | Wenn Standard nicht Standard ist �t ein atypischer Verlauf unter etablierter Therapie 
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Vorgeschichte 

Patientin, 74 Jahre, bekannte seropositive, anti-CCP-Ak positive rheumatoide Arthritis; wird bereits 
seit Jahren mit MTX behandelt. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Die Patientin wurde am 26.04.25 in die ZNA eingeliefert bei neu aufgetretener Aphasie mit V.a. 
Meningoenzephalitis. Zum Ausschluss eines Infarktes wurden ein cCT und ein CTA durchgeführt, zwei 
Tage später ein cMRT. Die Befunde der Untersuchungen ergaben keinen Nachweis eines Infarktes. 
Zuvor wurde extern ein CT-Thorax mit dem Bild einer metastasierten Tumorerkrankung bei der 
Patientin durchgeführt. 
 
Diagnostik 

04/2025: 
�x Mehrere Liquorpunktionen: Liquorpleozytose ohne Erregernachweis (zwischenzeitige 

empirische Behandlung mit Meropenem und Aciclovir) 
�x Bronchoskopie bei intrapulmonalen / nodalen Raumforderungen: kein endoluminales 

Tumorwachstum. 
�x Lymphknotenbiopsie: keine Tumorzellen. 

05/2025: 
5. Diagnostische Sonographie Abdomen: Raumforderung rechter Leberlappen. 
6. Zwischenzeitig V.a. fokalen Status epilepticus und Einleitung einer Therapie mit Lacosamid. 
7. CT Hals bis Becken: Lymphknotenmetastasen links supraclaviculär, retroclavicluär, axillär, 

mediastinal, rechts hilär, intrapulmonal, Nebennierenraumforderung bds.; Metastasierung 
Milz, Leber, Niere 

=> V.a. NSCLC mit Metastasen pulmonal/hepatisch/adrenal/splenisch 
�x Punktion der Leber: Leberstanzzylinder mit weiteren Anteilen des vorbeschriebenen 

nekrotischen Prozesses mit Gallepigment und ohne Nachweis vitaler Zellen. Das subkapsulär 
erfasste Lebergewebe mit minimaler mikrovesikulärer Leberepithelverfettung und gestauten 
Sinusoiden. 

�x CT-gesteuerte Punktion der Nebenniere: Nebennierenstanzzylinder mit Anteilen eines 
nekrotischen Prozesses und spärlich miterfasstem Weichgewebe ohne Nachweis vitaler 
atypischer Zellen. 

�x Vorstellung im Tumorboard => Beschluss: Resektion des Lungenrundherdes durch die 
Thoraxchirurgie 

�x Portimplantation für mögliche Systemtherapie 
  



 
124 

 

06/2025: 
�x Der Pathologie-Befund der Keilresektion der Lunge ergab: 
�x keinen Anhalt für Malignität 
�x kein spezifischer Erregernachweis in der Darstellung von PAS, Grocott oder Ziehl-Neelsen 
�x Tumorös-umschriebenen Nekroseherden und umliegender chronisch-lymphozytärer, 

makrophagenreicher, eher gering akuter und fokal angedeutet granulomatöser Entzündung. 
Die Nekrosen sind teils landkartenförmig sodass auch ohne die typische basophile 
Erscheinung der Nekrose klinisch auch die Möglichkeit einer Vaskulitis (insbesondere MPA 
und GPA) evaluiert werden sollte. Differenzialdiagnostisch kommt ätiologisch weiterhin eine 
rheumatische Erkrankung in Betracht. 

�x Zwischenzeitig erlitt die Patientin eine osteoporosebedingte Schenkelhalsfraktur sowie eine 
subkapitale Humerusfraktur 

�x Nach interdisziplinäre Absprache mit den Radiologen und Pathologen kam man zu dem 
Entschluss: Resektate und bildmorphologischen Äquivalente präsentieren sich wie 
Rheumaknoten, sodass wir den Verdacht auf eine MTX-induzierte akzelerierte Nodulose 
ohne klinisch apparente Haut-Rheumaknoten (Suzuki et al 2022*.) stellen. 

 
Therapie 

Absetzen MTX 04/25 bei Verdacht auf Tumorleiden. 
 
Weiterer Verlauf 

08/2025: 
�x Größenregredienz der Läsionen in den Nieren, der Leber und Lymphknoten im CT. 
�x Im Verlauf Einleitung einer Therapie mit Tocilizumab bei florider Arthritis 

11/2025: 
�x Im PET-CT kann ein Tumorgeschehen ausgeschlossen werden, es stellt sich lediglich eine 

Synovialitis der Schultergelenke dar. Keine abgrenzbaren Rundherde, regredienter Befund im 
Verlauf. 

  
Quellenangaben 

*Suzuki A, Morita S, Ohshima M, Minemura N, Suzuki T, Yoshida M, Machinami R, Sakai S, Torikata C. 
Simultaneous occurrence of accelerated nodulosis in lungs, liver, and kidneys, and acute 
exacerbation of interstitial pneumonia in a patient with rheumatoid arthritis: an autopsy case report. 
BMC Pulm Med. 2022 Jan 5;22(1):10. doi: 10.1186/s12890-021-01806-x. PMID: 34983485; PMCID: 
PMC8728930.) 
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Der besondere Fall 
 
FA.49 | Der besondere Fall: Immunologische Dysbalance: Zwischen Abwehrschwäche und 
fehlgeleiteter Entzündung 
 
Ann Christin  Bel1I2, Jan Leipe2, Sorwe Mojtahed Poor2 
 
1Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Medizinische Klinik V, Angiologie, Kiel, Deutschland 
2Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Medizinische Klinik I, Sektion für Rheumatologie, Kiel, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Eine 39-jährige Patientin berichtete über eine seit der Kindheit bestehende Infektanfälligkeit mit 
rezidivierenden Pansinusitiden und Infektionen der oberen Atemwege. Wiederholt wurden 
Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa und Klebsiella spp. nachgewiesen.  
Zusätzlich traten rezidivierende Abszesse sowie Herpes-zoster-Infektionen auf.  
In der Kindheit bestand eine passagere infantile Hemiparese im Kontext aneurysmatischer 
Dilatationen zerebraler Gefäße.  
Familienanamnestisch fiel der frühe Tod der Mutter an einer Darmtuberkulose nach Bacillus-
Calmette-Guérin-Impfung auf. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Im Verlauf entwickelte sich eine progrediente HNO-Symptomatik mit chronischer Sinusitis, 
rezidivierender Otitis media, beidseitiger Hörminderung und persistierender Heiserkeit. Bei 
Vorstellung bestand eine hochgradige subglottische Stenose (Cotton-Myer Grad III) mit 
Granulationen und Krustenbildung. 
 
Diagnostik 

Endoskopisch zeigten sich ausgeprägte entzündlich-granulierende Schleimhautveränderungen.  
Laborchemisch bestand eine systemische Entzündungsaktivität bei negativer ANCA-Serologie. Die 
immunologische Diagnostik ergab ein Immundysregulationssyndrom bei heterozygoter STAT1-Gain-
of-Function-Mutation (Exon 10, c.800C>T; p.Ala267Val). Funktionell zeigte sich jedoch keine 
relevante STAT1-Überaktivierung, sondern eine verminderte Interleukin-2-Produktion bei 
unauffälligem Zytokinprofil und regelrechter Th1/Th2-Differenzierung.  
Eine Erregersicherung gelang nicht.  
Histopathologisch fand sich eine floride erosive Rhinitis ohne Nachweis von Granulomen oder 
vaskulitis-typischen Gewebeveränderungen.  
Bildgebend ergaben sich keine Hinweise auf eine Systemmanifestation. 
 
Therapie 

Unter der Annahme einer lokalisierten Granulomatose mit Polyangiitis bei gleichzeitiger 
Immundysregulation wurde eine hochdosierte Glukokortikoidtherapie mit begleitender 
Cotrimoxazol-Prophylaxe eingeleitet. Hierunter kam es zu einer raschen klinischen Besserung. Zur 
Glukokortikoideinsparung wurde Methotrexat initiiert. 
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Weiterer Verlauf 

Aufgrund unzureichender Krankheitskontrolle unter Methotrexat erfolgte die Umstellung auf 
Rituximab im Vaskulitis-Schema. Hierunter konnte eine anhaltende Remission ohne Zunahme 
infektiöser Komplikationen erreicht werden.  
Der Fall verdeutlicht, dass primäre Immundysregulationen, insbesondere STAT1-Gain-of-Function-
Mutationen, klinisch das Bild einer ANCA-negativen, lokalisierten Granulomatose mit Polyangiitis 
imitieren können. Zugleich zeigt er, dass eine leitliniengerechte Vaskulitistherapie einschließlich B-
Zell-depletierender Therapie auch in diesem Kontext wirksam und sicher sein kann. Eine 
differenzierte immunologische Diagnostik ist essenziell, sollte eine effektive antiinflammatorische 
Therapie jedoch nicht verzögern. 
  
Quellenangaben 

1. Toubiana J, Okada S, Hiller J, et al. Heterozygous STAT1 gain-of-function mutations underlie an 
unexpectedly broad clinical phenotype. Blood. 2016;127(25):3154-3164. doi:10.1182/blood-
2015-11-679902 

2. Parackova Z, Vrabcova P, Zentsova I, Sediva A, Bloomfield M. Neutrophils in STAT1 Gain-Of-
Function Have a Pro-inflammatory Signature Which Is Not Rescued by JAK Inhibition. J Clin 
Immunol. 2023;43(7):1640-1659. doi:10.1007/s10875-023-01528-1 

 
Offenlegungserklärung 

Die Autorinnen und Autoren geben an, dass keine Interessesnkonflikte im Zusammenhang mit 
diesem Beitrag bestehen. 
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Der besondere Fall 
 
FA.50 | Zwischen septischer Arthritis und rheumatologischer Verdachtsdiagnose: eine seltene 
Ursache akuter Oligoarthritis 
 
Tamara Hohmann1, Svenja Pauleck2, Anja Hagen3, Lars Fischer2, Jörn-Sven Kühl2, Ina Sorge4, Daniel 
Gräfe4, Christian Roth4, Christian Klemann1 
 
1Klinik und Poliklinik für Kinder- und Jugendmedizin, Kinder- und Jugendrheumatologie und 
Immunologie, Universitätsklinikum Leipzig, Leipzig, Deutschland 
2Pädiatrische Onkologie, Hämatologie und Hämostaseologie, Universitätsklinikum Leipzig, Leipzig, 
Deutschland 
3Klinik und Poliklinik für Kinder- und Jugendmedizin, Universitätsklinikum Leipzig, Leipzig, 
Deutschland 
4Pädiatrische Radiologie, Universitätsklinikum Leipzig, Leipzig, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Ein 4-jähriges Mädchen stellte sich mit Fieber, Laufverweigerung und akuter Schwellung des oberen 
Sprunggelenks vor. Sonographisch zeigte sich ein Erguss, sodass eine septische Arthritis 
angenommen und mittels Gelenkpunktion, arthroskopischer Spülung und antibiotischer Therapie 
behandelt wurde. Die mikrobiologischen Befunde blieben jedoch steril. Nach kurzer initialer 
Besserung stellte sich die Patientin erneut vor, nun mit einer Gonarthritis. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Leitsymptome waren zunächst Fieber, Laufverweigerung sowie Schwellung und Rötung des linken 
oberen Sprunggelenks sowie eine begleitendende Tenosynovialitis der rechten Hand. Im Verlauf trat 
eine akute schmerzhafte Schwellung des rechten Kniegelenks mit ausgeprägter 
Belastungsunfähigkeit auf. In der weiteren körperlichen Untersuchung und auch anamnestisch 
fanden sich sonst keine Auffälligkeiten. 
 
Diagnostik 

Die initiale Gelenkpunktion und die weitere mikrobiologische Diagnostik ergaben keinen 
Erregernachweis. Laborchemisch zeigten sich ein unauffälliges mikroskopisches Differentialblutbild, 
normwertige LDH, ANA von 1:320 sowie ein Anti-CCP-Antikörper von 73,5 U/ml. MRT-
Untersuchungen zeigten diffuse, fleckige Signalsteigerungen im Knochenmark. Aufgrund der 
Bildgebung erfolgte eine Knochenmarkpunktion in welcher sich eine Blasteninfiltration von 90% 
zeigte; immunphänotypisch bestätigte sich eine prä-B-ALL. 
 
Therapie 

Bei initialem Verdacht auf eine septische Arthritis erfolgten Gelenkpunktion, arthroskopische 
Spülung und empirische antibiotische Therapie. Bei erneuter Vorstellung und 
differenzialdiagnostisch, insbesondere aufgrund der Autoantikörperkonstellation, möglicher 
entzündlich-rheumatischer Genese wurde zusätzlich eine Behandlung mit Naproxen und einmalig 
intravenösem Methylprednisolon begonnen. Nach Sicherung der prä-B-ALL erfolgte die Verlegung in 
die pädiatrische Onkologie zur Einleitung der spezifischen Therapie. 
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Weiterer Verlauf 

Unter Einleitung der spezifischen onkologischen Therapie kam es zu einem raschen klinischen 
Ansprechen mit vollständiger Remission im Knochenmark an Tag 15 sowie vollständigem Rückgang 
der Gelenksymptomatik. 
Eine sterile Arthritis mit zunächst unspezifischer klinischer und laborchemischer Konstellation kann 
Ausdruck einer hämatologischen Grunderkrankung sein. Auch bei Konstellationen, passend zu 
septischer Arthritis oder beginnender juveniler idiopathischer Arthritis, sollte bei auffälligem MR-
Knochenmarkssignal niedrigschwellig eine Knochenmarkspunktion zum Ausschluss einer 
hämatologischen Grunderkrankung erfolgen, möglichst vor Beginn einer Steroidtherapie. 
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Der besondere Fall 
 
FA.51 | Vaskuläre Plastizität �t gravierende Manifestation einer seltenen, unbehandelten 
Erkrankung 
 
Margaretha Löst1, Ilona Jandova1, Markus Schramm1, Nils Venhoff1, Reinhard Voll1 
 
1Universitätsklinikum Freiburg, Klinik für Rheumatologie und klinische Immunologie, Freiburg, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Eine 25-jährige, aus Somalia stammende Patientin hatte im Jahr 2023 in Äthiopien ein gesundes Kind 
per Sectio caesarea entbunden und war anschließend nach Deutschland eingereist. Im weiteren 
Verlauf entwickelte die Patientin eine Raynaud-Symptomatik mit schmerzhaftem Abblassen der 
Akren bei Kälteexposition. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Die stationäre Aufnahme der Patientin erfolgte aufgrund belastungsabhängiger thorakaler 
Schmerzen, Claudicatio intermittens der Extremitäten, Schwindel und Nachtschweiß. In der 
klinischen Untersuchung fiel ein Aortensystolikum mit Fortleitung in beide Carotiden sowie ein 
schwacher Pulsstatus an allen Extremitäten auf.  
 
Diagnostik 

Laborchemisch imponierte eine moderate Entzündungskonstellation (CRP 13,6 mg/l, BSG 30 mm/h). 
In der prästationär durchgeführten Kapillarmikroskopie wurde eine diffuse Rarefizierung der 
Kapillardichte ohne klaren Anhalt für das Vorliegen einer Kollagenose beschrieben. Die 
immunologische Labordiagnostik blieb unauffällig. Die ausführliche Gefäßdiagnostik offenbarte das 
gravierende Ausmaß der Erkrankung: Duplexsonographisch bestanden hochgradige bilaterale 
Subclaviastenosen bei suffizient kollateralisierter Armperfusion. CT-angiographisch ließen sich 
proximale Verschlüsse beider Vertebralarterien mit ausgeprägter nuchaler Kollateralisierung 
nachweisen. Die abdominelle MR-Angiographie ergab einen Kalibersprung mit komplettem 
Verschluss der infrarenalen Aorta abdominalis und fehlender Darstellung der A. mesenterica superior 
und inferior, jedoch ausgeprägten Umgehungskreisläufen. Im Nierenduplex fanden sich eine 
linksseitig hochgradige und rechtsseitig moderate Nierenarterienstenose ohne laborchemische 
Einschränkung der Nierenfunktion. Im PET-CT zeigte sich nach bereits begonnener 
Glukokortikoidtherapie eine diskrete zirkumferentielle Stoffwechselsteigerung der Aorta ascendens, 
des Aortenbogens sowie der thorakalen und proximalen abdominellen Aorta, sodass wir die 
Diagnose einer Großgefäßvaskulitis stellten. Differentialdiagnostisch wurde eine Lues-Infektion 
serologisch ausgeschlossen. Bei positivem Interferon-gamma-Release-Assay ergaben sich keine 
Hinweise auf eine aktive Tuberkuloseerkrankung. 
 
Therapie 

Angesichts der chronischen, gut kollateralisierten Gefäßverschlüsse wurde nach interdisziplinärer 
Diskussion auf eine interventionelle oder chirurgische Revaskularisierung verzichtet. Bei Erstdiagnose 
einer Takayasu-Arteriitis erfolgte eine Glukokortikoid-Stoßtherapie sowie die Einleitung einer 



 
131 

 

Basistherapie mit Methotrexat. Ergänzend wurde eine Thrombozytenaggregationshemmung mit ASS 
initiiert. 
 
Weiterer Verlauf 

Bei im Verlauf erneut ansteigenden laborchemischen Entzündungsparametern wurde die Therapie 
nach Beginn einer viermonatigen Rifampicin-Prophylaxe off-label um eine anti-TNF-Behandlung mit 
Adalimumab erweitert. Das Ausmaß der vaskulären Kollateralisierung lässt auf eine mehrjährige 
Krankheitsdauer schließen, sodass von einem fortgeschrittenen Stadium der Takayasu-Arteriitis 
bereits während der Schwangerschaft auszugehen ist. Eine derart ausgeprägte Manifestation mit 
Aufrechterhaltung der Perfusion nahezu ausschließlich über Kollateralkreisläufe stellt eine klinische 
Rarität dar und illustriert eindrücklich die potentiellen Konsequenzen eines fehlenden Zugangs zu 
spezialisierter rheumatologischer Versorgung.
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Der besondere Fall 
 
FA.52 | Kombinierte TNF- und JAK-Inhibition bei hochentzündlichem granulomatösem Overlap-
Syndrom mit therapierefraktärem Verlauf �t Wirksamkeit und Sicherheit 
 
Anna-Maria Kanne1, Nils Venhoff1I1 
 
1Uniklinik Freiburg, Klinik für Rheumatologie und klinische Immunologie, Freiburg im Breisgau, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Bei einer 23-jährigen Patientin wurde nach Auftreten von abdominellen Schmerzen, blutigen 
Diarrhoen und erhöhtem CRP (93mg/L) die Diagnose eines Morbus Crohn (MC) gestellt. Eine initiale 
Therapie mit Glukokortikoiden sowie Vedolizumab über zehn Monate blieb ohne ausreichenden 
Erfolg. Die elf Monate nach Diagnosestellung eingeleitete Therapie mit Infliximab (120mg 
zweiwöchentlich) führte innerhalb von acht Wochen zu einer intestinalen Krankheitskontrolle. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Drei Monate später entwickelte die Patientin unter fortgeführter Infliximab-Therapie persistierendes 
Fieber, eine Sprunggelenksarthritis, ein Erythema nodosum, bilaterale oberflächliche 
Thrombophlebitiden der Unterschenkel, eine akute Nierenfunktionsstörung sowie deutlich erhöhte 
Entzündungsparameter (CRP bis 160mg/L). 
 
Diagnostik 

In der FDG-PET-CT zeigte sich eine zirkuläre entzündliche Mehranreicherung entlang der Aortenwand 
von der Aorta ascendens bis zur Aorta abdominalis, unter Einbeziehung der A. brachialis rechts, der 
rechten Nierenarterie und der A. mesenterica superior vereinbar mit einer aktiven Takayasu-Arteriitis 
(TAK). 
 
Therapie 

Eine Therapie mit hochdosierten Glukokortikoiden, gefolgt von Azathioprin und Adalimumab, führte 
weder zu einer anhaltenden Remission noch zu einer erfolgreichen Steroidreduktion. Aufgrund des 
refraktären Verlaufs (CRP persistierend > 50mg/L) trotz Kombinationstherapie wurde schrittweise 
eine vierfache Immunsuppression aus Adalimumab 80mg zweiwöchentlich, Upadacitinib 15mg/Tag, 
Methotrexat 15mg wöchentlich sowie Prednisolon 20mg/Tag eingeleitet. Hierunter konnte eine 
rasche und anhaltende Krankheitskontrolle erreicht werden mit CRP-Abfall auf 25mg/L und partieller 
vaskulärer Remission in der MR-Angiographie. 
Es kam zu einem Rückgang der Lymphozytenzahlen (1600 auf 800/µl) ohne relevante 
Hypogammaglobulinämie (IgG-Nadir 7,3g/L). Unter Cotrimoxazol-Prophylaxe traten keine schweren 
oder opportunistischen Infektionen auf. 
 
Diskussion 

Die TAK tritt selten mit einem MC auf, kann jedoch einen hochrefraktären Krankheitsverlauf 
entwickeln, der auf gemeinsame inflammatorische Signalwege zurückzuführen ist [1-2]. MC und TAK 
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Der besondere Fall 
 
FA.53 | Unklarer Thoraxschmerz 
5 Deutliche Inflammation und ein auffälliger CT-Befund 
 
Susanne Knölker1I1, Wolfgang Hartung1, Martin Fleck1I2 
 
1Asklepios Klinik Bad Abbach, Asklepios Klinik Bad Abbach, Bad Abbach, Deutschland 
2Uniklinik Regenburg, Uniklinik Regensburg, Rheumatologie und Klinische Immunologie, Regensburg, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Eine 61-jährige Patientin stellte sich notfallmäßig im Februar 2026 bei V.a. Großgefäßvaskulitis nach 
akuten thorakalen Schmerzen in unserer Klinik vor. Passager wies sie deutlich erhöhte CRP-Werte 
(143 mg/l) auf. Extern wurden bereits bei einer zweimaligen notfallmäßigen Abklärung ein 
Myokardinfarkt und eine Lungenarterienembolie mittels CT Thorax ausgeschlossen. CT-graphisch 
hatten sich nebenbefundlich ein schmaler Perikarderguss, sowie eine Wandverdickung der 
supraaortalen Gefäße DD intramurales Hämatom DD Vaskulitis gezeigt. Vorerkrankung: SLE, 
Antiphopholipidsyndrom. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Klinisch erwies sich die Patientin zum Zeitpunkt der Vorstellung als beschwerdefrei. Die thorakalen 
Schmerzen hätten Ende des letzten Jahres bis Anfang 2026 bestanden und seien im Verlauf spontan 
rückläufig gewesen. 
 
Diagnostik 

In der körperlichen Untersuchung konnte keine wegweisende Pathologie erhoben werden. 
Laborchemisch bestanden normwertige Entzündungsparameter (CRP 2,37 mg/l). In der 
Duplexsonographie der Halsgefäße konnte eine Dissektionsmembran in beiden ACC nachgewiesen 
werden. Hinweise auf entzündliche Veränderungen ergaben sich nicht. 
Es erfolgte daher eine Sichtung des extern angefertigten CT-Thorax, wobei bereits zum damaligen 
Zeitpunkt ein intramurales Hämatom DD Vaskulitis beschrieben wurde. Aus aktueller Sicht konnte 
somit der Befund des intramuralen Hämatoms bestätigt werden. 
 
Therapie 

Es wurde bei ED Stanford A Dissektion mit Dissektionsmembran der ACC bds. und konsekutivem 
Perikarderguss Kontakt mit der Thoraxchirurgie der Uniklinik Regensburg aufgenommen und eine 
unmittelbare Verlegung der Patientin initiiert. 
 
Weiterer Verlauf 

Eine CT-graphische Verlaufskontrolle der Kollegen erbrachte erfreulicherweise einen deutlich 
rückläufigen Befund des intramuralen Hämatoms, weswegen ein konservatives Procedere mit 
optimaler Einstellung der kardiovaskulären Risikofaktoren und Verlaufskontrollen entschieden 
wurde. 
Das intramurale Hämatom entspricht der Klasse II des akuten Aortensyndroms bei Aortendissektion. 

Während bei der klassischen Aortendissektion eine Aufspaltung der Wandschichten mit Entstehung 
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eines wahren und falschen Lumens vorliegt, entsteht das intramurale Hämatom durch eine Ruptur 
der Vasa vasorum in der Media mit konsekutiver Einblutung, aber ohne Einriss der Intima.1 
  
Quellenangaben 

1. Erbel et al.; ESC Committee for Practice Guidelines 2014
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Weiterer Verlauf 

Unter der kausalen Therapie kam es zu einer raschen und anhaltenden Besserung der 
Gelenksymptomatik sowie zur deutlichen Regression der kutanen Veränderungen. Eine schrittweise 
Reduktion und schließlich das Absetzen der Glukokortikoide waren ohne erneute Krankheitsaktivität 
möglich. Der klinische Verlauf bestätigt retrospektiv die paraneoplastische Genese der zuvor 
therapierefraktären Polyarthritis. Der Fall verdeutlicht, dass bei seronegativer, atypisch verlaufender 
und gegenüber multiplen DMARD-Therapien resistenter Polyarthritis frühzeitig 
differenzialdiagnostisch an eine zugrunde liegende Neoplasie gedacht werden sollte. Insbesondere 
bei Hinweisen auf eine monoklonale Gammopathie ist eine weiterführende hämatologische 
Abklärung essenziell. Zudem unterstreicht der Verlauf den hohen Stellenwert wiederholter 
histologischer Untersuchungen bei initial nicht richtungsweisenden Befunden. Durch die wiederholt 
erfolgte Hautbiopsie konnte schließlich die Diagnose gestellt und eine zielgerichtete Therapie 
eingeleitet werden.  
 
Offenlegungserklärung 

Keine Interessenkonflikte 
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Der besondere Fall 
 
FA.55 | Die Wahrheit liegt in der Tiefe 
 
Jan Koch1, Pawel Kreitsch2, Arend Koch3, Georg Hagemann2, Matylda Nosul4 
 
1Helios Klinikum Berlin-Buch, Zentrum für Geriatrie und Physikalische Medizin, Berlin, Deutschland 
2Helios Klinikum Berlin-Buch, Klinik für Neurologie, Berlin, Deutschland 
3Charité - Universitätsmedizin, Institut für Neuropathologie, Berlin, Deutschland 
1Helios Klinikum Berlin-Buch, Zentrum für Geriatrie und Physikalische Medizin, Berlin, Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Aufnahme in der Klinik für Neurologie mit einem präzentralem Mediateilinfarkt links. Ursächlich am 
ehesten embolischer Genese bei Atherosklerose; Stroke-Behandlung und Entlassung mit ASS als 
Sekundärprävention. Ein halbes Jahr später notfallmäßige Wiedervorstellung mit linkshirnig 
generalisiertem epileptischem Anfallsstatus. Diagnose einer strukturellen Epilepsie durch 
Mediainfarkt als Ursache; anfallsfrei und mit neu eindosiertem Levetiracetam entlassen. Weitere 
zwei Monate später elektive neurologische Einweisung  zur Klärung eines progredienten Verlaufs mit 
neu aufgetretener Armparese auch links und kognitiven Störungen. An weiteren Vorerkrankungen 
bekannt sind eine arterielle Hypertonie, Hypercholesterinämie, Chronisch obstruktive 
Lungenerkrankung (COPD) und Chronisch lymphatische Leukämie (CLL). Es besteht eine erhebliche 
Beeinträchtigung der Selbstständigkeit. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

76-jähriger Patient mit progredienter psychomotorischer Verlangsamung und neuen Cephalgien seit 
2 Wochen. Spezielle rheumatologische Anamnese und Untersuchung unauffällig, Puls Arteria 
temporalis beidseits palpabel, keine Arthritis, keine Hautvaskulitis. Sakkadierte Blickfolge, schlaffe 
Parese der oberen Extremität links > rechts mit hohem Reflexniveau, keine Myalgien, keine Paresen 
der unteren Extremitäten. Finger-Nase-Versuch rechts ataktisch, Haltetremor des rechten Armes. 
Gang verlangsamt. 
 
Diagnostik 

Differenzialdiagnostisch: Rekurrierende Schlaganfälle, ZNS-Manifestation der CLL, inflammatorische 
Myopathie, Polymyalgia rheumatica, ZNS-Vaskulitis, Amyotrophe Lateralsklerose (ALS). 
Labor: Normwertiges C-reaktives Protein und normale Kreatinkinase. Umfangreiche Immunserologie 
(einschließlich ANA, Myositis-Blot, ANCA) negativ. 
Liquor: Keine Zellzahlerhöhung, Nachweis oligoklonaler Banden, erhöhter Tau/beta-Amyloid-
Quotient, deutlich erhöhtes Neurofilament light chain, keine malignen Zellen. 
EEG: Alpha-Beta-Misch_EEG mit vermehrter Theta-Einlagerung linkshemisphäriell, kein Hinweis für 
gesteigerte neuronale Erregbarkeit. 
EMG/ENG: Unauffällig, keine pathologische Spontanaktivität als Hinweis auf Erkrankung des 2. 
Motoneurons. 
cMRT einschließlich MR-Angio des Schädels: Keine frischen ischämischen Läsionen. Hirnversorgende 
Gefäße unauffällig. Rechts zentral sowie links frontal und parietal zunehmende subkortikale sowie 
kortikale und superfizielle und teils punktförmige Hämosiderinablagerungen, dort auch T2 
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Hyperintensitäten im Marklager und bds. bis in die subkorticale Zentral- bzw. Präzentralregion 
reichend, links frontal und links parietal mit subkortikaler Schrankenstörung. 
Bei Verdacht auf entzündliche Genese ohne Systemzeichen Entscheidung zur 
Hirnbiopsie: ZNS-Gewebe mit Nachweis einer zerebralen Amyloidangiopathie und ausgeprägten 
gefäßbezogenen entzündlichen Veränderungen. 
Diagnose: Schwere Verlaufsform einer seltenen Amyloid-beta-assoziierten Angiitis (ABRA). 
 
Therapie 

Primär i.v.-Methylprednisolon 1000 mg über 3 Tage, gefolgt von p.o.-Prednisolon (initial 100 mg) 
unter üblicher Begleitmedikation mit langsamer Reduktion über einen Monat auf 10 mg. Verlegung 
in neurologische Frührehabilitation. 
 
Weiterer Verlauf 

Seltene Diagnose einer ABRA mit schwerer Verlaufsform.  
In neurologischer Frührehabilitation keine Fortschritte, als Komplikation nosokomiale Pneumonie 
unter Immunsuppression. Kurzzeitig zuhause, dann notfallmäßige Wiederaufnahme in geriatrischer 
Abteilung mit erneuter Infektkomplikation bei mittlerweile Dauerkatheterversorgung, Zunahme 
neurologischer Symptome mit linksbetonter Tetraparese, Dysphagie sowie deutlich adynamem 
Psychosyndrom. Von Eskalation mit i.v.-Cyclophosphamid wird bei begrenzter funktioneller 
Perspektive, refraktärem Ansprechen, bereits bestehender Infektneigung und geringer 
Besserungschance im Konsens mit Patienten und Familie Abstand genommen. Der Patient verstirbt in 
der Folge rasch und symptomkontrolliert.
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zusätzlicher Gabe von Rituximab nach mehreren Wochen langsamer und anhaltender Abfall von 
Ferritin und Normalisierung der Laborwerte nach etwa zweieinhalb Monaten. 
 
Schlussfolgerung  

Das MAS stellt eine sehr seltene, aber schwerwiegende Komplikation einer Juvenilen 
Dermatomyositis dar. Es sind nur wenige Fälle in der Literatur beschrieben, im Vergleich zum MAS 
bei systemischer Juveniler Arthritis (sJIA) scheint das Therapieansprechen langsamer zu sein und eine 
intensive immunsuppressive Kombinationstherapie zu erfordern. Interessant in diesem 
Zusammenhang auch die im Vergleich zum sJIA-MAS nur gering ausgeprägte Erhöhung von IL-18 und 
CXCL-9, welche möglicherweise auf eine differente Immunpathogenese hindeutet.
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Der besondere Fall 
 
FA.58 | Fieber, Zytopenie und Krampfanfälle: Remissionsinduktion durch IL-1/IL-18-Blockade 
 
Anja Staeck1, Minh-Duc Phan2, Fredrik Albach1, Anne Pankow1, David Simon1, Gerhard Krönke1, Hans 
Bastian3, Udo Schneider3, Robert Biesen1 
 
1Rheumatologie und Immunologie, Charité Universitätsmedizin Berlin, Berlin, Deutschland 
2Notfall- und Akutmedizin, Charité Universitätsmedizin, Berlin, Deutschland 
3Rheumatologie, klinische Immunologie und Osteologie, Immanuel Krankenhaus Berlin-Buch, Berlin, 
Deutschland 
 
 

Vorgeschichte 

Bei einer 68-jährigen Patientin wurde im Januar 2025 erstmals ein adulter Morbus Still (AOSD) 
diagnostiziert. Klinisch manifestierte sich die Erkrankung mit rezidivierenden Fieberschüben bis 40,9 
°C, einem flüchtigen Exanthem sowie einer symmetrischen Polyarthritis. Laborchemisch zeigten sich 
erhöhte Entzündungsparameter mit Ferritinwerten bis 1944 µg/l sowie einem CRP von 50 mg/l bei 
unauffälliger Autoimmundiagnostik. Initial erfolgte eine Therapie mit Anakinra, Methotrexat und 
Prednisolon. Aufgrund von Nebenwirkungen oder Ineffektivität erfolgten mehrere 
Therapieumstellungen (u. a. Canakinumab, Baricitinib, Upadacitinib, Ciclosporin A). Trotz dieser 
intensiven immunmodulatorischen Therapie entwickelte sich eine rasch progrediente systemische 
Krankheitsaktivität mit Ausbildung eines Makrophagenaktivierungssyndroms (MAS). 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Klinisch führend waren rezidivierende hochfieberhafte Schübe mit flüchtigem Exanthem, 
symmetrischer Polyarthritis und Halsschmerzen. Im Rahmen des MAS traten zusätzlich generalisierte 
Anasarka, Cephalgien, tonisch-klonische Krampfanfälle, Gangunsicherheit und Dyspnoe auf.  
 
Diagnostik 

Die Diagnose eines AOSD erfolgte anhand der klinischen Symptomkonstellation, laborchemischer 
Hyperinflammation und nach Ausschluss differenzialdiagnostischer Ursachen. Umfangreiche 
infektiologische und onkologische Diagnostik (u.a. PET-CT, Lymphknotenbiopsie, 
Knochenmarkpunktion, Bronchoskopie) ergab keinen Hinweis auf eine zugrundeliegende infektiöse 
oder maligne Erkrankung. Im September 2025 entwickelte die Patientin Cephalgien und tonisch-
klonische Krampfanfälle. Laborchemisch zeigte sich eine hoch-inflammatorische Konstellation mit 
Ferritin von 37.000 µg/l, IL-18 > 22.000 pg/ml, LDH von 1100 U/l sowie Bizytopenie (Hb 8,7g/dl, 
Thrombozyten 99/nl). Eine cMRT zeigte einen Normalbefund. Bei erhöhter Zellzahl im Liquor (11/µl) 
ergab sich kein Hinweis auf eine infektiöse Grunderkrankung. CT-morphologisch imponierten 
bipulmonale Infiltrate im Sinne einer entzündlichen interstitiellen Lungenbeteiligung (Figure 1). Ein 
MAS (H-Score bis 96 %) mit Polyserositis (Perikard- und Pleuraergüsse), bipulmonalen Infiltraten 
sowie einer aseptischen Meningitis wurde diagnostiziert. 
 
Therapie 

Therapeutisch erfolgten bei MAS zunächst hochdosierte Glukokortikoid- und Immunglobulingaben 
sowie eine Therapie mit Ciclosporin A und IL-1-Antagonisten (Anakinra 400mg/Tag intravenös). Bei 
Therapierefraktärität wurde durch Novartis eine Einzelfallbehandlung mit dem bispezifischen anti-
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Der besondere Fall 
 
FA.59 | Sudden severe muscle weakness in a nine-year-old girl 
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1Uniklinik RWTH Aachen, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Kinder-Rheumatologie, Aachen, 
Deutschland 
2Uniklinik RWTH Aachen, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Neuropädiatrie und Sozialpädiatrie, 
Aachen, Deutschland 
3Uniklinik RWTH Aachen, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, Pädiatrische Hämatologie, Onkologie 
und Stammzelltransplantation, Aachen, Deutschland 
4Uniklinik RWTH Aachen, Klinik für Neuropathologie, Aachen, Deutschland 
5Uniklinik RWTH Aachen, Klinik für Diagnostische und Interventionelle Radiologie, Aachen, 
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History 

The previous history was blank except for two seizures, no pharmacological treatment was required. 
The patient has been living with a foster family since she was 10-month-old. 
 
Cardinal symptom by manifestation of disease 

A 9-year-old female presented herself with persistent soreness in her limbs. The patient reported 
having trouble climbing stairs and changing her clothes due to difficulty raising her arms. The physical 
examination revealed severe muscle weakness without skin involvement. Strength and reflexes in 
the upper extremities were diminished. 
 
Diagnostics 

Laboratory tests revealed elevated levels of Aspartate Aminotransferase 871U/l, Alanine 
Aminotransferase 498 U/l, Creatine Kinase (CK) 19619 U/l, CK-MB 2052 U/l, Troponin T 5487 pg/ml 
and Antinuclear Antibody (ANA) test 1:5200 (positive: SS-A/Ro-52/Nucleosomen). The childhood 
myositis assessment scale (CMAS) was 3/52. Whole-body magnetic resonance imaging (MRI) 
demonstrated proximal muscle inflammation. A muscle biopsy showed signs of necrotizing myositis. 
Testing for myositis antibodies confirmed the presence of anti-signal recognition particle (anti-SRP). 
Further examinations including an electrocardiogram, echocardiography, diagnostics for infectious 
disease, electroencephalogram, MRI of the brain and computed tomography of the chest revealed no 
abnormalities. 
 
Therapy 

Immune modulated therapy (IMT) was administered1. Therapy included pulsed methylprednisolone 
in combination with intravenous immunoglobulin, methotrexate, mycophenolate mofetil, 
cyclophosphamide, rituximab and abatacept. IMT was accompanied by daily intensive physical 
therapy. Despite CK-level improvement, IMT failed to significantly improve muscle strength 
measured by weekly CMAS scores. CMAS level did not exceed 10/52. Thus, an immunoablation 
followed by an autologous stem cell transplant (ASCT) was considered and performed. An intensive 
rehabilitation was started promptly afterwards. 
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Further course 

Four weeks after ASCT a successful decline in disease activity was observed. The patient was walking 
with little support. Muscle strength continued to increase steadily. Full muscle strength was achieved 
one year after ASCT. ASCT induced the remission of the disease. 
 
Detection of anti-SRP led to the diagnosis of immune-mediated necrotizing myopathy (IMNM). 
IMNM is characterized by proximal muscle weakness and elevated levels of serum muscle enzymes. 
Anti-SRP associated myopathy is rare in children and often fails to respond to standard 
immunosuppression. Our case adds to the growing literature of ASCT in children with inflammatory 
myopathies. 
  
References 

1 Binns et al. Effective induction therapy for anti-SRP associated myositis in childhood: A small case 
series and review of the literature. Pediatric Rheumatology. 2017; doi: 10.1186/s12969-017-0205-x.
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Der besondere Fall 
 
FA.60 | Waldenströms Partyvaskulitis: Eine Fallserie 
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Vorgeschichte 

Die Vorstellung dreier Patienten erfolgte bei petechialen kutanen Hauveränderungen der unteren 
Extremitäten, welche nach langem Stehen, hohen Tempertauren und Konsum von Alkohol verstärkt 
auftreten. 
 
Leitsymptome bei Krankheitsmanifestation 

Fall 1:  
�x Seit Jahren bekannte Sicca-Symptomatik bei bekannter Sjögren Erkrankung 
�x In den letzten Jahren zunehmende petechiale Hautveränderungen mit 

Hyperpigmentierungen als Residuen 
  
Fall 2: 

8. Rezidivierende petechiale Hautveränderungen, teils konfluierend, insbesondere während 
Schichten an der Tankstelle nach längerem Stehen 

9. Trockene Augen lediglich nachts 
10. Arthralgien im Bereich der Fingergelenke 

  
Fall 3: 

�x Erstdiagnose einer Sjögren Erkrankung im Jahr 2014 mit Verdacht auf eine 
kryoglobulinämische Vaskulitis (ohne Nachweis von Kryoglobulinen) bei Petechien der 
unteren Extrmiäten 

�x Therapie mit Rituximab mit konsekutiv vollständiger Symptomfreiheit 
�x Beendigung der Rituximab-Therapie nach zwei Jahren aufgrund erhöhter Infektanfälligkeit 
�x 2023 Rezidiv der Petechien nach langem Stehen 

 
Diagnostik 

Ergebnisse bei allen drei Patienten: 
�x Nachweis erhöhter ANA-Titer, SSA- und SSB-Antikörper, Rheumafaktor sowie einer 

polyklonalen Hypergammaglobulinämie 
�x Positiver Schirmer- und Saxon-Test 
�x Sonographische Veränderungen der Glandula parotis vereinbar mit einer Sjögren-Erkrankung 
�x Kein Nachweis kryoglobulinämischer Antikörper bei allen Patienten 
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Abbildung 

 
Abbildung 1. Kartographische Darstellung der Teilnehmer-Herkunft 
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Diagnostik & Bildgebung 
 
DI.03 | Automatisierte durch künstliche Intelligenz gestützte, sonographische Untersuchung der 
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Einleitung 

PatientInnen mit Psoriasisarthritis (PsoA) zeigen häufig proliferierende und entzündlich 
destruierende Gelenkveränderungen. Der automatisierte sonographische Untersuchungsroboter 
ARTHUR wurde zur Erkennung entzündlicher und degenerativer Gelenkveränderungen der Hände 
entwickelt und vor allem an PatientInnen mit Rheumatoider Arthritis (RA) und Fingerpolyarthrose 
(FPA) trainiert. Ziel dieser Studie ist die Überprüfung der Zuverlässigkeit der Untersuchung der Hände 
durch den Ultraschallroboter ARTHUR bei Psoriasisarthritis. 
 
Methoden 

ARTHUR bietet ein automatisiertes Scannen und Auswerten der Gelenke der Handgelenke, aller MCP, 
IP/PiP und wahlweise zusätzlich der DiP Gelenke bezüglich einer Kapselschwellung, 
Perfusionssteigerung und Osteophyten, Grundlage sind die EULAR-OMERACT-Richtlinien (11 bzw. 15 
Gelenke jeder Hand). Als Ultraschallgerät dient ein CANON aplio a mit UHF Ultrabreit Linearsonde 
18L7.  Durchführung, Abbruchgründe und Zufriedenheit wurden standardisiert erfasst. Die 
Gelenkbezogenen Befunde wurden durch die automatisierte Untersuchungssoftware, trainierten 
Untersucher und Experten ausgewertet und verglichen. 
 
Ergebnisse 

1870 Gelenke von 76 PatientInnen mit PsoA wurden untersucht. Die durchschnittliche Zeit für 
Untersuchung beider Hände dauert 20 Minuten, werden die DiP mit gescannt 30 Minuten. Die Rate 
untersuchbarer Gelenke mit guter Bilddokumentation lag bei 97,01%, die Rate befundbarer Gelenke 
bei 94,6%. Schwierigkeiten bereiteten ausgeprägte Deformierungen. Die Zufriedenheit der 
Untersuchten war hoch: Von allen untersuchten PatientInnen äußerten niemand Unzufriedenheit. 
Die Bereitschaft der Teilnehmer, an einer erneuten Untersuchung im Follow-up teilzunehmen, lag bei 
99,5%. 
Kapselverdickungen/Schwellungen wurden bei 39,13% der Gelenke detektiert, die 3 Gelenke mit der 
häufigsten Detektion waren MCP2 mit 70,83%, MCP5 mit 56,1%, MCP4 mit 54,9%, die geringste Rate 
zeigte sich an PIP3 mit 16,2% der Gelenke. Die Übereinstimmung zwischen ARTHUR, trainiertem 
Untersucher und Experte war gut. Eine gesteigerte Perfusion zeigte sich an nur 0,99% der Gelenke 
bei guter Übereinstimmung. Degenerative Osteophyten zeigten sich an 9,89% der Gelenke. Am 
häufigsten betroffen waren  MCP2 mit 19,44%, PIP3 mit 16,17% und DIP4 mit 15,15%, die geringste 
Rate zeigte sich an MCP4 mit 0,7%. Dabei zeigte sich eine deutlich höhere Rate detektierter Gelenke 
beim Experten als bei trainiertem Untersucher und ARTHUR. 
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Diagnostik & Bildgebung 
 
DI.04 | Bestimmung der Typ I Interferon Signatur bei rheumatischen Erkrankungen durch die 
CD169-Monozyten-zu-Lymphozyten-Ratio in der Durchflusszytometrie. 
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Einleitung 

Seit der Zulassung interferongerichteter Therapien hat die Bestimmung von Typ-I-Interferon-(IFN-I)-
Signaturen als Biomarker an Bedeutung gewonnen. Der Goldstandard ist derzeit die Quantifizierung 
der mRNA IFN-I-stimulierter Gene mittels Real-Time-PCR, die jedoch für die klinische Routine 
aufwändig ist. Die Expression von CD169 (SIGLEC-1) auf Monozyten, bestimmt mittels 
Durchflusszytometrie, könnte eine praktikablere Alternative zur Erfassung der IFN-I-Aktivität 
darstellen und beinhaltet durch Normierung der CD169-Expression auf die Lymphozytenpopulation 
eine patienteninterne Kontrolle. 
 
Methoden 

In einer monozentrischen Querschnittsstudie mit prospektiver Nachbeobachtung wurde die IFN-I-
Signatur anhand des Verhältnisses der extrazellulären CD169-Expression auf Monozyten zu 
Lymphozyten (als Negativkontrolle) mit einem Navios 3L10c Zytometer bestimmt. Zur Validierung 
wurde in einer zufällig ausgewählten Subgruppe von 17 Personen zusätzlich die mRNA-
Expressionsniveaus IFN-I-stimulierter Gene (ISG15, RSAD2, IFIT1, IFI44L, IFI27, SIGLEC1, MIG) 
gemessen und mit der CD169-Ratio korreliert. Zudem wurden Zusammenhänge mit klinischen 
Aktivitätsparametern untersucht. Nach Therapieanpassungen erfolgten Verlaufskontrollen bei 
erhöhter CD169-Ratio. 
 
Ergebnisse 

Untersucht wurden 125 Patient:innen mit aktiver entzündlich-rheumatischer Erkrankung (darunter 
20 mit rheumatoider Arthritis [RA], 19 mit Riesenzellarteriitis [RZA], 18 mit systemischem Lupus 
erythematodes [SLE], 16 mit systemischer Sklerose [SSc], 14 mit Sjögren Erkrankung [SjD], 13 
Spondyloarthritiden [SpA], 11 Mischkollagenosen [MCTD], 9 idiopathische inflammatorische 
Myopathien [IIM], und 4 mit ANCA-assoziierter Vaskulitis [AAV]) sowie 20 gesunde Kontrollen 
(Tabelle 1 stellt die Basischarakteristika dar). In der zufälligen Stichprobe (n=17) korrelierte der IFN-I-
mRNA-Score stark mit der durchflusszytometrischen CD169-Ratio (r = 0,89; p < 0,001, Abbildung 1A). 
Das 95. Perzentil der gesunden Kontrollen (CD169-Ratio 2,54) wurde als Grenzwert für eine erhöhte 
IFN-I-Aktivität definiert. Medianwerte oberhalb dieses Schwellenwertes fanden sich bei SLE, MCTD 
und SjD. Die CD169-Ratio war bei SjD und SLE signifikant höher als bei RA, IIM, RZA, SpA und 
gesunden Kontrollen; bei MCTD zeigte sich ein Unterschied nur gegenüber gesunden Kontrollen und 
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GCA (Abbildung 1B). Krankheitscores (Tabelle 1) sowie das log2-transformierte Neutrophilen-
Lymphozyten-Verhältnis korrelierten nicht mit der CD169-Ratio (1). Verlaufskontrollen zeigten die 
stärkste Abnahme nach Beginn einer Therapie mit Anifrolumab, gefolgt von Hydroxychloroquin und 
Mycophenolat (Abbildung 1C). 
 
Schlussfolgerung 

Die CD169-Ratio auf Monozyten zu Lymphozyten ist ein verlässlicher und im klinischen Alltag gut 
anwendbarer Surrogatmarker der IFN-I-Aktivität und könnte zudem zur Beurteilung des Ansprechens 
auf IFN-I-gerichtete Therapien beitragen. 
 
Quellenangaben 

(1) Koyama Y, Sato Y, Nakai Y, Tokunaga M, Shidahara K. The neutrophil to lymphocyte ratio (NLR) in 
peripheral blood as a practical surrogate marker for interferon signatures in autoimmune diseases 
[abstract]. Ann Rheum Dis. 2025;84(Suppl 1):1252. doi:annrheumdis-2025-eular.B3805. 
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MTX, n (%) 2 (13%) 
Kein DMARD, n (%) 5 (31%) 
Idiopathische Inflammatorische Myopathie (n=9) 
Alter in Jahren 54.78 14.21   
Frauenanteil, n (%) 7 (78%)   
CD169-Ratio 3.08 2.49 1.68 1.35-4.78 0.67-8.28 
Dermatomyositis, n (%) 3 (33%) 

  

Antisynthetase Syndrome, n (%) 3 (33%) 
Polymyositis, n (%) 2 (22%) 
Nekrotisierende Myositis, n (%) 1 (11%) 
bDMARD, n (%) 4 (44%) 
Mycophenolat, n (%) 3 (33%) 
Kein DMARD, n (%) 3 (33%) 
Mischkollagenose (n=11) 
Alter in Jahren 48.55 18.25       
Frauenanteil, n (%) 11 (100%)         
CD169-Ratio 16.06 11.04 14.33 7.77-25.03 1.26-38.20 
bDMARD, n (%) 3 (27%) 

  csDMARD, n (%) 7 (64%) 
No DMARD, n (%) 4 (36%) 
Sjögren Erkrankung (n=15) 
Alter in Jahren 53.60 15.28   
Frauenanteil, n (%) 14 (93%)   
ESSDAI 7.60 5.22   
CD169-Ratio 16.14 10.22 15.96 8.43-24.58 1.73-37.86 
bDMARD, n (%) 1 (7%) 

  
Hydroxychloroquin mono, n (%) 5 (33%) 
Anderes csDMARD, n (%) 5 (33%) 
Kein DMARD, n (%) 4 (27%) 
Polymyalgia rheumatica-Riesenzellarteriitis Spektrum (n=19) 
Alter in Jahren 67.11 12.20   
Frauenanteil, n (%) 12 (63%)   
CRP, mg/dl 1.90 2.08   
CD169-Ratio 2.46 3.08 1.73 1.41-2.05 1.35-15.12 
bDMARD, n (%) 3 (16%) 

  csDMARD, n (%) 5 (26%) 
Kein DMARD, n (%) 12 (63%) 
ANCA-assoziierte Vaskulitis (n=4) 
Alter in Jahren 66.75 6.65   
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Frauenanteil, n (%) 2 (50%)   
CD169-Ratio 2.34 1.30 1.78 1.55-3.68 1.53-4.26 
Granulomatose mit Polyangiitis, 
n (%) 2 (50%) 

  Eosinophile Granulomatose mit 
Polyangiitis, n (%) 2 (50%) 

bDMARD, n (%) 2 (50%) 
Gesunde Kontrollen (n=20) 
Alter in Jahren 33.67 9.30   
Frauenanteil, n (%) 11 (55%)   
CD169-Ratio 1.70 0.32 1.62 1.51-1.77 1.36-2.55 
bDMARD: biological disease-modifying anti-rheumatic drug; CDAI: clinical disease activity index; 
csDMARD: conventional synthetic disease-modifying anti-rheumatic drug; ESSDAI: EULAR-Sjögren-
Syndrom disease activity index; mRSS: modifizierter Rodnan Skin Score; SLEDAI: Systemischer Lupus 
erythematodes disease activity index; tsDMARD: targeted synthetic disease-modifying anti-
rheumatic drug. 
Tabelle 1: Stichprobencharakteristika
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Tabelle 

  Mittelwert  Standardabweichung Median   
Alter (in Jahren) 55,5 26,7 48   
Frauen, n (%) 34 (97,1%) - -   
BMI, kg/m² 24,8 4,5 23,9   
Klinische Krankheitsaktivitätsparameter 
SLEDAI 3,8 3,3 4   
�W�Z�Ç�•�]���]���v�•�[���P�o�}�����o�U�� 
VAS 0-100mm 13,7 8,56 10   

�W���š�]���v�š�[�•���P�o�}�����o�U�� 
VAS 0-100mm 44,0 21,6 40   

TJC-68 13,8 13,1 8   
Funktionsscore 
HAQ 0,74 0,78 0,63   
Laborwerte 
BSG, mm/h 17,8 17,8 12   
CRP mg/L 6,2 15,5 1,4   
ANA         
No ANA 2 (5,6%)       
1:160 3 (8,8%) - -   
1:320 9 (26,5%) - -   
1:640 4 (11,8%) - -   
1:1280 6 (17,7%) - -   
1:2560 7 (20,6%) - -   
1:5120 3 (8,8%) - -   
CD169+Monozyten (%) 88,4 15,9 94   
CD169/SIGLEC1  4434,86 4155,44 2989   
MSUS, Summenscores 
GS Synovitis  10,34 6,27 9   
PD Synovitis  1,51 3,01 0   
GS Tenosynovitis  0,66 1,16 0   
PD Tenosynovitis  0,23 0,81 0   
Erosionen 0,14 0,36 0   
FOI, Summenscores 
FOI PVM 4,39 4,87 3   
FOI P1 2,55 3,28 1   
FOI P2 8,65 6,57 7   
FOI P3 0,6 1,4 0   
Tabelle 1. Charakteristika der eingeschlossenen SLE-Patient:innen, n=39 
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Einleitung 

Polymyalgia rheumatica (PMR) ist eine chronisch-entzündliche Erkrankung, die mit erhöhter 
kardiovaskulärer (CV) und zerebrovaskulärer (CeV) Morbidität und Mortalität assoziiert ist (1). 
Herkömmliche CV-Risikoscores könnten dieses Risiko unterschätzen, da entzündungsbedingte 
makrovaskuläre Veränderungen nicht ausreichend erfasst werden (2). Nichtinvasive Surrogatmarker 
wie Aortensteifigkeit und karotissonografische Parameter besitzen in der Allgemeinbevölkerung und 
bei anderen autoimmun-rheumatischen Erkrankungen eine hohe prognostische Relevanz für CV- und 
CeV-Ereignisse, sind bei PMR jedoch bislang nur unzureichend untersucht (3). Ziel dieser Studie war 
die umfassende Analyse oszillometrischer und sonografischer Makroangiopathiemarker bei PMR 
sowie deren Zusammenhang mit klassischen kardiovaskulären Risikofaktoren und 
Entzündungsparametern. 
 
Methoden 

Im Rahmen der multizentrischen CARD-Kohorten wurden PMR-Patienten mit gesunden Kontrollen 
verglichen. Mittels Farbdoppler-Ultraschall (FDUS) wurden der Resistive Index (RI) und der 
Pulsatilitätsindex (PI) der Arteria carotis communis (ACC), interna (ACI) und externa (ACE) bestimmt. 
Graustufen-Ultraschall (GSUS) diente zur Messung der karotiden Intima-Media-Dicke (cIMT), zur 
Erfassung atherosklerotischer Plaques und zur Quantifizierung der kumulativen Kalzifikationslast. Die 
Aortensteifigkeit wurde oszillometrisch über karotis-femorale Pulswellengeschwindigkeit (cfPWV) 
erfasst. Zur Adjustierung traditioneller kardiovaskulärer Risikofaktoren wurden multivariable 
Regressionsanalysen und Propensity-Score-Matching angewandt. 
 
Ergebnisse 

Bei 72 PMR-PatientInnen und 143 KontrollprobandInnen wurde die cfPWV bestimmt; 26 bzw. 88 
unterzogen sich zusätzlich einer GSUS/FDUS. Im Vergleich zur Kontrollgruppe wiesen die PMR-
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Schlussfolgerung 

Die Diagnosestellung einer EoF erfolgt häufig mittels Biopsie und MRT. Wir konnten in 3 Fällen die 
Fasziitis jedoch auch im PET/CT nachweisen. Bei möglicher Assoziation mit Malignomen lokalisiert 
das PET/CT Umfang und Ausmaß der Fasziitis und ermöglicht den Tumorausschluss. Das Verfahren 
erscheint uns daher gut geeignet zur Diagnosestellung. 
 
Quellenangaben 

1. Chevalier K et al., Diagnostic and prognostic performance of positron emission 
tomography/computed tomography in eosinophilic fasciitis: An observational multicenter 
retrospective study. J Am Acad Dermatol. 2025 Mar;92(3):647-650. doi: 
10.1016/j.jaad.2024.11.031 
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typischen Veränderungen im ULDCT (33,3%; 10,7%, p=0,047) assoziiert. Ein Zusammenhang zwischen 
Krankheitsdauer und ULDCT-Befunden zeigte sich nicht. Ebenso ergaben sich keine signifikanten 
Assoziationen zwischen RF- oder Anti-CCP-Positivität und ULDCT- oder Lungenfunktionsbefunden. 
 
Schlussfolgerung 

Pathologische ULDCT-Befunde waren in dieser Kohorte von Patienten mit RA häufig. Die Assoziation 
ILD-typischer ULDCT-Veränderungen mit einer eingeschränkten DLCO spricht dafür, dass die 
radiologischen Auffälligkeiten nicht nur häufig, sondern auch funktionell und klinisch relevant sind. 
Die ULDCT könnte in Zukunft einen relevanten Beitrag zur Diagnose und Verlaufsbeurteilung 
pulmonaler Organmanifestationen bei RA leisten. 
 
Quellenangaben 

1Schäfer VS, Winter L, Skowasch D et al.. Exploring pulmonary involvement in newly diagnosed 
rheumatoid arthritis, and psoriatic arthritis: a single center study. Rheumatol Int. 2024 
Oct;44(10):1975-1986. doi: 10.1007/s00296-024-05685-3. 
2Winter L, Petzinna SM, Skowasch D et al. Pulmonary involvement in newly diagnosed and untreated 
rheumatoid arthritis and psoriatic arthritis: a prospective longitudinal study. Rheumatol Int. 2024 Dec 
18;45(1):3. doi: 10.1007/s00296-024-05751-w. 
  
Offenlegungserklärung 

Die Autoren erklären, dass keine Interessenkonflikte bestehen. 
 
Abbildung 

 
Abbildung 1: Repräsentative ULDCT des Thorax bei RA mit nicht-spezifischer interstitielle Pneumonie 
(NSIP)-typischer pulmonaler Beteiligung.  

Gezeigt ist eine axiale ULDCT des Thorax einer 39-jährigen Patientin mit RA. Es finden sich beidseitige 
basale Konsolidierungen der Unterlappen mit Aussparung des unmittelbar subpleuralen Raums, 
entsprechend einem NSIP-typischen Bildmuster. Abkürzungen: ULDCT, Ultra-Low-Dose-
Computertomographie; NSIP, nonspezifische interstitielle Pneumonie; RA, rheumatoide Arthritis. 
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Explorativ war eine pathologische FVC bei Patienten mit ILD häufiger als bei Patienten ohne ULDCT-
ILD (63,2%; 35,7%, p=0,081). Ein Zusammenhang zwischen respiratorischer Symptomatik und ULDCT-
Befunden zeigte sich nicht (p>0,679).  
 
Schlussfolgerung 

Die ULDCT detektierte bei Kollagenosen und AAV mit hoher Frequenz pulmonale Auffälligkeiten und 
ermöglichte eine differenzierte radiomorphologische Charakterisierung pulmonaler Manifestationen. 
Pathologische Befunde traten insbesondere bei Kollagenosen gehäuft auf. Das Fehlen 
respiratorischer Symptome bei radiologischen Auffälligkeiten spricht für häufig klinisch 
asymptomatische Verläufe. Die ULDCT könnte eine strahlenarme Methode zur Detektion und 
Charakterisierung pulmonaler Beteiligungen bei entzündlich-rheumatologischen Erkrankungen 
darstellen. 
 
Quellenangaben 

1Schäfer VS, Winter L, Skowasch D et al.. Exploring pulmonary involvement in newly diagnosed 
rheumatoid arthritis, and psoriatic arthritis: a single center study. Rheumatol Int. 2024 
Oct;44(10):1975-1986. doi: 10.1007/s00296-024-05685-3. 
2Winter L, Petzinna SM, Skowasch D et al. Pulmonary involvement in newly diagnosed and untreated 
rheumatoid arthritis and psoriatic arthritis: a prospective longitudinal study. Rheumatol Int. 2024 Dec 
18;45(1):3. doi: 10.1007/s00296-024-05751-w. 
  
Offenlegungserklärung 

Die Autoren erklären, dass keine Interessenkonflikte bestehen. 
 
Abbildung 

 
Abbildung 1: Repräsentative Ultra-Low-Dose-Computertomographie-Bilder einer pulmonalen 
Beteiligung bei Granulomatose mit Polyangiitis. 
 
Abbildung 1 zeigt axiale ULDCT-Bilder einer 66-jährigen Patientin mit GPA. Dargestellt sind 
beidseitige, in den Oberlappen lokalisierte peribronchovaskuläre Konsolidierungen als Ausdruck einer 
pulmonalen Manifestation der Grunderkrankung. Die Befunde imponieren bilateral und symmetrisch 
entlang der bronchovaskulären Strukturen. Abkürzungen: GPA, Granulomatose mit Polyangiitis; 
ULDCT, Ultra-Low-Dose-Computertomographie 
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zuvor negativer [18F]FDG-PET/CT und Reduktion der Prednisolontherapie im Rahmen eines klinischen 
Rezidivs mit NT-proBNP-Anstieg von 217 pg/ml auf 597 pg/ml. Im zweiten Fall fand sich 196 Tage 
nach zuvor positiver [18F]FDG-PET/CT und Therapieeskalation mit Prednisolon und Azathioprin bei 
klinischem Ansprechen kein pathologischer FAPi-Uptake mehr. 
 
Schlussfolgerung 

Diese retrospektive Analyse legt nahe, dass die [68Ga]Ga-FAPi-PET/CT bei kardialer Sarkoidose ein 
diagnostisch relevantes Potenzial besitzt. Die hohe Detektionsrate, die gute Konkordanz mit der 
[18F]FDG-PET/CT und die klinische Plausibilität sprechen dafür, dass die [68Ga]Ga-FAPi-PET/CT eine 
potenzielle Alternative bei der Erfassung kardialer Sarkoidose darstellen könnte. 
 
Offenlegungserklärung 

Die Autoren erklären, dass keine Interessenskonflikte bestehen. 
 
Abbildung 

 
Abbildung 1: Repräsentative [68Ga]Ga-FAPi- und [18F]FDG-PET/CT-Bilder bei aktiver und inaktiver 
kardialer Sarkoidose. 
 
Abbildung 1 zeigt kardiale PET/CT-Bilder eines Patienten mit klinisch aktiver kardialer Sarkoidose (A) 
und eines Patienten mit inaktiver Erkrankung (B). Die obere Reihe zeigt die [68Ga]Ga-FAPi-PET/CT, die 
untere Reihe die entsprechenden [18F]FDG-PET/CT-Bilder, jeweils mit fusionierten PET/CT-Bildern links 
und PET-Bildern rechts. Im aktiven Fall (A) zeigen beide Tracer eine visuell erhöhte myokardiale 
Aufnahme mit übereinstimmender Signallokalisation (sagittale Schichten). Im inaktiven Fall (B) zeigt 
sich weder in der FAPi- noch in der FDG-Bildgebung eine relevante pathologische myokardiale 
Traceraufnahme (axiale Schichten). Abkürzungen: CT, Computertomographie; PET, 
Positronenemissionstomographie; FAPi, Fibroblast-Activation-Protein-Inhibitor; FDG, 
Fluordesoxyglukose; SUV, Standardized Uptake Value. 
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Schlussfolgerung 

Zusammenfassend korreliert OST signifikant mit klinischen Aktivitätsparametern und spiegelt 
Veränderungen im Krankheitsverlauf wider. Damit stellt OST ein objektives, nicht-invasives und 
ressourcenschonendes Verfahren dar, das die klinische Beurteilung im Monitoring entzündlicher 
Arthritis sinnvoll ergänzen kann. 
 
Quellenangaben 

1. Triantafyllias K, Alhaddad M, Schwarting A, Balaklytska V, Baraliakos X. Diagnostic performance 
of optical spectral transmission compared to magnetic resonance imaging in patients with 
inflammatory arthritis. Arthritis Research & Therapy. 2025;27(1):17. 

2. Verhoeven MMA, Tekstra J, Marijnissen ACA, Meier AJL, Westgeest AAA, Lafeber F, et al. Utility 
of the HandScan in monitoring disease activity and prediction of clinical response in rheumatoid 
arthritis patients: an explorative study. Rheumatol Adv Pract. 2021;5(1):rkab004. 

3. Triantafyllias K, Marinoska T, Heller C, de Blasi M, Muthuraman M, Schwarting A. Optical spectral 
transmission to assess glucocorticoid therapy response in patients with arthritis: a longitudinal 
follow-up comparison with joint ultrasound. Arthritis Res Ther. 2023;25(1):47. 

  
Offenlegungserklärung 

Die Autorinnen und Autoren erklären, dass keine Interessenkonflikte im Zusammenhang mit dieser 
Arbeit bestehen. 
 
Abbildungen 

 
Abbildung 1. OST-Ergebnisse eines PsA-Patienten im Zeitpunkt 1. [(A) OST = 16,52, DAS28 = 4,37] 
und im Zeitpunkt 2. [(B) OST = 7,39, DAS28 = 2,65]. OST-Ergebnisse einer RA-Patientin im 
Zeitpunkt  1. [(C) OST = 20,75, DAS28 = 4,88] und im Zeitpunkt 2. [(D) OST = 10,20, DAS28 = 1,97]. 
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Abbildung 2. (A) Korrelationen zwischen OST- und DAS28 in Zeitpunkt (a) & (b). (B) Assoziationen der 
OST- und DAS28-Steigungswerte zeigen, dass Veränderungen in OST signifikant mit Veränderungen in 
DAS28 korreliert sind (alle; *p<0,05) 
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Schlussfolgerung 

Diese Pilotstudie zeigt, dass eine standardisierte ex-vivo-Immunphänotypisierung bei PsA machbar ist 
und mit dem klinischen Therapieansprechen auf Adalimumab assoziierte funktionelle Immunprofile 
erfassen kann. Das CARe-RAiSE Assay stellt damit eine vielversprechende Grundlage für die 
prospektive Validierung prädiktiver Biomarker und personalisierter Therapiestrategien bei PsA dar.  
 
Offenlegungserklärung 

Die Autoren erklären, dass keine Interessenkonflikte bestehen. 
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Diskordanzen zwischen CRP und Calprotectin insbesondere bei klinischer Krankheitsaktivität 
(und/oder Infekt) unter IL-6-Inhibition untersucht werden.  
 
Quellenangaben 

1) Hurnakova J, Hulejova H, Zavada J, Hanova P, Komarc M, Mann H, et al. Relationship between 
serum calprotectin (S100A8/9) and clinical, laboratory and ultrasound parameters of disease activity 
in rheumatoid arthritis: a large cohort study. PLoS One. 2017;12:e0183420 
2) Inciarte-Mundo J, Frade-Sosa B, Sanmartí R. From bench to bedside: calprotectin (S100A8/S100A9) 
as a biomarker in rheumatoid arthritis. Front Immunol. 2022;13:1001025 
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Abbildung 

Abbildung 1: Einfluss des Chatbots auf die Handlungsabsicht bei Verdacht auf eine entzündlich-
rheumatische Erkrankung (n=22) 
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Einleitung 

Der Zugang zu leitliniengerechtem Wissen im Versorgungsalltag ist für Patientinnen und Patienten 
häufig eingeschränkt. KI-basierte Chatbots bieten hier eine niedrigschwellige Möglichkeit, komplexe 
medizinische Inhalte verständlich aufzubereiten und Fragen zeit- und ortsunabhängig zu 
beantworten. Vor diesem Hintergrund untersucht die vorliegende Studie zwei zentrale 
Fragestellungen: Wie werden krankheitsspezifische, leitlinienbasierte Chatbots von Patientinnen und 
Patienten mit rheumatischen Erkrankungen im Versorgungsalltag genutzt, und wie werden sie 
wahrgenommen? 
 
Methoden 

In Kooperation mit zwei Patientinnenforschungspartnerinnen der Deutschen Rheuma-Liga wurden 
zehn krankheitsspezifische Chatbots entwickelt. Die Systeme basierten auf aktuellen deutschen 
Leitlinien und nutzten einen Retrieval-Augmented-Generation-(RAG)-Ansatz, um die inhaltliche 
Genauigkeit zu erhöhen und Halluzinationen zu reduzieren. 
Die Chatbots wurden über Patientinnenorganisationen, soziale Medien sowie rheumatologische 
Versorgungseinrichtungen disseminiert. Nutzerinnen und Nutzer konnten Fragen stellen, die 



 
193 

 

generierten Antworten bewerten, qualitatives Feedback geben und einen standardisierten 
Fragebogen ausfüllen. 
 
Ergebnisse 

Insgesamt nahmen 602 Personen teil, am häufigsten mit rheumatoider Arthritis (38,9%), axialer 
Spondyloarthritis (18,4%) und ANCA-assoziierten Vaskulitiden (12,5%). 41,0% berichteten über 
vorherige KI-Nutzung, 62,5% bewerteten KI im Gesundheitswesen positiv (Abbildung 1a). 
Die Chatbots wurden insgesamt sehr gut bewertet: 84,6% fanden sie einfach zu bedienen, 84,1% 
verständlich und 80,2% nützlich. 77,4% sahen ein Zeitersparnispotenzial, 75,1% bewerteten die 
Antwortqualität als mindestens akzeptabel, 67,3% stuften die Antworten als vertrauenswürdig ein, 
und 56,0% bevorzugten den Chatbot gegenüber Internetsuchen (Abbildung 1b). 
 
Schlussfolgerung 

Leitlinienbasierte KI-Chatbots weisen eine hohe Akzeptanz bei Patientinnen und Patienten mit 
rheumatischen Erkrankungen auf und werden krankheitsübergreifend konsistent positiv bewertet. 
Sie stellen ein vielversprechendes Instrument zur Ergänzung der Patientenedukation dar. Gleichzeitig 
sind weitere Untersuchungen erforderlich, um potenzielle Risiken, Limitationen und Auswirkungen 
auf die Versorgung systematisch zu evaluieren. 
 
Offenlegungserklärung 

Funding: Diese Studie wurde teils unterstützt durch die deutsche Rheumastiftung. 
 
Abbildungen 

Abbildung 1. Chatbot Feedback. (A) Gesamtverteilung der positiven und negativen Bewertungen. (B) 
Balkendiagramm, das die Verteilung des Feedbacks nach Erkrankung zeigt, einschließlich der 
angegebenen Stichprobengrößen. 
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Abbildung 2. Nutzung und Wahrnehmung von KI im Gesundheitskontext. Gestapelte 
Balkendiagramme zeigen die Verteilung der Antworten zur Nutzung, Einstellung und zu 
ausgewählten Bewertungsaussagen.
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Introduction 

Digital health technologies may help address current challenges in rheumatological care, including 
workforce shortages and rising healthcare costs. A structured understanding of digital maturity is 
essential to ensure effective, and sustainable implementation. We therefore aimed to develop a 
comprehensive digital maturity assessment model for rheumatology services on an organisational 
level and to evaluate the level of digitalisation of rheumatology care worldwide using this model. 
 
Methods 

The Digital Rheumatology Radar survey was developed through a structured review of existing digital 
maturity frameworks and iterative interdisciplinary discussions involving patient representatives, 
nurses, rheumatologists, and health services researchers. The final questionnaire was implemented 
as a web- based REDCap survey and distributed to rheumatology healthcare professionals (HCPs) via 
national representatives and international rheumatology organisations. The Ethics Committee of 
Philipps- University Marburg confirmed that formal ethical approval was not required for this 
anonymous survey study (reference: 25-162 ANZ). 
 
Results 

The final model comprised eight digital health dimensions (satisfaction with digital services, 
optimism, knowledge, organizational strategy, patient empowerment, reimbursement, 
implementation of services in general, and implementation of artificial intelligence) and included a 
total of 43 items. Overall, 720 questionnaires were initiated, of which 526 were completed by HCPs, 
predominantly rheumatologists (86.3%), across 37 countries. Mean age was 43.3 years, 59.1% were 
female (Table 1). The majority (59.1%) worked at academic or university-affiliated hospitals. The 
mean Digital Rheumatology Radar score on a 100-point scale (100=maximum) was 50.2. The three 
countries with the highest scores were Denmark (66.3), Sweden (60.9) and Norway (59.6) (Figure 
1A). Across all respondents, the highest-scoring dimension was Optimism, followed by Satisfaction 
(Figure 1B). Two thirds (66.3%) of respondents reported using AI tools not approved as medical 
devices (e.g., ChatGPT, DeepL, OpenEvidence) for work-related purposes on a daily or weekly basis. 
90.3% would be interested in additional training in digital health. 
 
Conclusion 

To our knowledge, this study constitutes the first and largest systematic international assessment of 
digital maturity in rheumatology services. Digital maturity varied substantially across countries, with 
the Scandinavian countries demonstrating the highest levels. The observed gap between optimism 
and strategic readiness underscores the need for decision-makers to translate current enthusiasm 
into concrete action. The Digital Rheumatology Radar offers a transparent and scalable questionnaire 
that enables rheumatology services to identify strengths and gaps, monitor progress over time, and 
support the strategic implementation of digital health solutions. 
 
Disclosure 

The authors declare that they have no conflicts of interest related to this study. 
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Figure 

 
Figure 1. Country-level and Domain-level Digital Rheumatology Radar scores. A: Digital 
Rheumatology Radar scores by country. Countries with fewer than five responses were excluded. B: 
Domain-specific digital maturity scores (n=526). 
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Einleitung 

Sprachmodelle werden zunehmend leistungsfähiger und übertreffen in ihrer Leistungsfähigkeit teils 
bereits etablierte Medizinprodukte. Gleichzeitig werden sie von Ärzt*innen zunehmend auch für 
diagnostische Fragestellungen genutzt. Bislang fehlt jedoch belastbare Evidenz dazu, welche 
Auswirkungen diese Nutzung auf diagnostische Qualität, Effizienz und Akzeptanz im klinischen Alltag 
hat. Prof. Valmed ist laut eigenen Angaben europaweit das erste zugelassene Medizinprodukt, das 
eine klinische Entscheidungsunterstützung auf Basis eines LLMs ermöglicht. Ziel der ALLIANCE-Studie 
war die Untersuchung des Einflusses dieser Technologie auf Diagnosegenauigkeit, Bearbeitungszeit 
und Akzeptanz in der Rheumatologie. 
 
Methoden 

ALLIANCE war eine multizentrische, prospektive, randomisiert-kontrollierte Studie. Insgesamt 
nahmen 82 Ärzte aus sieben Zentren teil, darunter Rheumatologen und andere nicht-
rheumatologische Ärzte. Die Teilnehmenden bearbeiteten drei klinische Fälle zu Cogan-Syndrom, 
Dermatomyositis und familiärem Mittelmeerfieber (FMF). Sie wurden randomisiert entweder einer 
Kontrollgruppe zugeteilt, die alle Hilfsmittel mit Ausnahme von LLMs nutzen durfte, oder einer 
Interventionsgruppe, die zusätzlich Zugriff auf Prof. Valmed hatte. Primärer Endpunkt war die 
Veränderung der Diagnosegenauigkeit im Vergleich zur Baseline (Bearbeitung ohne Hilfsmittel). 
Zusätzlich wurden die für die diagnostische Unterstützung benötigte Zeit sowie die Akzeptanz der 
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Abbildung 

 
Abbildung 1: (A) Anteil korrekter Topdiagnosen in der Interventions- und Kontrollgruppe ohne 
Hilfsmittel (Baseline) sowie nach diagnostischer Unterstützung, (B) Zeitaufwand für die weitere 
diagnostische Fallbearbeitung mit Hilfsmitteln. 
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Tabelle 

  
Studienarm 

Gesamt 
RheCORD+ Kontrollgruppe 

N 146 152 298 
Alter, Jahre 52,21 (13,83) 50,48 (11,88) 51,33 (12,88) 
Weiblich, n (%) 84 (57,53) 95 (62,50) 179 (60,07) 
Diagnoseverteilung, n 
(%)       

axSpA, n (%) 24 (16,44) 36 (23,68) 60 (20,13) 
RA, n (%) 94 (64,38) 76 (50,00) 170 (57,05) 
PsA, n (%) 21 (14,38) 38 (25,00) 59 (19,80) 
SLE, n (%) 7 (4,79) 2 (1,32) 9 (3,02) 
Erkrankungsdauer, Jahre 12,23 (9,75) 13,79 (10,39) 13,03 (10,10) 
PROs (Wertebereich)a       
MSCS-S (0-132) 68,10 (16,78) 69,74 (17,01) 68,94 (16,89) 
MSCS-SG (0-12) 5,31 (2,74) 4,83 (2,73) 5,06 (2,74) 
Schmerz NRS (0-100) 2,92 (2,26) 2,68 (2,32) 2,80 (2,29) 
PHQ-4 (0-12) 2,29 (2,40) 2,70 (2,54) 2,50 (2,47) 
RAID/PsAID-12 (0-10)b 2,56 (2,05) 2,70 (2,12) 2,64 (2,09) 
Tabelle 1. Ausgangswerte zu Studienbeginn 
 
Die Daten sind, falls nicht anders kenntlich gemacht, als Mittelwert (Standardabweichung) 
dargestellt; axSpA, axiale Spondyloarthritis;  MSCS-S, Mindful Self-Care Scale-Standard (33 Items); 
MSCS-SG, ergänzende Skala zur allgemeinen Selbstfürsorge der MSCS-S; NRS, numerische 
Ratingskala; PHQ-4, Patient Health Questionnaire-4; PP, Per-Protocol (Patient:innen mit Daten zu 
Baseline und Studienende); PRO, patientenberichteter Endpunkt; PsA, Psoriasis-Arthritis; PsAID-12, 
PsA Impact of Disease Questionnaire-12; RA, rheumatoide Arthritis; RAID, RA Impact of Disease 
Questionnaire; SLE, systemischer Lupus erythematodes 
a Höhere Werte sind besser für MSCS-S und MSCS-SG; niedrigere Werte sind besser für Schmerz 
(NRS), PHQ-4 sowie RAID/PsAID-12 
b Patient:innen mit PsA füllten den PsAID-Fragebogen zu Baseline aus, Patient:innen mit den übrigen 
genannten entzündlich rheumatischen Erkrankung füllten den RAID-Fragebogen aus.
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Abbildung 

Abbildung 1. Bewertung von Original- und LLM-generierten Entlassungsbriefen aus Sicht von 
Patient:innen und Ärzt:innen. a) Einstellung der Patient:innen zu UHHGPT-generierten Berichte, b) FK 
Reading Ease Score: höhere Werte zeigen eine bessere Lesbarkeit an, c) PEMAT Score: höhere Werte 
zeigen eine bessere Verständlichkeit des zur Verfügung gestellten Materials an, d) Wiener Sachtext 
Formel (Skala von 4-15), höhere Werte entsprechen höheren erforderlichem Bildungsabschluss, e) 
notwendiger Anpassungsbedarf der UHHGPT-generierten Berichte. 
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Digitale Rheumatologie 
 
DR.11 | Agieren statt Reagieren durch barrierefreie Patientenkommunikation mit einem KI-
Assistenten zur Erhebung von Erkrankungs- und Aktivitätsparametern bei Erst- und Folgetherapien 
mit bDMARDs 
 
Jacqueline Detert1, Achim Aziz2I3, Paul Sachse2, Markus Detert1 
 
1Rheumatologisch-immunologische Praxis PD Dr. med. Jacqueline Detert, Clinical Research 
Organization, Templin, Deutschland 
2StartUp Sinalis, München, Deutschland 
3Sinalis, München, Deutschland 
 
 

Einleitung 

Die Entgegennahme von Anrufen als auch die Buchung von Terminen sind inzwischen durch diverse 
Anbieter von KI-basierten Kommunikationslösungen bereits allgegenwärtig. 
Wesentlich für unseren Alltag in der ambulanten Versorgung entzündungsbasierter Erkrankungen ist 
jedoch, dass wir nun auch ausgehende Anrufe zeitlich und inhaltlich generieren können. So können 
wir mit Hilfe des KI-Agenten z.B. nach Neu- und Umstellungen von Therapien nach Patienten-
Einverständnis eine strukturierte Abfrage nach dem Befinden als auch möglichen Nebenwirkungen 
abarbeiten. Im bisherigen Versorgungsalltag mussten die Patienten selbst in Aktion treten. Das führte 
nicht selten zum Vergessen der Rückrufe seitens der Patienten in ihrem eigenen Alltag.. 
Bei den kostenintensiven bDMARD (biological Disease Modification Antirheumatic Drugs) Therapien 
in der Rheumatologie möchten wir die Therapiesicherheit vor einem weiteren Folgerezept so 
sicherstellen, dass die vorgesehene Therapieplanung tatsächlich fortgeschrieben werden kann, weil 
der Status von Verträglichkeit und die Therapie-Compliance des Patienten vor dem nächsten Besuch 
in der ambulanten Sprechstunde entsprechend erhoben und sichergestellt werden kann. 
Hervorzuheben an dieser Lösung ist, dass die Patienten nur ein Telefon benötigen und kein Internet. 
Selbst ein Festnetztelefon, welches gerade unsere hochbetagten Patienten immer noch gernen 
nutzen, kann ohne weiteres benutzt werden. Durch die Herangehensweise des Agierens statt 
Reagieren können zeitiger wie bisher Abweichungen und Auffälligkeiten in der initialen Phase einer 
bDMARD-Therapie erkannt werden und Kurskorrekturen frühzeitiger eingeleitet werden. Der 
Behandlungserfolg und die Zufriedenheit der Patienten kann gezielt posiitiv beeinflusst werden.  
 
Methoden 

Ausgangspunkt bildet die adaptive Nutzung bewährter Fragebogenstrukturen aus den 
Langzeitregistern des Deutschen Rheumaforschungszentrums Rabbit RA, Rabbit SPA, 
Kerndokumentation u.v.a.m. 
Ableitung der relevanten Inhalte für die jeweiligen Erkrankungsformen wie z.B. Rheumatoide 
Arthrtitis, Spondyloarthritiden, u.a. zu den jeweiligen Anrufzeitpunkten (z.B. AE-Abfrage, FFbH, 
BASDAI, BASFI, EQ5, CQR5, VR-19, u.v.a.m.) 
Erstellung der zeitlichen (Tabelle 1) und inhaltlichen Anrufszenario-Konfigurationen zwischen den 
ambulanten Visitenterminen 
Übertragung der Ergebnisse über die standardisierte GDT-Schnittstelle in das 
Praxisverwaltungssystem 
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Ergebnisse 

Im Rahmen eines ersten Evaluationsdurchlaufs mit 10 ausgewählten Patienten konnte der Nachweis 
erbracht werden, dass die Nutzung eines den Patienten aktiv anrufenden KI-basierten 
Telefonassistenten positiv angenommen wird. 
Die nun laufende Evaluation von ca. 20 Patienten nach erstmaligen Therapiebeginn mit einem 
bDMARD bzw. nach einem Therapiewechsel wurde begonnen, die sich dazu schriftlich bereit erklärt 
haben. 
Die detaillierten Ergebnisse zum Erhebungsprozess sowie den von den Patienten geschilderten 
Rückmeldungen werden im Detail zum Kongress berichtet werden. 
 
Schlussfolgerung 

Die für diese Arbeit erstellten zeitlichen und inhaltlichen Anrufszenario-Konfigurationen lassen sich 
künftig u.a. für Durchführung klinischer Studien und Register entsprechend anpassen. Die 
automatische Übertragung der Ergebnisse in das Dokumentationssystem RheDAT wäre für die 
weitere Professionalisierung derartiger KI-basierter Assistenten perspektivisch dienlich. 
 
Quellenangaben 

https://biologika-register.de/ 
https://rabbit-spa.de/ 
https://kerndokumentation.de/  
 
Offenlegungserklärung 

Autor JD: Beratungstätigkeiten, Honorare für Vorträge, Reisekostenübernahmen u.a. durch Abbvie, 
Amgen, BMS, Galapagos, Lilly, Genzyme, Gilead,  Novartis, Pfizer, Sanofi, UCB. Diese Tätigkeiten und 
Honorierungen stehen in keinem inhaltlichen Zusammenhang oder materiellen bzw. ideellen 
Interessenkonflikt mit der Ausrichtung des eingereichten Abstracts. 
 
Tabelle 

Zeitliche Abfolge Zeitliche und inhaltliche Anrufszenario-Konfiguration 
Ambulante Visite | Vor 
Behandlungsbeginn 

Woche 00 | Ambulante Visite | Erstverordnung / 
Therapieanpassung mit bDMARD 

1. Monat Woche 01 | Tag 1 -> KI-Assistent  
 Woche 01 | Tag 2 -> KI-Assistent 
 Woche 01 | Tag 3 -> KI-Assistent 
 Woche 01 | Tag 4 -> KI-Assistent 
 Woche 01 / Tag 5 -> KI-Assistent 
 Woche 01 | Tag 6 -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
 Woche 02 | Tag 5 -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
 Woche 03 | Tag 5  -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
 Woche 04 | Tag 5 -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
2. Monat Woche 06 | Tag 5 -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
3. Monat Woche 10 | Tag 5 -> KI-Assistent -> ggf. Kurskorrektur 
Ambulante Visite Woche 12 | ambulante VIsite -> ggf. Kurskorrektur 
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Digitale Rheumatologie 
 
DR.12 | Automatisierte durch künstliche Intelligenz gestützte, sonographische Untersuchung der 
Hände bei Systemischem Lupus Erythematodes 
 
Laura Grünkewitz1, Lea Ormeloh1, Benedict Blümel1, Martin Gallmann1, Rishi Adhikari1, Christina 
Düsing1, Gamal Chehab1, Jutta G. Richter1, Jörg Distler1, Matthias Schneider1, Oliver Sander1 
 
1Klinik für Rheumatologie und Hiller Forschungsinstitut, Universitätsklinikum Düsseldorf, Düsseldorf, 
Deutschland 
 
 

Einleitung 

PatientInnen mit Systemischem Lupus Erythematodes (SLE) zeigen häufig auch entzündliche Kapsel- 
und Gelenkveränderungen die sich selten bis zu nicht erosiven Deformierungen (Jaccaud 
Arthropathie) entwickeln. Diese entgehen initial oft der klinischen und radiologischen Erkennung. 
Der automatisierte sonographische Untersuchungsroboter ARTHUR wurde zur Erkennung 
entzündlicher und degenerativer Gelenkveränderungen der Hände entwickelt und vor allem an 
PatientInnen mit Rheumatoider Arthritis (RA) und Fingerpolyarthrose (FPA) trainiert. Ziel dieser 
Studie ist die Überprüfung der Zuverlässigkeit der Untersuchung der Hände durch den 
Ultraschallroboter ARTHUR bei PatientInnen mit SLE. 
 
Methoden 

ARTHUR bietet ein automatisiertes Scannen und Auswerten der Gelenke der Handgelenke, aller MCP, 
IP/PiP und wahlweise zusätzlich der DiP Gelenke bezüglich einer Kapselschwellung, 
Perfusionssteigerung und Osteophyten von 11 bzw. 15 Gelenke jeder Hand. Grundlage sind die 
EULAR-OMERACT-Richtlinien. Als Ultraschallgerät dient ein CANON aplio a mit UHF Ultrabreit 
Linearsonde 18L7.  Durchführung, Abbruchgründe und Zufriedenheit wurden standardisiert erfasst. 
Die Gelenk bezogenen Befunde wurden durch die automatisierte Untersuchungssoftware, trainierten 
Untersucher und Experten ausgewertet und verglichen. 
 
Ergebnisse 

1689 Gelenke von 80 PatientInnen mit SLE wurden untersucht. Die durchschnittliche Zeit für 
Untersuchung beider Hände dauert 20 Minuten, werden die DiP mit gescannt 30 Minuten. Die Rate 
untersuchbarer und befundbarer Gelenke mit guter Bilddokumentation lag bei 95,35%. 
Schwierigkeiten bereiteten ausgeprägte Deformierungen im Rahmen einer fortgeschrittenen 
Jaccaud-Arthropathie. Schmerzen bei der Untersuchung wurden nicht berichtet. 
Die Zufriedenheit der Untersuchten war hoch: Alle gaben an zufrieden zu sein, davon ein Großteil 
auch sehr zufrieden. Niemand äußerte Unzufriedenheit. Die Bereitschaft der Teilnehmer, an einer 
erneuten Untersuchung im Follow-up teilzunehmen, lag bei 100%. 
Kapselverdickungen/Schwellungen wurden bei 37,46% der Gelenke detektiert, die Gelenke mit der 
häufigsten Detektion waren die MCP-Gelenke mit 25,62%, die drei häufigsten hierunter waren das 
MCP2-Gelenk(6,15%), das MCP5-Gelenk (4,93%) und das MCP4-Gelenk (4,84%). Die geringste Rate 
zeigte sich am Carpalgelenk mit 1,95%. Die Übereinstimmung zwischen ARTHUR, trainiertem 
Untersucher und Experte war gut. Eine gesteigerte Perfusion zeigte sich an nur 0,46% der Gelenke 
bei guter Übereinstimmung. 
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longitudinale Untersuchungen zu Effizienz, Sicherheit und Interoperabilität KI-gestützter 
Dokumentationssysteme in der Rheumatologie. Limitationen umfassen das monozentrische 
Einzelbehandlerdesign, die selbstberichtete Zeitwahrnehmung sowie den kurzen 
Beobachtungszeitraum, wodurch die Generalisierbarkeit eingeschränkt ist. 
 
Quellenangaben 

1. Knitza J, Aries P. Ambient AI scribes in rheumatology: early real-world clinician and patient 
experience. EULAR Rheumatology Open 2025. doi:10.1016/j.ero.2025.12.002 
2. Tierney AA, et al. Ambient artificial intelligence scribes: learnings after 1 year and over 2.5 million 
uses. NEJM Catalyst 2025;6(5):CAT-C25. 
3. Asgari E, et al. A framework to assess clinical safety and hallucination rates of LLMs for medical 
text summarisation. Cold Spring Harbor Laboratory 2024. 
 
Offenlegungserklärung 

Interessenkonflikte: JK ist Associate Editor von EULAR Rheumatology Open. PA ist unabhängiger 
medizinischer Berater von Nixi AI. Finanzierung: Es wurde keine Finanzierung erhalten. 
 
Abbildungen 

Abbildung 1. Vom Rheumatologen wahrgenommene Zeitwirkung (n = 88) 
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Abbildung 2. Einstellung der Patient:innen zum ambienten KI-Scribe (n = 108)



 
223 

 

Digitale Rheumatologie 
 
DR.14 | Robot-assisted arthrosonography (ARTHUR) with AI analysis (DIANA) for the initial 
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Introduction 

Epidemiological data indicate an increased prevalence of inflammatory rheumatic diseases (IRD) [1]. 
For example, the global incidence of rheumatoid arthritis (RA) has risen from 11.66 in 1990 to 13.48 
per 100,000 people in 2022 [2]. Early diagnosis and initiation of therapy are essential to prevent 
permanent structural damage and comorbidities in RA patients [3]. However, in some states, such as 
Schleswig-Holstein (SH) in northern Germany, there are differences in the availability of 
rheumatological care between urban and rural areas. Consequently, new models of early 
consultation and diagnostic and therapeutic approaches using AI-trained systems are needed. 
Automated robotic arthrosonography has demonstrated promising potential for the detection of IRD. 
Nevertheless, existing evidence is limited by the small number of studies conducted to date [3]. 
This study, which was initiated by the patient organisation Rheuma-Liga SH, aimed to evaluate the 
real-world use of fully automated robotic arthrosonography (ARTHUR) with AI analysis (DIANA) to 
detect arthritis activity. 
 
Methods 

Between October 2024 and November 2025, we set up a mobile contact point in various 
communities in SH. Using ARTHUR, we detected arthrosonographic signs of new-onset or relapsing 
arthritis according to the OMERACT-EULAR synovitis criteria [4]. Data were collected from 
participants with suspected new-onset or relapsing Arthritis regarding their age, sex, morning 
stiffness, tender joint count (TJC), swollen joint count (SJC), and pain level on a numeric pain scale. 
CRP were measured using an AFIAS POC system. Health Assessment Questionnaire (HAQ-II) and 
Disease Activity Score-28 (DAS28) were also assessed. Participants with positive results, according to 
the DIANA AI analysis, were referred directly to a rheumatology specialist. Furthermore, participants 
with elevated CRP and/or severe symptoms were also referred to a rheumatology specialist after 
automated arthrosonography, even if the result was negative. 
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Results 

A total of 420 participants underwent ARTHUR screening. Of these, 119 were excluded due to 
missing data. One measurement failed. The remaining 300 participants were divided into two groups: 
those without a history of IRD (non-IRD; n=255; 1.912joints; age:62.0±12.2years; 79.1% female; 
DAS28:3.7±1.1; HAQII:1.1±1.1; CRP:7.1±8.5 mg/L) and those with IRD (RA: n=40; 300 joints; PMR: 
n=5; SSc: n=1; SLE: n=1; GPA: n=1; psoriatic arthritis: n=3; age:65.2±13.5years; 86.7% female; 
DAS28:3.6±1.3; HAQ II:1.4±1.6; CRP: 7.2±6.4 mg/L). In the non-IRD group, 41 individuals tested 
positive for signs of synovitis. According to a rheumatologist, five of these participants had false 
positive results. Only one person with a negative ARTHUR result had received a false negative result 
(ROC-AUC:0.9977, sensitivity 98.99%, specificity 100%, P<0.0001, number needed to diagnose:1.01) 
(Fig.1). Only patients with a suspected RA relapse were further investigated in the IRD group. Here, 6 
RA patients with active disease were detected by ARTHUR, without any false positive results. 
Furthermore, in this group, there were no false negative results identified by a rheumatologist (ROC-
AUC: 1.000, sensitivity 100%, specificity 100%, P=0.0016, number needed to diagnose: 1.010) (Fig.1). 
 
Conclusion 

Fully automated robot-assisted arthrosonography with AI analysis demonstrated high sensitivity and 
specificity in detecting arthritis in patients with new-onset disease as well as in RA patients suspected 
of relapse. 
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Figure 

 
Figure 1. Sensitivity and specificity of ARTHUR in identifying arthritis in participants without a history 
of IRD (non-IRD, left) and in RA patients suspected of relapse (right). 
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Inception 0.735  0.724  0.811  
Hand 0.792 0.963 0.816 0.908 0.851 0.757 
Ellenbogen 0.444 0.952 0.111 0.959 - - 
Schulter 0.769 0.935 0.235 0.932 0.53 0.959 
Knie 0.753 0.951 0.317 0.945 0.161 0.986 
Fuß 0.564 0.917 0.328 0.844 0.201 0.676 

 
EfficientNetV2l 0.442  0.734  0.833  
Hand 0.838 0.95 0.865 0.806 0.886 0.699 
Ellenbogen 0.077 0.708 0.077 0.926 - - 
Schulter 0.02 0.806 0.071 0.892 0.208 0.962 
Knie 0.42 0.784 0.103 0.844 0.08 0.88 
Fuß 0.331 0.711 0.213 0.538 0.13 0.555 

 
VGG19 0.875  0.548  0.714  
Hand 0.902 0.987 0.605 0.94 0.759 0.772 
Ellenbogen 0.542 0.975 0.235 0.945 - - 
Schulter 0.895 0.968 0.269 0.879 0.367 0.862 
Knie 0.908 0.981 0.127 0.928 0.048 0.973 
Fuß 0.767 0.967 0.317 0.856 0.175 0.706 
Tabelle 1. Leistungsfähigkeit der Modelle mit verschiedenen Datensätzen 
 
Modell F1 Score AUC 
DenseNet201 0.242 0.491 
Neu trainiert 0.522 0.13 
Inception 0.291 0.669 
EfficientNetV2l 0.814 0.922 
VGG19 0.017 0.02 
Tabelle 2. p-Werte mit einem Signifikanzniveau von 0,05 
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die Validität der Bewertung, sondern spiegelt vielmehr die inhärente Subjektivität sowie 
unterschiedliche Interpretationen klinischer Leitlinien durch erfahrene Ärzt:innen bei der Beurteilung 
komplexer medizinischer Fragestellungen wider. Wir gehen davon aus, dass die geringe 
Übereinstimmung unter den zehn rheumatologischen Spezialist:innen die Herausforderungen bei der 
Bewertung der medizinischen Leistungsfähigkeit von KI verdeutlicht. 
 
Abbildung 
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Einleitung 

Die Anzahl der Erwachsenen, die in Deutschland mit entzündlichen-rheumatischen Erkrankungen 
(ERE) leben, ist entscheidend für die Berechnung des Bedarfs an Rheumatolog:innen. Ziel der Studie 
war es, die Inzidenz und Prävalenz ERE in Deutschland durch die Zusammenstellung aktueller Daten 
aus Deutschland im Abgleich mit Daten aus anderen europäischen Ländern zu schätzen. 
 
Methoden 

Eine systematische Literaturrecherche (01/2015 bis 11/2025) umfasste Originalstudien zur Prävalenz 
und Inzidenz von ERE in Deutschland und anderen europäischen Ländern. Angesichts der 
heterogenen Methodik der Studien wurden die aus Sicht der Autor:innen plausibelsten Werte für 
Prävalenz und Inzidenz für 11 ERE auf Basis der vorhandenen Daten qualitativ geschätzt. Um die Zahl 
der betroffenen Erwachsenen in Deutschland zu berechnen, wurden die Ergebnisse auf die deutsche 
Bevölkerung im Jahr 2024 hochgerechnet. 
 
Ergebnisse 

Es wurden 20 deutsche und 72 Studien aus anderen europäischen Ländern berücksichtigt (Abb. 1). 
Alle deutschen Studien verwendeten Abrechnungsdaten mit moderatem bis hohem 
Verzerrungsrisiko. Studien, die sich ausschließlich auf ICD-Codes als Falldefinition stützten, 
berichteten deutlich höhere Prävalenz und Inzidenz als solche, die weitere diagnostische Kriterien 
oder mehrstufige bevölkerungsbasierte Methoden anwendeten. Die Prävalenzschätzungen (und die 
Anzahl der betroffenen Erwachsenen) sind: rheumatoide Arthritis 1,0% (700.000), Polymyalgia 
rheumatica 0,3% (220.000), axiale Spondyloarthritis 0,3% (210.000), Psoriasis-Arthritis 0,3% 
(210.000), Riesenzellarteriitis 0,8% (55.000), primäre Sjögren-Erkrankung 0,07% (49.000), 
systemischer Lupus erythematodes 0,056% (39.000), systemische Sklerose 0,035% (24.000), 
idiopathische entzündliche Myopathien 0,017% (12.000), ANCA-assoziierte Vaskulitiden 0,026% 
(18.000) und Morbus Behçet 0,0047% (3.300). Insgesamt schätzen wir die Prävalenz von ERE in 
Deutschland auf 2,6% (1,8 Millionen Erwachsene) und die jährliche Inzidenz auf 0,2% (130.000 
Erwachsene). 
 
Schlussfolgerung 

Die Einordnung deutscher Daten in den europäischen Kontext erwies sich als sehr hilfreich, um die 
Zuverlässigkeit der Daten zu bewerten, methodische Limitationen zu erkennen und sich daraus 
ergebene Ausreißer zu identifizieren. Während es bei den einzelnen Diagnosen einige Anpassungen 
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unserer bisherigen Schätzungen von 2022 gab, blieb die Prävalenzschätzung für die Gesamtzahl 
Betroffener in Deutschland unverändert und kann für die Bedarfsplanung herangezogen werden. 
 
Offenlegungserklärung 

AS hat Referentenhonorare von AbbVie, Pfizer, Galapagos, AlfaSigma, Takeda, Janssen, Lilly, and UCB 
erhalten. JC hat Referentenhonorare von Janssen, Pfizer und Idorsia erhalten. Carlo Veltri erhielt ein 
Referentenhonorar von Abbvie. KA gibt an dass keine Interessenkonflikte bestehen. 
 
Abbildung 

Abbildung 1. Prävalenzdaten ab 2013 aus Deutschland (grün) und anderen europäischen Ländern 
(blau) nach entzündlich-rheumatischen Erkrankungen 

 
 

 
 














































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































