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Wenn der Bauch drickt

Eine nicht alltagliche Ursache

fur Bauchschmerzen
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Hintergrund

Oberbauchschmerzen sind ein hdufiger Konsultations-
grund in der Hausarztpraxis und auf der Notfallstation.
Insbesondere bei jungen Patienten ldsst sich vielfach
keine Erklarung finden und die Beschwerden sind im
Verlauf spontan riicklaufig. Bei Auftreten von beglei-
tenden klinischen Auffilligkeiten sollte jedoch eine
weiterfiihrende Diagnostik erfolgen.

Fallbericht

Anamnese

Wir berichten iiber eine bis dato gesunde 31-jahrige Pa-
tientin, die sich wegen tiber die letzten Wochen progre-
dienter Oberbauchschmerzen sowie Zunahme des
Bauchumfangs in der Notfallpraxis vorstellte. Zusatz-
lich beschrieb die Patientin Ubelkeit ohne Erbrechen,
Appetitlosigkeit und eine Gewichtszunahme von rund
drei Kilogramm wéahrend eines Monats. Die Patientin
stammt urspriinglich aus Algerien und lebt seit einem
Jahrin der Schweiz.

Status

Die Patientin prdsentierte sich in einem leicht redu-
zierten und afebrilen Allgemeinzustand. Die Vitalpa-
rameter (Blutdruck 111/76 mm Hg; Puls 100/min; Tem-
peratur 37,1 °C; SpO, 98% bei Raumluft) waren normal.
In der klinischen Untersuchung konnte ein deutlich
gebldhtes und gespanntes Abdomen mit diffusem
Druckschmerz insbesondere im Oberbauch und posi-
tivem Murphy-Zeichen eruiert werden. Die Skleren
waren leicht ikterisch, der restliche klinische Untersu-
chungsbefund blieb unauffillig.

Befunde

Laboranalytisch erschienen eine milde Polyglobulie,
eine deutliche Leukozytose sowie Thrombozytose bei
nicht erh6htem Wert des C-reaktiven Proteins (CRP).
Begleitend zeigte sich das Bild einer Leberinsuffizienz
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Tabelle 1: Labor bei Eintritt.

Norm Bei Eintritt
Hamatologie Hamoglobin 12,3-15,8 g/dl 16,2
Hamatokrit 37-47% 51
Erythrozyten 4,0-5,2 T/ 6,8
Leukozyten 3,0-9,6 G/I 18,79
Thrombozyten 150-400 G/I 733
Gerinnung Prothrombinzeit 78-120 % 44
INR 1,53
Klinische Kreatinin 50-98 pmol/l 55
Chemie Bilirubin <20,5 pmol/l 25
ASAT (GOT) <34 U/| 42
ALAT (GPT) <55 U/l 47
Gamma-GT (GGT) <36 U/I 76
Alkalische <150 U/I 126
Phosphatase
Albumin 35-52 g/l 39
Totalprotein 60-83 g/l 57
CRP <5 mg/l 7,0

INR: «International Normalized Ratio»; ASAT: Aspartat-Aminotransfe-
rase; GOT: Glutamat-Oxalacetat-Transaminase; ALAT: Alanin-Amino-
transferase; GPT: Glutamat-Pyruvat-Transaminase; GGT: Gamma-Glut-
amyltransferase; CRP: C-reaktives Protein.

mit méssig erhohten Transaminasen, spontaner INR-
Erh6hung sowie erniedrigtem Totalprotein (Tab. 1). Die
Abdomensonographie ergab einen 4-Quadranten-Aszi-
tes, eine Splenomegalie sowie eine Ovarialzyste links.
Eine infektiose Ursache der Leberinsuffizienz konnte
laboranalytisch ausgeschlossen werden (Hepatitisse-
rologie negativ, humanes Immundefizienz-Virus [HIV],
Epstein-Barr-Virus [EBV], Zytomegalie-Virus [CMV],
Herpes-simplex-Virus [HSV] negativ), wie auch eine au-
toimmune Genese. Eine spontan bakterielle Peritoni-
tis oder maligne Zellen konnten im Rahmen einer As-
zitespunktion nicht nachgewiesen werden.

In der Computertomographie fand sich ein thromboti-
scher Verschluss sdmtlicher Lebervenen mit sekun-
daren Zeichen der portalen Hypertension (Aszites,
Pleuraergiisse beidseits, Splenomegalie) (Abb. 1). Somit
konnte die Diagnose eines Budd-Chiari-Syndroms ge-
stellt werden.
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Abbildung 1: Dle koronare Computertomographie zeigt eine
vergrosserte Leber mitinhomogener Kontrastmittelanreiche-

rung ohne sichtbare Lebervenen in der portalvendsen Phase.
Ausgepragter 4-Quadranten-Aszites (x).

Therapie und Verlauf

Wir starteten daraufhin eine therapeutische Antiko-
agulation mit Enoxaparin und fiihrten eine Thrombo-
philiediagnostik durch. Bei positivem Mutationsstatus
fiir Januskinase (JAK) 2 und passender Knochenmarks-
morphologie konnte eine myeloproliferative Neoplasie
vom Typ Polycythaemia vera diagnostiziert werden,
wobei dieser Befund als Ursache fiir die thrombotisch
verschlossenen Lebervenen und somit des Budd-Chiari-
Syndroms interpretiert wurde.

In der Gastroskopie zeigten sich eine milde erosive Duo-
denitis, sekunddre Zeichen einer portalen Hyperten-
sion aber ohne Osophagus- oder Fundusvarizen.

Trotz eingeleiteter therapeutischer Antikoagulation so-
wie diuretischer Therapie persistierte der thromboti-
sche Verschluss der Lebervenen und es kam im Verlauf
zu einem wiederholt punktionsbediirftigen Aszites.
Aufgrund dieser Tatsache wurde die Indikation zur Ein-
lage eines transjuguldren intrahepatischen portosyste-
mischen Stents (TIPS) gestellt. In der CO,-Verschluss-
Portographie zeigten sich eine Vielzahl von Kollateralen,
aber keine Lebervenen (Abb. 2).

Nach erfolgreicher Punktion der Pfortader erschie-
nen in der direkten Portographie nur méassig Kollate-
ralen passend zu einem schnell entwickelten Leber-
venenverschluss (Abb. 3). Nach erfolgter Intervention
kam es rasch zu einer Abnahme der Aszitesmenge,
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Abbildung 2: CO,-Verschluss-Portographie: CO>-Injektion
nach Einbringen eines Okklusionsballons durch die ver-
schlossene rechte Lebervene. Darstellung des injizierten CO;
in multiplen Kollateralen.

woraufhin die diuretische Therapie langsam redu-
ziert werden konnte.

Rund einen Monat nach Entlassung aus dem Spital
stellte sich die Patientin erneut aufgrund zunehmen-
der Bauchschmerzen und Gewichtszunahme auf der
Notfallstation vor. Trotz wiederum gesteigerter Diu-
rese wurde sonographisch eine Zunahme des Aszites
gesehen. Ursache hierfiir war ein thrombotischer Ver-
schluss des TIPS, der trotz addquat eingestellter blutver-
diinnender Therapie mit Marcoumar® (INR 2-3) aufge-
treten war. Der TIPS-Verschluss konnte interventionell
mittels lokaler Thrombolyse erfolgreich rekanalisiert
werden. Der TIPS wurde zudem bis knapp unterhalb des
Vorhofes verlangert (Abb. 4).

Aufgrund dieses thrombotischen Ereignisses trotz ad-
dquater Antikoagulation wurde Marcoumar® abge-
setzt und eine Off-Label-Therapie mit Rivaroxaban und
begleitend eine Thrombozytenaggregationshemmung
mit Acetylsalicylsdure initiiert. Nach hamatologischer
Mitbeurteilung starteten wir im Verlauf zuséatzlich
eine zytoreduktive Therapie mit Litalir. Rund acht Mo-
nate nach der Erstkonsultation ist die Patientin in gu-
tem Allgemeinzustand mit normaler Leberfunktion
ohne Aszitesrezidiv und guter TIPS-Funktion.

Diskussion

Bauchschmerzen in Verbindung mit Aszites haben eine
breite Differentialdiagnose und bediirfen einer weite-
ren Abklarung. Das Budd-Chiari-Syndrom (BCS) wie in
unserem Fall beschrieben ist eine seltenere Ursache.
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Abbildung 3: Kontrastinjektion direkt in die Vena portae (x)
mit Darstellung der Vena coronaria (Pfeil) und kleinen Oso-
phagusvarizen (Stern).

Tabelle 2: Ursachen des Budd-Chiari-Syndroms [3].

Haufige Ursachen

Hyperkoagulopathie

angeboren

Antithrombin-Ill-Mangel

Protein-C-Mangel

Protein-S-Mangel
Faktor-V-Leiden-Mutation

Prothrombin-Mutation

Hyperkoagulopathie

erworben

Myeloproliferative Erkrankungen, JAK-2-Mutation

Paroxysmale nachtliche Himoglobinurie

Antiphospholipid-Syndrom

Malignome

Schwangerschaft

Orale Antikontrazeptiva

Seltenere Ursachen

Tumorinvasion, Hepatozellulares Karzinom

Aspergillose

Behcet-Syndrom

Kongenitale Stenosen oder intravasale membrandse
Netze

Trauma

Chronisch entziindliche Darmerkrankungen, Zdliakie

Idiopathisch

JAK: Januskinase

Korrespondenz

Dr. med. univ. (A)
Andreas Himmerle
Interdisziplindre
Notfallstation
Kantonsspital Winterthur
Brauerstrasse 15

CH-8400 Winterthur
andreas.haemmerle[at]
gmail.com

Es ist ein Krankheitsbild, das durch eine Abflussstérung
auf Ebenen der hepatischen Venolen, der grossen hepa-
tischen Venen und der posthepatischen Vena cava infe-
rior ohne Nachweis einer kardialen Ursache (Rechts-
herzinsuffizienz) verursacht wird [1]. Die Erkrankung
betrifft in unseren Breiten hiufiger Frauen als Médnner
und tritt gehduft in der zweiten bis vierten Lebensde-
kade auf, wobei auch Kinder und altere Personen davon
betroffen sein kdnnen. In Asien kommt das BCS héufi-
ger bei Mdnnern und in einem spéteren Lebensab-
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Abbildung 4: Gut funktionierender transjugulérer intrahepati-
scher portosystemischer Shunt (TIPS) mit nur noch geringem
Fluss in die Vena coronaria.

schnitt vor (ab dem 45. Lebensjahr) [1, 2]. Dem BSC liegen
in rund 75% der Falle priddisponierende Faktoren zu-
grunde, wobei in unseren Breiten myeloproliferative
Erkrankungen am hiufigsten gefunden werden kon-
nen (Tab. 2) [3].

Man unterscheidet je nach Lokalisation eine primére
Form des BCS, bei der die Ursache vom Inneren der
Vene ausgeht (Thrombus, kongenitale Stenosen, mem-
branose Netze), und eine sekundéare Form, bei der eine
Kompression der Venen von aussen vorliegt (Abszess,
Tumor, Zyste).

Zusatzlich kann je nach Manifestation eine fulmi-
nante, akute, subakute und chronische Verlaufsform
unterschieden werden. Der fulminante und akute Ver-
lauf sind gekennzeichnet durch rasches Auftreten von
Symptomen der portalen Hypertension mit Aszites, Ik-
terus und Leberzellnekrosen. Der subakute und chro-
nische Verlauf gehen oft mit sehr diskreten Krank-
heitszeichen einher, auch vollig asymptomatische
Verldufe wurden beschrieben (Tab. 3) [3].

Die farbkodierte Dopplersonographie ist mit einer
Sensitivitdt und Spezifitdt von 85% oder mehr Mittel
der ersten Wahl im Rahmen der Abklarungen. Alterna-
tiven insbesondere zur Darstellung der vendsen Ana-
tomie und des Leberparenchyms auch im Hinblick auf
eine allféllige interventionelle Therapie stellen die
Computertomographie- oder Magnetresonanz-Angio-
graphie dar [3, 4].

Die Therapie zielt einerseits auf die portale Hyperten-
sion und ihre Komplikationen ab, andererseits auf die
thrombotische Genese und die zugrunde liegenden Er-
krankungen. Die TIPS-Anlage stellt insbesondere bei
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Tabelle 3: Symptome des Budd-Chiari-Syndroms.

Allgemeine Symptome  Bauchschmerzen, Hepatomegalie, Ubelkeit, Erbrechen

Spezifische Symptome  Fulminante Verlaufsform (selten, innerhalb weniger Tage/
Wochen):
Ikterus, erhdhte Transaminasen, hepatische Encephalopathie

Akute Verlaufsform (mehrere Wochen):
Ikterus, erhdhte Transaminasen, hartnackiger Aszites,
fehlende portalvendse Kollateralen

Subakute Verlaufsform (schleichende Entwicklung,
Symptomatik innerhalb von drei Monaten):

Erhohte Transaminasen, Aszites (moglich, dass beides diskret
ausgepragt), portalvendse Kollateralen, asymptomatischer
Verlauf moglich

Chronische Verlaufsform:

Komplikationen einer Leberzirrhose (lkterus, Aszites, Odeme,
gastrointestinale Blutung bei portalvendsen Kollateralen,
hepatische Encephalopathie)

Asymptomatischer Verlauf moglich

Das Wichtigste flr die Praxis

e Das Budd-Chiari-Syndrom (BCS) stellt eine seltene Ursache fiir Bauch-
schmerzen sowie Aszites dar und sollte im Rahmen der Abklarungen in
Betracht gezogen werden.

e Die Patienten konnen sich mit einem sehr unspezifischen Beschwerde-
bild prasentieren.

e Die Diagnose erfolgt bildgebend entweder sonographisch oder mittels
Computertomographie und Magnetresonanztomographie.

e Inunseren Breiten liegt dem BCS am haufigsten eine Thrombophilie (am
ehesten myeloproliferative Erkrankungen) zugrunde.

e Aufgrund der Lebervenenthrombosen soll eine therapeutische Antikoa-
gulation gestartet werden. Andererseits miissen begleitend die portale
Hypertension und eine mdglicherweise zugrunde liegende Erkrankung
spezifisch behandelt werden.

e Die hohe Sterblichkeitsrate ohneTherapie kann unter Ausschopfung aller
therapeutischen Maoglichkeiten deutlich gesenkt werden.
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Patienten mit BCS und nicht beherrschbaren Kompli-
kationen der portalen Hypertension eine gute thera-
peutische Alternative dar und wird vor allem von Pa-
tienten mit relativ guter Leberfunktion gut toleriert.
Die TIPS-Anlage sollte friih als Intervention der ersten
Wahl bei Patienten mit unzureichendem Ansprechen
auf eine medikamentdse Therapie in Betracht gezogen
werden, da das transplantationsfreie Uberleben im
Vergleich zur medikamentdsen Therapie deutlich ver-
bessert werden kann [5]. Wegen des zugrunde liegen-
den thrombotischen Ereignisses sollten die Patienten
therapeutisch mittels Vitamin-K-Antagonisten (z.B.
Marcoumar®) auf eine INR von 2-3 eingestellt werden.
Eine im Rahmen der Abklirungen diagnostizierte
Grunderkrankung sollte wenn moglich zusatzlich spe-
zifisch behandelt werden.

Unbehandelt weist das symptomatische BCS mit rund
90% Mortalitat innert drei Jahren eine hohe Sterblich-
keit auf. Unter stufenweiser Ausschopfung aller thera-
peutischen Optionen (medikamentdse Therapie, Throm-
bolyse und Angioplastie, TIPS, Lebertransplantation)
kann eine 5-Jahres-Uberlebensrate von 90% erreicht
werden [1].
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