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Ein 47jähriger Kaukasier konsultierte unsere
Klinik wegen einer eindrücklichen Spleno-
megalie, die den linken Rippenbogen um 20 cm
überragte und den Patienten im täglichen
Leben zu stören begann.
Die Splenomegalie resultierte aus einem Mor-
bus Gaucher Typ I, der acht Jahre zuvor durch
eine Knochenmarksbiopsie entdeckt wurde.

Beim Spitaleintritt wurde eine Anämie von 
83 g/l und ein Hämatokrit von 22 sowie eine
Thrombozytopenie von 57000/mm3 gefunden.
Die Konsistenz der Leber war normal, auch fehl-
ten Veränderungen der Leberwerte sowie ossäre
oder neurologische Auffälligkeiten. Die Spleno-
megalie wurde durch radiologische Untersu-
chungen (CT und Ultraschall) bestätigt (Abb. 1).
Wir führten eine Splenektomie durch und ent-
nahmen eine 12,5 kg schwere Milz, nach vor-
hergehender (48 Std.) Embolisation der A.
lienalis. Der maximale Durchmesser der Milz
betrug 40 � 23 cm (Abb. 2). Das Ergebnis der
Pathologie (Abb. 3) zeigte Gaucher-Zellen (Reti-
kulumzellen).
Anämie und Thrombozytopenie waren drei
Monate nach Splenektomie korrigiert. Fünf
Jahre nach dem Eingriff erfreut sich der Pa-
tient einer ausgezeichneten Lebensqualität.
Die Splenektomie bleibt beim M. Gaucher eine
umstrittene Behandlungsart, bedingt durch die
Umverteilung der nicht metabolisierten Gluko-
zerebroside in der Leber und im Knochenmark.
Sie bleibt eine Ausnahmebehandlung im Falle
eines Fehlschlagens einer enzymatischen Be-
handlung. Ein Fall einer Teilsplenektomie
kwurde bei Kindern beschrieben. Die Therapie
der Wahl beim M. Gaucher stellt die Behand-
lung mit dem fehlenden Enzym dar.
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Abbildung 1.
Deutlich erkennbare 
Splenomegalie.

Abbildung 2.
Intraoperatives Bild 
der riesigen Milz. 
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Abbildung 3.
Histologisches Bild der Milz 
mit Gaucher-Zellen.
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