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Fallbeschreibung

Ein 70-jahriger Patient stellte sich auf unserer Notfall-
station mit druckartigen Schmerzen im Bereich des
unteren Sternums vor. Diese Schmerzsymptomatik sei
bereits am Vortag aufgetreten und spontan regredient
gewesen. Nun sei es zu einer erneuten Episode ge-
kommen. Zudem litt er seit einigen Tagen an Refluxbe-
schwerden, die nicht dem Druckschmerz entsprachen.
Er hatte weder Dyspnoe noch Ubelkeit oder Erbrechen.
Auch eine B-Symptomatik wurde verneint.

An Vorerkrankungen bestand lediglich eine arterielle
Hypertonie, weshalb er regelmassig einen ACE-Hem-
mer einnahm. Ansonsten hatte er vor vielen Jahren
geraucht (25 pack years).

Der Patient war bei Eintritt in einem guten Allgemein-
zustand. Die Vitalparameter waren insgesamt unauf-
fallig. Das Abdomen war weich mit regelhaften Darm-
gerduschen und einer Druckdolenz im Epigastrium,
der restliche Status bot keine Auffalligkeiten.
Elektrokardiographisch zeigte sich ein normokarder
Sinusrhythmus ohne Erregungsriickbildungsstérun-
gen. Laboranalytisch war das Troponin unter dem
Grenzwert. Daneben fiel auf, dass das Gesamtbilirubin
mit 86 pmol/1 erh6ht war. Einen Haut- oder Skleren-
ikterus wies der Patient zu diesem Zeitpunkt nicht auf.
Zudem waren die Transaminasen erhéht mit AST
216 U/1 und ALT 239 U/, das C-reaktive Protein (CRP)
betrug 31 mg/1.

Dem Patienten wurden eine analgetische Medikation
und ein Protonenpumpenhemmer verabreicht. Da-
durch kam es bereits zu einer guten Reduktion der
Schmerzsymptomatik ohne dass zu diesem Zeitpunkt
eine Diagnose vorlag.

Frage 1: Welche Diagnose ist in Zusammenschau
der bisherigen Befunde am wahrscheinlichsten?

a) Gastroosophagealer Reflux

b) Nicht-ST-Hebungs-Myokardinfarkt (NSTEMI)
c) Cholecystolithiasis/Choledocholithiasis

d) Cholecystitis/Cholangitis

e) Muskuloskelettale Schmerzen

Bei der Erstevaluation auf der Notfallstation sollte bei
Schmerzen im Bereich des Sternums und Oberbauchs
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sowie Risikofaktoren die Moglichkeit einer koronaren
Genese in Betracht gezogen werden. Bei unauffalligem
Elektrokardiogramm und Troponin sowie zeitlich ent-
sprechend zuriickliegendem Beginn der Symptomatik
schien diese eher unwahrscheinlich, auch die erhéh-
ten Leberwerte waren nicht erklart.

Der dem Patienten bekannte gastrodsophageale Reflux
sowie assoziierte Erkrankungen des Magens wie ein
Ulcus konnten zwar eventuell die klinische Sympto-
matik erkldaren, waren jedoch ebenso wie eine musku-
loskelettale Ursache kein Grund fiir die Transamina-
senerhohung. Eine Steinbildung oder Entziindung im
Bereich der Gallenwege kann bei epigastrischen
Schmerzen und erhohten Cholestasewerten in Frage
kommen, bei fehlendem Fieber und tiefen Entziin-
dungsparametern scheinen jedoch Cholecystitis sowie
Cholangitis zum aktuellen Zeitpunkt weniger wahr-
scheinlich. Somit bleibt die Cholecystolithiasis/Chole-
docholithiasis einerseits aufgrund der Symptomatik
und andererseits aufgrund der Haufigkeit die wahr-
scheinlichste Diagnose.

In der Sonographie des Abdomens kam die Leber mit
hyperechogenem Parenchym als Zeichen einer Steato-
sis hepatis zur Darstellung. Die Gallenblase wirkte ins-
gesamt unscharf und kontrahiert mit akzentuierter
Wand. Die Gallenwege waren intra- und extrahepa-
tisch nicht gestaut. Auch ein Konkrement konnte nicht
dargestellt werden. Das Pankreas konnte schlecht vi-
sualisiert werden. Somit war die Sonographie nicht
konklusiv auf dem Weg zur Diagnose.

Am Abend desselben Tages entwickelte der Patient
Fieber von 38,9 °C (aurikuldr) und Schiittelfrost. Die
Abdominalschmerzen waren persistierend, die Vital-
parameter stabil. Am Folgetag fiel nun auch eine Gelb-
farbung von Haut und Skleren auf. Zudem berichtete
er, dass jetzt neu sein Stuhl hell und der Urin dunkel
verfarbt seien.

Die laboranalytische Kontrolle zeigte eine weitere
Erhohung des Bilirubins auf 162 umol/l, die Trans-
aminasen waren gleichbleibend hoch. Lipase und
Amylase waren weiterhin normwertig. Ausserdem
zeigten sich die Entziindungsparameter nun deutlich
erhoht mit einem CRP von 118 mg/1 und Leukozyten
von 14,3 G/1.
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Frage 2: Was ist nun die wahrscheinlichste Diagnose?

a) Cholangitis bei Choledochuskonkrementen
b) Cholangitis bei Pankreaskopfkarzinom

c) Pankreatitis

d) Hepatitis

e) Hamolyse

Aufgrund der nun akzentuierten Klinik mit Fieber,
Schuttelfrost und Ikterus sowie laborchemisch steigen-
den Cholestase- und Entzlindungsparametern war nun
primér von einem Infektfokus in den Gallenwegen aus-
zugehen. Die mit je nach Literatur 28-70% haufigste Ur-
sache fiir eine cholestatische Cholangitis sind obstruie-
rende Gallengangskonkremente. Eine maligne Genese
schien bei relativ akut aufgetretener Symptomatik un-
wahrscheinlicher [1]. Eine Pankreatitis kommt in Kombi-
nation mit Gallengangskonkrementen durchaus haufig
vor, kam hier bei normwertiger Lipase und nicht typi-
scher klinischer Prasentation aber weniger in Frage. Eine
akute Virushepatitis schien in Zusammenschau von
Labor und Klinik durchaus méglich, eine CRP-Erh6hung
in diesem Ausmass ware hingegen zu hoch. Die darauf-
hin durchgefiihrte Hepatitisserologie war negativ.

Eine Hamolyse kann theoretisch ebenfalls Ursache
eines Ikterus sein, allerdings kaum wahrscheinlich in
Kombination mit der vom Patienten geschilderten Be-
schwerdesymptomatik und der Infektkomponente.

Es wurde nach Abnahme von Blutkulturen eine anti-
biotische Therapie mit Ceftriaxon und Metronidazol
begonnen.

Frage 3: Welche Untersuchung sollte jetzt zur Diagnose-
stellung durchgefiihrt werden?

a) Weiterfihrende Laboruntersuchungen

b) Kontrastmittelsonographie/«contrast-enhanced ultrasound»
(CEUS)

c¢) Magnetresonanz-Cholangiopankreatikographie (MRCP)

d) Leberbiopsie

e) Endoskopische retrograde Cholangio-Pankreatikographie
(ERCP)

Die zu diesem Zeitpunkt indizierte Untersuchung wére
eine MRCP zur Suche von Choledochuskonkrementen
oder Raumforderungen im Gallengangssystem oder
papillennah, alternativ auch die Endosonographie.
Letztere hingegen ist im geschilderten Fall im Regio-
nalspital nicht verfiigbar. In den aktuellen Leitlinien
werden beide Untersuchungsmethoden als gleichwertig
betrachtet [7]. Die MRCP stellt kernspintomographisch
die gesamten Gallen- und Pankreasausfiihrungsgiange,
also den Bereich, in dem wir die zugrundeliegende
Pathologie vermuteten, dar.

Die MRCP ist im Gegensatz zur ERCP nicht-invasiv und
bietet somit eine geringere Komplikationsrate bei ver-
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gleichbarer Sensitivitdt und Spezifitdt, sie ist somit
rein diagnostisch. Im Regelfall schliesst sich nach ge-
stellter Diagnose dann die therapeutische ERCP an, ins-
besondere im Fall von Konkrementen. In dringlichen
Fallen wie etwa einer Cholangiosepsis diirfen aber
MRCP oder Endosonographie die ERCP nicht hinauszo-
gern, ansonsten verschlechtert sich die Prognose. Auch
wenn eine Choledocholithiasis bereits sonographisch
bewiesen ist, ist die ERCP Intervention der Wahl, da
direkt therapeutisch vorgegangen werden kann [7].

Eine Leberbiopsie wire zum aktuellen Zeitpunkt nicht
zielfiihrend, da das Problem durchaus extrahepatisch
liegen kann, ebenso werden keine weiteren Labor-
untersuchungen vor der Bildgebung bendtigt. Eine
kontrastmittelverstarkte Sonographie wird zur ge-
nauen Charakterisierung von intrahepatischen Raum-
forderungen herangezogen, ist hier jedoch nicht ziel-
flihrend. In der MRCP (Abb. 1, 2) war insbesondere ein

Abbildung 1: MRCP Frontalschnitt, 1) Ductus hepaticus com-
munis und 2) Ductus cysticus (von der Gallenblase kommend)
vereinigen sich zum 3) Ductus hepatocholedochus (DHC),
der insgesamt aufgrund eines Duodenaldivertikels (Pfeil)
verlagert wurde. 4) Ductus pancreaticus.

Abbildung 2: MRCP Transversalschnitt, 1) Duodenum mit
angrenzendem Duodenaldivertikel (Pfeil). 2) Pankreaskopf mit
Ductus pancreaticus. Papille (*) direkt am Divertikel anliegend.
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5,7 x 3,4 x 3,4 cm grosses Duodenaldivertikel zu sehen,
das direkt an der Papilla duodeni major lag und sie so-
mit verlegte. Die Gallenwege selbst waren schlank und
unaufféllig. Es fanden sich keinerlei Konkremente,
ebenso keine malignomverdachtigen Raumforderun-
gen. In den Blutkulturen zeigte sich im Verlauf ein pan-
sensibler E. Coli.

Es folgte eine endoskopische Darstellung der Gegeben-
heiten. Hier zeigte sich das grosse Divertikel direkt der
Papille anliegend und mit raumfordernder Wirkung,
es enthielt eingeschlossene Speisereste, die ausgespiilt
werden konnten. Nebenbefundlich wurden eine ero-
sive Gastritis gefunden, ausserdem Osophagusvarizen
(Abb. 3, 4).

Bereits einen Tag spater waren sowohl die Entziin-
dungs- als auch Cholestaseparameter deutlich riicklau-
fig. Der Haut- und Sklerenikterus war regredient und
auch Stuhl und Urin nahmen wieder eine normale

Farbe an.

Abbildung 3: Gastroduodenoskopie, Blick in das mit Speise-
resten ausgefiillte Duodenaldivertikel.

Abbildung 4: Gastroduodenoskopie, Darstellung des Diverti-
kels nach Spiilung. Rechts oben ist die Papilla duodeni major
(Pfeil) sichtbar.
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Im spateren Verlauf wurde ein Fibroscan durchgefihrt,
in dem sich eine moderate Fibrose zeigte. Eine Biopsie
ist bisher nicht erfolgt.

Diskussion

Der Weg zur Diagnosefindung zeigte sich hier als span-
nendes Unterfangen. Einige wegweisende klinische
Befunde entwickelten sich erst im Verlauf. Die initiale
Notfalldiagnostik erbrachte keine konklusiven Er-
kenntnisse. Die genaue Genese des im Verlauf ange-
nommenen Infekts der wohl obstruierten Gallenwege
war zundchst unklar. Am wahrscheinlichsten schien
zu diesem Zeitpunkt eine Choledocholithiasis, auch
wenn sonographisch keine solche nachgewiesen wer-
den konnte. Fiir ein Tumorgeschehen schien die Ge-
samtkonstellation zu akut. Erst die MRCP konnte die
Diagnose eines juxatapapilliren Duodenaldivertikels
stellen.

Doch wie ldsst sich die akute Symptomatik erkldren?
Es ist anzunehmen, dass das Divertikel seit langerer
Zeit bestand und eventuell grossenprogredient war.
Vermutlich kam es durch eingeschlossene Speisereste
sowie entziindlich bedingte Schwellung zu einer Verle-
gung der Papille und sekundar zu einer aufsteigenden
Cholangitis. Zum Zeitpunkt der MRCP zeigten sich die
Gallenwege nicht mehr obstruiert, und in der Endo-
skopie war eine nur noch wenig entziindliche Situa-
tion sichtbar. Zu diesem Zeitpunkt erhielt der Patient
jedoch bereits seit mehreren Tagen eine antibiotische
Therapie. Somit lasst sich postulieren, dass die antibio-
tische Therapie zum einen und das endoskopische Aus-
raumen des grossen Divertikels zum anderen die bei-
den Bestandteile der erfolgreichen Therapie waren.
Denkbar wire dennoch, dass zudem eine Choledo-
cholithiasis oder ein Steinabgang vorgelegen haben
konnte, auch wenn dies nicht in der MRCP zu sehen
war. Denn die Sensitivitit der MRCP zur Detektion
einer Choledocholithiasis liegt bei etwa 90% [6].

Frage 4: Wie wird das Krankheitsbild des obstruktiven
juxtapapillaren Duodenaldivertikels bezeichnet?

a) Mirizzi-Syndrom

b) Lemmel-Syndrom

c) Alagille-Syndrom

d) Caroli-Syndrom

e) Summerskill-Walshe-Tygstrup Syndrom

Das Krankheitsbild eines juxtapapilliren Duodenal-
divertikels, das zu einem obstruktiven Ikterus fiihrt,
wird in der Literatur als Lemmel-Syndrom bezeichnet.
Es wurde erstmals im Jahre 1934 durch Gerhard Lem-
mel beschrieben [5]. Meistens findet sich ein solches
Duodenaldivertikel im absteigenden Teil des Duode-
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nums und wird, sofern es sich in der Nahe der Papilla
duodeni major befindet, als juxtapapilldres Duodenal-
divertikel bezeichnet. Diese sind meist asymptoma-
tisch [2].

Beim Mirizzi-Syndrom wird der Ductus hepaticus
communis durch einen impaktierten Gallenstein im
Gallenblasenhals oder Ductus cysticus komprimiert.
Das Alagille-Syndrom ist eine autosomal-dominante
Storung, die durch intrahepatische Hypoplasien der
kleinen Gallengdnge charakterisiert ist, die Erkran-
kung manifestiert sich bereits im Kindesalter. Beim
Caroli-Syndrom handelt es sich um eine zystische Dila-
tation der intrahepatischen grossen Gallenginge, die
autosomal-rezessiv vererbt wird, zudem begleitet von
einer Leberfibrose. Es kommt zu rezidivierenden bak-
teriellen Cholangitiden, und das Risiko fiir Gallen-
gangskarzinome ist erhoht.

Das Summerskill-Walshe-Tygstrup Syndrom ist eine
benigne Erkrankung mit intermittierend auftreten-
der intrahepatischer Cholestase ohne Progression zu
einem Leberschaden.

Frage 5: Bei wie vielen Patienten in etwa werden in
ERCP-Untersuchungen Duodenaldivertikel entdeckt?

a) <1%
b) 5%

c) 20%
d) 50%
e) 70%

In ERCP-Untersuchungen werden bei etwa 2-7% der
Patienten Duodenaldivertikel gesehen [3]. Im seltenen
Fall kann es zu pankreatikobilidren Komplikationen
kommen, wenn sich das Divertikel beispielsweise ent-
ziindet. Dann kann es auch ohne obstruierendes Kon-
krement zu einem Ikterus kommen. Zur Diagnosefin-
dung ist eine weiterfiihrende Diagnostik erforderlich.

Antworten:

Frage 1: c; Frage 2: a; Frage 3: c; Frage 4: b; Frage 5: b.
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Hierfiir bieten sich Computertomographie oder Ma-
gnetresonanz-Cholangiopankreatikographie an.

Die optimale Behandlung richtet sich immer nach der
jeweils zugrunde liegenden Pathogenese. Bei entspre-
chenden Gegebenheiten kann sogar eine operative
Behandlung notwendig sein, die allerdings einen gros-
seren Eingriff mit erhéhter Komplikationsrate dar-
stellt. Deshalb wird wenn immer moglich ein konser-
vatives Vorgehen bevorzugt [4].

Fazit

Bei Patienten mit einem Haut- und Sklerenikterus
wird hdufig primér an Gallenkonkremente oder Tumo-
ren als Ausloser gedacht. Gibt es allerdings fiir beide
Erkrankungen keine Hinweise, kann auch das Lem-
mel-Syndrom in Erwdgung gezogen werden — eine sel-
tene Ursache des Ikterus.
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