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zeigen kurze Kasuistiken, die die Redaktion der bng-Seiten in der Zeitschrift fir
Gastroenterologie immer wieder erreichen.
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Massive gastrointestinale Blutung bei M. Crohn

Diagnostische Bedeutung der Diinndarm-Kapselendoskopie

Der Fall eines 80-jihrigen Patienten be
leuchtet den Stefenwert der Kapselendos-
kopie des Dinndarms in der Diagnostik
gastroenterologncher Frkrankungen sowie
das besondere Erscheinungsbid eines Mor
bus Croha mit isollectemn DOnndarmbefall

Vorgestellt wird ein Patient, der primar
wegen einer kotonaren Herzerkrankung
stationar in emner kardiokogischen Abteslung
war. Die Theraple erfoigte unter anderem
mit ASS 100, Im Rahmen der standardma
Bigen Laboruntersuchungen fiel eine
normachrome noemaozrytdee Andmie bet po-
sitivern Hamoccult-Test auf, Zur weiteren
Diagnostik wurde der Patient auf dwe gas-
troenterologische Abtedung verlegt

Eine OCD bis in das pradmale |ejunum ér-
brachte bis auf eine Helicobacter-positive
Castritis keinen wesentlichen Belund, ins-
besondere keinen Hinwels auf eine poten
ziele Blutungsquelle, Abdomensonogratie
und abdominelle CT-Angiografie biieben
ohne wegweisenden Befund., Cine erste
lleokoloskopie erbrachte Teerstuhl im
Colon ascendens, ansonsten énzelne Koa-
gel, reichlich Divertikel, einzelne Polypen,
allerdings ohne sctuelle Blutungsstigmata
Das terminade lleum war fred von frischem
Blut oder Xoagel. Es wurde zuerst an eine
Divertikelblutung gedacht,

Der weitere Verlaul gestaltete sich relativ
dramatisch, Wahrend einer Woche trotz
Gabe von insgesamt sieben EX immer wie-
der Hb-AbSIl und Absetzen von Teerstuhl
Eine Single-Ballon-Enteroskopie peranal
(Eindringticfe zwischen 100 und 150cm ab
Bauhin) erbrachte leichte 1Kissqge Blutreste

e VA 10

Im Xolon, der eingesebene DAnndarm war
komplett unauffdllig. Nach einem erneuten
intensiven Blutungsereignis rwel Tage spi-
ter wurde nochmals eine Beokoloskopie
durchgelahrt. Dabei ergaben sich trotz Ab-
fohrmaBnahmen geringe Mengen frischen
Blutes im terminalen lleum und Butreste
im Coecum,

Im Rahmen einer gewachsenen Sektoren
ubergreifenden Zusammenarbelt wurde
ums der Patient ru einer unmittelbaren not
fallmaBigen Kapselendoskopie des Dinn-
darms konsilarsch vorgestedit. Bel primdr
ordentlichen Unatersuchungsbedingungen
fand sich kein Hinwes aul Angiodysplasien
oder eln Meckel'sches Divertikel, Nach
knapp 7.5 Stunden nach Ubertritt der Kap-
«¢l vom Magen in den Bulbus zeigten sich
erste Crohn-verdichtige Schieimhautve-
randerungen (> Abb. 13), im weiteren Ver-
lauf dann auch landkartenartige Ulzera

(» Abb. 1b, ¢).

Knapp acht Stunden nach Ubertritt der
Kapsel trat massiv dunkles Blut (= Abb. 1d)
aul, bis zum Autzeschnungsende nach gut
zehn Stunden pendeite die Kapsel am
gleichen Ort intensiv hin- und her. Offen-
sichtlich bestand hier eine Stenose. Line
Feinbeurteilung der Schieimbaut war nicht
méglich. Differenzialdiagnostisch kam al-
lenfalls noch ein malignes Lymphom Infra
ge, was aufgrund der weiter proximal gese-
henen makroskopischen Verdnderungen
aber duBerst umwahrscheinlich war
Inspiriert durch den vorliegenden Fall wur-
den die Daten von rund 240 Kapselendo
skopien des Dinndarms wahrend der letz-
ten zweleinhald Jahre reevalulert. Dabel

handete es sch anahimslos uen Patienten
mit der Fragestellung obskure Blutung bel
unauffalliger OCD und Koloskopie ohne
CrohnSymptomatik und ohine offensschtli.
che Blutung wie im oben geschilderten Fall,
Wir tanden drel weitere miannliche Patien-
ten, alle (ber 60 Jahre alt, bel denen sich
makroskopisch endeutiq ein M. Crohn im
Danndarm darstelien liel, Bei 2wel Patien
ten im jejunum, bei emem Patienten im ter-
minalem lleum.

Bei letzterem waren wir vocher 2n der intu
bation im Rahmen der Koloskople geschel
tert. In ciner weiteren Sitzung gelang es
uns dann doch mit einem schlankeren
Gordt (Olyrmpus PCF PH 1900) nach Mahen,
das terminale lleum zu intubleren und Pro
ben zu gewinnen. Die Diagnose eines
M. Crohn wurde dann auch histologisch
gesichert. Auch wenn es sich her nur um
unkontrollierte Beobachtungen handelt,
muss man sich moghicherwesse von gangl
gen Vorstellungen zur Symptomatik eines
M, Crohn verabschieden, wenn es um einen
reinen Dinndarmbafall geht.

Problematisch ist die frage nach dem
Behandhungskonrept und der Verladdkan:
trolle. Fast _reflexhaft™ wiirde man einen
solchen Patienten mit reinem Danndarm-
befall wohl zuerst einmal mit Xortison be

handen. Dann aber ergibt sich die nachste
Frage nach der Dauer der Therapie, wenn
der Patient von vomherein keinerlel Crohin

Symptomatik hatte, an deren Verlau! man
sich gegebenentalls im Hinblick auf die me-
dikamentdse Strategic onenticren konnte,

S P Cam* 88 )

» Abb. 1 Belunde aus dem Verlaul der Kapselendosiopie, Bnzelheten im Text

bng Mitgheder-Informationen - £ Gastoenterol 2018; 54: 81.82
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Lerdriickenden Indizien™ durch makrosko-
pischen Befund, deutlich erhohten Calpro.
tectinwert im Stuhl sowie klinischem Ver-
laut mit promptem Ansprechen aul Gabe
von Kortison licBen in ihrer Gesamtheit
auch so keinen ernsthaften Zwelifel an der
Diagnose eines M. Crohin,

Der voriegende Fall rickt einige Aspekte In
den Fokus, die im Rahmen dieser kurzen
Darstedlung nur angerissen und keinasfalls
ausreichend diskutiert werden kdnnen.,
Abgesehen von dem sehr hohen Alter bei
der Erstmanifestation st hervorzuheben,
dass der Patient vorher keine der ansonsten
als fahrende Symptome bei M. Crohn be-
schriebenen Beschwerden hatte, Unge-
wohnlich ist sicherlich auch, dass der M.
Croha im vorliegenden Fall nur einen eng

begrenzten Abschnitt im [ejunum betral,

Das MRT-Sellink ist beziglich der diagnosti-
schen Treffsicherbeit der Kapselendoskople
des Dinndarms unterlegen, was auch durch
den vodiegenden Fall unterstrichen wird,
Wenn elf Tage nach Diagnosestellung durch
die Kapselendoskopie mit ausgepragten ent-
20ndlichen Veranderungen und offensicht.
lich hochgradiger Stenose, sodass die Kapsel
nicht passieren konnte, anldsshich eines MRT-
Sellink die Schleimhaut im DGnndarm -
wenn auch unter laufender Therapie - als
wWillig unauffillig beschrieben wurde, milsste
es schon zu einer Turbo-Hedung® gekom-
men sein. Aus hesger Sicht solite zumindest
bei der Fragesteling M. Crohn des Dinn.
darms das MRT-Sellink ok diagnostische Me-
thode zugunsten der Kapselendoskopie des
Ninndarms verlassen werden,

Inspiriert durch den vorliegenden Fall wur-
den die Daten von rund 240 Kapselendo-
skopien des Dinndarms wahrend der letz-
ten rweleinhald [ahre reevalulert. Dabei
handelte es sich ausnahmsios um Patienten
mi der fragestellung obskure Blutung bel
unauffalliger OGD und Koloskople ohne
Crohn-Symptomatik und ohne offensichtli-
che Blutung wie im oben geschidderten Fall.
Wir fanden dred weitere mannliche Patien-
ten, alle Gber 60 |ahre alt, bei denen sich
makroskopesch eindectig ein M. Crohn im
Dinndarm darstellen leB. Bei zwei Patien-
ten im Jejunum, bed einem Patienten im tes-
minalem leum

Bei letzterem waren wir vorher an der Inty-
bation im Rahmen des Koloskopie geschei-
tert. In einer weiteren Sitzung gelang es
uns dann doch mit einem schlankeren
Gerat (Oympus PCF PH 1900 nach Mihen,
das terminale lleum zu intubleren und Pro-
ben 7u gewinnen. Die Diagnose eines
M. Crohn wurde dann auch histelogisch
gesichert. Auch wenn es sich hier nur um
unkontrollierte Beobachtungen handelt,
muss man sich moglicherweise von gidngl-
gen Vorstellungen zur Symptomatik elnes
M. Crohn verabschieden, wenn es um einen
refnen Dinndambedall geht.

Problematisch ist die Frage nach dem
Behandlungskonzept und der Verliufskon-
trolle. Fast _reflexhaft® wirde man einen
solichen Patienten mit reinem Dinndarm.
befall wohl ruerst einmal mit Kortison be-
handeln. Dann aber ergibt sich die nichste
Frage nach der Daver der Theraple, wenn
der Patient von vornherein keineriel Crohn-
Symptomatik hatte, an deren Verlauf man
sich gegebenenfalls im Hinblick aul die me-
dikamentise Strategie orientieren kdnnte.

bng Mitgheder-Informationen - £ Gasvcentorol 2018; 58 81.62

Mit standardmidBigen endoskopischen
MaBnahmen wie lleokoloskopie wire ein
isoberter Befall im Jejunum auch nicht zu
kontrollieren, Eine schlichte Kontrolie des
Calprotectin im Verlaul wire vermutlich zu
kurz gesprungen. Keiner der von uns beob-
achteten Patienten hatte erhahte Entaiin.
dungswerte im Blut. Insofern entfillt auch
ein solcher Parameter.

Verfolgt man die Strategie des .mucosal
healing® = von cinigen Autoren in letzter
Zeit wieder infrage gestelt -, wobel Patien-
ten auch ohne klinische Symptomatik nur
aufgrund endoskopisch-bloptischer Befun-
de mit tellweise sehr teuren Medkamenten
behandelt werden, misste man konse-
quenterweise zur Veraufsbeurteilung ge-
gebenenfalls wiederholt Kapselendosko-
pien des Dimndarms durchiihren ~ von
wiederholten Ballonenteroskopien zur
Gewinnung von Gewebeproben wollen wir
gar nicht erst reden. Eine solche Strategic
ware aus Kostengriinden nicht unproble-
matisch, zumal die Kapselendaskopie bis-
her nicht einmal im Rahmen des Staging
bel Erstdiagnose elnes M. Crohn zumindest
Im CKV-Bereich zuldssig ist. Eire Erweite-
rung der Indikation fur die Durchfihrung
von Kapselendoskopien des Danndarms
erscheint aus gastroenterologischer Sicht
allerdings dringend erforderlich.

PO Dx, jochen Purrmann
(bng Mitglied, Cesund.
heltsrentrum Moors)
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Der besondere Fall

Progressive familidre intrahepatische Cholestase Typ 2

Wir berichten dber eine 55 Jahre alte
Patientin, die sich 2ur Abkldrung ethdhter
Leberwerte in unserer Ambulanz vorstelite.
Sie berichtete, dass diewe Laborverinderun-
gen bereits vor jahren nachgewiesen wur-
den und damals auch der Grund ru einer
Cholezystektomie gewesen seien. Dabei
wurden auch Gallensteine nachgewiesen,
die Leberwertverinderung sei aber auch
nach der Gallenblasenentiemung in glei-
cher Hohe nachauwelsen gewesen, AuBer-
dem wurden abdominelle Beschwerden
angegeben, die bevorzugt pestprandial im
gesamten Abdomen aultraten, Ikterus,
Fieber oder ungewdhnliche Cewichtsverin-
derungen bestanden nicht.

Bel der Patientin waren aus der Anamness
multiple abdominelle Yocoperationen aul-
grund gynakologischer Erkrankungen be-
kannt. Im Rahmen dieser Operationen wur-
den auch Adhdsionen beschrieben und eine

tischen Cholestase Typ 2 (BRIC2). Diskutiont
wird, ob Gentriger ein erhohtes Riviko zur
Entwicklung eines HCC haben

Neben den Klinisch symptomatischen Ver-
Kiulen gibt es klinsch westgehend unau! Gilli
ge Verldufe mit kediglich elner geringen Er-
hihung der Transaminasen. Typisch it auch
hier das gehaufte Auftreten einer Choleli
thiasis/Cholezystolithiasis. Im Zusammen-
hang mit ener Hepatitis-CoInfektion konnte
insbesondere bei der hier vorliegenden

Der besondere Fall

Adhdsiolyse durchgefihet. Die Laborverdn-
derungen zeiglen das Bild einer Cholestase
mit eines im Vergleich 2ur yGT ungewGhali-
chen Erhdhung der AP mit 260 UJ1 GPT und
COT waren nur knapp {ber dem Normbe-
resch erhdht, de yGT dabed im Normbereich,
Die weiteren Laborparameter, Serumelek-
trophorese, AMA, ANA, SMA sowie Virusse-
relagie ecgaben keine Aullilligkeiten, Wir
bestimmten rusatzikh die oenryme der
AP, die ein Uberwiegen der Leber-spezifi-
schen AP reigten. In der sonografischen Bid.
gebung zeigte sich eine normgroBe Leber
mit homogenem, geing verdicetem Pa
renchymmuster, die Gallenwege waren nicht
erweltert, die Gallenblase entfernt

Aufgrund der unklaren abdominellen Se-
schwerden wurde zum sicheren Ausschiuss
elner mbglichen Veranderung In und an
den Gallenwegen ergdnzend eine MRCP
durchgefohrt, die leicht irreguldr konfigu

Mutation auch das gehdulte Auftreten emer
Leberzirthose beobachtet werden. Insge-
samt Ist der Verdauf aber gutartig und Fibrt
soiten zur Fibrose

Ein Therapieversuch mit UDC ist sinnvoll
und In der Literatur beschrieben und wurde
auch bel der Patientin eingeleitet. Die
ersten Laborkontrolien zeigen einen Abfl
der AP,

Literatur beim Verfasser.

rierte intrahepatische Gallenwege in dem
linken Leberlappen beschrieb, ansonsten
aber keine Verdnderungen zeigen konnte.
Da wir sonografisch den MRT-Befund nicht
nachvoliziehen konnten, konaten wir uns
nicht zu einer ERC entschlieBen, zumal
auch bei weiteren Kontroden die Konstela-
tion der Laborwerte (hobe AP bei normaler)

gering erhoher yGT) erbaiten bieb,

Wir fihrten deshalb zundchst eine moleku-
largenetische Untersuchung auf eine mbg-
liche Mutation des ARCB.Gens durch. Hier
konnte eine homarygote Mutation in dem
ABCB-11-Gen nachgewiesen werden, Das
ABCB-11-Cen codlert fir einen Memb-
rantransporter, der Taurocholat und andere
Cholatkonjugate in die Galle transportiert.
Mutationen fahren zu einer progressiven
familidren Intrahepatischen Cholestase
Typ 2. Hiufiger kommt es allerdings zu
einer benignen rekurrierenden intrahepa

Dr. Gers Moog (Foto) und
Dr. Alp Bastian
(Fachpeavis fir Gastroen-
terologhe am Marlenioan-
kenhaus in Kassel)

Pfortaderthrombose infolge eines Anabolikamissbrauchs

Wir berichten dber einen 28 |ahre alten
Mann, der sich mit Oberbauchbeschwerden
In unserer Praxis vorstelite. Der Patient wae
normgewichtig und gab keine Vorereankun-
gen an. Auffalilig war im Rahmen der Erstvor-
stelung dis mushuldse Aussehen des Patien
ten. Auf Rachfragen gab er regelmdBiges
Training In einem Fitnessstudio an. Dee Vor-
stelung erfolgte als Notfall, da die abdomi-
neldien Beschwerden in dieser Form erst set

14 Tagen aulgetreten seien. Er arbetete 2u
-

bng Mitgheder-inormationen - £ Gastcenterol 2018; 58 191162
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dietem Zeitpunit als Krankenpfleges in der
Notaufnahme cings Kasseler Kaankenhauses,

Eine endoskopische Diagnostik im Sinne o
ner Gastro- und Kokoskopie war berests eini-
ge Tage suwvor in einem auswietigen Kran-
kenbaus efolgt. Hier war kein wesentlicher
Befund erhoben worden. Es bestanden keine
StublunregelmaBigkeiten, Eime daverhalte
Medikamenteneinnahme wurde verneint.
Erst aul mehrfaches Nachfragen erwdhnte
er de Injektion eines Muskelaufbaupripara-
tes, welches er im Rahmen des erwdhnten
Fitnesstrainings seit flinf Monaten selbst Inj-
zleren wirde, Die sonstige Anamnese konnte
einen Nikotin- und Alkoholkonsum ausschlie-
Ben, ebenso den Gebrauch illegaler Deogen.
Die Familienanamnese war unaulfallig. &
gab keine Hinwelse aul Voroperationen im
Bauchraum,

Die Laboruntersuchung ergab ledighich eine
diskrete Echdhung der CPT mit einem Wert
von 116 UL Das Butbid und such die Throe-

2 - i
AR AN SR BN SV RN DR T S

bozyten waren Im Noembereich, Es folgte
e Abdomemaonografie, die wie in den bei-
liegenden Bidem zu sehen elen echoreichen
Befund im Bereich des Confluens und der
Plortader ergab. Korresponderend zu dem
Befund 2eigte sich eine diskrete Splenomega-
lie mit einer deutlichen Abrundung und Ver-
plumpung der Milz. Wir diagnostizierten eine
inkomplette Plortaderthrombose, Ursachiich
war in enster Lisio der Gebrauch des Mushel-
sufbaupriparats, bei dem es sich nach weite-
rer Recherche um ein Anabolkum handelte.

Bei ciner primiren Plortaderthrombose, die
nht im Rahmen ener maignen Grunder-
krankung (in erster Linie HCC, Pankreas-,
Magen- und Kolonkaezinom) oder bei einer
Leberzirhose auftritt, muss immer auch cne
Gerinnungsdiagnostik erfolgen, da angebore-
ne oder erworbene Errankungen des Gerine
nungssystems elne zumindest pridispo-
nierende Ursache darstellen kdanen. Die
Literatur nennt hier vor allem myeloprolfera-

Dr. Gero Moog
Marlonkrankenhaus In

vy

tive Erlrankungen, de JAK-2-Mutation, Faktor-
Veleiden abes auch eine Prothcombin-Muts-
tion. Fir letztere evgab skh bel dem Patienten
der Nachweis einer Mutation (G202 10A hete-
rozygot). Ein AT-HI-Mangel oder auch ein
Protein-C-Mangel wurden ausgeschiossen.
Der Patfent wurde effektly mit elrem nieder-
molekularen Heparin antikoagulbert und Im
weiteren Verlauf auf ein DOAK eingesteli. Be-
iglich der Daver der Antikoagelation sind
die Angaben in der Literatur unterschiediich,
Wir haben uns nach Rickspeache mit unseren
Angiologen auf sechs Monate geenigt.

n der Literater (Yogesh K et al, | Chin Exp He-
patol 2015) werden selten Ploctaderthrom-
bosen in Assoziation mit der Einnahme von
Anabolika genannt. Allerdings ist im Herbst
2017 ein Fall sus dem Montefiore Medical
Center in New York berichtet worden, bel
dem 5 sich um ciren 34 jahre slten Mann
mit PVT und Theombose der V. mes. superior
gehandelt hat (Muench S et al. World Con-
gress of Gastroenterology 2017 Orlando,
FL), Dieser hatte fir awei Monate Testoste-
ron und Wachstumshormone genommen.

bng Mitgheder-Informationen - £ Gasycenterol 2019; 57 101
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Der besondere Fall

Trichinen bringen sich in Erinnerung

Als niedergelassener Gastroenterologe st
man aberwiegend damit ausgelastet, fest
terminierte Endoskoplen abzuarbeiten, mit
dem Fokus auf sehr umschriebene Frage-
stellungen, Aber das .Salz in der Suppe”
sind doch die Falle, die nicht mit Routine
alieine 2u losen sind,

So stelite sch vor einigen Jahren ein damals
S54-J3hriger Patient in unserer Praxis vor. Als
Veranstalter von Jagdretsen ist er standlg
weltwelt unterwegs und deshalb auch ohne
festen Hausarzt. Er sei soeben aus der
kanadischen Arktis zurdck und bendtige
wegen einer Erkitung ein Antibiotikum, um
in einer Wache 2ur nichsten Tour nach
Kamtschatka zu flegen.

Er habe sich beim Hinflug in die Arktis von
einem neben ihm sitzenden Inuit eine
schwere Bronchitis zugezogen, ohne Besse-
rung durch ein Antiblotium eines Jagdkun-
den. Er habe jetat Gliederschmerzen und
die Nackenmuskulatur schmerze. Das Ge-
sicht des Patienten wirkte geschwollen, die
Augen gerdtet, dic ibrige kbrperliche Un-
tersuchung des athletischen Mannes war
unauffillig. Beim weiteren gezielten Nach.
fragen (iber die Bedingungen der Reise,
berichtete er, man habe dort auch Eisbar-
und Robbenfleisch gegessen. Damit be-
stand der hocharadige Verdacht auf einen
Trichinenbefall, insbesondere, wenn man
sich schon mal fir das Leben der Menaschen
am Polarmeer interessiert hat.

Dse darauthin veranlassten Laboruntersu-
chungen zeigten eine Eosinophilie von
28 Prozent, elne CK von 265U1J1 (< 190)
und cin leicht erhdhtes CRP von 32 mg/l
{<5). Das Ergebnis von Trichinella-AK sofite
allerdings friihestens in einer Woche vorlie-
gen. Wegen der geplanten nichsten Reise
bestand Zeltdruck und wir wollten unsere
Verdachisdiagnose mit einem Experten
erdrtern. Im parasitologischen Institut der
Uniklinik Bonn war sofort frau Dr. Reiter-
Owona 2 erreichen. Se hiek die Dagnose
einer Trichinellose e sehw wahrscheinlich
und emplahl den solortigen Therapiebe-
ginn mit Mebendazol 500 mq in einer eska-
lerenden Dosis dber 14 Tage und initial
Prednisolon 50 mg, um eine mdgliche
Herxheimerreaktion zu verhindem.

So wurde zwei Tage nach Erstvorstellung
mit der Therapie begonnen. D2 er vier
Tage spiter kelne Besserung versplrte,
steflte sich der sehr beunruhigte Patient
dann am Wochenende selbst in der Unik-
nik Bonn vor, Doet wurden dieselben Befun-
de erhoben und die Therapie fortgefiihrt,
Wihrend der von uns veranksste immuno-
blot ein negatives Ergebnis zeigte, waren
elne Woche spiter in Bonn ein hochpositi-
ver IF T und Westernblot beweisend.

Bel elner abschlieBenden Vorstellung bei
Prof. Thilo Saverbruch (damals Uniklinik
Bonn) zwel Wochen spater, war der Patlent

beschwerdefrel und es war kewne Eosinophi
§e metr nachweisbar,

Auch wenn die Trichinellose in Deutschland
praktisch nicht mehr vorkommt, kann esim-
mer wieder zu lokalen Ausbrichen kommen,
wodass man diese Maglichlest im Hinterkopf
behalten solite. Trichinella nativa (arktische
Variante) ist kiitetolerant und kann deshalb
2uch noch nach Einfrieren in der Tieflcihkru-
he vital blelben, Riuchem und Trocknen
titen ebenfalls nicht zuverlissig ab, Empéoh-
ken wird Ertitzen mit einer Kerntemperatur
von miadestens 71 Grad Celsius.

Aus Ita%ien wurden Fille nach dem Genuss
von Trockenwurst berichtet, welche aus BA-
renfleisch (Widerei) hergestelit worden war.
Entscheidend ist, bel solchen Xonstellationen
an diese Diagrose 2u denken, Antidepertter
hBnnen beim Erstkontakt noch negativ sein.
Die Behandlung ziclt auf den Intestinalen
Wurm ab, die enzystierten Muskellarven
sind wohl kaum mehe 2u erreichen. Die Bera-
tung durch einen erfahrenen Parasitologen
haben wir als sehr wertvoll empfunden.

_ bng Maglicd Dr. Walter
frasch (Viersen)

Oscphagusvarizen ohne Leberzirrhose

Eine seltene Differenzialdiagnose

Wir haben in den letzten |aheen drel Falle
einer ungewdhnlichen Entstehung einer
portalen Hypertension heabachtet und
wollen die maglichen Ursachen und diag:
nostischen Schwierigkeiten darstellen.

Fall 1

Bei unserem ersten Patienten, Jahrgang
1940, wuede 1996 ¢in M, Crohn diagnostic

ziert. Wegen einer lleumstenose erfolgle
2001 eine Strikturoplastd mit anschieender
Azathiopeintherapie (2 mg/kg KG) bis 2005,
Wegen einer sich entwickelinden Thrombozy-
topenie wurde die Behandlung beendet unter
der Vorstallung eines knochenmarktoxischen
Effekts des Medkaments,

2008 erfolgte die Erstvorstelung in unserer

Praxis wegen gelegentlicher rechisseitiger
pestprandialer Unterbauchschmerzen. So-
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nografisch lieBen sich eine Wandverdi-
ckung und eine Stenose des terminalen
Heums darstellen, passend ru ener Reste-
nose bel M, Croha, Vier Wochen spiter
stelite sich der Patient ermeut vor und be-
richtete Ober eine Umfangszunahme des
Sauchs. Jetzt zeigte sich sonografisch ein
ausgeprigter Aszites, die Leber erschien
nicht derhosetyplsch verdndert, Der Patient
wurde von ues stationdr eingewiesen,



Dort zeigten sich dberraschend Osophagus
varizen Grad 2. Die GOT lag bei 43, GPT 93,
GGT 77, de Thrombozyten bei 104 000/nl
Die Anamnese lieR einen alkoholischen
Leberschaden ausschlieBen, auch laborche-
misch fanden sich kelne Ursachen eines pri-
maren Leberschadens. Die histologische
Untersuchung beschrieb das Bild einer Stea-
tohepatits mit mider entzindlicher Aktivi-
it ohine Zerhotischen Parenchymumbau.

Unter einer Therapie mit Spironolacton bil-
dete sich der Aszites gut zurick. 2014 er-
folgte bei langsamem Hb-Abfall eine erste
Ligatur der zunehmenden Osophagusvari-
zen, 2015 eine Argonplasmakoagulation ei-
ner ausgepriglen gastralen antralen vasku-
ldren Ektasie (GAVE-Syndrom), Hinweise fir
eine hepatische Dekompensation ergaben
sich im weiteren Verlauf nicht.

Fall 2

Bel unserem zweiten Patlenten, Jahrgang
1953, wurde 1987 ebenfalls ein M. Crohn
festgestelk. 1993 wurde eine lleoascendos-
tomie erforderlich bel einer Heurmnstenose.
Wegen einer gastromtestinalen 8lutung er-
folgte 2002 eine stationdre Behandlung mit
Gabe von Erythrozytenkonzentraten, Da
sich endoskopisch keine Blutungsquelle
fand, wurde elne Azathloprintheraple mit
200mg (etwa 2.5mq/kg KG) eingeleitet
unter der Vorstellung einer Crohnlision im
Ddendarm als Blutungiquelie. 2006 wurde
der Patient wegen einer Thrombozytopenie
von 86 000/nl bei 3800 Leukozyten wieder
in der erstbehandelnden Klindk vorgestelit.
die Azathioprindosis wurde suf 50 mg redu-
dert,

Danach stellte sich der Patient erstmals we-
gen storender Diarrhden in unserer Praxis
vor. In diesem Zusammenhang fiel sono-
grafisch ene Splenomegalie von 17x5cm
in der Diagonalen aul, Eine lleokoloskopie
in der Klinkk hatte keine floriden Crohnlisio-
nen gezelgt, sodass cine symptomatische
Therapie der Diarrhden erfolgte, Unter ek
ner Probetherapie mit Colestyramin hatten
sich die Diarrhben verschlechtert, wie bei
elnem dekompensierten Gallensdurever-
lustsyndrom.

2007 wuede der Patient emeut stationdr un-
tersucht wegen einer Andmie end Thrombo-
zytopenie bei normaben Leberweiten, Eine
darauthin veraniasste Beckenkammbiopsie

wurde als vereinbar mit einem M. Werlhoff
beschrieben, 2009 erfolgte ene emeute sta-
tiondre Behandiung wegen Teerstubls. Dabei
zeigten sich Osophagusvarizen Grad 3, und
et wurde sine medikamentdse Behandlung
mit Propranciol begonnen.

Zur Abklirung der vermuteten Leberzierho-
se wurde der Patient nochmals in unserer
Praxis vorgestelit, Ein Alkoholabusus wurde
glaubhaft verneint. Die Labordiagnostik
hadf in der Ursachensuche nicht weiter, So-
nografisch erschien die Leber echareich,
obne Zirrhosczeichen bel glelchzeitiger
Splenomegalie und farbdopplersonogra-
fisch darstellbaren Varizen im Bereich des
Magenfundus bei regelrecht perfundierter
Plortader, Die daraumin veranlasste Leber-
biopsie reigle keine Fibrose, Zirrhose oder
Entziindung, In den nichsten Jahren wurde
der Patient lediglich beobachtet.

2018 zewgte sich eine Progredienz der Oso-
phagusvarizen mit Anirmie (Hb um 10 g/gl).
Thrombozytopenie um 70000/nl und
Zunahme dee MilzgedBe aul 19cm. Bei
V.3, cine nodulir regeneratorische Hyper-
plasie erfolgte fetzt die Einwelsung in die
Uniklink Bonn zur Reevaluierung. Auch
dabel zeigte dis Leberhistologle keine nen-
nenswerte pottale Fdrose oder Zirrhose,
\Wegen der mitgeteliten Verdachtsdiagnase
wurden Spezialfirbungen durchaefihet,
die ein deutlich architekturgestictes, nodu-
& umorganisiertes Lebergewebe mit Ver-
hast intrahepatischer peripherer Plortader-
aste zelgte (Pathologisches Institut der
Uniklinik Boan).

Im weiteren Verfauf wurde die portale Hy-
pertension behandelt durch TIPS-Anlage
(Transjuguliir portosystemischer Shunt)
und Osophagusvarizenligatur. Das Allge-
meinbefinden des Patienten, der keine Zel-
chen einer hepatischen Synthesestérung
aufwies, ist weiter durchgehend gut.

Fall 3

Als dritter Fall wurde uns eine Frau, Jabr-
gang 1943, vorgestelit. Bei ihr war 2009
cine Hemikolektomie wegen eines Kolon-
karzinoms erfoigt mit anschiiefender adju-
vanter Chemotherapie mit FOLFOX, Bei ei-
ner Osophagogastroduodenoskopie beim
Hausarzt zelgten sich 2016 Oberraschend
ausgepragte Osophagusvarizen und die
Patientin wurde bei uns vorgestelit.
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Die Leberwerte und ene umfangreiche (Le-
berabilirung® waren unauffillig. Sonogra-
fisch erschien die Leber verdichtet und
etwas inhomogen ohne typische Zirrhose-
reichen oder das Bild einer Plortaderthrom.
bose. Die Miz war auf 16 cm vergroBert.
Auch diese Patientin wurde bei deittgradi-
gen Osophagusvarizen In dem Leberzen-
trum vorgestelit, Die Leberhistologle zeigte
ein Bild wie bet unserem aweiten Patienten
[Nodular regeneratorische Hyperplasie,
NRH). Die Osophagusvarzen wurden wie-
derhok liglest, zuletzt Im anuar 2019,

Diese dred Kasulstien zeigen, dass die Diag-
nose der nicht zirrhotischen portalen Hy-
perteasion (NZPH) schwierig sein kann.
Deshalb gibt es in unserem ersten Fall keine
beweisende Histologie, und er wurde auch
von uns nur pragmatisch als _portale Hy-
pertension unklarer Ursache™ symptomaori-
entiert behandelt. Nach Litersturangaben
ist die Mistologle nur in etwa 25 Prozent
der FEle beweisend fir eine NRH, und der
Kliniker muss den Pathologen auf die Frage-

stellung hinweisen,

Die noduldr regeneratorche Myperplasie
ist die hiufigste Ursache der NZPH und ver-
ursacht als prisinusoidale Schidigung
durch eine Obliteration der periphersten
Plortaderiste eine portale Hypertension.
Typisch dabei ist, dass die Transaminasen
oft normal oder aur gering erhaht sind und
die Leberfunktion meist gut bleibt. Das zei-
gen auch unsere dred Patienten, die richt
durch eine eingeschrinkte Leberfunktion,
sondern durch portale Hypertension und
Splenomegalie aulfiilig wurden,

Als Ausidser der NRH geiten Thiopurine,
Oxaliplatin (Schwarz et al Z Gastroenterol
2014; 52), DOI und Stavudine in der HIV-
Theragie, Die NRH ist jedoch auch im Rah.
men von mydloprolferativen Erkrankungen,
Lymphomen oder Autoimmunerkrankungen
beschrieben worden, Eine Pfortadertheom.
bose als Differenzialdiagnose solfte ausge-
schlossen sein.

Da die NRH mit einer Latenz von Monaten
bis Jahren nach einer Noxe auftret, ist eine
Friherkennung oder Verhinderung dieser
seltenen Komplikation kaum maglich. So
kann eine Varizenblutung die Erstmanifes.
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tation der £rkrankung darstelien, Die Thera-
pie besteht im Management der portalen
Hypertension und sollte in einem erfahre-
nen Zentrum erfelgen. Da der Lebervenen-
verschlussdruck aufgrund der prisnusoi-
dalen Schadigung nicht sicher mit dem

Plortaderdruck komrellert, muss de Indita-
tionsstellung rur Anage von TIPS klinisch
erfolgen. Wegen der meist erhaltenen Le-
berfunktion Ist das Rislko einer hepatischen
Enzephalopathie gering, Die Prognose der
Patienten scheint insgesamt gut zu sein,

Der besondere Fall

Unklare Leberwerterh6hung mit Zeichen eines hochfieberhaften Infekts

Wir berichten dber einen 63-FBhrigen Patien-
ten, der sich am 04,0618 entmals bei uns
vorstelite. Er schilderte Ficber bis 39.8°C,
das seit elnigen Tagen bestehe, und einen k-
terischen Urin, Seiner Bekannten war cine
Gelbfarbung der Skderen aufgefalien.

Der Patient lebt in Neuseeland (Sidinsed)
und war erst zwel Tage vor der Vorstellung
in unserer Ambulanz nach Deutschland
gekommen. Beziiglich seiner beruflichen

Titigkeit gab er an. Gewlrzanbauer und
Schathalter 2u sein, Im Rahmen dieser
Tatigkeit ist er hiufig aul seinen Lindereien
unterwegs, Er bezeichnet sich als gesund,
aus der Vorgeschichte ist allerdings eine
tiefe Beinvenenthrombose bekannt, die
erst vor einigen Monaten diagnostiziert
wurde. Aus diesermn Grund wird on DOAX
(Rivaroxaban) eingenommen.

Bei der Laboruntersachung fied neben der zu
erwartenden Erchohung des Riliubing eine
deuthiche systemische Infummation auf; das
CRP betrug 199 mg/l (Norm <8mg|l), die
Thrombozyten 70 000/ ml, dic GPT 1491,
die GOT 112U/), GGT 156 UJI, AP 165U/1
und das Gesamtbilicubin 3,5 mg/dl. Zusatz-
Iich erfolgte die Bestammung ener Hepatites-
serologee, die eine Virushepatitis A, 8, C und
E ausschlieRen konnte, Der Urinstatus war
unaufialig.

Im welteren Verlsaf verschlechterte sich der
Zustand des Patienten, weiter bestanden
hohe Temperatueen im Sinne elnes septi-
schen Verdaufs, AuBerdem klagte er Gber Go-
lenkschmerzen in allen groBen Gelenken, vor
allem im Kniegelenk, und einen trockenen
Husten sowie eine deutiche Dyspnoe, Wir
nahmen den Patienten auf unserer INC.Sta-
tion aul und verandassten eine weitere bildge-
bende Diagnostic. AuBerdem erhielt er eine
kalkulierte L v, Antiblose mit Ceftriaxon, die
aber zundchst nicht 2u einer wesentlichen
Verdnderurg des Minischen Bildes fihete,

Die Sonografic zeigte cine homogene, ge-
ring verdichtete Leber, keine Verinderun-
gen der Form oder Grofe. Die Gallenblase
war steinfred, kelne Verinderungen an den
Gallerwegen, Das Pankreas war ohne pa-
thologischen Befund, Die Milz war gering
vergrifert mit einem Durchmesser von
14 =6.cm, Das Rontgenbild der Lunge zeig-
te den Verdacht auf ein infiltrat im rechten
Unterfeld, was sich im CT-Thorax bestati-
gen leR und als pneumanisch gedeutet
wurde. Das zusatzlich durchgefihrte CT-
Abdomen zelgre kelne welteren Aulfillig-
keiten zur Sonografie.

Iy Weiteren Fihrten wir eine Diagnostik auf
Malaria, Munonukleuse, CMV, HIV, Legionel-
len ohne pathologischen Befund durch. Die

mehrlach abgenommenen Blutkulturen
blieben negativ. Eine Echokardiografie komn-
e Vegetationen an den Herzkappen ebenso
ausschlieBen wie eine Duplexsonogeafie der
Beinvenen eine noch bestebende oder neu
aulgetretene Liefe Belnvenenthrombose.

Wir standen vor sinem R3tee] und mussten in
diesem Fall die Hilfe der grifizen ,Online 8-
bliothek® in Anspruch nehmen: Google.
Wenn man unter den Suchbegriffen Landwirt,
Fieber, Lebererkrankung recherchiert, stogt
man neben Erkrankungen wie Q- Ficber auch
! die Leptospiiose, Ene entsprechende AX-
Disgnostik zeigte AK gegen Leptospira: igG
2 U/mid (Norm 10), IgM > 100 U/mid (Norm 15).

Die antibsotische Thermple ma Ceftriaxon 5t
hier effektiv und zeigte inzwischen auch ki-
nisch eine gute Wirkung. Der Patient konnte
nach sieben Tagen stationdren Aufenthalts
nach Hause entlassen werden und trat we-
nig spater die Rickrelse nach Neuseeland an.

Die Leptospirose ist eine weltweit sehe hu-
fig auftretende zoonotische Infektions-
krankheit. In Deutschland wird sie alles-
dings nur selten diagnostiziert, laut RXI
sind es nicht mehr als 100 Fale pro jah. Us-
sache ist eine Infektion mit dem Bakterium
Leptospitg interrogans. Das Ennegerreses-
voir sind Nagetiere und auch verschiedene
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Nutztlere, die den Erreger mit dem Urin
ausscheiden. Die Infektion erfolgt durch
die Haut bel Kontakt mit verunreinigtem
Wasser, Es entstoht eine spez. Immunitit,
Die Inkubationszeit betrigt 5 bis 14 Tage.
Die Symptome sind neben hohem Fleber
Glieder- und Kopfschmerzen, Schienbein-
und Wadenschmerzen sowie Rindehautent.
zindungen, Die Diagnose erfolgt Gber den
Erregernachweis in der Blutkultur oder
Gber AntikBrperdiagnostik in der zweiten
Krankheitsphase. Als Antibiotikum der
Wahl gelten Penicilin, Daxycychn und Ce-
phalosporine der neveren Genevation, tine
Inplung ist maglich (Todimpfstoft),

De. Gero Mooy
(Sprecher der Fachgruppe
Endoskepie Im bng)



Ileitis terminalis

Immer Morbus Crohn?

Im November 2012 stellte sich auf Ober-
weisung durch den Hausarzt erstmals eine
21-jihrige Frau in Begleitung hrer besorg-
ten Mutter sur Keloskopie i der Praxis vor,
Sie berichtete, dass sie seit mehr als vier
Wochen anale Blutungen bemerke und
unter Durchfillen (4 bis 8 Stihle tiglich)
leide. Diese waren von Tenesmen begleitet,
Weiterhin bestand eine mikrozytiare Eisen-
mangelanamie, Der Hb lag bei 10,8 g/dl,
Ferritin 7.8 pg/l. Die Langzeitanamnese
zeigte bisher keine relevanten Erkrankun.
gen, keine vermehrte Infektanfilligkeit,
Ubliche Schutzimpfungen waren erfolge.
Die Patientin hatte nach dem Abitur ein
Lehramtsstudiem begonnen. tin familldres
Darmkrebsrisiko bestand nicht, ebenso
fehlten Hinwelse filr das Vorliegen elner
chronisch entzOndlichen Darmerkrankung
in der Famiie,

Bel der Koloskople am 22.11.2012 fanden
sich Hamorrhoiden Grad 1, zum dem Zeit-
punkt ohne Blutungszeichen. Im gesamten
Kolon zeigte sich makroskoplisch eine regu-
lare Schleimhaut ohne jegliche entzindli-
che oder twmordse Verdnderungen. Auch
die Bauhinsche Kappe wies keine Lsionen
2l und war sinfach 2u passieren. Im termi-
nalen lleum imponierten jedoch far Marbus
Crobn typische aphthoide Ulzerationen mit
ddematdser Schieimhautschwellung und
starkerer Vedetzichkeit der Schieimhaut
(siehe » Abb. 1, links), Zusammenfassend
haben wir endoskopisch die Diagnose einer
Horiden lieitis terminalis - Bild wie bei
einem floriden Morbus Crohn = gestelit,

Histologisch wurde eine lediglich sehr
geringe/minimale Entzindung®™ beschrie-
ben, .dic bei klinisch bekanntem Morbus
Crohn mit einer jetzt sehr geringen/mini-
malen floriden Entzindungsaktivitst
(Grad 1 nach Riley)® vereinbar sei (Institut
fir Pathologle der Ruhe-Universitat Bo-
chum, Prof. Dr. med. A. Tannaptel). Nach
Ausschiuss elner Infektidsen Darmerkran-
kung (negative Stuhlkulturen) hatten wir
aufgrund der Befunde elnen Behandlungs-
versuch mit Budesonid (9 mg) empfohien
und eine orale Eisensubstitution vorge

» Abb. 1 Bauhinsche Kappe () und lleitis terminalis (re.)

2wei Monate spiter stelite die Patientin sich
emeut in der Sprechstunde vor. Ein Behand-
hungseriolg war nicht engetreten. Die Symp-
tome persistierten, Laborchemisch fand sich
weiterhin eine mikrozytire Andmie, oin koes-
tant niedriges Ferritin, Ebenso fanden sich
clm erniedrigter Vitamin-B12-Spiegel mit
101 pmol/l sowie eine entzindungsbedingt
verminderte Cholinesterase (CHE). Dazu
fand sich eine Erthdhung des CRP mit 18 myg/
dl (Normbereich <5 mg/di). Das Galprotectin
i Stuh! wae mit 897 ugl/g stark erhdht, Was
besonders imponierte: Bei einer relativen
Hypalbuminamie zeigte sich eln ausgeprag-
ter igA-Mangel von 4 mg/di (Normbereich
70-400 mg{dl). Ule 1gG- und igM-Haktionen
fagen im Nommberelch. Auf Nachfrage stelite
sich heraus, dass beim Hausarzt ein Igh-Man-
gel im Serum schon friher aufgefalien war.

Aufgrund dieser Befunde wurde die Patien-
tin nun ldr zehn Tage mit Ciprofloxacin
behandek, FE wurde Lv. (Ferinject™) substi
tuiert und regelmasig Vitamin 812i.v.
ergdnzt, Nach 14 Tagen war die Patientin
beschwerdefrei. Sechs Wochen spater
traten ermeut Bauchschmerzen auf. Die
Patientin wlnschie kene Therapie, sondern
folgte dem Rat zu einer erneuten Endosko-
ple, jetzt einschlieBlich des oberen Gl-Trak-
tes. Emeut fanden sich Lisionen n termi-
nalen lHeum, makroskopisch hatte das
Ausmal der Entzindung sich verringert
(» Abb. 1, recht). Pathologische Verande-
rungen im OGT fanden sich nicht.

Bis zur nachsten Konsultation im Mai bilde-
ten sich die Beschwerden zurlick. Das Bhat-
bild narmalisierte sich, Vitamin B12 musste
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daverhaft substituiert weeden, kn Sommer
2013 plante die Patientin eine Reise nach
vietnam, im Oktober 2014 nach Sodafrika.
Zue Theraple bel Durchidien nabm sie pro-
phylaktisch Cproflocacin und Metronidazol
mit, bendtigte die Medikamente jedoch
nicht. Wihrend ciner Reise nach Latein.
smerika einschlieBlich Brasilien steliten
sich 2016 ermneut Bauchschmerzen und
Durchiile ein. Nach Einnshme von Cipro-
floxacin dber zehn Tage wahrend der Relse
wurde sie erneut beschwerdefrel,

Wir hatten der Patientin 2016 eine emeute
Yoloskople zur Diagnosesicherung emploh-
len, leider sagte sie den Termén ab, In den
ketzten drel jshren befand sich die Patientin
ausschieflich in hausdrzticher Betreuung.
Gastroenterologische Symptome wurden
I dieser Zeht nicht berichtet, Vitamin 812
wurde regelmaRig substitusert, eine And-
mie bestand nicht mehr, der IgA-Mangel
hatte sich nicht verdndert, gelegentlich Ist
das CRP minimal erhdht. Ene weitere Diag-
nostik erfolgte nicht. Mittlerweile hat die
Patientin ihre Lehrerausbildung abge-
whiossen und st werbeamtet.

Die Kasuistik zeigt: Die Differenzialdiagnose
der lleitis terminalis ist bei jungen Patienten
nicht immer einfach. Hinter einem Morbus
Crohn kann sich awch ein IgA-Mangel ver-
bergen, oder bekde Erkraskungen kdnnen
parallel aultreten. Ia unserem Fall wirden
wir eher an elnen IgA-Mangel mit sekunds.
rer Infektion der Darmschlcimbact als Ursa-
che denken, Dafiir sprechen das positive
Ansprechen auf die Antiblotikatheraple
und die eher diskrete Entaindungshistolo-
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gie, Fiir de Behandlung ist die Differenzial-
diagnose jedoch von groBer Bedeutung,

Der selektive Immunglobulin-A-Mangel ist
der beim Menschen am haufigsten vorkam-
mende angeborene Immundefekt. Er ist
gekennzeichnet durch das Fehlen einer
bestimmten Klasse von Antikérpern, des
Immunglobulins A, Betroffene Patienten
kinnen beschwerdedrel sein oder an einer
meist relativ milden Hiufung von Atem-
wegsinfektionen leiden. Eine ursachliche
Behandiung steht nicht zur VerfOgung.

Die genave Ursache des selektiven IgA-Man-
gels ist nur fir eine seltene Unterform
belannt. Die mesten Fille bleben in dieser
Hinsicht engekidrt, Sie treten sporadisch
auf, nur relatly seiten wird eine familidre Hau-
fung beobachtet (etwa 20 % der Falle). Der
Erbgang kann dann autosomal dominant
oder autosomal rezessiv sein. Die Erkrankung
st mit bestimmten Typen des Haupthisto-
kompatibBitdtskomplexes auf dem kurzen
Arm von Chromosom 6 (IGAD1-Locus) asso-
zilert. Die Haufigheit des selektiven IgA-Man-

gels wird mit 1:160 bis 1:18 500 angegeben,
Neuere Arbelten deuten darauf hin, dass die
Hiafigieit in westlichen Industriclindern bei
etwa 1:600 liege. Dies bedeutet, dass die Pra-
valenz etwas Gber 1 % Begt.

Die Klinische Auspragung der Erkrankung

Ist sehr variabel. Mehr als die Hilfte der

Patienten ist wollig beschwerdefrel. Nur

etwa 30% lelden unter rezidivierenden

Infektionen, insbesondere der Atemwege,

Seftenere Beschwerden betreffen den Ver-

davungsapparat:

= Durchfall, teitweise infolge von Infek-
tionen mit Glardia Intestinalis

= Autommunkrankbeiten (Zoliakie, Lupus
erythematodes, rheumatoide Arthriti,
Morbus Crohn, Colitls uicerosa)

= Allerglen (Nahrungsmittelallergien
(inshesondere Milcheiwe), allergisches
Asthma bronchiale, Atopie

= Tumoren des Verdauungsappasats,
Inshesondere Magenkreds,

Die Diagnose wird durch wiederholte
Bestimmung der Konzentration von Im-

munglabulin A (igA) im Butserum gestellt,
Bel Patienten mit selektivern IgA-Manged ist
IgA in der Regel nicht nachwelsbar oder
stark emledrigt, meist sind belde Subidas-
sen (IgA1 und IgA2) betrolfen, 1gG und
IgM sind normal. Andere Immundefekte
und sekundirer lgA-Mangel avigrund von
Medikamenten oder im Rahmen anderer
Erkrankungen missen ausgeschlossen wer-
den. tine kausale Therapée besteht nicht,
Patienten, die beschwerdefrel sind, bendti-
gen auch keine Therapie. Bel avftretenden
Infektionen missen sie jeweils entspre-
chend dem Infektionsort und Erreger mit
Antiblotika behandelt werden. Die Patien-
ten soliten umfassend geimpft werden.

De, Dietrich Hippe
[Sprecher der Fachgruppe
Kolorek tales Kar ziom
n bog)

Ungewbhnliche Differenzialdiagnose

Dekompensierte Diinndarmstenose bei einer Patientin mit M. Crohn

Eine 53-jahrige, Kinisch ansonsten gesunde
Patientin stellte sich nach einem stationa-
ren Aufenthalt in einer gastroenterologi-
schen Schwerpunktabteilung nach Anbe-
handlung eines akuten Schubs eines
M. Crohn - wee im Entlassungsbrie! vorge-
schlagen = zur Enleitung elner rermission-
serhaitenden Therapie mittels Biologikum
erstmals in der Praxls vor,

Zur Vorgeschichte: Erstdiagnose des
M, Crohn mit typischer Histologie in 4/13
mit relativ stenosierender lieitis terminalis
und pedterminalis, damalige Therapie Bude-
sonid 9mg. Ein ndchster Schub der Erkran-

kueg war in 4/17 dokumentiert mit kurzstre-
ckiger Stenose im distalen Feumn ca, 10¢cm
vor der Bauhin'schen Kappe: erneut Budeso-
nid-Therapie. in 11/17 kam es zu progredien-
ter Symptomatik bei zu diesemn Zeitpunkt
narbiger Stenose des praterminaken Heums
mit konsekutivem Subileus und nachfolgen-
der Ballondilatation der kurastreckigen Ste-
nose, nachfolgend Mesalazin-Theraple. Seit
der Ballondilatation betlagte die Patientin re-
trospektv mehmals @hrlich Zustande ven
abdominellen kolikartigen Schmerzen nach
faserreicher Kost, die seibsthmitierend waren
und die Patientn aus Angst vor therapeutl-
schen Konseguenzen nicht zum Arzt fiheten.

bng Maglieder-Informationen - Z Gastroenterol 2020, 58: 486.488

Der aktuell vorausgehende stationdre Aul-
enthalt erfolgte als Notaufnahme auigrund
von sek Tagen anhaitenden krampfartigen
Bauchschmerzen und Stublverhalts sowie
postprandiaker Ubelkeit und Erbrechen. In
Zusammenschau der erhobenen Belunde
handelte es sich zu diesem Zeitpunkt um
einen in der Abdomen-CT gesicherten
Donndarmileus bel langstreckiger, mit
dem Koloskop micht 2u passierender narbs-
ger, histologisch gering entzindicher Ste-
nose des terminalen lleums; andere Dinn-
wie Dickdarmanteile wiesen keine Patholo-
gia in der Bidgebung sul. Die obere Intes-
tinoskopie ergab keinen Hinweis auf das
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Voriegen einer Mitbetedligung im Rabmen
des bekannten M. Crohn.,

Therapeutisch war die Patientin mittels
Prednisolon behandelt worden, initial
100 mg i.v., anschlieRend perorale Thera-
ple mit langsam-stetiger Reduktion der Do-
sis. Die Vorstellung in der Prads erfoigte bei
elner Dosls von 30 mg Prednisolondquiva-
lent tiglich. Auf Nachirage berichtete die
Patientin zwar von einer Besserung der
klinischen Symptomatik, es persistierten
jedoch unregelmaBiger Stublverhalt und
vor allem ein unangenehimes Druckgefihl
im rechten Unterbauch,

Die Intention der gastroenterologischen
Schwerpunktabteilung des Krankenhauses
war es gewesen, eine Biologikatherapie ein-
2uleiten; deshalb erfolgte die Vorstelung in
der Praxis. Angesichts der Vorgeschichte
mit bereits seit Langem bekannter, inadd-
quat medikamentds behandelter und auch
bereits per Ballondilatation erweiterter
narbig-entzindicher Beumstenose und an-
gesichts der persistierenden klinischen
Symptomatik trotz initial hochdosierter
Prednisolon-Theraple (> | mg[kg Kirperge-
wicht) konnte ich von einer vorwiegend
narbigen Stencse ausgehen und stellte die
Patientin in der Klindk fir Aligerneine, Visze
ral- und Kinderchirurgle des St. Franziskus-
Hospitals Minster (Prof. Briwer) vor zur
Prifung der Indikation 2ur operativen lleo-
coecal-Resektion

s erfolge nach entsprechender praoperati-
ver Vorbereitung eine lparoskopisch assis-
tierte Heocoecaleesektion, nachdem zuvor
eine Laparoskopie untéemommen und ins-
besondere das DurchfGhren einer Strikturo
phastik nicht fiie sinnvoll erachtet werde. In
» Abb. 1 ist dic fir den M, Crohin typische
Propagation des Fettgewebes nach antime-
senterial dokumentiert; weitere pathologi-
sche Lokabefunde traten nicht in Ersched-
nung, Der Eingrff verfief in typischer Art
und Welkse primdr kompiikationslos, der ink-
tiale postoperative Verlauf gestaltete sich
wunschgemdi,

Die histologische Aufarbeltung des Opera-
tionspraparats (Institut $ir Pathologee am St
Franziskus-Hospital MOnster, Dr. Griefingholt)
erbeachte dann aber einen fir alle Beteiligten
willig Gberraschenden Befund lleocoecalre-
sektat mit elnem 4 cm groBen niedng diffe-

» Abb. 1 Laparoskopache Befunddoky-
mentation: fir den M. Croha typische
Propagation des Netigewobes nach antl-
mesenterial,

» Abb. 2 Hamatoxyie-Eosin-Firbung des
neurcendokrinen Tumors Im terminalen
Heumn, 10-Lache VergrdBerung,

» Abb. 3 Imeunhistochemische hohe
Expression von Synaptophysin.

renzierten stenosierendien und ulrederenden
neurpendokrinen Karzinom (NEC) m termi-
nalen lleam (» Abb. 2) mit tiefer Infiltration
des mesenterialon Fettgewebes, der Subse-
rosa mit fokaler Subserosainfiltration wie
Lymphangiosis carcinomatoss (= Abb, 5); im
anhangenden mesenterialen Fettgewebe
insgesamt 45 Lymphinoten, davon 17 mit
Lymphknatenmetastasen, Immunhistoche-
misch zeigten die Tumorzellen eine hobe
Expression von Synaptophysn (> Abb. 3) als
Marker von Small-dense-core-Vesikeln mit

bng Mitgheder-Informationen - £ Gastcentorol 2020, 58 486488

» AL, 4 Immunbatochemic mit Ants
KIGT-Antikdrpemn zur Bestimmung der
ProMerationarate, 40-facke Vergroie-

» AbD,5 Nachwe's des Lymphspaiteneie-
bruchs des neuroendokrinen Karzinoms
mttels immunhistochemacher Diagnos-
i mit Anti-0240-Antikdepern, 200-fache

» AbD, 6 Nachwes der Expression des
Trarskriptionsfaktors COX2, 100 4ache
Vergriditorung.

hoher Sensitivitit fir die Diagnose einer neu-
roendokrinen Neoplasie, de Expression von
Chromogranin als Markes far die Large-den-
se-core-Vesikel - nur in einem Ted der neuro-
endokrinen Neoplasien nachwelsbar und ins-
besondere bel neuroendoirinen Karzinomen
eln Marker mit geringer Sensitivitat - zeigte
sich schwiach positiv. Daher erfolgte die Ana-
lyse des CDS6-Antigens, das sich ebenfalls
positiv nachweisen 1eB, Die Proliferatiomnsate
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wuide ittels Anti-Xi-67 Antiklpern mat Ca.
70 % bestimmt, 21 Mitose bereits in 2wei high
power fields (HPF) (» Abb. 4). Bei Nachweis
einer Expression des Transkriptionsfaktors
CDX2 (» Abb, 6) konnte der Ursprusg des
neuroendokrinen Karzinoms aus dem Gas.
trointestinaltrakt befegt werden. Insgesamt
handelt es sich 3o um ein niedrig dfferen-
ziertes hochprofferatives neuroendokrines
Karzinom (NEC) des terminalen lleums, ener
primiren Tumorformel nach der TNM Klass
flkation (UICC, 8. Auflage 2017) pT4, pN1
(17/45), phX, L1, VO, PO, G3, lokal RO ent-
sprechend. DarGber hinaus im terminalen
lleum schvwergradig ulzerdse lletls terminalis
mit Fissueen, schorfbedeckten Pseudopoly-
pen und vielen epitheloidzelligen Cranulo-
men mit mehrkemigen Riesenzellen vom
Fremdkdrpertyp, passend zum M. Crohn,

Nach Echalt dieses histologischen Refundes
wurde ein entsprechendes Staging veran-
lasst: dazu wurde als Tumormarker NSE
normwertig bestimmt, aufgrund fehlender
endokrin verursachter Symptomatik waren
withrend des stationidren Aufenthalts die Ak-
tivitat des Chromogranin A Im Serum wie
auch die Konzentration der 5-Hydraxyindol-
essigsdure (5-HIES) im 24-5tunden-Samme-
lurin nicht bestimmt worden; bildgebend
erfolgten neben ener Sonogratie des Abdo-
mens eine CT des Thorax und des Abdomens
sowie ein SSRPET.CT, das keine distanten
Metastasen nachweisen konnte. £s wurde
anschliefend nach Beschluss der Tumorkon-
ferenz eine radékal-onkologische Hemkolek-
tomie rechts erganat mit Portasiage,

Derzeit wird bei der Patientin in Andehnung
an die Empfehlung der S2k-Leitlinie Neuro-
endokrine Tumoren (AWMF-Reg. 021-27)

eine adjuvante Chemotherapse nach RO-Re-
sektion des nevroendokrinen Karzinoms
mit vier Zyklen Etoposid und Cisplatin als
Cinzelfallentscheidung durchgefihrt, da
die Prognose fir die Pat, eher ungiinstig,
eine Heilung durch alleinige Chirurgie
selten Ist. In Analogle zum kieinzelligen
Bronchialkarzinom erscheint eine Chemo-
therapie insbesondere bel jingerem Pa-
tientenalter, fehlender Komorbiditat, hoch-
proliferativer Histologle und Nachwels von
Lymphknotenmetastasen gerechtiertigt.

Ubesraschend fir alle beteiligren Fachdiszip-
linen ist die Tatsache, dass sich der Tumor
durch keine der angewendeten Verfahren
pedoperativ bildgebend darstellen §eg; such
durch die Laparoskople vor und anhand der
intialen Beocoecalresektion el sich die Di-
agnose eines lokal fortgeschrittenen und
lymphonedal metastasierten neurcendokri-
nen Karzinoms bei typischen Verhdltnissen
wie bel Crohn-Stenose nicht vermuten!

Meines Erachtens unterstreicht dese Ka-
suistik die Notwendigkeit, das operative
Fach frohzeitig in die Behandlung des
Crohn-Patienten mit einzubeziehen, gerade
wenn durch eine addquate medkamentdse
Therapie keine vollstindige Beschwerde-
fresheit zu erziclen Ist und andere Differen-
raldiagnosen bedacht werden minsen,

Natirlich ist die in diesem Fall dokumen-
tierte Ursache der Stenose des terminalen
lleums bel bekanntem M. Crohn nicht al-
tiglich, aber durch den Zeitpunkt der Ope-
ration konnte das neuroendokrine Karzl-
nom frihzeitig nach dem Auftreten der
neuerlichen - dann am ehesten durch die
Tumorstenose verursachten - Symptoma-

Uik diagnostizert und der stadiengerechten
Therapie 2ugefahrt werden.

Weiterhin stellt sich die Frage nach
einer remissionsechaltenden Therapie des
M, Crohn; Auch zum Zeitpunkt der Opera-
tion lieR sich im OP-Priiparat cine flocide
epitheloidzellige granulomatdse Entzin.
dung mit mehrkernigen Riesenzellen vom
Fremdkorpertyp Im terminalen Beum nach-
weisen,

Angesichts der adjuvanten Chemotherapie
ergibt sich derzeit sicher keine ndikation
2ur iImenunmedulierenden Theraple. Da zur-
2eit wie in der Vergangenheit die Lokalisa-
tion der Entzindung immer im ileocoeca-
len Ubergang nachwelsbar war, Ist der
Fokus operativ saniert, und es ist gestattet,
den Spontanverlauf abzuwarten, Daher ist
es emplehlenswert, nach 6 Moaaten eine
Koloskopie durchzufihren mit Inspektion
der Anastomose. Das weltere Vorgehen
wird sich nach dem dann zu erhebenden
Befund richten; angesichts der eher
schlechten Prognose seitens des Auftretens
von Metastasen oder eines Lokalrezidivs des
reuroendokrinen Karzinoms ist die Indika-
tion zur immunmodulierenden Therapie
sicher sehr restriktiv zu stellen.

Or. Markus Dreck

Keglonagruppe
Westlalen-Lippe im bag)

Der besondere Fall

Chronische Eisenmangelandmie mit rezidivierenden Schmerzen

Elne 50-jdhrige, Minisch ansonsten gesun-
de Patientin stelite sich 2ur weiteren Kl3-
rung einer bisher unklaren Esenmangela-
namie sowse rezidivierender kramplartiger
abdominelier Beschwerden vor, In der bis-
herigen auswartig durchgefihrten ambu-
lanten Diagnostik mittels Gastroskopic
und Koloskopie war kein wegweisender
Befund erhoben worden. Anamnestisch ee-
gaben sich weder Hinweise fir eine vege-

tarische Erndhrung noch regelmdBige
Blutspenden oder chronische Blutverluste
Ober gyndkologische Erkrankungen. Er-
ganzend sollte eine Dénndarmkapsetendo-
skopie durchgefihrt werden, zu der de
Patientin im Sinne der Auftragsleistung zu-
gewlesen wurde,

Bed Sichtung der Vorbefunde wurde die Auf-
merksamkeit auf einen pathologischen

bng Mitgheder-Informationen - £ Gastcenterol 2020, 58: 596-567

sonografischen Befund gelenkt, In dem
eine Kokarde in Projektion auf das Kolon
descendens beschrieben wurde, Zudem
war ein pos. IFOBT dokumentiest, der zu-
sammen mit der hyperregeneratorischen
hypochromen mikrozytsren Ankmie bei ed-
nem Hb von 7.8 g/dl und einem Ferritin-
spiegel von 3ng/ml die Durchfohrung

einer ambulanten Kapselendoskopie be-
griindete. Vitamin-812- und -B6- wie auch
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die Folsdurekonzentiation und die Ewel-
elektrophorese 2eigten keine Aultaligkei-
ten

Vor Planung der DXinndarmkapselendosko
pie erfoigte die Kontrole der sonogralisch
dokumentierten pathologischen Lision des
Kolon descendens: Es stellte sich sine typi-
sche Invagnation des Dinndarms in Projek-
tion auf jepunumschlingen im Snken Mittel-
bauch dar bei sonografisch vnauffilligem
Kolon descendens

Beil rezidivierenden mutmaBlichen Passa-
gestérungen des Ddnndarms bel wieder-
kehrenden abdominellen krampfartigen
Schmerzen wurde von der ambylanten
Durchiiibiung der primdren Ddnndarm:
kapselendaskopie abgesehen; stattdessen
erfolgte elne stationdre Zuwetsung in die
Abteilung fir Castroenterologie (MXI) der
Christophorus Kliniken GmbH Coesfeld zur
welteren Diagnostik.

Im érsten Schritt wurde eine Patency-Kap-
sel appliziert, die den kompletten DGnn
darm ohne Probleme passieren konnte und
deren sSichere Lage im Z8kum per CT doku-
mentiert wurde. Nachfolgend wurde die
Dinndarmiapselendoskopie durchgefihrt
die nach Auswertung der Bilddokumenta:
tion den Befund eines groBen Polypen im
prox. Jejunum erbringen konnte. In der an-
schieBend durchgefiheten gastralen Route
giner Push-Enteroskopie wurde der Befund
der lavagination im prax jejunum in Hohe
des groBen, endoskopisch nicht resezierba:
ren Polypen bestatigt. Histologisch handel-
te s sich um ein tubuldres Adenom mit
niedriggradiger ntraepthelialer Neoplase
und Panethzelimetaplasie. Eine weitere
Schnittbiiddiagnostik ergab keinen zusatzll.
chen pathologischen Befund,

Im ndchsten Schritt erfolgte durch die
Abteilung Hir Allgemein- und Visreralchi.
rurgie (CK1) der Christophorus Kliniken

Sonografiscives Bild der Dinndarmisvegi
nation

Push-Enterostople gastrale Route: Inva-
gination m peax. jepunim, nach endo
skopischen AufiGsen groBes weich-poly-
poses, endoskopisch miche resezierbares
Adenom,

GmbH Coesfeld eine diagnostische Laparo
skopée, nach Umatieg aul ciae Laparotomie
wurde ein Dinndarmsegment mit einem
4.5 cm gro8en tubuldren Adenom mit nied-
riggradiger Intraepithellaler Neoplasie ent.
fernt, Seitdem ist die Patientin absolut
beschwerdefres es treten kane kramplarts
gen abdominelen Beschwerden mehr auf,
und Im Verlauf ist die vorbeschriebene And-
me vollstindig riickgebildet!

Diese Katuistik dokumentiert den seltenen
Fall einer chromisch rezidivierenden Dinan-
darminvagination als Ursache eines rezidi-
vierenden (Sub-Jeus bei ciner erwachsenen
Patientin. im Kndesalter Iilt eine sokche 56

bng Mitgheder-Informationen - £ Gasvoentoral 2020, 58 596-557

Kapnelendoshopee mit grofem Adenom
im peax. jejusum

Diagn. Laparoskopie mit Umstiog auf offe
ne Diandarmsegmentresektion. Hstolo
ghe: DUnndarmsegment mit 4.5 om groflem
tubddrem Adenom mit ssedniggradiger
intraepithedler Neoplasie

mk sehr viel hdufiger auf, dann zumelst Gber
ein Meckelsches Divertikel. Grund f0r die
invagination war in diesem Fall der sehr
seftene Befund eines groBen Dinndarmade-
poms mit konsekutiver hochgradiger yper
regeneatorischer mikiozytaer und hypo-
chromer Elsenmangaianamie,

Dr. Markus Dreck (Spre-
cher der Regloralgruppe
. A Westfalen Lippe Im bng)
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Zufalisbefund im Rahmen einer Gastroskople

Systemische Kappa-Leichtkettenspeicherkrankheit und smoldering Myelom

Ein 71-jahriger mannlicher Patient stelite
sich rur AbkiSrung von Halsschmerz, Glo:
busgefiihl, Schiuckstdrungen und Beschwer-
den im Mattelbauch in der Praxis vor. Zuvor
war eine HNO-drztliche Diagnostik erfolgt,
dle den Verdacht auf das Vorliegen einer
Refuxlaryngitis ergab. Zur weiteren Abkls.
rung sollte eine Gastroskople durchgefihrt
werden.

In der Vorgeschichte des Patienten war ein
familidres Risiko Rir kolorektale Karzinome
bekannt. B Koloskopae i Jabe 2018 fGhite
zur Entfernung eines Adenoms. Im Welteren
bestand ein Zustand nach Cholezystektomie
und radikaler retropubischer Prostatovesikul:
ektomie mt bilateraler pehviner Lymphaden:
cktomie bei Prostata-Karzinom, pT2a, pNO,
MO, RO, C2a, Gieason 3 + 4 =73 ohne Hin:
weis auf Rezidiv.

In der Praxis erfolgte im Rahmen des Auficla-
rungsgesprachs fir die Gastroskopie eine
Sonografic des Abdomens, die bel einge-
schrinkter Beurteilbarkeit einen Zostand
nach Cholezystekiomic ohne weiteren weg:
welsenden Befund erbrachte. In der Gastro-
skople zelgte sich ein makroskoplsch regel.
rechter und altersentsprechender Befund.
Aufgrund der Schiluckstdrungen wurden Stu-
fenbiopsien aus dem Osophagus entnom-
men, wegen der Mittebauchbeschwerden
2ur weiteren Differenzialdiagnostik Probe-
exzisionen aus der Antrum- wie Corpus-
schismhaut und dem tiefen Deodenum.

Histologisch stelite sich das Bild einer leich-
ten chronischen Osophagitis mit Epithelly:
perplasie dar - passend zu den Reflux-
beschwerden des Patienten. So wire die
Schiuckstirung als reflusbedingte sekundice
Motdititsstirung des Osophogus zu werten.

Die Duodenal: (» Abb, 1) wie Antrum- uad
Corpusschleimhaut 2eigte Gberraschender-
woise mikroskoplsch eine Schleimhautoblite-
ration durch amorphes Material sowie cine
métige Drilsenkirperatrophie Im Antrumbe-
reich. Anhand der immunhistochemischen
Zusatzdiagnostic an den Blopsaten aus Ma-
gen wie Duodenum (» Abb. 2) wurde die
Dizgnose einer Lelichtkettenspeichererkran-
kung gestellt: De Reaktion auf Kappa-Leicht-
kette zeigte sich positly, dee auf Lambda-
Leichthette negativ; die Kongorot-Flrbung
vesfief weitgehend negativ, kane Doppelbie-
chung wie bel Amyloidose; in der Bindege-
websfirbung war das amorphe Material
schwach anfirbbar. in der Blutanalyse konrte
ebenfalls eine deutliche Erhidwing von Kappa-
Leichtkette nachgewieien werden mit noma.
ler Lambda-Leichtkettenkonzentration und
pathologischem Kappa-flambda-Vierhaitnis,

Anhand der Uninanalyse war eine pathologi-
sche EiweiBausscheidung ze dokumentie-
ren sowie elne Erhdhung der Ausscheldung
freier Kappa-Leichtkette, in der Immunfic-
tion kein Nachwels einer Bence-Jones-
Proteinurie bel Ausscheldung kompletter
monoklonaler Immunglobuline vom Typ
IgG-kappa. Mit dem Nachwels einer mani-
festen Nierealnsuffizienz bel nephro-
tischem Syndrom bestand der dringende
Verdacht auf eine Nierenbetedliguag und -
bel deutlicher Erhohung der NT-proBNP-
Konzentration - zusitzlich der Verdacht
auf gine kardiale Beteligung.

Als Ergebdnis einer Knochenmarkpunktion
wurde eine Knocheamarkinfiltration mit
kappa-klonalen Plasmazellen beschrieben
wie eine gefiBassariierte - diesmal kongo-
rol-positive = Amyloidose ohne Hisweis Kir
Immunglobulinvermehrung und ohne Nach-
weis von Osteolysen,

* Abb. 1 Dinndarm i ML-Firbung:
Schieimhautebliteration derch amarphes
Materfal,

» Abb. 2 Dinndsrm: imemunhistochemie
kapra-Lekhtkette.

Unter Berlicksichtigung der aben beschrie-
benen erhobenen Belunde konnte dem-
nach die Diagnose einer systemischen
Leichtiettenspeichererkrankung Typ kappa
mit dringendem Verdacht auf Beteiligung
der Nieren mit Ausbildung eines nephroti-
schen Syndroms und des Herzens gestellt
werden sowie die eines smoldering Mye-
loms, Typ IgG kappa.

In der interdiszipliniren Falkonferenz wurde
die Indiatlon 2ur Nigrenblopsie gestellt und
die reitnahe Behandiung mit Cyclophospha.

mid, Borteromib wie Dexamethason nach
dem CyBorD-Schema vorgeschlagen.

Die systemische Leichtkettenspeicherer-
krankung ist charakterisiert durch eine klo-
nale Proliferation von Masmarellen, damit

virhergehende Uberpeoduktion von abnor-
maden Leichtketten und Ablagerung mono-
klenaler Leichtkettenimmunglobuline in
verschiedenen Organen ohne das fir Amy-
loid typische Farbeverhalten mit resultie-
render Organdysfunktion,

bng Miaglieder-Informationen - Z Gastroenterol 2021; 58 463.464

Diese Erkrankung wurde 1976 suerst von
Randall et 3l bel Patienten mit terminaler
Niereninsutfizienz beschrieben, Randall fiel
auf, dass sich in einer Nierenbiopsie granu-
lire amorphe Ablagerungen von Lelchtiet-
ten nicht mitteds Kongorot-Fiarbung darsted-
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len Be@en und skh keine Doppelbrechung
nachwelsen liek. Es existieren nur wenige
Faliberichte (ber einen sollerten Befall die-
ser Erikrankung von Hirn, Lungen, Lymph-
knoten des Halses wie des Pharynx und
auch des Duodenums, wobei nicht abschlie-
Bend geklart ist, ob es sich bel diesem lokali-
slerten Befall um den Beginn der systeml.
schen Erkrankung handelt.

Der Altersgipfel der Lelchtkettenspelcherer-
krankung begt 2wischen dem 35. und dem
76, Lebensiahr, sie tritt beim Mann 2.5-fach
hiufiger auf als bei der Frau und istin 17 %
der Fdlle nvt elner monokionalen Cammopa-
thie unklarer Signifikanz vergesellschaftet
und in SB% der Fille mit einem Multiplen
Myclom, Se manifestiert sich am hduligsten
in der Niere, kann als rasch progressive Glo-
merulonephritis oder als tubulonterstitielle
Nephritis verfaufen und endet nicht selten
im Rahmen eines nepheotischen Syndroms
in einer terminalen Niereninsufliziens. Wei
tere Organbeteiigungen etwa des Herzens,
der Leber und des 2entralen und peripheren
Nervensystems sind beschricben,

Der besondere Fall

£s kommt im Rahmen der Erkrantung am
haufligsten zur Ablagerung von Kappa-
Leichtketten, in 15 bis 20% der Fille findet
sich eine Larmnbda-Leichtkettenablagerung,
10% der Fille weisen eine kombinierte
Kappa- wie Lambda-Leichtkettenprolifers-
tion auf; der Klinische Verlaul des Krank-
heitshildes wird durch die Art der Leichtkes-
tenablagerung jedoch nicht beeinflusst. Das
mediane Uberkeben nach Diagnosestellung
Begt nach Literaturangaben bei ca. 4 Jahren.
Der Verlauf wird erheblich mitbestimmt
durch dan gleichaeitige Vorliegen cines Mye-
loms. Weitere prognostisch bedeutsame
Faktoren sind das Alter und extrarenale
Leichtiettenablagerungen.

In desemn Fall ging die Zulallsdiagnose ciner
systemischen Leichtkettenspeichererkran.
kung im Rahmen der Gastroskopie der Symp-
tommandestation dieser Erkrankung voraus
Nur was empfiehlt man dem Patienten
Abwarten? Behandeln? inshesondere dic
Therapie mit Dexamethason birgt in de
aktuelien COVID-19-Pandemie ein nicht a
unterschitzendes infektiologisches Gelale

dungspotenzial; dazu kommen noch die zu
erwartenden weiteren kortikaldbedingten
Nebemwirkungen: immerhin kann das Riiko
ciner Pneumosystis-jirovedi-Infektion als
Nebenwirkung der Polychemotheraple durch
eine Prophylace mit Cotrimoxazol minimiert
werden Darliber hinaus kann es durch Cyclo-
phosphamid rur Ausbildung einer medika-
mentay-tadschen Poyneuropathie kommen.

Diese Frage kann dem Patienten sicher und
eindeutig beantwortet werden: Das nephro-
tische Syndrom im Rabmen der Nierenbetel
iqung stellt de Indikation zur Einfeitung der
First-Line-Chemotheraple mit Cyclophos-
phamid, Bortezomib wie Dexamethason
dar, um den Freversiblen Nierenfunktions-
verlust mighichst lange herauszuzdgem,

Dr. Markus Dreck
(Coesfedd) und Prof, Dr.
owd. H AU Kirsper, MIAC
(Minster)

Gallensteinverschluss des Pylorus

Wir berichten aber eine 97 Jahre aite Pa-
tientin, die uns mit Himatinerbrechen, AZ-
Verschlechterung und leichtem Fieber zur
stationiren Diagnostik rugewiesen wurde.
Die Patientin lebt in einem Pllegeheim und
ist seit Jabeen dement. Bei Aufnahme pra-
sentierte sich eine alte Dame in dewtlich re
duziertem AZ und vermindertem £2. Der
fiir die Patientin zustandige gesetriiche Be-
trever bestand trotz der cher 2urbckhalten-
den Position der aufnehmenden Arztin auf
ener weiteren, 9gf. auch endoskopischen
AbMarung

= Abb. 1 Fremdbdrperverschiuss des
Priorus,

bng Maglieder-Informationen - Z Gastroenterol 2021; 56 1127.1128

» Abb, 3 Fatel v Bufbus duoden
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Dse sonografische Untersuchung zeigte bel
der Patientin eine deutlich wandverdickte
Gallenblase mit einzelnen Konkrementen
und einen fldssickeitsgefiliten Magen. Die
Laboruntersuchung bel Aufnahme ergab &
nen Hb-Wert von 9,3 g dI, der in den Kon-
troflen nach 12 und 16 Stunden aul 8 4 g/dl
abfiel, Wir entschlossen uns aus diesem
Grund, eine Gastroskopie durchrufiihren,
die sinen Oberraschenden Befund ergab,

Neben einer sicher durch die Magenentlee:
rungsstirung ausgelasten schweren Reflux:
dsophagitis mit fibrinbelegten Erosionen
im Osophagus zeigte sich ein mit galliges,
schwirzhicher Flissighest gefiliter Magen,
der auch deuthch dilatiert erschien, Der Py-
forus war komplett mit einem Fremékdrper
verschlossen (» Abb, 1), Erst bel niberer Be-
trachtung erwies sich dieser als Gallenstein,
der unmettelbar hinter dem Pylorus impak-
tiert war und dort bereits ein deines
Druckulcus hervorgerulen hatte. Nach seh
schwieriger Entfernung des mehr Js 3 cm
groBen Koakrements (» Abb.2) mit einem
Roth-Netz, wobel die Mobilisation Ober den

Osophagus fast am schwierigsten war, zeig-

» Abh.2 Kookremententiornung st
Roth Netz.

te sich im Bulbus duodeni eine groSe, cben-
falls mit Fibrn belegte Fistel zur Callenblase
(» Abb. 3). Die Patientin erhielt noch 3 Tage
eine parenterale Antiblose und koente dann
in das Hesm entlassen werden,

Das Bouveret-Syndrom, erstmals 1896 von
dem Namensgeber beschrieben, definiert
einen durch elnen Gallenstein ausgeldsten
Dinndammileus. Allerdings hatte Bouveret
in seiner Erstbeschreibung damit nur das

auch in diesem Fall vorkiegende Bild eines
verschiusses des Pylorus durch einen Gal-
ensteln gemelint, Dann ist die Symptomatik
haufig nicht so klassisch, meistens stehen
nur Erbrechen, Fieber und Elektrolytentgled-
sungen Im Vordergrund. Die Erkrankung
trifft vor allem Frauen jenselts des 70. Le-
bensjahrs. Die Entfernung des Callensteins
[notfals auch chinurgisch) und de Weeder-
herstellung der Nahrungspassage stehen
im Voedergrund. Eine Revision der Fistel ist
bei den meistens sehr betagten Patieaten
mit erhdhten Risiken verbunden und auch
unnityg.

Das Bouveret-Syndeom ist eine sehr seltene
Form des gallensteinbedingten lleus. Die
Ursache ist eine fistelbildung zwischen
Gallenblase und Duodenum oder Magen,
Nur 1=3 % aller durch einen Gallenstein
verursachten DarmverschiGsse sind dem
kassischen Bouveret-Syndrom auauordnen,
Insgesamt betrifft die Erkrankung weniger
als 0,5% aller Patienten mit Gallenblasen-
steinen, Dementsprechend gibt es auch
keinen Standard in der Behandiung dieser
Kompikation.

Die erste Beschrelbung einer erfolgreichen
endoskopichen Behandiung ener Patientin
mit einem Bouveret-Syndrom erfolgte durch
Bedogni 1985, Ahnlich wie in unserem Fal
war der Stein im Duodenum zu sehen, wurde
aber mittels eines Xdrbchens entfernt. 2016
hat indal eine Entfernung eines Steins mit
einem Roth-Netz, wie in unserer Situation,
beschrieben, Bel groBeren Steinen kann
auch eine mechanische. efektrolydraulische
oder Laser-Lithotripsie sinnvell sein. Auch
die ESWL wurde In der Behandiung als mdc

liche Option beschrieben. Bleiben alle diese
Versuche frustran, ist die chinuegische Inter-
vention mie offener Laparotomie und Ente-
rotomie die letzte Moglchkeit. Die Mortali-
L3t Bt von 33X vor 1968 auf 12% in den

letzten jahren gesunken

Fir die Leser, die sich fragen, warum ein
niedergelassener Gastroenterologe einen
stationdren Fal prasentiert, mochten wir
abschiieBend noch kurz unsere Praxiskon-
stellation vorstellen, Unsere Praxis fir Gas-
troenterologie befindat sich in einem Kran-
kenhaus, und meine Xollegin und ich sind
neben unserer ambulanten Tatigket gheich-
2eitiq auch In leitender Funktion 1ir die gas-
troenterologische Abteilung des Kranken-
hauses austdndiq. Solche Konstruktionen
ciner gemischt vertragshrztlichen und
stationdren Tatigkeit bietea viele Vorteile
sowohl f0r den Patienten (kontinuderliche
Betreuung) als auch fir die Srztliche Titig-

keit (interessantes Aufgabengebiet).

bng Maglieder-Informationen - Z Gastroenterol 2021, 58 1127.1128
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Andamie und Leberwerterhhung

Spéites Wiederauftreten eines alten Problems

W berichten Gber einen 86 Jahre dten Pa-
tienten, der sich aufgrund einer Andmie,
Inappetenz und unklarer Leberwerterhd-
hung in unserer Abtellung vorstelite, Die
Leberwerterhohung sei seit einem jahw be-
kannt, sest 6/2021 haben sich die Werte
aber deutlich verschiechtert. Der Patient
hatte sich erst in unserer Praus wegestelit
und wurde dana sufgrund des schiechten
Allgememzustandes von uns stationdr aul-

GENOIMITHT.,

Aus der Vorgeschichte st ein Prostats-
(2. 09/2000, Stadivm pT320G2pNOIMVD Glea-
son 3 + 3= 6 belannt, weiches mittels radi-
kaler Prostatektomie behandelt wurde. Er
befinde sich hier in regeimaRiger Nachsor-
ge, selt 2010 sel ein signifikanter PSA.
Anstieg beobachtet worden, eine vorge-
schiagene Radiatio der Prostataloge wurde
von dem Patienten aber abgelehat, Dacts
ber hinaus wird Gber die Diagnose eines
Aderhautmelanoms rechts 02/2001 berich-

tet, dieses wurde in der Uni-Khinik Essen
mittels Vitrektomee und YAG-Laserkapsulo-
tomie kuratiy behandelt. Ansonsten besich-
tete or Gber einen stabien Gesandhektsiu-
stand bis vor einigen Monaten. Er habe
dann vor 3 Monaten erstmalig esnen Leis-
tungsabfall und ene zunehmende Ableh-
nung gegen die Nahrungsaufnahime be-
merkt.

Klinisch fand sich bei dem Patienten eine
hypochrome und mikrozytare Animie mit
einem Hb von 8§ g/dl. Die Transaminasen
waren, wie bereits vorbeschrieben, deutlich
erhdht (YGT 34001, GPT 220 U/1). Die wel-
tere sonografische Diagnostik ergab das
Bild einer diffusen Lebermetastaserung.
Auferdem flhrten wir bel dem Patienten
eine endoskopische Diagnostik durch, Da-
bet zeigten sich Im Magen fleckige dunksad
Imponierende Veranderungen (» Abb, 1),
die vulnerabel waren. Die Verdnderungen

> Abb. 1 Castroskopische Darstelivng des

aber ene Animie, wie in unserem Fall, oder
auch Gber eine Perforation aulfillig. Die
Metastasierung in den Magen ist als Symp-
tom cnes weit fortgeschrittenen Tumorel-
dens zu begreifen, allerdings haben sich die
therapeutischen Optionen bel metastasier-
ten malignen Melanomen In den letzten
[ahren dramatisch erweitert. Der Patient
befindet sich aktuell in dermatologisch/
onkologischer Theraple. Sowelt uns be-
kannt, ist eine Therapie mit einem BRAF-
Inhibitor und einem MEX-nhibitor versucht

Duodenums und auch im Kolon sowle
terménalen Beum nicht 2u sehen. Wir biop-
sierten die lm Magen gesehenen Verdnde-
rungen und fiiheten auch eine Feinnadel-
punktion der Lebermetastasen durch. Die
Histologie zeigte in beden Fallen inflitrate
gines malignen Melanoms,

Metastasen anderer Primdrtumoren im Ma-
gen sind insgesamt selten. Dabel kBnnen
diese Metastasen als submukosal oder
auch mukosal erscheinen, oin eher ulzerie
rendes oder infiltrigrendes Wachstum red.
gen oder aber auch polypds impoaieren,
Die meisten Metastasen von Primartumo-
ren in den Magen treten innerhald eines
Jatwes aul, selten sind Zeitrdume bis 2 Jahre
beschrieben. Maligne Melanome, die wie
bekannt einer sehr starken Regulation
durch das Immunsystem unterfiegen, kin-
nen auch deutlich spiter auftreten. in einer
kannt, seit 6/2021 haben sich die Werte
aber deutlich verschiechtert. Der Patient
hatte sich erst In unserer Praxds vorgestelit
und wurde dann aufgrund des schiechten
Allgemeinzustandes von uns stationdr auf-

QENOMIMmen.

Falistudie (Farshad S et ol Case Reports in
Castrointesting Medicine Violume 2018, Ar-
ticke 1D 7684 964) waren €3 15 Jahre 2wi-
schen Dagnose des Primarius und der gas-
tralen Metastasierung. Eine so lange Latenz
rwischen Primdrmanifestation des Mela-
noms und diffuser Metastasierung (20 Jab-
re) wurde In der Literatur sonst nicht be-
chtet,

Das maligne Melanom ist der am hiufigsten
in den Castrontestinaltrokt metastasieren-
de Tumor, allerdings sind Metastasen in
den Magen selten beschrieben. Sehr viel
hiufiger werden Metastasen In den Dion-
oder Dickdarm und such in das Rektum be-
schrieben, Die klinische Symptomatik kst
meistens unspezifisch, viele Patienten be-
merken keine Symptome, einige werden

ge, seit 2010 sel ein signitikanter PSA-
Anstieg beobachtet worden, eine vorge-
schlagene Radiatio der Prostataloge wusde
von dem Patienten aber abgelehnt. Daii-
ber hinaus wird (ber die Diagnose eines
Aderhautmelanoms rechts 02/2001 berich-

bng Mitgheder-Informationen - £ Gasvcentorol 2022, 60. 257-258

Dr. Gors Moog (Sprecher
der Fachgruppe Endosko-
pie im bng)

Matthias Golla (Esabeth
Krankenhaus in Kassel)

dann vor 3 Monaten erstmalig einen Leds-
tungsabfall und eine zunehmende Ableh-
nung gegen die Nahrungsaufnshme be-
merkt



Der besondere Fall

Seltene Ursache einer obskuren gastrointestinalen Blutung

Gastrointestinale Blutungen sind ein hiuf-
ger Grund Hir eioe stationiire gastroentero-
logische Aufnahme und Abklarung. Man
unterscheidet bekanntlich overte (offen-
sichtliche gastrointestinale Blutung mit
Klinischen Blutungszeichen, 2. 8. Himate-
mesis oder Teerstuhl), okkulte (klinische
Blutungszeichen fehlen, eine Blutungsana.
mie oder eine chronische Elsenmangeland-
mie deuten jedoch auf eine stattgehabte
Blutung hin) und obskure Cl-Blutung
(overte oder oklulte Blutung. bei der trotz
endoskopscher Abklaning keine Blutungs-
quelte gedunden wird), Hier stellen wir elne
seftene Ursache einer obskuren gastroin
testinalen Blutung vor.

Wir sahen einen 62-jahvigen Patienten, der
sich zur Abklarung einer ausgeprdgten
Esenmangelanamée (damals noch ohne kil
nische Blutungsaeichen) vorstelite, im Rah-
men der ambulant durchgelGhrien Diag-
nostik konnte nach negativer Endoskople
in der Abdomen-Sonografie &in groer Nie-
rentumor diagnastiziert werden und der
Patient wurde In der urologischen Klinik
vorgestelit (» Abb. 1),

Wiederholt Teerstuhl ohne
Nachweis einer Blutungsquelle

In der weiteren Diagnostik wurde mittels
CT-gesteverter Biopsie ein klarzelliges
Nierenzellkarzinom gesichert, welches u, a
aufgrund einer Infiltration des Pankreas
inoperabel war, Im Staging zeigten sich
U, a. Lungen: sowie Kieinhimmetastasen
und es wurde cine patiative Theraple mit
dem Tyrosinkinase-Inhibitar Cabazantinib

cinoeleftet.

» Abb.1 Crofer, Kapse! durchbrechen.
der Nierentumor

Im weiteren Verlau! traten immer wieder
Hb-relevante gastrointestinale Blutungen
mit Teerstuhl auf, weswegen der Patient
wiederholt notfallmiRig stationir vorstelig
wurde und Erythrozytenkonzentrate er-
hielt. Laut Entlassberichten konnte in den
doet durchgefihrten Osophagogastroduo-
deno- und leokoloskopien keine Blutungs-
quelle detektiert werden und der Patient
wurde aus dem Krankenhaus entiassen
Eine Kapselendoskople wurde stationdr
nicht durchgefihrt,

Kapselendoskopie und
Re-Gastroskopie bis tief
ins Duodenum

Nach elner erneuten Blutungsepisode met
Teerstuhd stelite sich der Patient schliefSich
ambulant zur weiteren Abkidrung vor, Wir
fOhrten zunachst elne Kapselendoskopie
durch. Hier zeigten sich Im Ddnndarm mul-
tiple noduldre, z. T. fibrinbelegte Lisionen,
Eine aktive Blutung lie8 sich nicht darstelien
(» Abb, 2).

Da morphologisch keine atiologische
Zuordnung der Lisionen gelang, wurde
eine emeute Gastroskopie bis tief ins
Duodenum veranlasst, Hierdbel konnte nun
erstmals eine der in der Kapselendoskopie
gesehenen Lisionen dargestelit und bicp-
slert werden (» Abb, 3)

Diagnose: muitiple
Dinndarmmetastasen eines
klarzelligen Nierenkarzinoms

Histologich zeigte sich eine Metaitase des
vorbekannten karzelligen Nierenkarzinoms
(» Abb. 4). Nach Ausschluss anderer Ursa

nen Ddnndarmmetastasen als Blutungs-
quelle plausibel. Der Fall zelgt, dass die
Kapselendoskopie ein wichtiger Bestandteil
bel der Abkkarung von unklaren gastrointes-
tinalen Blutungen ist und bei entsprechen
der Indication wertvolle Informationen fe-
fem kann

bng Mitgheder-Informationen - £ Gasvcentere 2022, 60 873-874

» Abb. 2 Maltiple nodulirs Lisionen im
Danndarm

> Abb, 3 Lislon im Duodenum

= B P e -
> ABD. 4 Metastase eines darzeligen

Nierenzelia dnoms im Duodenum
(R. Bemdt, Fathologie Araaach).
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Im weiteren Verlaul war der Hb weitgehend
stabil und der Patient wurde einer palliativ-
medizinischen Versorgung zugefihrt, wo er

letathich verstarb,

Dr. Sebastian Xipper

({MVZ Portal 10, Momst

Der besondere Fall

Magen in die Hose gerutscht?

Dass elnem vor Schreck das Herz In die Hose
rutsche, Ist ja hinlénglich bekannt, aber der
Magen?7? Im Rahmen der Darmkredsvorsor-
ge wurde #in 58-jdhriger Patient kolosko-
piert. Beschwerden wurden zum Untersu-
chungszeitpunkt verneint, £ 2eigten sich in
der Koloskopie 2 typische adenomatdse Po-
lypen von je 1.5 cm Durchmesser im Zoe-
kum und Sigma, sowie eine brestbatige poty-
poide Schisimhauterhabenheit von ca. 2cm
Durchmesser im Rektum.

Fred nach desm Motto When in daoobe, cut it
out” erfolgte die Mukosektomie nach Untes-
spritzung mit der Schiinge problemios. Die
Abtragungsstelle im Rektum wurde noch

= Abb. 1 Mubkcsektomee nach Unterspeitzung

bel Gefd8stumpf In der Abtragungsstelle
mit einem Chp verschlassen (» Abb. 1).

In der histologischen Aufarbeitung des rek-
talen Polypen stellte sich neben normaler
Kolonschieimhaut dberraschenderwelse
eine foveoldre Magenschlesmhaut mit typi-
scher Kryptenaechitektur dae (» Abb. 2, his-
tolagische Bilder mit freundBcher Ceneh-
migung von Mrau Prof. A. Tannapfel). Dine
Helicobacter-pylori-Besiedlung kornte aus-
geschiossen werden.,

Ektope Magenschicimbaut im Rektum wur-
de erstmals 1939 von Ewell und Jackson be-
schricben [ 1], bleibt jedoch ene sehr seitene

bng Mitgheder-Informationen - £ Gastoenterol 2022, 60 874.875

Differenzialdlagnose bel Palypen im Kolon
Die Pravalenz Segt eher bei jlingeren Man-
nern und kann sowohl mit Blutungen,
Durchfall als auch asymptomatischem Ver-
Luf einhergehen |2).

Zur Entstehung der Lasionen werden 2 The-
orlen diskutiert, entweder durch eine Fehl-
differenzierung des Endoderms wihrend
der [ntwicklung des Enddarms darch pluri-
patente Stammzellen oder durch Aushil
dung mukosaler Metaplasien durch anoma-
le Regenerationsprozesse nach Zerstirung
der urspriinghichen Schicimbaut 3], Thera-
peutisch wird bei gutem Langzeitergebnis
die Mukosektomic empfohlen: auch ein

= Abb. 2 MagenssNeirmtuut n Kalon
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vorheriger Einsatz von Protonenpumpenin-
hibitoren bel Ulzerationen sowle eine Hell-
cobacter-pylor-Eradikation sind moghich,

Letztlich konnte von einem Schrecken®
nach Eingang der Pathologie nicht die
Rede gewesen sein. £ Ist jedoch spannend,
dass man trotz jahrelanger endoskopescher
Erfahrung auch hed einer Vorwegekolosko-
ple immer noch Gberrascht werden kann,

Der besondere Fall

De. Marced Sandsann
(Gastroenterologische

Herne)
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(3] Wodf M ctal Heterotopic gastric epitheliam in
the recturs & report of thace now cases with a
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Chirurgische MaBnahme zur Gewichtsreduktion - unerwartete Komplikation

Wir berichten Gber einen 33 Jahre alten
Maan, der sich mt starken, seit meheeren Ta-
gen bestehenden Oberbauchbeschwerden n
unserer Ambulanz vorstelite. Ose Beschwer-
den wurden aks gurtellormig beschrieben.
Die kibrpediche Untersuchung 2eigte einen
deutlich dbergewichtigen Patienten (BMI
33) mit staeken Schmerzen (9710}, Der Bawch
wan gebiahl, zeigl aber keine Resistene,

Aus der Anamnese war eine bariatrische
Operation im Sinne eines sogenannten Mini-
Dypass 2020 zu erwithnen, in deren Folge der
Patient von 200 kg auf 112 kg sbgenommen
habe. Bel dem sogenannten Minl-Bypass
handelt es sich um einen Eingriff, bei dem
an der Innenseite des Magens ein schlauch-
formiger etwa S0 ml fassender Vormagen)
Magenpouch gebildet wird. Der DOnndarm
wird mit dem Magenpouch verbunden, wo-
bel eine bestimmte Strecke des Ddnadarms
(150 cm bis 200 om) von der Nahrungspasss-
ge ausgeschlossen wird. Bel dieser Operation
wird der Diimndarm nicht durchtrenat, Der
Hauptteill des Magens wird ausgeschaltet.
verbleitt pedoch n Patienten,

Die Sonografie war durch das Kbrperge-
wicht des Patienten und die deutiche Luft-
Oberlagerung schwiersg, das Pankieas nicht
einzustellen, freie Flassigkeit konnte aber
ausgeschliossen werden, In der Callenblase
fand sich wandstiindig echodichtes Materi-
al ohne Schallschatten, was als Sludge in-
terpretiert wurde, Die Gallenwege waren
intrahepatisch nicht erweitert. Bes den La-
borwerten war neben einer Leukozytose
von 12 000/1 eine Erbohung der Lipase mit
cinem initialen Wert von 1200 U/l sufilig.

Unter der Diagnose akuter Pankreatitis wur-
de der Patient stationdr aufgenommen und
mit parenteraler Flissigkent und Schmerz-
theraple behandelt. Nach 3 Tagen erfoigte
ein Abdomen-CT. Dieses zeigte ein etwas
avfgelockert wirkendes Pankreas ohne Hin-
wets auf Nekrosen. Peripankreatisch aber
auch perthepatisch zeigte sich elne geringe
NMenge freler Hussighest, Der radiologische
Befund passte gut zu dem Kinischen Bild ei-
ner Sdematisen Pankreatitis.

bng Maglieder. Informationen - Z Gastroenterol 2022; 60. 15888.1589

Leider verbesserte sich der klinssche Befund
des Patienten in den ndchsten Tagen nicht.
£r bendtigte grofie Mengen Analgetika und
der Aszites nahm deutlich 2u. Die diagnosti-
sche/therapeutische Punktion zeigte zu-
ndchst einen serosen Asrites, dann kam es
aber zum Nachweis von Leukozyten in dem
Aszites und auch zu einer triben, grindi-
chen Verfirbung. Paralled dazu entwickelte
sich Klinisch das Bid eines SIRS und auch
die Lipasewerte sistierten auf einem erhdh.
ten Neveau (2wischen 500 und 1000 U/T).
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Wir hatten bereits in den ersten Tagen cine
orale Endosonografie durchgefiihrt. die Ne-
krosen an dem Pankreas ausschlicBen
konnte und eine reizlose Anastomose der
als Mini-Bypass durchgefihrten Gastrojeju-
nostomie zelgte. Das Duodenum Ist nach
einer solchen Operation endoskopisch
niht mehe zu erreichen,

Der bereits mit Antiblotika behandeite Pa-
thent verschlechterte sich welter und eln es-
neut duschgefiihrtes CT 2eigte eine deutliche
Zunahme der intraabdominelien Flossigkeit
Aufgrund der unidaren Situation wirde zu-
sammen mit den chrurgischen Kollegen die
Indikation zur Operation gestelit, Intraopera
tiv 2eigten sich der beveits beschisebene Lio-
be Aszites und ene 4-Quadranten-Peritoni-
tis. Ursdchlich war ein Ulcus duodeni mit
Perfocation aus Austritt von Calle und Pan-
kreasflissgheit, Das Ukus konnte (berndht
werden, der Patient erbolte sich langsam,
aber vollstindig. Auch die erhdhten Lipase
parameters waren nach der Operation nicht
mehr nachuruweisen,

Das Entstehen eines Ulcus in dem an sich
stillgelegten® Antell des Dinndarms st in
der Literatur mehrfach beschricben. Her
wird als typisch beschrieben, dass das klas-
sische radiologische Zelchen einer frelen
Perforation (Luft unterhalb des Zwerchfels)
bei den beschrisbenen 11 Fallen nicht nach-
ruwetsen war [Macgregor AM), Auch In el
ner anderen Arbeit wird dieses Phinomen
als typisch beschrieben. Neben der Mig-
lichkelt einer Helicobacter-Infektion im
Restmagen, was bei unserem Patienten
ausgeschlossen wurde, werden andere Me-
chanismen wie 2um Beispiel eine unzurei-
chende Neutraisierung der Verdasuungsse-
krete durch die fehlende Nahrung in dem
auwsgeschalteten Duodenum genannt.

Zusammenfassend solite man bei der 2u-
nehmenden Zahl der Patienten mit stattge-
habten bariatrischen Operationen an eine
solche Komplikation denken und entspre-
chende Diagnostik frihzelti veraalassen.

Hyperferritindmie-Katarakt-Syndrom

Hohes Ferritin: Das kann auch ins Auge gehen!

Was macht die gastroenterologische Praxts
weitechin interessant und abwechslungs-
resch? Wean man neben der Endoskopie-
praxis noch eine Sprechstunde filr Gastro-
enterologie und Hepatologie anbietet,
werden immer wieder Patienten zugewie-
sen, die rum Nachdenken, Nachlewn und
Recherchieren anregen. Hier das Belspicel
einer Familie mit dem autosomal doménant
vererbten Hyperferritindmie-Katarakt-Syn-
drom (Bonneau-Beaumont Syndrom, Erst-
beschreibung 1955).

50 wurde uns ein 57-jalriger Patient 2uge-
wiesen, bei dem der Hausarzt im Rahmen
eines erweiterten Check-ups einen Ferritin
wert von 1790 ng/ml festgestelit hatte. Alle
(beigen Routinelaborwerte waren unauffy.
lig. Unter der Verdachtudiagnose eirer M-
machromatose waren dann beim Hausarst
4 Merlinse erfolgt, Well danach der Ferri-
tinwert immer noch bei 1800 ng/ml lag,
erfoigte de Zuwelsung.

Der normaigewichtige Mann gab vollige Be-
schwerdefreiheit an, treidt regelmatig
Sport, trinkt nur am Wochenende gelegent-
lich Alohol. Er nimmt lediglich Bisoprolol
2.5 Mg on, wegen cner milden Hypertonse
und verneint wesentiche Vorerkrankungen
oder familiire Frkranlungen

Wir haben dana in unserer Praxis nochemals
de Laborwerte Oberpriift: Nach 4 Aderlis-
sen lag der Hb-Wert bei 15g/dl, das iibrige
Biuthild, Leberwerte, Nierenwerte und Elek-
trophorese lagen ebeafalls im Normbereich
bei unauffilliger kirperlicher Untersuchung
und Sonografie des Abdomens. Elsen lag bel
78ug/dl, Transfertin 328 mg/dl. Ferritin
1664 ng/ml und die jetzt erstmals bestimm-
te Transferrinsttiqung bel 16,9 %,

Dia gleichzeitig veraniasste Cenbhestimmung
auf hereditidre Himochromatose war nega-
tiv. Dieser Befund traf erst nach meinem Ur-
Laab ein. 2wischenzeitich waren beim Haos-
arzt noch 3 Aderlisse erfolgt: Der Hb-Wert
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war darunter jetzt auf 11,8 g/dl gefallen, der
Fernitinwert betrug immer noch 1660 ng/mi
die Trassferrinsidttigung war auf 4% gefalien,

Da ich diese Konstellation hoher Feritin-
wert ohne Esendiberladung bei offensiche-
ich gesundem Patient ohne Hinweise far
¢ine entzindiche Ferntinerhthung® nicht
einordnen konnte, habe ich eine Literatur-
recherche durchgetihrt. Tatsichlich fand
sich dann die Bescheeibung eines Hyperfer-
ritindmie-Katarakt-Syndroms, welche zu
den Laborwerten paste.

Jetzt habe ich emewt den Patienten und des-
wn Augenasrt belragt: Er habe schon in der
Schule schlecht gesehen, war dann mit Ende
des 20, Lebensjahrs mit elner Katarakt auf-
gefallen, spiter auch daran operiert worden.
Seine Mutter habe ebenfalls schiechte Au-
gen gehabt uad von seinen 2 Sohaen habe
einer chenfalls cine Katarakt.
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Die jetzt veranlasste molekulargenetische
Untersuchung konnte eine heterozygote
Mutation (* 32G>A) im Gen fir die leichte
Kette des ferriting nachweisen. Der Gende-
fekt bewirkt eine unreguilerte Produktion
der leichten Ketten des Ferriting, welche
sich in der Augenlinse ablagern, Warum
das nur die Linse betrifft, ist unklar, Andere
Organe sind nicht beeintrachtigt und der
oder die Betroffene ist durch eine Opera-
tion .gehedt®,

Erstbeschrieben wurde der Defekt 1995
durch Bonneau et.al, [1]. 2009 haben Millo-
g und Kollegen de erste Famile in Deutsch-
land beschieben [2] und diskutieren in dhrem
Artikel ausfitelsch de pathopiysiologischen
Zusammenhange aul Zelebene, Wiheend 2u
meinen Studienzeiten noch ein imagindrer
-Mukosablock® in der Regelung des Eisen-
stoflwechsels angenommen wurde, ist e
faszinierend 2u sehen, wie tiefgehend heute
diese Abliufe erforscht und verstanden sind.

Das beschriebene Syadrom ist vermuthich
selten, solite jedoch bedacht werden, um
Patienten unndtige invasive Untersuchun
gen und natorfich such den Aderkas 2u er-
sparen. In diesem Falle fkhite sich der Patient
nach 7 Aderlassen und dem schiieSlich er-
reichten Hb-Abfall doch etwas schiapp: Ich
habe ilvm dana 2u einer oralen Eisenubstity-
tion geraten. Alternierend jeden rweiten
Tag. Das scheint effektiver und mit weniger
UDenertriglichkeiten verbunden, da haherdo-
siertes tagliches orales Eisen wohl die Hepci-
dinsynthese stimuliert und das verursacht
unseren Mukosablock®,

Was habe ich mir nochmals in Ernnerung

gorufen?

1. Eine mormale Transferninsdttigung
schliefit eine Hamechromatose aus,

2. Wenn man etwas nicht versteht, solite
man pachiesen oder sich mit emem
Experten austauschen, Damit hitte ich
dem Patienten 3 Aderlasse ersparen
konnen,
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3. Das altmodische wiedetholte Sprechen
mit dem Patienten ist immer wieder mal
erhellend,

So kann die gastroenterologische Praxis
auch rum Anlaufpunkt fir seltene Erkran.
kungen® werden,

Ov, Walter franch,
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