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Der 74-jahrige Patient wird aufgrund von seit vier Tagen
bestehenden Fussschmerzen in unserer Notaufnahme
vorstellig. Er ist uns bereits aufgrund seiner Vorge-
schichte mit ischamischer Herzkrankheit (schwere sys-
tolische Dysfunktion mit Ejektionsfraktion von 30%),
Herzrhythmusstérungen (Vorhofflimmern ohne Anti-
koagulation), arterieller Hypertonie, Hypercholesterin-
dmie sowie Tabakkonsum von 60 Pack-years mit Absti-
nenz seit zehn Jahren bekannt. Als Standardmedikation
nimmt er Aspirin®, Clopidogrel, Atorvastatin, Perindo-
pril, Metoprolol und Eplerenon.

Die Schmerzen an der Plantarseite der Zehen sind kon-
stanter Natur. Ferner berichtet der Patient, an Asthenie
mit einem Gewichtsverlust von 5 kg innerhalb eines
Jahres zu leiden.

Bei der klinischen Untersuchung sind violette, schmerz-
hafte Lasionen an mehreren Zehen des rechten Fusses
(Abb. 1) sowie am grossen Zeh des linken Fusses fest-
zustellen. Die Fusspulse der A. tibialis posterior, A. po-
plitea und der A. femoralis sind beidseitig tastbar. Die
kapilldre Reperfusionszeit betrdgt unter 2 Sekunden.
Der restliche Status (dermatologisch, kardiovaskuldr,
respiratorisch, gastrointestinal, neurologisch) ist un-
auffallig.

Die Laboruntersuchung ergibt einen Himoglobinwert
von 134 g/1, Leukozyten von 8,5 G/I (Eosinophile: 10%,
bzw. 0,62 G/1) sowie Thrombozyten von 350 G/I. Die
Nierenfunktion ist gestort (Kreatininwert
139 pmol/lim Vergleich zu 62 pmol/1im Jahr 2014).

von

1) Welches diagnostische Verfahren sollte als nachstes
durchgefiihrt werden?

a) MRT der Lendenwirbelsaule

b) Immunologische Untersuchung

c) Anlage von Blutkulturen und Echokardiographie
d) Vertiefung der Anamnese

e) Arteriographie der unteren Extremitaten

Die beobachteten Ldsionen sind typisch fiir eine
Livedo reticularis (violett, druckschmerzhaft, Rand
nicht erhaben). Die Hautlasionen sind nicht durch eine
neurologisch bedingte Pathologie zu erklaren (Lum-
balkanalstenose, Diskusprolaps oder Spondylodiszitis),
aufgrund deren ein MRT der LWS erforderlich gewesen
ware.
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Beifehlender Alternativdiagnose ist aufgrund der Asthe-
nie und des Gewichtsverlust, assoziiert mit einer Livedo
reticularis, an eine immunologische Atiologie zu denken.
Eine infektiose Endokarditis mit septischer Embolie
ist moglich, jedoch aufgrund der Abwesenheit von Fie-
ber, Herzgerdauschen bzw. der fiir eine Endokarditis
typischen Lisionen (schmerzhafte Oslerknétchen,
hdmorrhagische nicht-schmerzhafte palmo-plantare
Janeway-Ldsionen, subungeale Splinter-Hamorrha-
gien) nicht wahrscheinlich.

Aufgrund des nicht mit Antikoagulanzien behandelten
Vorhofflimmerns kénnte eine thromboembolische Ur-
sache in Frage kommen; die diffuse und distale Loka-
lisation der Lasionen, die tastbaren peripheren Pulse
und die Assoziation mit systemischen Symptomen
sind dafiir jedoch untypisch.

Bei unserem Patienten empfiehlt sich demnach eine
vertiefende Anamnese in Bezug auf die Indikation fiir
die duale Thrombozytenaggregationshemmung. Dabei
kommt zum Vorschein, dass vor zwei Monaten eine
Implantation von zwei medikamentenfreisetzenden
Stents in die Arteria interventricularis anterior erfolgt
war. Der Patient gibt an, nach dem Eingriff an krampf-
artigen Schmerzen in beiden Waden mit Claudicatio
intermittens (Fontaine-Stadium Ila, 250 m) gelitten zu
haben. Daraufhin war mittels Doppler eine signifikante
periphere Arteriopathie der unteren Extremitdten aus-
geschlossen worden.

Vor diesem Hintergrund wire eine Arteriographie der
unteren Extremitdten in diesem Stadium nicht sinn-
voll. Des Weiteren bestiinde das Risiko einer weiteren
Verschlechterung der Nierenfunktion durch die Ver-
wendung von Kontrastmittel.

2) Welche Diagnose trifft am ehesten zu?

a) Kryoglobulinamie

b) Endokarditis

c) Vaskulitis

d) Antiphospholipid-Syndrom

e) Cholesterinembolie-Syndrom

Alle diese Moglichkeiten miissen in Betracht gezogen
werden.

Eine transthorakale Echokardiographie liefert weder
Hinweise auf einen intrakardialen Thrombus noch auf

ein Aneurysma oder eine Herzklappenvegetation.
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Abbildung 1: Die Lasionen des Patienten.

Die Ergebnisse der immunologischen Untersuchung
(ANA, ANCA, Lupus-Antikoagulans, Anti-B-2-Glykopro-
tein, Antikardiolipin-Antikorper, Rheumafaktor) sind bis
auf die Komplementfaktoren C3 und C4 (unterer Norm-
bereich) negativ. Blutgerinnung und Hepatitistests
sind unauffallig.

Die Anamnese, in der die kardiovaskularen Risikofak-
toren bestitigt werden, sowie eine aktuelle Koronaran-
giographie deuten in Zusammenhang mit der Livedo
reticularis und den Entziindungszeichen mit sehr
hoher Wahrscheinlichkeit auf ein Cholesterinembolie-
Syndrom hin. Fiir diese Diagnose sprechen die Eosino-
philie, Hypokomplementdmie und erstmalig aufgetre-
tene Niereninsuffizienz.

3) Welche Untersuchung erscheint Ihnen in diesem Stadium
am sinnvollsten?

a) Nierenpunktion/-biopsie

b) Hautpunktion/-biopsie

c) Untersuchung des Augenhintergrundes
d) Angio-CT Thorax/Abdomen

Obgleich ein histologischer Nachweis (Nieren-/Haut-
punktion bzw. -biopsie) der Goldstandard fiir eine ge-
sicherte Diagnose des Cholesterinembolie-Syndroms
ist (der Nachweis von Cholesterinkristallen ware patho-
gnomonisch), erfordert dieser einen invasiven Eingriff.
Angesichts der durch die zugrundeliegende Ischamie
bedingten schlechten Wundheilung wird dieser jedoch
selten vorgenommen. Des Weiteren hat unser Patient
aufgrund der dualen Thrombozytenaggregationshem-
mung ein erhohtes Blutungsrisiko.
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Bei einer Untersuchung des Augenhintergrundes kon-
nen Hollenhorst-Plaques festgestellt werden. Diese
gelten zwar als Zeichen fiir eine Cholesterinembolie,
ermoglichen jedoch nicht, den Zeitpunkt festzustellen,
an dem die Lasionen entstanden sind (da diese unter
Umstdnden auch noch nach einem Jahr bestehen). Zu-
dem ist beim Fehlen der Plaques eine Cholesterin-
embolie nicht auszuschliessen.

Da die Emboli am hédufigsten an der Aorta entstehen,
sind ein Angio-CT oder eine transdsophageale Echo-
kardiographie bei diesem Patienten am sinnvollsten,
um arteriosklerotische Plaques nachzuweisen, zu cha-
rakterisieren und zu quantifizieren (prognostischer
Faktor fiir ein Rezidiv) [1].

4) Was konnte man beziiglich der Niereninsuffizienz
bei der Urinsedimentuntersuchung feststellen?

a) Normales Urinsediment

b) Sterile Leukozyturie

c) Glomerulare Hamaturie

d) Myoglobulinurie

Bei Uiber der Hilfte der Patienten mit Cholesterinem-
bolie-Syndrom ist eine akute Niereninsuffizienz nach-
weisbar [2]. Die Prognose und Auspragung Letzterer
sind unabhingig voneinander und sehr variabel. Die
Spanne reicht von einer spontanen Ausheilung bis hin
zu einer terminalen Niereninsuffizienz (30% der Pati-
enten bendtigen nach zwei Jahren eine Dialyse).

In manchen Fillen ist das Urinsediment normal, weist
jedoch haufig eine mitunter starke Proteinurie sowie
eine sterile Leukozyturie auf. Letztere kann mit einer
im Allgemeinen transitorischen, nicht pathognomoni-
schen Eosinophilurie in Zusammenhang stehen.

Eine glomeruldre Himaturie ist nur bei einer Begleit-
vaskulitis zu beobachten.

Eine Myoglobulinurie ist nur bei einem schweren
embolischen Ereignis mit assoziierter Rhabdomyolyse
zu beobachten.

Beiunserem Patienten ist das Urinsediment normal und
eine Himaturie und Leukozyturie nicht nachweisbar.

5) Was wiirden Sie dem Patienten bei Verdacht
auf ein Cholesterinembolie-Syndrom vorschlagen?

a) Beginn einer Antikoagulationsbehandlung

b) Absetzen der Thrombozytenaggregationshemmer

c) Beginn einer Kortikosteroidbehandlung mit oder ohne
Prostaglandinanalogon

d) Engmaschige Kontrolle der kardiovaskularen Risikofaktoren

Es ist nicht erwiesen, dass eine Antikoagulationsbe-
handlung ein Cholesterinembolie-Rezidiv verhindert.
Sie kdnnte im Gegenteil, auch wenn ein Kausalzusam-
menhang bisher nicht erwiesen ist, eine Blutung oder
Ruptur arteriosklerotischer Plaques mit sekundérer
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Tabelle 1: Ubersichtstabelle der diagnostischen Hinweise auf ein Cholesterinembolie-

Syndrom.

Typische Anamnese

Herzkatheter, Angiographie, Gefassoperationen oder
kirzliches Abdominaltrauma

Klinische Prasentation

Livedo reticularis, Zyanose der Extremitaten mit tastbaren
Pulsen, Bauchschmerzen, Diarrhoe, Sehstérungen,
Augenschmerzen

Laboruntersuchungen

Eosinophilie, BSG und CRP erhéht, Komplementfaktoren C3
und C4 erniedrigt, Kreatinin erhéht

Paraklinische
Untersuchungen

CT, MRT, trans6sophageale Echokardiographie zur Suche
nach arteriosklerotischen Plaques

Untersuchung des Augenhintergrundes zur Suche nach
Hollenhorst-Plaques

Histologische
Untersuchungen

Hautbiopsie, Nierenbiopsie
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Embolisation begiinstigen. In der tdglichen Praxis
wird eine Fortsetzung oder der Beginn einer Antikoa-
gulation, ausser bei zwingender Indikation, nicht emp-
fohlen.

Es gibt keine direkte Evidenz dafiir, dass eine einfache
oder duale Thrombozytenaggregationshemmung eine
erneute Cholesterinembolie verhindern konnte. Beim
Vorliegen kardiovaskuldrer Risikofaktoren oder, wie
bei unserem Patienten, der Implantation zweier medi-
kamentenfreisetzender Stents vor weniger als sechs
Monaten ist eine solche Behandlung jedoch in Be-
tracht zu ziehen.

In sehr schweren Fillen konnte die Nierenfunktion bei
bestimmten Patienten durch eine gering dosierte Korti-
kosteroidbehandlung gebessert werden [3]. In anderen
Féllen hat eine Behandlung mit einem Prostaglandin-
analogon (Ilomedin) aufgrund seiner vasodilatato-
rischen Wirkung vielversprechende Resultate in Bezug
auf Hautldsionen, Schmerzlinderung und Nierenfunk-
tion gezeigt [4]. Nichtsdestotrotz sind die Daten un-
zureichend, um formelle Empfehlungen zur systemati-
schen Anwendung aufzustellen.

Da ausser schmerzlindernden Medikamenten keine
spezifische Behandlung existiert, besteht das Ziel der
medizinischen Versorgung in der sehr engmaschigen
Kontrolle kardiovaskuldrer Risikofaktoren und, falls
erforderlich, in einer unterstiitzenden Behandlung der
Multiorganinsuffizienz. Die Behandlung mit Statinen
konnte dazu beitragen, das Rezidivrisiko zu senken.

Diskussion

Das Cholesterinembolie-Syndrom zeichnet sich durch
die (spontane, traumatische oder meist iatrogene) Rup-
tur eines arteriosklerotischen Plaques in einer Arterie
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grossen Durchmessers (meist die Aorta) mit Embolisa-
tion von Cholesterinkristallen, Thrombozyten und
Fibrin aus, was die mechanische Obstruktion von Arte-
rien geringeren Durchmessers (100-200 mm) zur Folge
hat. Im Unterschied zur herkdmmlichen Thromboem-
bolie weist eine Cholesterinembolie charakteristische
Entziindungszeichen auf. Von der Erkrankung sind
hauptsachlich kaukasische, tiber 50-jahrige Mdnner mit
multiplen kardiovaskuldren Risikofaktoren betroffen.
Bei Patienten, die nach gefasschirurgischen Eingriffen
oder Arteriographien einer Autopsie unterzogen wur-
den, besteht eine extrem hohe Pravalenz (50-70%),
wiahrend diese bei nicht selektierten Patienten 0,7-4%
betréagt. Dies ist wahrscheinlich mit der durch die Ein-
griffe verursachten Beschddigung instabiler arterio-
sklerotischer Plaques zu erkldren. Lediglich 25% der
Falle treten spontan auf.

Die klinische Prasentation ist variabel und zeigt selten
das vollstandige Symptombild mit Hautldsionen, intes-
tinalen, renalen und neurologischen Symptomen. Der
Goldstandard zur Diagnosestellung bleibt ein histolo-
gischer Nachweis (cholesterol ghosts). Da dieser invasiv
ist, sollte er nur bei Unbedenklichkeit erfolgen. Bild-
gebende Verfahren zur Darstellung der Aorta (trans-
O0sophageale Echokardiographie, CT, MRT) sind wichtig,
um den Ursprung der Embolisation festzustellen.

Bei der Patientenbetreuung ist die engmaschige Kon-
trolle kardiovaskuldrer Risikofaktoren unerldsslich.
Die Rolle von Kortikoiden und Prostaglandinen wird
derzeit noch untersucht. Die chirurgische Behandlung
durch Endarterieektomie, Bypass oder perkutane An-
gioplastie soll gute Ergebnisse in Bezug auf die Rezidiv-
pravention zeigen, ist jedoch mit einer nicht zu ver-
nachldssigenden peri- und postoperativen Mortalitdt
assoziiert, die es zu bedenken gilt [5].

Aufgrund der Schwere der zugrundeliegenden Arterio-
sklerose ist die Prognose haufig schlecht mit einer ge-
schdtzten Spitalmortalitat von 4-16%.

Disclosure statement
Die Autoren haben keine finanziellen oder persénlichen
Verbindungen im Zusammenhang mit diesem Beitrag erklart.
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