DER BESONDERE FALL

Milzembolisation bei Hypersplenismus

Ein Fall mit Komplikationen
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Fallbeschreibung

Ein 66-jahriger Patient wurde uns im November 2008
zur erneuten Evaluation einer seit Jahren bekannten
chronischen Andmie zugewiesen. Es bestand ein Status
nach einem mechanischen Mitralklappenersatz 1989
aufgrund eines rheumatisch bedingten, schweren kom-
binierten Mitralvitiums. Bei mechanischer Mitralklappe
und chronischem Vorhofflimmern war der Patient mit
Phenprocoumon oral antikoaguliert. Zudem nahm er ein
Schleifendiuretikum und einen ACE-Hemmer. Anamnes-
tisch bestand ein regelméssiger Alkoholkonsum.

Bereits 2003 war der Patient wegen einer transfusions-
bediirftigen Andmie ausgedehnt abgekldrt worden.
Aufgrund der damals erhobenen Befunde (Labor, Echo-
kardiographie, Abdomenultraschall sowie Knochen-
markspunktion) hatte man die Diagnose einer partiell
kompensierten, Coombs-negativen hdmolytischen An-
dmie gestellt, welche am ehesten mechanisch bedingt
war (St. n. Mitralklappenersatz). Schon 2003 hatte eine
unklare Hepatosplenomegalie bestanden.

In der aktuellen klinischen Untersuchung fanden sich in
der Herzauskultation ein mechanischer Klappenton mit
Punctum maximum tiiber der Mitralis, eine Halsvenen-
stauung, generalisierte Beinddeme, Aszites, ein fehlen-
des Atemgerdusch links mit perkutorischer Dadmpfung
sowie eine 8 cm unter dem Rippenbogen palpable ver-
grosserte Leber.

Es bestand eine makrozytire Andmie mit einem Hédmo-
globin von 61 g/l. Folsdure- und Vitamin-Bq,-Werte
lagen im Normbereich. Das Ferritin war nach mehr-
fachen Bluttransfusionen mit 1700 ng/1 deutlich erhoht.
Es zeigte sich wie 2003 eine typische Laborkonstella-
tion fiir eine Hdmolyse (LDH und Bilirubin erhoht,
Haptoglobin nicht messbar), der Coombs-Test war ne-
gativ. Bei Retikulozytenzahlen um 80 k/ul bzw. um 40%o
und einem Retikulozyten-Produktionsindex von 0,9 be-
stand eine hyporegenerative Andmie. Im Blutausstrich
fanden sich Fragmentozyten von 4% als Hinweis auf
eine mechanische Komponente der Hadmolyse. Echo-
kardiographisch funktionierte der Mitralklappenersatz
gut, womit das Ausmass der Himolyse alleine durch die
mechanische Klappe nicht erklarbar war. Hinweise fiir
ein myelodysplastisches Syndrom oder eine lympho-
proliferative Erkrankung fanden sich nicht (Knochen-
markspunktion und Immunelektrophorese unauffallig).
Auch eine Parvovirus-B19-Infektion als Ursache fiir
eine passagere aplastische Phase lag nicht vor. Die Prii-
fung der osmotischen Resistenz ergab keinen Hinweis
auf das Vorliegen einer Sphérozytose.

Sowohl die Aszites- wie auch Pleurapunktion ergaben
ein Transsudat, die Zytologie war ohne Hinweise fiir Ma-
lignitdt. Aufgrund fehlenden Ansprechens auf eine diu-

retische Therapie erfolgte eine therapeutische Aszites-
punktion mit Drainage von insgesamt 13 Litern Aszites.
Die Abdomensonographie zeigte eine Hepatosplenome-
galie. Die Milz war mit 20 cm Lange deutlich vergrossert,
und die Leber hatte eine hockrige Oberfliche, weshalb
der Verdacht auf eine Leberzirrhose gestellt wurde. Eine
Leberbiopsie konnte aufgrund von Rest-Aszites zu
diesem Zeitpunkt nicht durchgefiihrt werden. Die Trans-
aminasen waren insgesamt unauffillig und die Hepa-
titis-Serologien negativ. Echokardiographisch fand sich
zwar eine pulmonal-arterielle Hypertonie. Eine Rechts-
herzinsuffizienz konnte jedoch nicht nachgewiesen wer-
den, und die Ventrikelfunktion war gut. Somit kam eine
kardiale Atiologie fiir den Aszites eher nicht in Frage.
Im Januar 2009 erfolgte bei Verdacht auf Leberzirrhose
bei antikoaguliertem Patienten eine transjuguldre Leber-
biopsie. Der Verdacht wurde histologisch bestétigt: Es
zeigte sich eine Zirrhose mit Regeneratknoten und auf-
fallender Maschendrahtfibrose (am ehesten &thyltoxi-
sche Atiologie, obwohl keine Verfettung und keine Mal-
lory-Koérperchen nachweisbar waren). Zudem zeigte sich
eine reichliche Kupferzell-Siderose bei fehlender hepato-
zellulirer Eisenpigmentablagerung, am ehesten als
Folge des vermehrten Blutabbaues bei hdmolytischer
Andmie und wiederholten Transfusionen.

Aufgrund dieses Befundes kamen wir zum Schluss, dass
neben der mechanischen Ursache der Coombs-negativen
hamolytischen Andmie vor allem ein Hypersplenismus
bei dthyltoxisch bedingter Leberzirrhose CHILD B betei-
ligt sein musste.

Wegen der symptomatischen Andmie (Hb zwischen
60 und 70 g/1) war der Patient regelmissig (z.T. zweimal
wochentlich) auf Bluttransfusionen angewiesen. Sein
Leidensdruck war gross. Die Therapie der Wahl in dieser
Situation wire eine Splenektomie gewesen, welche aber
aufgrund des hohen Risikos (OAK bei mechanischer
Herzklappe) verworfen wurde [1]. Aus diesem Grunde
entschieden wir uns im Februar 2009 fiir eine elektive
partielle Milzembolisation [2] mit Onyx™, einem 3-Kom-
ponenten-Fliissigembolisat (Dimethyl-Sulfoxid / Ethy-
lene-vinyl alcohol copolymer / mikrofeines Tantalpulver)
nach vorgéngiger Meningokokken- und Pneumokokken-
impfung. Die Embolisation von etwa 60% der arteriellen
Milzversorgung verlief komplikationslos (Abb. 1 EX).
Ein Tag nach der Embolisation kam es dann zu einer
akuten AZ-Verschlechterung mit Bewusstseinseinstrii-
bung und dem Auftreten von Melaena. Wir fiihrten die
Bewusstseinsstorung auf eine hepatische Enzephalopa-
thie bei Hyperammonidmie (Ammoniak 253 pmol/l) bei
einer neu aufgetretenen gastrointestinalen Blutung
zuriick. Bei einem GCS von 3 und einem akuten oliguri-
schen Nierenversagen wurde der Patient mit respirato-
rischer Unterstiitzung und einer Hdmodialyse intensiv-
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Abbildung 1

A Angiographische Darstellung der Milzarterie (Pfeil) und deren Aste vor Embolisation.
B Partielle Embolisation von ca. 60% der arteriellen Milzversorgung (Pfeil).
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Abbildung 2

Verlauf des Hdmoglobins und bendtigte Erythrozyten-Transfusionen (Pfeile) vor und nach
Milzembolisation. Man beachte die nicht-lineare Zeitachse. * Bedeutet Epistaxis.

medizinisch behandelt. Uber eine Magensonde liess sich
wiederholt blutiges Sekret absaugen, und es kam erneut
zu Absetzen von Melaena. Eine Blutungsquelle konnte je-
doch im Verlauf weder in der Osophagogastroduodeno-
skopie noch in der Koloskopie identifiziert werden. Es
fanden sich auch keine Osophagusvarizen. Unter inten-
sivmedizinischer Behandlung besserte sich der Zustand
innert 48 Stunden.

Die Leberfunktion sowie die Himolyseparameter verbes-
serten sich anschliessend deutlich (Bilirubin-Tiefststand
von 18,7 pmol/l und Halbierung der LDH um 1500 U/l).
Vor Austritt wurden noch zwei Erythrozytenkonzentrate
verabreicht, der Himoglobinwert betrug nach dieser
Transfusion 73 g/l.

Ein Monat postinterventionell war der Himoglobinwert
spontan auf 79 g/l angestiegen, die LDH lag bei 1000 U/l
(prédinterventionell 3500 U/l). Bluttransfusionen waren
seither nicht mehr regelméssig notig.

Der weitere Verlauf war sehr erfreulich, was in Abb. 2 &1
zum Ausdruck kommt. Nach der Teilembolisation der
Milz mussten kaum noch Erythrozytenkonzentrate
transfundiert werden, womit die Lebensqualitdt deutlich
gesteigert wurde. Lediglich zweimal mussten im De-
zember 2009 und im Februar 2010 im Rahmen von
andmisierendem Nasenbluten unter OAK je zwei Ery-
throzytenkonzentrate verabreicht werden.
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Diskussion

Der beschriebene Fall ist aus mehreren Griinden inter-
essant. Erstens wird im klinischen Alltag die Diagnose
eines Hypersplenismus als Ursache fiir eine hdmolyti-
sche Andmie und oder eine Thrombo-/Leukopenie ver-
mutlich hiufig tibersehen. Im Gegensatz zu einer intra-
vaskuldren mechanischen Hdmolyse spielt sich bei
einem Hypersplenismus die Pathologie extravaskuldr in
der weissen und roten Pulpa der Milz ab. Oft kommt es
zu einer Panzytopenie. Die isolierte hdmolytische An-
dmie wie bei unserem Patienten ist eher selten.
Zweitens ist die Milzembolisation als Therapieoption ei-
nes Hypersplenismus trotz minimal-invasiver Durchfiih-
rung in der Erwachsenenmedizin noch wenig verbreitet.
Bei hohem chirurgischem Risiko ist die Embolisation die
Methode der Wahl [1]. Vor allem in der Pddiatrie wird die
partielle Milzembolisation bei verschiedenen kongenita-
len Andmien (Sphérozytose, Sichelzellandmie, Thalass-
dmie etc.) angewandt [3].

Drittens wurde die Komplikation einer Hyperammoni-
dmie mit hepatischer Enzephalopathie nach partieller
Milzembolisation unseres Wissens bisher nicht publi-
ziert. Beschrieben werden Pfortaderthrombosen, Blu-
tungen, Fieber, Infektionen (v.a. Milzabszesse) und
Schmerzen [1, 4, 5]. Postinterventionelle Komplikationen
kommen vor allem bei Leberzirrhose CHILD C und
grossem Milzinfarktvolumen vor [4]. Die Ursache der
Hyperammonidmie mit Enzephalopathie fiihren wir bei
histologisch gesicherter Leberzirrhose einerseits auf die
gastrointestinale Blutung, welche gleichzeitig mit dem
Eingriff auftrat, und andererseits auf die iatrogene Milz-
teilnekrose mit Proteinfreisetzung zuriick. Ob die gastro-
intestinale Blutung durch die Intervention gefordert
wurde oder ein unabhédngiges Phdnomen war, bleibt un-
klar. Denkbar wire jedoch, dass es im Rahmen der Inter-
vention durch die Umverteilung des arteriellen Blutvolu-
mens zugunsten der Leber und des Gastrointestinaltraktes
dort zu einem kurzzeitigen sprunghaften Druckanstieg
und einer Hyperdmie kam, welche die gastrointestinale
Blutung begiinstigt hat.
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