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Zusammenfassung

Beim CRPS handelt es sich um verschiedene schmerzhafte Zustande, welche charakteristischerweise nach einem auslésenden
Ereignis an einer Extremitét auftreten. Typischerweise tbersteigen die Dauer und die Intensitat der Beschwerden den Ublicher-
weise zu erwartendem Verlauf. Betroffen sind vor allem Frauen im Alter zwischen 60 und 70 Jahren. Klinisch manifestiert sich
das CRPS als bunter Symptomkomplex, bestehend aus sensiblen, vasomotorischen, sudomotorischen, motorischen und trophi-
schen Stoérungen. Die Art und Intensitat dieser Veranderungen treten individuell verschieden auf und andern sich typischer-
weise im Verlauf der Erkrankung. Beim CRPS handelt es sich grundsétzlich um eine klinische Diagnose unter Beriicksichtigung
der modifizierten Budapest Kriterien. Benigne Verlaufe sind bekannt, viele Patienten entwickeln jedoch chronische Verlaufe mit
persistierenden Beschwerden auch nach einem Jahr. Aufgrund der vielféltigen Beschwerden und dem individuell unterschiedli-
chen Krankheitsverlauf stellt die Behandlung des CRPS eine besondere Herausforderung dar. Die Therapie basiert auf medika-
mentdsen, interventionellen, physio- bzw. ergotherapeutischen und psychiatrischen Behandlungsoptionen. Die Therapie richtet
sich nach der sich prasentierenden Klinik und basiert auf zu Grunde liegenden pathophysiologischen Prozessen.

Résumé

Le SDRC consiste en différentes douleurs qui surviennent généralement aprés un événement causal subi par une extrémité du
corps. La durée et I'intensité des douleurs excédent typiquement I'évolution normale attendue au regard de I'’événement consi-
déré. Ce sont surtout les femmes agées de 60 a 70 ans qui sont touchées. La manifestation clinique du SDRC consiste en un
ensemble bigarré de symptémes comprenant des troubles de la sensibilité, des troubles vasomoteurs, sudoromoteurs, moteurs
et trophiques. Le type et I'intensité de ces symptomes différent d'un patient a l'autre et évoluent généralement au cours de la
maladie. Le SDRC consiste essentiellement en un diagnostic clinique établi aprés prise en compte des critéres tels que modi-
fiés lors de la conférence de Budapest. Si les évolutions bénignes sont connues, nombre de patients développent néanmoins
des pathologies chroniques avec douleurs persistantes, y compris un an aprés I'apparition des premiers symptomes. Le traite-
ment du SDRC est particulierement complexe étant donné la multiplicité des douleurs et des évolutions possibles de la maladie
selon les individus. L’approche thérapeutique peut consister en I'administration de médicaments, un procédé invasif, des traite-
ments physiothérapeuthiques, ergothérapeutiques ou encore psychiatriques. La thérapie est fonction du tableau clinique consi-
déré et repose sur des processus physiopathologiques sous-jacents.



1. Einleitung

Unter dem Begriff des Komplexen Regionalen Schmerzsyn-
droms (CRPS) werden verschiedene schmerzhafte Zustéande
zusammengefasst, welche typischerweise nach einem auslo-
senden Ereignis distal an einer Extremitat auftreten. Charak-
teristischer Weise Ubersteigen insbesondere zu Beginn der
Erkrankung die Dauer und die Intensitat der Beschwerden
den normalerweise zu erwarten Verlauf. Fir die Betroffenen
ist die Erkrankung oft mit einer substanziellen Funktionsein-
schrankung verbunden. Die Prognose variiert individuell zwi-
schen den Patienten.

Population basierte Studien ergaben eine Inzidenz zwischen
5.46 - 26.2 CRPS Fallen pro 100'000 Personenjahre. Die
hochste Inzidenz trat unter Frauen im Alter zwischen 60 und
70 Jahre auf. Frauen sind dreimal haufiger betroffen als Man-
ner. Das CRPS tritt doppelt so haufig an der oberen als an
der unteren Extremitét auf.

Charakteristischer Weise tritt das CRPS nach einem ausl6-
senden Ereignis auf. Dabei handelt es sich vorwiegend um
ein Trauma, insbesondere Frakturen, oder eine Operation.
Daneben sind eine Vielzahl von selteneren Ausldsern be-
schrieben, wie z.B. ein cerebrovaskularen Ereignis, Infekte
und entzindliche Erkrankungen. Zudem scheint die Immobili-
sierung der betroffenen Extremitat die Entwicklung eines
CRPS zu beguinstigen. Bei etwa 10% der Patienten tritt das
CRPS spontan ohne ausldsendes Ereignis auf.

2. Pathophysiologie

Pathophysiologisch werden zurzeit folgende drei Mechanis-
men diskutiert, wobei nicht geklart ist, wie sich diese gegen-
seitig beeinflussen [1-3]:

Neurogene Entzindungsreaktion: Neben der traumindu-
zierten klassischen Entzuindungsreaktion ist die Frihphase
der Erkrankung mit einer Glbermassigen lokalen neurogenen
Entziindungsreaktion mit Sekretion proinflammatorischer Zy-
tokine gekennzeichnet. Diese ist unter anderem mit einer ver-
mehrten Ausschiittung von Calcium Gene Related Peptide
(CGRP) und Substanz P (SP) verbunden. Die damit resultie-
rende Vasodilatation (CGRP) und vermehrte Proteinextra-
vasation (SP) verdeutlicht sich in einer fir die Frihphase ty-
pischen Schwellung, Uberwarmung und Verfarbungen an der
betroffenen Extremitat.

Vasomotorische Dysfunktion: Diese Veranderung beruht
auf der Beobachtung, dass die Friihphase der Erkrankung
mit einer Inhibition sympathischer Fasern verbunden ist. Dar-
aus resultiert eine lokale relative Vasodilatation und warmere
Hauttemperatur. Nach Erholung der sympathischen Aktivitat
und vermehrter Exprimierung von Rezeptoren in den Gefas-
sen resultiert eine Supersensitivitat auf Noradrenalin, was mit
einer chronischen Vasokonstriktion und kalterer Hauttempe-
ratur verbunden ist. Mit fortschreitender Krankheitsdauer wird
die Vasokonstriktion indirekt durch eine verminderte Produk-
tion von Stickstoffmonoxid durch dysfunktionale Endothelzel-
len verstarkt.

Kortikale Reorganisation: Wie bei anderen chronischen
Schmerzsyndromen kann es im Verlauf zu neuroplastischen
Veranderungen im zentralen Nervensystem kommen. Im
sensiblen Kortex sind diese Verdnderungen mit einer
Schmerzchronifizierung (Spontanschmerzen, Hyperalgesie,
Allodynie) und einer veranderten Wahrnehmung von mecha-
nischen Reizen und der Temperatur (Hitze, Kalte) verbun-
den. Neuroplastische Veranderungen im motorischen Kortex
fuhren zu einer zentralen Enthemmung mit gesteigerter Er-
regbarkeit. Dies kann klinisch in Form von Schwéche, Tre-
mor, Myoklonien, Bradykinesien oder Dystonien manifestie-
ren.

3. Klinik

Klinisch manifestiert sich das CRPS als bunter Symptom-
komplex, bestehend aus sensiblen, vasomotorischen, sudo-
motorischen, motorischen und trophischen Stérungen. Die
Art und Intensitat dieser Verdnderungen treten individuell ver-
schieden auf und andern sich typischerweise im Verlauf der
Erkrankung. Daneben entwickeln viele CRPS Patienten eine
veranderte Wahrnehmung der betroffenen Extremitat. Eine
solche kann sich in Form eines veranderten Bewusstseins,
einem Fremdkorpergefiihl und einer Abneigung gegeniiber
der betroffenen Extremitét aussern.



4. Diagnose

Beim CRPS handelt es sich um eine klinische Diagnose un-
ter Berucksichtigung der modifizierten Budapest Kriterien [4].
Die Budapest Kriterien resultierten urspriinglich aus einer
Konsensus Konferenz und wurden im Verlauf geringgradig
modifiziert. Dabei wird zwischen Symptomen und objektivier-
baren Befunden unterschieden (siehe Tabelle 1). Zur Diagno-

und auf Befundebene zwei von vier Kategorien erfiillt sein
(klinische Budapest Kriterien, Sensitivitat 0.99, Spezifitat von
0.68). Werden die Budapest Kriterien im Rahmen von wis-
senschaftlichen Untersuchungen verwendet, miissen auf Be-
fundebene drei von vier Kategorien erfullt sein (wissenschaft-
liche Budapest Kriterien, Sensitivitat 0.78, Spezifitat 0.79).

sestellung missen alle vier Punkte erfullt sein. Im klinischen
Alltag mussen auf Symptomebene drei von vier Kategorien

1. Dauerschmerz, disproportional zum auslésenden Ereignis

2. Bericht Gber mindestens ein Symptom in 3 von 4 Kategorien:
— Sensibel: Hyperasthesie und/oder Allodynie
— Vasomotorisch: Temperaturdifferenz und/oder Hautverfarbungen und/oder asymmetrische Hautfarbe
— Sudomotorisch/Odem: Odem und/oder veranderte Sudomotorik und/oder asymmetrische Sudomotorik

— Motorisch/trophisch: Bewegungseinschrankung und/oder motorische Dysfunktion (Schwache, Tremor, Dystonie)
und/oder trophische Veranderungen (Nagel, Haare, Haut)

3. Anlasslich der Untersuchung Vorhandensein mindestens eines Befundes in 2 oder mehr Kategorien*:
— Sensibel: Hyperalgesie und/oder Allodynie
— Vasomotorisch: Temperaturdifferenz und/oder Hautverfarbungen und/oder asymmetrische Hautfarbe
— Sudomotorisch/Odem: OGdem und/oder veranderte Sudomotorik und/oder asymmetrische Sudomotorik

— Motorisch/trophisch: Bewegungseinschrankung und/oder motorische Dysfunktion (Schwéche, Tremor, Dystonie)
und/oder trophische Veranderungen (Nagel, Haare, Haut)

4. Es gibt keine andere Diagnose, welche die Symptome und Befunde besser erklart
*fur wissenschaftliche Zwecke mussen in der Befundebene 3 oder mehr Kategorien erfillt sein

Tabelle 1: Modifizierte Budapest Kriterien [5]

Im klinischen Alltag besteht die Gefahr einer zu haufigen Di-
agnosestellung. Entsprechend muss die Diagnose eines

Frihsymptome und klinischen Manifestationen genau rekon-
struiert werden.

CRPS sorgfaltig gestellt wer-
den. Im Speziellen miissen
die Kriterien im Kontext des

Erfahrungsgemass wird das Vorliegen
eines CRPS in der Frihphase eher
verkannt und dient bei unspezifi-
bisherigen Verlaufes in Be- schen, schmerzhaften Verlaufen nicht
selten als Verlegenheitsdiagnose.

Haufig ist es in der Frihphase

zug auf die Latenzzeit und ty-
pischen Friihmanifestationen
interpretiert werden. Dane- schwierig nach einem auslésenden
ben muss klar zwischen

Symptomen und objektivier-

baren Befunden unterschie-

Ereignis einen protrahierten posttrau-
matischen bzw. postoperativen Ver-
lauf von einem beginnenden CRPS zu
den werden. Im versiche- unterscheiden. Charakteristischer-
rungsmedizinischen

Zusammenhang muss der

weise ist die Friihform eines CRPS
von disproportionalen Schmerzen

Abbildung 1: Ausgepragte Schwellung als Frilthmani-
festation eines CRPS (copyright: Uniklinik Balgrist)

bisherige Verlauf anhand der
Aktenlage und den Angaben der Exploranden hinsichtlich der
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und einer tbermassigen Schwellung
der betroffenen Extremitét verbunden (siehe Abbildung 1).



Weiterfiihrende Abklarungen in Form von Laboruntersuchun-
gen, Bildgebungen und neurophysiologischen Untersuchun-
gen sind nicht nétig und weisen keinen zuséatzlichen diagnos-
tischen Nutzen auf. Zusatzuntersuchungen dienen jedoch
allenfalls dazu, moégliche andere zugrunde liegende Erkran-
kungen nachzuweisen.

Postoperativ, posttraumatische Zusténde

Sind die modifizierten Budapest Kriterien im weiteren Krank-
heitsverlauf nicht mehr oder lediglich partiell erfiillt, darf dies
nicht mit dem Krankheitsende gleichgesetzt werden. Es wird
derzeit kontrovers diskutiert, wie diese Konstellation genannt
werden soll. Es scheint, dass der Begriff eines CRPS in parti-
elle Remission diese Gegebenheit am besten widerspiegelt.

(Protrahierte) Postoperative, posttraumatische Verlaufe

Neuropathische Schmerzzustande

Ossare Ursachen

Vaskulare Ursachen

Entziindliche Erkrankungen, Infekte

Dermatologische Ursachen

Weichteilrheumatische Ursachen

Psychiatrische Ursachen

Periphere Polyneuropathien
Nervenkompressionssyndrome
Radikulopathien
Plexuspathologien
Postherpetische Neuralgie

Osteonekrosen

Ossére Stressreaktionen
(Ermidungs-) Frakturen
Osteomyelitis

Thrombophlebitis

Tiefe Beinvenenthrombose
Chronisch vendse Insuffizienz
Atherosklerose

Lymphddem

Akrozyanose
Raynaud-Erkrankung
Erythromelalgie

Tendinitis

Bursitis

Entziindlich rheumatische Erkrankungen Septische Arthritis
Erysipel

Lyme-Borreliose

Erythema migrans

Acrodermatitis chronica atrophicans
Kontaktdermatitis

Uberbelastung, Fehlbelastung
Tendinosen

Myofasziales Syndrom
Bursopathie

Fibromyalgie

Somatoforme Stérungen
Artifizielle Stérungen

Tabelle 2: Differentialdiagnose des CRPS [6]



5. Verlauf

Die klinischen Manifestationen treten tblicherweise mit einer
Latenzzeit von 6 Wochen nach einem auslésenden Ereignis
auf. Die Frihphase eines CRPS ist durch Giberméssige
Schmerzen und eine disproportionale Schwellung der be-
troffenen Extremitat gekennzeichnet. Im Verlauf der ersten
6-12 Monate nimmt die Schwellungsneigung kontinuierlich
ab, wéhrend sich die verbleibenden klinischen Manifestatio-
nen erst allméhlich stabilisieren. Im Rahmen der Schmerz-
chronifizierung kénnen die sensiblen Veranderungen mit fort-
schreitender Krankheitsdauer zunehmen. Zur Beurteilung
des Krankheitsverlaufes, steht der CRPS Severity Score zur
Verfugung [7]. Dieser basiert auf den modifizierten Budapest
Kriterien und wird durch Addieren der vorliegenden Symp-
tome und Befunde ermittelt (pro vorhandenes Symptom/Be-
fund wird 1 Punkt vergeben, maximale Punktzahl = 17).

6. Prognose

Obwohl benigne Verlaufe beim CRPS bekannt sind, weisen
insbesondere prospektive Arbeiten insgesamt auf eine un-
glnstige Prognose mit persistierenden Beschwerden auch
nach einem Jahr hin. In der Klinik wére es wiinschenswert
CRPS Patienten mit schlechter Prognose friihzeitig zu erfas-
sen und zur Vermeidung von chronischen Verlaufen intensiv
zu behandeln. Bisher wurden jedoch nur wenige Faktoren
identifiziert, welche die Prognose des CRPS 1 in positiver
oder negativer Weise beeinflussen kénnen. In Bezug auf das
auslésende Ereignis scheint CRPS nach Weichteilverletzun-
gen eine schlechtere Prognose zu haben als nach Frakturen
zu sein. Das Vorliegen von persistierenden sensiblen Verén-
derungen, kalte Hauttemperatur und Auftreten von lokalen
Fibrosierungen ist erfahrungsgemass mit einer unguinstigen
Prognose verbunden.

7. Arbeitsfahigkeit

Die in der Literatur verfligbaren Informationen weisen auf
eine ungtinstige Prognose bezliglich Wiederaufnahme der
Arbeitstatigkeit hin. Eine retrospektive Studie aus der
Schweiz zeigte, dass innerhalb der ersten zwei Jahre der Er-
krankung der durchschnittliche Arbeitsausfall Unfallpatienten
330 Tagen betragt [8]. Im Vergleich zu Unfallpatienten ohne
CRPS liegt dieser Wert zwanzig Mal héher. Zwei Drittel der
CRPS Patienten entwickelten eine Langzeitarbeitsunfahigkeit
von mehr als 90 Tagen. In einer tirkischen Studie erlangten
fast ein Drittel der CRPS Patienten keine Arbeitsfahigkeit
mehr [9].

8. Therapie

Aufgrund der vielféltigen Beschwerden und dem individuell
unterschiedlichen Krankheitsverlauf stellt die Behandlung
des CRPS eine besondere Herausforderung dar. Die Thera-
pie basiert auf medikamentdsen, nicht medikamentdsen, phy-
sio- bzw. ergotherapeutischen, interventionellen und psychi-
atrischen Behandlungsoptionen. In der Vergangenheit ist
eine Vielzahl von mdglichen Therapien untersucht worden.
Eine allgemeingultige oder kausale Therapie existiert jedoch
nicht. Es besteht Einigkeit, dass die Therapie mdglichst zlgig
begonnen werden soll [10], mit dem Ziel chronische Verlaufe
mit schlechter Prognose zu vermeiden. Die Therapie richtet
sich nach der sich préasentierenden Klinik und basiert auf den
bereits diskutierten zu Grunde liegenden pathophysiologi-
schen Prozessen. Die Rahmenbedingungen sind in einer
Reihe von Ubersichtsartikeln und internationalen Guidelines
festgehalten [11-14]
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