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Anamnese

Eine 52-jdhrige Patientin stellte sich we-
gen seit zwei Wochen zunehmender
rechtsseitiger Oberbauchschmerzen vor.
Eine Cholezystolithiasis sei bekannt, aber
bisher asymptomatisch gewesen. Post-
prandial sei es zu einer Verstarkung der
Symptomatik gekommen. Fieber habe
nicht bestanden, ebenso kein Ikterus,
aber - ebenfalls seit etwa zwei Wochen —
Schittelfrost, Inappetenz und Nacht-
schweiB. Bisher sei die Patientin immer
gesund gewesen. Vor zwei Jahren habe
die Patientin in Thailand Urlaub gemacht.

Klinischer Befund

Bei der korperlichen Untersuchung fand
sich ein weiches Abdomen mit deutlichem
Druckschmerzim rechten Oberbauch ohne
Abwehrspannung. Sonographisch wurde
eine vergroRerte, in Richtung Leber wand-
verdickte Gallenblase mit multiplen Kon-
krementen sowie ein beginnender Abszess
gesehen, auBBerdem eine geringe Menge
Aszites, betont perihepatisch, mit winzi-
gen peritonealen Auflagerungen.

Aufnahmelabor

Hamoglobin  7,7mmol/l,  Leukozyten
5,12 Gpt/l, CRP 0,6 mg/l, auch die weiteren
Parameter (insbesondere Differenzialblut-
bild, ASAT, ALAT, AP, GGTP und Bilirubin)
waren unauffallig.

Weiteres Prozedere

Bei B-Symptomatik und sonographischem
Bild von Leberraumforderungen mit Pe-
ritonealkarzinose erfolgte zunéchst eine
diagnostische Laparoskopie. Hier zeigten
sich Giber 20 peritoneale Herde sowie wei-
tere Lasionen an der Serosa des Magens,
Kolons und Omentum majus (@ Abb. 1).
Es erfolgten eine parietale Peritonektomie,
ein Débridement des Leberabszesses mit
Lavage und Drainage sowie eine Stanzbi-
opsie im Lebersegment 6.

In der postoperativ angefertigten Com-
putertomographie (CT) von Thorax und
Abdomen (mit i.v. Kontrastmittel) zeigten
sich hypodense Lasionen der Leber in Seg-
ment 6, 7 und 8, zystische Ldsionen in
Segment 4a sowie peritoneale Auflage-
rungen perihepatisch (8 Abb. 2). Weitere

Abb. 1 «Intraope-
rativer Befund (La-
parotomie) der peri-
tonealen Herde. (Mit
freundlicher Geneh-
migung von Prof. Dr.
M. Stockmann, Kli-
nik fiir Allgemein-,
Viszeral- und Gefaf3-
chirurgie, Evangeli-
sches Krankenhaus
Paul Gerhardt Stift,
Lutherstadt Witten-
berg)
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Abb. 2 A Postoperative Computertomographie mitNachweis von Lasionen
(3,4), peritonealen Auflagerungen (2), einliegender Drainage (5) und freier
Luft (7)

abdominelle oder pulmonale Manifesta-
tionen wurden ausgeschlossen. Die wei-
terfiihrende Diagnostik inklusive Osopha-
gogastroduodenoskopie, Koloskopie und
gyndkologischer Vorstellung ergaben kei-
nen Anhalt flir weitere Pathologien.

Histologie

In den Biopsien aus dem Peritoneum
und Leberabszess zeigten sich Nekrose-
zonen und Granulationsgewebe, dichtes
entziindliches Infiltrat mit fokaler Abs-
zedierung und zahlreichen eosinophilen
Granulozyten sowie randstdndig palisa-
denartige Ansammlungen epitheloider
Histiozyten neben Fibrininsudationen.

Wie lautet Ihre Diagnose?

Abb. 3 A aInderPeritonalbiopsie im entziindlichen Exsudat nachweisba-
re eosinophile Membranen (HE, Vergr. 140fach). b Die Membranen treten
in der PAS-Reaktion deutlich hervor (PAS, Vergr. 140fach). (Mit freundlicher
Genehmigung von Frau Dr. med. Linda DieRel, Institut fiir Pathologie, Uni-
versitatsklinikum Halle [Saale])

Innerhalb des entziindlichen Infiltrates
lieBen sich PAS(,periodic acid-Schiff”)-po-
sitive Membranen darstellen (@ Abb. 3),
jedoch keine atypischen Proliferationen.

Die Leberbiopsie zeigte reguldres Le-
berparenchym.

Definition

Zur Bestatigung der Diagnose erfolgte
eine immunologische Diagnostik. Hier
waren Echinokokkenantikdrper nachweis-
bar; mittels Enzym-linked Immunosorbent
Assay und Westernblot wurde eine alveold-
re Echinokokkose (Echinococcus mulitlo-
cularis) bestatigt.

Der Hauptwirt des Echinococcus mul-
tilocularis (Fuchsbandwurm), dem Erreger
der alveoldren Echinokokkose, ist der rote
Fuchs, Zwischenwirt sind Nagetiere und
auch Haustiere wie Hunde und Katzen.
Vor allem Hunde, die infizierte Nagetiere
fressen, sind fiir die Ubertragung auf den
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Menschen von Bedeutung [1]. Bei Land-
wirten ist die Diagnose als Berufskrankheit
anerkannt. Der Erreger findet sich fast aus-
schlieBlich auf der nérdlichen Erdhalbku-
gel,inEuropaistder Erregerin der Alpenre-
gion hochendemisch. In Deutschland wur-
den in den letzten 10 Jahren der Statistik
der Robert-Koch-Institutes zufolge jahrlich
im Durchschnitt 41 Félle einer alveoldren
Echinokokkose gemeldet (zystische Echi-
nokokkose 75 Félle/Jahr; [2]), wobei von
einer groBen Dunkelziffer auszugehen ist
(3].

Aufgrund einer Inkubationszeit von
10 bis 15 Jahren gelingt eine Diagno-
sestellung in der Regel sehr verzdgert

und der genaue Ubertragungsweg kann
nicht mehr nachvollzogen werden [3].
Initiale Herde finden sich fast immer in
der Leber, im Verlauf kdnnen weitere
Organe betroffen sein. Analog dazu um-
fasst die Symptomatik zu Beginn hdufig
abdominelle Beschwerden, lkterus, Ge-
wichtsverlust, Fieber und Anamie. Bei
progredienter Erkrankung sind auch eine
Leberdysfunktion mit portaler Hyperten-
sion mdglich [1]. Blutbildverdnderungen
wie eine Eosinophilie finden sich nur bei
unter 25% der Patienten [4].

Bildgebend finden sich typischerwei-
se unregelmaBig begrenzte, in der So-
nographie echogene bzw. in der CT hy-
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podense Ldsionen mit zentraler Nekro-
se und Kalzifikationen; eine intrahepati-
sche Gallengangserweiterung kann mit-
unter beobachtet werden [3]. Als Scree-
ninguntersuchung der Wahl hat sich die
B-Bild-Abdomensonographie etabliert, die
durch die kontrastverstarkte Sonographie
erganzt werden kann. Als schnittbildge-
bendes Verfahren gilt die Computertomo-
graphie als Methode der Wahl, insbeson-
dere zur Darstellung von Kalzifikationen
und zur Metastasensuche. Die Diagnose-
stellung bleibt auch nach bildgebender
Diagnostik herausfordernd, insbesondere
die Abgrenzung gegen maligne Verande-
rungen ist oft unmaglich. So erfolgte auch
in diesem Fall beim Verdacht auf eine fort-
geschrittene maligne Erkrankungzunachst
eine diagnostische Laparoskopie.

Immundiagnostische Tests sind zur
Diagnosestellung erforderlich: Zum Scree-
ning wird auf das E. granulosus-Hydati-
denfliissigkeits-Antigen (EgHF-Ag) und
das E. multilocularis-Vesikelflissigkeits-
Antigen (EmVF-Ag) getestet, des Wei-
teren stehen E. multilocularis-spezifische
ELISA-Tests zur Verfligung. Die Sensitivitat
dieser Diagnostik liegt bei ca. 95%. Zur
weiteren Differenzierung und Abgrenzung
des E. mulitlocularis gegen E. granulosus
erfolgt die Testung mittels Westernblot
[1].

Gegebenenfalls kann eine Leberherd-
biopsie oder explorative Laparotomie
zur histologischen und molekularen Si-
cherung bzw. Ausbreitungsdiagnostik
durchgefiihrt werden [4]. Bei der Zysten-
punktion muss im Falle einer alveoldren
Echinokokkose das Streuungsrisiko beach-
tet werden [1]. Histologisch beweisende
Protoskolizes sind nur selten sichtbar, ty-
pischerweise finden sich allerdings PAS-
positive lamellenartige Membranen [3].

Unbehandelt verlduft die Erkrankung
todlich (Mortalitat nach 10 Jahren 90 %,
nach 15 Jahren 100 %). Im Friihstadium ist
eine Perizystektomie gefolgt von mindes-
tens 2 Jahren medikamentdser Behand-
lung mit kurativem Ansatz moglich, je nach
Ausdehnung des Befundes konnen aus-
gedehntere Resektionen (Hemihepatekto-
mie, atypische Resektionen) erforderlich
sein, um alle betroffenen Areale zu entfer-
nen (,R0-Resektion”). Im fortgeschrittenen
und inoperablen Stadium ist eine lebens-
lange Therapie mit Albendazol oder Me-
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bendazol indiziert, um das Wachstum der
Larven zu hemmen, die Metastasierung
zu reduzieren und die Lebensqualitat und
-lange zu verbessern [4]. Bei Patienten mit
fortgeschrittener alveolédrer Echinokokko-
se unter alleiniger medikamentdser Thera-
piefindetsich ein 15-Jahres-Uberlebenvon
Uber 80%. Im Gegensatz zur Behandlung
der zystischen Echinokokkose (E. granulo-
sus) hat die chirurgische Therapie bei der
fortgeschrittenen alveolaren Echinokokko-
se einen begrenzten Stellenwert: Der Nut-
zen einer palliativen chirurgischen Thera-
pie (,debulking”) in Kombination mit me-
dikamentdser Behandlung ist fraglich. Ver-
einzelt wurden Fille beschrieben, in denen
eine ,neoadjuvante” Langzeittherapie mit
Albendazol oder Mebendazol eine Leber-
resektion bei initial inoperablem Stadium
mdoglich machte; in ausgewahlten Fallen
wurde eine Lebertransplantation durchge-
fiihrt — mit allerdings wenig ermutigenden
Ergebnissen [5]. Inwieweit diese Optionen
bei einer peritonealen Streuung der In-
fektion — wie im hier geschilderten Fall -
sinnvoll sein kénnen, ist unklar. Der Gold-
standard fiir diese Situation bleibt die me-
dikamentdse Dauertherapie.

Therapie und Verlauf

Im hier geschilderten Fall einer Infektion
mit Echinococcus multilocularis war auf-
grund der peritonealen Streuung (,Me-
tastasierung”) eine chirurgische kurative
Therapie nicht méglich. Es wurde eine le-
benslange Therapie mit Albendazol 2-mal
400 mg per os unter regelmaBiger Kontrol-
le der Transaminasen und Cholestasepa-
rameter empfohlen. Vor dem Therapiebe-
ginn erfolgte zur Komplettierung der Di-
agnostik eine Computertomographie des
Kopfes zum Ausschluss zerebraler Herde.

» Diagnose: metastasierte
alveolare Echinokokkose

Unter der Therapie mit Albendazol klag-
te die Patientin zunachst iiber Ubelkeit
und abdominelle Beschwerden, laborche-
misch zeigte sich ein geringer Anstieg der
Transaminasen. Zunachst wurde die Thera-
pie unter engmaschigen Laborkontrollen
in gleicher Dosierung fortgefiihrt. Im Ver-
lauf zeigte sich eine deutliche Besserung
des Allgemeinbefindens der Patientin, die

Transaminasen normalisierten sich und die
sonographische Kontrolle nach einem und
nach vier Monaten zeigte einen stabilen
Befund der Leberlasionen.

Fazit fiir die Praxis

= Aufgrund der langen Inkubationszeit und
der unspezifischen Frithsymptomatik ist
die Anamnese meist nicht wegweisend.

= Unklare Leberlasionen mit Zysten, Verkal-
kungen oder zentraler Nekrose sollten an
eine Echinokokkose denken lassen und zu
entsprechender immunologischer Diag-
nostik fiihren.

= Die Therapie erfolgt kurativ durch eine Pe-
rizystektomie bzw. Leberresektion mit ad-
juvanter medikamentoser Therapie oder
bei fortgeschrittenem Befund durch le-
benslange Gabe von Albendazol oder
Mebendazol.
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