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Die Autoren haben

keine finanzielle
Unterstltzung und
keine anderen
Interessenskon-
flikte im
Zusammenhang
mit diesem Beitrag
deklariert.

Fallbeschreibung

Ein 59-jihriger Mann litt unter plétzlich aufgetretenen
periorbitalen Blutungen (Abb. 1 ). Zehn Jahre zuvor
waren einmalig bilaterale, segmentale und subsegmen-
tale Lungenembolien ohne ersichtlichen Provokations-
faktor aufgetreten. In der Thrombophilieabkldrung fand
sich eine Resistenz fiir aktiviertes Protein C (APC-Resis-
tenz) bei heterozygoter Faktor-V-Leiden-Mutation, ohne
relevante sonstige Abweichungen. Aufgrund des idio-
pathischen Auftretens der Lungenembolien war der Pa-
tient seither langfristig mit Phenprocoumon (Marcou-
mar®) oral antikoaguliert. Der INR war stabil im Bereich
2-3 eingestellt, es kam zu keinen Blutungsereignissen.
Parallel zum Auftreten der periorbitalen Blutungen wa-
ren die INR-Werte ohne Verdnderung der Medikamen-
tendosierung und ohne Anderung der Lebensgewohn-
heiten plotzlich ungewohnt schwankend. Neu fanden
sich auch an der Haut von Rumpf und Extremitéten ober-
flichliche Einblutungen (Suffusionen).

Im Herbst, ungefihr ein halbes Jahr nach den ersten
periorbitalen Blutungen, fiihlte sich der Patient zuneh-
mend miide und koérperlich weniger leistungsfahig. Vier
Monate spiter wurde er wegen Herzinsuffizienz im Rah-
men eines neu aufgetretenen, symptomatischen tachy-
karden Vorhofflatterns hospitalisiert. Die Ursache der
Kardiopathie blieb vorerst unklar, es fanden sich keine
Hinweise auf Lungenembolien und keine relevante koro-
nare Herzkrankheit. Die Vorhofe waren leicht dilatiert,

Abbildung 1

Bilaterale, nicht ganz frische periorbitale Suffusionen. Am rechten Augenlid findet
sich zudem eine kleine Hautldsion, die wahrscheinlich durch Reiben entstanden ist.
Das Einverstandnis des Patienten zur Publikation der Abbildung liegt vor.

der linke Ventrikel war grenzwertig hypertroph (Septum-
dicke 13 mm), die diastolische Funktion aber normal.
Es wurde eine Ablation des cavo-tricuspidalen Isthmus
durchgefiihrt. Drei Wochen spéter machte ein sympto-
matisches Sick-Sinus-Syndrom eine 2-Kammer-Schritt-
macher-Implantation notwendig.

Schliesslich wurde bei anhaltender Miidigkeit, Zunahme
von Muskelschmerzen und Leistungsminderung die Su-
che nach einer Systemerkrankung intensiviert. Der Nach-
weis eines Paraproteins vom Typ IgG-kappa (16,6 g/1)
im Serum fiihrte zur Knochenmarkpunktion (40% atypi-
sche kappa-restringierte Plasmazellen) und spéter zur
Feinnadelpunktion des Bauchfettgewebes (Kongorot-
positive Amyloid-Ablagerungen). Es wurde die Diagose
einer AL-Amyloidose im Rahmen eines Multiplen Mye-
loms vom Typ IgG-kappa gestellt.

Kommentar

Spontane periorbitale Blutungen sind beim erwachsenen
Patienten ein klassischer Hinweis auf eine systemische
Amyloidose und miissen zu entsprechenden Abklarungen
fithren. Wegen der Dunkelfdrbung im Bereich der Augen-
lider wird diese Blickdiagnose in der englischen Literatur
mit dem Ausdruck raccoon eyes (= Waschbédrenaugen)
umschrieben. Dieser Ausdruck findet neben der Bezeich-
nung von Einblutungen auch Anwendung in der Kos-
metik.

Es ist nicht abschliessend geklart, weshalb bei Amyloi-
dose gerade die Augenpartie préaferenziell von Blutungen
betroffen ist. Die orale Antikoagulation hat beim be-
schriebenen Patienten die Krankheit demaskiert, die er-
hohte Blutungsneigung ist aber vaskuldrer Genese und
erkléart sich hauptséchlich durch die Amyloid-Ablagerung
in der Blutgefdsswand (Amyloid-Angiopathie). Mechani-
sche Einfliisse (z.B. Augenreiben) sowie Valsalva-Mang-
ver (Niesen, Husten) konnen die Blutungsneigung weiter
erhohen.

Die AL-Amyloidose ist mit zahlreichen Verdnderungen
der Hamostase vergesellschaftet und kann sowohl mit
Komponenten der plasmatischen Gerinnung (Faktoren-
mangel, Hyperfibrinolyse etc.) als auch der Thrombozy-
tenfunktion interferieren. Eine typische Verdnderung der
plasmatischen Blutgerinnung bei Patienten mit AL-Amy-
loidose ist die erworbene Verminderung der Faktor-
X(10)-Konzentration durch Adsorption dieses Faktors an
die Amyloid-Fibrillen. Die Messungen bei unserem Pa-
tienten zeigten aber fiir den Faktor X im Vergleich zu
den iibrigen Vitamin-K-abhé&ngigen Gerinnungsfaktoren
(II, VII, IX) keine tiberproportionale Verminderung. Die

Schweiz Med Forum 2012;12(37):718-719 718



orale Antikoagulation wurde wihrend der gesamten
Therapiedauer aufrechterhalten, da die Blutungsneigung
mild blieb und der Nutzen bzgl. Thromboembolieprophy-
laxe (stattgehabte unprovozierte Lungenembolie, Vorhof-
flattern mit einem CHADS,-Score von 1, aktives Malig-
nom mit spiterer Behandlung mit Lenalidomid) gegeniiber
dem Blutungsrisiko iberwog.

Der Patient wurde initial mit einer Kombinationstherapie
(Bortezomib und Dexamethason) behandelt und er-
reichte damit eine partielle Remission (PR) nach drei
Zyklen. Als unerwiinschte Therapiewirkung trat eine
periphere Neuropathie auf. Die Echokardiographie im
Verlauf zeigte eine Verschlechterung der diastolischen
Funktion (pseudonormales Fiillungsmuster) bei unveran-
derter Septumdicke und persistierender Dilatation beider
Vorhéfe. Nach Mobilisierung und Sammlung von peri-
pheren Blutstammzellen mittels Vinorelbine und Leuka-
pherese wurde eine Hochdosistherapie mit Melphalan in
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reduzierter Dosierung (140 mg/m?) und anschliessender
autologer Stammzellretransfusion durchgefiihrt. Wih-
rend der Hochdosistherapie wurde die orale Antikoagu-
lation auf niedermolekulares Heparin umgestellt. Nach
der Hochdosistherapie fand sich eine Stabilisierung der
PR; im Anschluss war auch eine Regredienz der Blu-
tungsneigung festzustellen. Aktuell wird der Patient mit
einer Kombinationstherapie (Lenalidomid, Cyclophos-
phamid und Dexamethason) weiterbehandelt, um ein
maximales Ansprechen zu erreichen.
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Was liegt hier vor?

Assoziation: Ein 32-jahriger Mann kommt mit volliger Amau-
rose im linken Auge. Der Patient hat keine neurologischen
Defekte, das Bewusstsein ist intakt, ein Hirn-CT ist unauffallig,
aber das linke Auge ist «<stummp, direkter Lichteinfall erzeugt
keinen Lichtreflex. Die linke Pupille ist dilatiert, der Discus opti-
cus ist 6dematos, der Augenhintergrund blass, Hamorrhagien
und Unterbriiche von Arteriolen sind erkennbar. Das rechte
Auge ist intakt. Was soll das?

Bruno Truniger
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