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Schliisselworter

phie/Computertomographie - Glukokortikoide

Ein 83-jdhriger Patient stellte sich aufgrund einer seit drei Wochen bestehenden
Schwellung der Zunge vor. Die Zungenschwellung ging mit Schmerzen beim
Essen, gelblichen Plaques sowie einer graulich-braunen Ldsion im vorderen
Abschnitt der Zunge einher. Zusatzlich waren ein plotzlicher Sehverlust auf
dem linken Auge und temporale Kopfschmerzen seit drei Tagen zu verzeichnen.
Aufgrund eines paraklinisch erhdhten C-reaktiven Proteins und der bestehenden
Symptomatik wurden eine Sonographie der supraaortalen Arterien und auch
eine Positronenemissionstomographie/Computertomographie durchgefiihrt. Es
zeigten sich in der Bildgebung eine Entziindung der groen Arterien sowie ein
Halophdnomen in der Sonographie der A. temporalis. Somit konnte die Diagnose
einer Riesenzellarteriitis mit Zungennekrose gestellt werden. Eine immunsuppressive
Therapie mit Glukokortikoiden wurde eingeleitet. Die Zungennekrose stellt eine
seltene Manifestation einer Riesenzellarteriitis dar, welche einer umgehenden
immunsuppressiven Therapie bedarf, um weitere Folgeschaden, wie vollstandige
Nekrose und Superinfektion bis zur Zungenamputation, zu vermeiden.

Riesenzellarteriitis - Zungennekrose - Sonographie - Positronenemissionstomogra-

Anamnese

Ein 83-jahriger Mann wurde aufgrund einer
seit drei Wochen bestehenden Schwellung
der Zunge mit Zungenschmerzen beim Es-
sen vorgestellt. Des Weiteren berichtete
der Patient tiber eine grdulich-braune Ver-
farbung der Zunge. Zuséatzlich waren ein
plétzlicher Sehverlust auf dem linken Au-
ge und temporale Kopfschmerzen seit drei
Tagen zu verzeichnen.

Untersuchung

Die Inspektion der Zunge ergab ein dif-
fuses Odem mit gelblichen Plaques sowie
eine grédulich-braune Lasion im vorderen

Abschnitt der Zunge (B Abb. 1a). Die kor-
perliche Untersuchung zeigte zudem eine
verhartete linke A. temporalis.

Diagnostik
Labor

Laborchemisch wurde ein deutlich erhoh-
tes C-reaktives Protein von 73,0 mg/| (Re-
ferenz: <2,0mg/l) bei normaler Leukozy-
tenzahl nachgewiesen. Die weiteren labor-
chemischen und immunologischen Unter-
suchungen erbrachten keinen richtungs-
weisenden Befund.
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Abb. 1 A a Zungennekrose mit einem diffusen
Odem mit gelblichen Plaques sowie einer grau-
lichen Lasion im vorderen Abschnitt der Zunge
und b narbige Ausheilung des Wunddefekts der
Zungennekrose

Bildgebung

In der farbcodierten Dopplersonogra-
phie konnten eine nicht komprimierbare
zirkuldre Wandschwellung (Halozeichen)
der Temporalarterien (@ Abb. 2a) sowie
ein entziindliches GefaBwandodem der
A. carotis communis, A. carotis interna
und externa (B Abb. 2b) abgebildet wer-
den. In der "®F-Fluordesoxyglukose-Ganz-
korper-Positronenemissionstomographie/
Computertomographie wurde zusatzlich
eine GefdBwandentziindung der Aorta,
der A. axillaris, der A. subclavia und der
A. vertebralis dargestellt (@ Abb. 3).

Diagnose

— Auf der Grundlage der klinischen
Prasentation, der laborchemischen
Entziindungsparameter sowie der
Bildgebung wurde die Diagnose
einer Riesenzellarteriitis mit einer
Zungennekrose gestellt.

Abkiirzungen

PET/CT Positronenemissionstomographie/
Computertomographie
RZA Riesenzellarteriitis

Therapie und Verlauf

Es erfolgten die Einleitung eines Methyl-
prednisolonpulses  (Methylprednisolon
500mg i.v. ber drei Tage) und folgend
eine leitliniengerechte  Glukokortikoid-
therapie [1]. Hierunter kam es zu einer
Normalisierung des C-reaktiven Prote-
ins. Aufgrund der nicht vollstindigen
Riickbildung der Zungennekrose erfolgte
die Durchfiihrung einer Nekrosektomie.
Nachfolgend kam es zur narbigen Aus-
heilung des Wunddefekts (@ Abb. 1b).
Im Verlauf kam es zu einer geringen
Verbesserung des Sehvermdgens, ohne
dass das Ausgangsniveau wieder erreicht
werden konnte. Unter der Therapie zeig-
ten die temporalen Kopfschmerzen eine
vollstdndige Regredienz.

Diskussion

Die Riesenzellarteriitis (RZA) ist eine ent-
ziindlich-immunologisch vermittelte Er-
krankung der mittleren sowie grofRen
Arterien mit einer variablen Gefdlbeteili-
gung [2]. Das Erkrankungsbild kannin eine
kranielle bzw. extrakranielle Form unter-
teilt werden [1]. Der kraniellen RZA wird
die Arteriitis temporalis, aber auch die RZA
der Aa. facialis, occipitalis, lingualis und der
intrakraniellen Arterien zugeordnet [3, 4].

Abb. 2 < a Dopp-
lersonographie
der A.temporalis
mit Darstellung
eines Wandddems
(Halozeichen) und
b Dopplersonogra-
phie der A. carotis
externa

Weiterfiihrend ist die extrakranielle Form
der RZA durch eine Beteiligung der Aorta
und deren Gefaabgadnge (Aa. axillares,
carotides, subclaviae, vertebrales, femora-
les) gekennzeichnet [3-5]. Aktuelle Daten
beziiglich der GefaBbeteiligung bei einer
RZA zeigen folgende Verteilung: 48 % kra-
nielle RZA, 21% extrakranielle RZA und
32 % gemischte Form bestehend aus einer
kraniellen und extrakraniellen RZA [3]. In
einer weiterfiihrenden Studie von Malich
et al. wurde eine isolierte Beteiligung der
Aorta und des Truncus brachiocephalicus
bei 20 % der RZA-Patienten in der PET/CT
nachgewiesen [5].

Systemische Symptome wie Fieber,
Nachtschweil3, Gewichtsverlust, Husten
und Fatigue treten bei einer extrakraniel-
len Manifestation auf, wobei die Sympto-
matik einer Polymyalgia rheumatica bei
beiden Unterformen der RZA vorhanden
sein kann [5, 6].

Klinische Zeichen einer kraniellen RZA
sind Kopfschmerzen (insbesondere tem-
porale Kopfschmerzen), Kauschmerzen so-
wie eine Sehverschlechterung bis hin zur
Amaurosis fugax bei einem entziindlichen
Verschluss der retinalen Arterien [5, 6]. Des
Weiteren kann in sehr seltenen Fallen der
komplette Verschluss der A. temporalis mit
einer Kopfhautnekrose verbunden sein [7].
Demgegeniiber ist eine intrakranielle RZA
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Abb. 3 A Positronenemissionstomographie/
Computertomographie mit Darstellung einer
Riesenzellarteriitis der thorakalen Aorta (rote
Pfeile), der supraaortalen GefaRabgénge (griine
Pfeile) und der Aa. subclaviae (blaue Pfeile)

mit zerebrovaskuldrenischamischen Ereig-
nissen assoziiert [8]. Das Auftreten einer
Zungennekrose bei einer RZA wird nur in
wenigen Fallen beschrieben [9]. Die Zun-
gennekrose ist auf eine entziindliche Be-
teiligung der A. lingualis zuriickzufiihren,
welche wie auch die A. temporalis aus der
A. carotis externa entspringt.

Eine histologische Sicherung der Ent-
ziindung der A. lingualis wie auch eine
bildgebende Darstellung ist nicht moglich.
Aus diesem Grund ist der bildgebende
Nachweis einer RZA auf einen in der
Bildgebung zuganglichen GefdBabschnitt
(z.B. A. temporalis, A. carotis externa,
interna oder communis) zu fokussie-
ren. Als bildgebende Techniken kdnnen
die Sonographie, die Magnetresonanz-
tomographie oder die Positronenemissi-
onstomographie/Computertomographie
(PET/CT) eingesetzt werden [10], wobei
eine bildgebende Darstellung der A. tem-
poralis durch die limitierte Ortsauflésung
der PET/CT nur in begrenztem Umfang
moglich ist [11].

Die primdre Therapie einer Zungen-
nekrose fokussiert auf die antiinflamma-
torische Therapie der RZA. Fiir die RZA-
Therapie sollten primér Glukokortikoide
(40-60 mg tédglich) eingesetzt werden. Bei
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Sehstérungen ist ein Methylprednisolon-
puls (500 mg bis 1000 mg tiber drei bis fiinf
Tage) zu initiieren [1]. Die Glukokortikoid-
therapie ist unverziglich einzuleiten, um
schwerwiegende Komplikationen der Vas-
kulitis wie z.B. eine ausgedehnte Nekrose
der Zunge und eine hieraus resultierende
Notwendigkeit einer Zungenamputation
zu vermeiden [12].

Bei einem Rezidiv erfolgen die Erho-
hung der Glukokortikoiddosis und die
Hinzunahme einer weiterfiihrenden im-
munsuppressiven Therapie mit Tocilizu-
mab (Antikorper gegen den Interleukin-6-
Rezeptor) oder Methotrexat [1]. Unter der
immunsuppressiven Therapie sollte eine
Abheilung der Zungennekrose erfolgen.

Eine chirurgische Therapie der Zungen-
nekrose ist erst bei supprimierter Entziin-
dung und fehlender Abheilung oder zur
Entfernung von residualem nekrotischem
Gewebe zu diskutieren. Im Stadium der
floriden RZA sollte kein operativer Eingriff
zur primaren Therapie durchgefiihrt wer-
den, da aufgrund der entziindeten Arte-
rien keine ausreichende Wundheilung zu
erwarten ist und die chirurgische Therapie
kein addquates therapeutisches Verfahren
einer RZA darstellt.

Differenzialdiagnostisch  sollten als
weitere Ursachen fiir eine Zungennekro-
se Kleingefavaskulitiden, Malignome,
medikamentose Nebenwirkungen bei
ergotaminhaltigen Praparaten, Strahlen-
therapie, kardiovaskulare Ursachen (z.B.
Embolie) und Infektionen (z.B. Herpes)
ausgeschlossen werden [12].

Nach eingeleiteter Glukokortikoidthe-
rapie war aufgrund der antiinflammato-
rischen Wirkung eine verbesserte Durch-
blutung der Zunge gegeben, sodass eine
partielle Abheilung der Zunge erzielt wer-
den konnte. Insbesondere der Einsatz von
Glukokortikoiden ist mit einer signifikan-
ten und schnellen Abnahme des entziind-
lichen GeféBwandddems verbunden [13],
sodass eine Reperfusion des Gewebes er-
moglicht und das Ausmal3 eines irrever-
siblen Gewebeschadens begrenzt werden
kann.

Zusammenfassend stellt die Zungen-
nekrose eine selten auftretende Kompli-
kation einer Riesenzellarteriitis dar, welche
auf eine entziindliche Mitbeteiligung der
A. lingualis zurilickzufiihren ist. Eine histo-
logische Sicherung oder bildgebende Dar-

stellung der Vaskulitis der A. lingualis ist
nichtmdglich, sodass die bildgebende Eva-
luation Uber eine systematische Darstel-
lung der groBen Arterien erfolgen sollte.
Die immunsuppressive Therapie mit Glu-
kokortikoiden stellt die primdre Therapie
der Wahl dar.

Fazit fiir die Praxis

= Die Zungennekrose stellt eine seltene kli-
nische Manifestation einer Riesenzellarte-
riitis dar.

= Eine Beurteilung der entziindlichen Mani-
festation der RZA wird (iber eine Bildge-
bung der grof3en Arterien vorgenommen.

= Therapeutisch werden Glukokortikoide
und bei einem Therapieversagen Tocilizu-
mab (Antikorper gegen den Interleukin-6-
Rezeptor) oder Methotrexat eingesetzt.
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Necrosis of the tongue as a clinical manifestation of giant cell arteritis

An 83-year-old male patient presented due to a 3-week history of swelling of the tongue
with tongue pain on eating, yellowish plaques, and a gray-brown lesion in the anterior
portion of the tongue. Sudden loss of vision in the left eye and temporal headache
occurred 3 days before presentation. Due to elevated C-reactive protein, sonography
of the supraaortic arteries as well as positron emission tomography/computed
tomography was performed. Imaging revealed inflammation of the great arteries as
well as a halo sign on ultrasound of the temporal artery. Thus, a diagnosis of giant
cell arteritis with necrosis of the tongue was made. Immunosuppressive therapy with
glucocorticoids was initiated. Necrosis of the tongue is a rare manifestation of giant
cell arteritis that requires immediate immunosuppressive therapy to prevent further
complications to the tongue (e.g., complete necrosis of the tongue, superinfection,
tongue amputation).

Keywords
Giant cell arteritis - Tongue necrosis - Ultrasound - Positron emission tomography/computed
tomography - Corticosteroids

Die Innere Medizin 5-2024 511


http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de
https://doi.org/10.1007/s00393-023-01405-7
https://doi.org/10.1007/s00393-023-01405-7

	Zungennekrose als klinische Manifestation einer Riesenzellarteriitis
	Zusammenfassung
	Abstract
	Anamnese
	Untersuchung
	Diagnostik
	Labor
	Bildgebung

	Diagnose
	Therapie und Verlauf
	Diskussion
	Fazit für die Praxis
	Literatur


