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Anamnese, klinischer Befund

Ein 45-jahriger selbststandiger Unterneh-
mer leidet seit seinem 11. Lebensjahr an
Diabetes mellitus Typ 1. Dieser fithrte zu
einer diabetischen Nephropathie, die im
Alter von 35 Jahren dialysepflichtig wur-
de. Zwei Jahre spiter bekam der Patient
eine Nierentransplantation. Im Alter von
42 Jahren traten schmerzhafte Ulzerati-
onen an den Fingerspitzen beider Han-
de auf (B Abb. 1). Diese lieflen sich kon-
servativ nicht behandeln. Es kam zu bak-
teriellen Superinfektionen und Nekrose-
bildungen. In der Folge waren Amputa-
tionen, initial der Kleinfingerendglieder,
notwendig.
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Invalidisierende
Kalziphylaxie (Calcific
uraemic arteriolopathy)

Diagnose, Therapie, Verlauf

Anhand des dermatologischen Bildes und
der Klinik wurde die Diagnose einer Kal-
ziphylaxie gestellt. Bei erhohtem Para-
thormonspiegel, bedingt durch einen ter-
tidren Hyperparathyreoidismus, der me-
dikamentds nicht zu senken war, wurde
eine Parathyreoidektomie mit Autotrans-
plantation in die Tibialis-anterior-Loge
rechts durchgefiihrt. Der Patient wurde
anschliefSend mit Sildenafil behandelt und
erhielt engmaschige Kontrollen des Kalzi-
um-Phosphat-Spiegels.

Dennoch kam es immer wieder zu Ul-
zerationen an beiden Hénden und Fiis-
sen, die dem Patienten stérkste Schmer-
zen bereiteten. An den Handen mussten
die Finger teilamputiert (B8 Abb. 2) wer-

am Zeigefinger rechts

den, ebenso der rechte Unterschenkel und
der Vorfufd links.

Weiterhin leidet der Patient an einer
hypertensiven und koronaren Kardiopa-
thie sowie einer Hyperlipoproteindmie
und rezidivierenden Gichtarthritiden. Es
erfolgten eine perkutane transluminale
koronare Angioplastie und Stentimplan-
tation in die rechte Koronararterie und in
den Ramus interventricularis anterior.

Aktuell erfolgt die medikamentose
Therapie mit Acetylsalicylsaure, Irbes-
artan, Torasemid, Pravastatin, Calcitri-
ol, Calciumacetat, Prednison, Mycophe-
nolsdure, intensivierter Insulinbehand-
lung und Darbepoetin. Im Rahmen der
Schmerztherapie werden Paracetamol,
transdermales Fentanyl und Morphin-
tropfen verabreicht.

Abb. 2 A Zustand nach Fingerteilamputationen aufgrund stark schmerz-
hafter Ulzerationen mit Nekrosebildungen

Abb. 1 € Schmerzhafte Ulzeration
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Zusammenfassung - Abstract

Diskussion

Die Kalziphylaxie ist eine Erkrankung, die
1-5% aller Patienten mit mehr als einjéh-
riger Dialysedauer betrifft. Die Inzidenz
wihrend der vergangenen 10 Jahre ist stei-
gend [7]. Es wurden aber auch Fille oh-
ne Vorliegen einer Niereninsuffizienz be-
schrieben, so z. B. im Rahmen eines pa-
raneoplastischen Syndroms bei Mamma-
karzinom, bei primdrem Hyperparathy-
reoidismus oder bei chronisch entziind-
lichen Darmerkrankungen. Die Krank-
heit befillt mehr Frauen als Manner [4].

Erstmals beschrieben wurde das
Krankheitsbild 1898 von Bryant und
White. Seyle et. al [8] postulierten 1962
als eine mogliche Ursache der Kalziphy-
laxie sog. Sensitizer, Stoffe, die eine Kalzi-
ummobilisation verursachen (Vitamin D,
Parathormon, erhohtes Kalzium-Phos-
phat-Produkt) und Challenger, Stoffe, die
in Kombination mit den Sensitizern eine
Entziindungsreaktion provozieren kon-
nen (Protein-C-Mangel). Bei der The-
rapie von Kalziphylaxiepatienten sollten
Substanzen aus beiden Gruppen vermie-
den werden.

Die Krankheit manifestiert sich primar
in kutanen Lisionen, die bei 90% der Pa-
tienten symmetrisch an den unteren Ex-
tremitéten auftreten [1]. Initial bilden sich
livide Erytheme, aus denen sich im Ver-
lauf schmerzhafte Ulzerationen und Ne-
krosen entwickeln.

Histologisch findet man eine Inti-
maproliferation und eine Mediakalzifizie-
rung der kleinen Gefifle. Besonders be-
troffen sind die Kapillaren, Venolen und
Arteriolen der Dermis und der Subkutis.
Die Intimahyperplasie fithrt zu einer Ok-
klusion des Gefifflumens und kann so ei-
ne sekundére Thrombenbildung begiins-
tigen.

Auf dem Boden der Ulzerationen ent-
wickeln sich hdufig therapierefraktire
Superinfektionen, die bis zur Sepsis fith-
ren kénnen und die hohe Letalitit von
80% erkléren [7].

Die Diagnosestellung erfolgt anhand
der Klinik und des dermatohistopatholo-
gischen Bildes. Empfohlen wird die Ent-
nahme einer Biopsie an den betroffenen
Stellen. Jedoch wird vor Stichprobenfeh-
lern und Initijerung oder Verschlechte-
rung ulzerdser Lasionen gewarnt.

Die Atiologie der Erkrankung ist nicht
vollstindig geklart. Es werden sowohl
Storungen im Kalzium-Phosphat-Haus-
halt als auch ein Fehlen oder verminder-
tes Vorhandensein homdostatischer Me-
chanismen diskutiert [6].

Es existiert zur Zeit keine kausale The-
rapie. Kalziphylaxiepatienten miissen auf-
grund der sehr therapieresistenten Ulze-
rationen im Verlauf vielfache Amputati-
onen tiber sich ergehen lassen.

Es gibt verschiedene Therapieansat-
ze mit dem Ziel der optimalen Kalzium-
und Phosphatkontrolle, die zu einer Bes-
serung oder vollstindigen Abheilung der
Ulzera gefithrt haben. Beim Vorliegen
eines Hyperparathyreoidismus wurden
deutliche Verbesserungen der Kalzium-
und Phosphatkontrolle sowie der Wund-
heilung nach Parathyreoidektomie be-
schrieben [5]. In einem Fallbericht wur-
de erfolgreich mit niedrig dosiertem Plas-
minogenaktivator behandelt. Bei diesem
Patienten kam es innerhalb von 6 Mona-
ten zur kompletten Abheilung aller Ulze-
ra [9].

Intravenose oder intraperitoneale In-
fusion des Chelatbildners Natriumthio-
sulfat zeigten gute Resultate in der symp-
tomatischen Behandlung [3, 10].

Ein weiterer Therapieansatz zur Ver-
besserung der Wundheilung und Ver-
minderung der Mortalitit besteht in der
Anwendung einer hyperbaren Sauerstoff-
therapie [2]. Gefif8chirurgische Revasku-
larisationsversuche brachten aufgrund der
geringen Zielgefif3grofie keine zufrieden-
stellenden Ergebnisse.

Fazit fiir die Praxis

Die Kalziphylaxie ist ein seltenes Krank-
heitsbild, das primar niereninsuffiziente,
dialysepflichtige Patienten befillt, aber
auch im Rahmen anderer Grunderkran-
kungen beschrieben wird. Die Krankheit
manifestiert sich in kutanen, therapiere-
fraktaren Hautldsionen und geht mit ei-
ner hohen Mortalitat einher. Es existiert
keine kausale Therapie. Empfohlen wer-
den supportive MaBnahmen wie ein ad-
dquates Wundmanagement und eine op-
timale Kalzium- und Phosphatkontrolle.
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Invalidisierende Kalziphylaxie
(Calcific uraemic arteriolopathy)

Zusammenfassung

Ein 45-jahriger Patient mit langjahrigem Dia-
betes mellitus Typ 1 und diabetischer Nephro-
pathie stellt sich vor. Nach zweijahriger Himo-
dialyse erfolgte im Alter von 35 Jahren eine
Nierentransplantation. Aufgrund des kli-
nischen Verlaufs mit rezidivierenden akralen
Nekrosen wurde die Diagnose Kalziphylaxie
gestellt. Im weiteren Verlauf erfolgten mehr-
fach Amputationen im Bereich der oberen
und unteren Extremitaten. Die Pathogenese,
das klinisches Bild und die Behandlung der
Kalziphylaxie werden im Artikel besprochen.

Schliisselworter

Kalziphylaxie - Calcific uraemic arteriolopa-
thy - Niereninsuffizienz - Himodialyse - Kuta-
ne Nekrosen

Disabling calciphylaxis (calcific
uraemic arteriolopathy)

Abstract

We present the case of a 45-year-old man
with diabetes mellitus type 1 and end-stage
renal failure who was treated with haemodi-
alysis for 2 years and received a renal trans-
plant at the age of 35. Due to clinical progres-
sion with recurrent acral necrosis, the diagno-
sis of calciphylaxis was made. Over the course
of time, many amputations on both hands
and legs were necessary. The pathogenesis,
clinical features, diagnosis, and treatment of
calciphylaxis are discussed.

Keywords

Calciphylaxis - Calcific uraemic arteriolopa-
thy - Renal failure - Hemodialysis - Cutane-
0us necrosis
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R. Larsen

Anadsthesie und Intensivmedizin
in der Herz-, Thorax- und Gefaf3-
chirurgie

- Heidg[berg: Springer
¥ Medizin Verlag 2009,
Larsen an

458S.,94 Abb.,
Andsthesie und (ISBN 13 978-3-540-
W 88794),
und GefiBchirurgie 64.00 EUR

+Andsthesie und Intensivmedizin in der Herz-,
Thorax- und GefaB3chirurgie” lautet der Titel
des vorliegenden Fachbuchs, das von Rein-
hard Larsen verfasst wurde und nun bereits
in der 7. aktualisierten und liberarbeiteten
Auflage vorliegt. Dieses eindeutig klinisch
ausgelegte Lehrbuch umfasst 458 Seiten, ist
in 15 Kapitel gegliedert und befasst sich mit
den anasthesiologischen und intensivmedi-
zinischen Aspekten der Fachgebiete ,HTG",
also der Herzchirurgie, Thoraxchirurgie und
GefaBchirurgie, wobei erwartungsgemal der
Bereich ,Herzchirurgie” mit 340 Seiten den
groBten Teil ausmacht.

In den ersten 5 Kapiteln werden die Grund-
lagen besprochen: zuerst alle Anésthetika
und Adjuvanzien, wobei hier groRer Wert

auf das Verstandnis der teilweise komplexen
kardio-vaskularen Eigenschaften der Subs-
tanzen gelegt wird, dann die eigentlichen
kardiovaskuldren Medikamente — hier erfahrt
der Leser alle Details, die fiir einen diffe-
renzierten Umgang mit diesen Substanzen
erforderlich sind. Anschlie8end werden die
verschiedenen Monitoringverfahren der
Herz-Kreislauf-Funktion und ihre sinnvolle
Interpretation dargestellt: arterielle, zen-
tralvendse und pulmonalarterielle Driicke,
aber auch PICCO, LAP und TEE. Anschlie3end
werden Aufbau und Funktionsweise der
Herzlungenmaschine (HLM) beschrieben und
dann — fiir die praktische Tatigkeit von hoher
Relevanz — das andsthesiologische Manage-
ment bei Patienten, die an die HLM ange-
schlossen werden: Wie genau wird kantiliert,
welche Bypassart in welcher Situation, was
ist konkret zu beachten beim Anschluss und
beim Abgehen von der HLM?

Die néchsten 6 Kapitel beschéftigen sich mit
den verschiedenen herzchirurgischen Erkran-
kungen, ihren typischen Operationen und
der dazu gehorenden andsthesiologischen

und intensivmedizinischen Versorgung: KHK
und die aortokoronare Bypassoperation, die
verschiedenen Herzklappenvitien und ihre
Operationen, die Herztransplantation, ein
ausfiihrliches und gut verstandliches Kapitel
zu dem immer etwas schwierigeren Thema
der kongenitalen Herzfehlern und ihren
Korrekturoperationen und abschlieBend ein
Kapitel zu Anasthesie und Intensivtherapie
bei Herzschrittmachern und Kardiovertern
bzw. Defibrillatoren.

Die verbleibenden 4 Kapiteln runden das
Thema ab: Ausfiihrliches zu Andsthesie und
Intensivmedizin bei Operationen an Lunge
und Trachea, jeweils ein Kapitel zur Versor-
gung von Patienten mit thorakalem bzw.
abdominellem Aortenaneurysma sowie mit
Karotisstenose.

Das gesamte Buch ist hervorragend struk-
turiert; der Text selbst ist — wie man es

von einem, Larsen” nicht anders erwartet

— sprachlich gut aufbereitet, verstandlich
und eindeutig auf die klinische Anwendung
ausgerichtet; das Literaturverzeichnis zu den
einzelnen Kapiteln enthélt die aktuellen und
relevanten Verdffentlichungen zu den jewei-
ligen Themen.

Wenn es liberhaupt eine Kritik gibt, so sei an-
gemerkt, dass der Abschnitt Echokardiogra-
phie und TEE sehr knapp ausgefallen ist. Eine
umfassende Darstellung wiirde sicherlich ein
eigenes Lehrbuch erfordern, doch eine etwas
ausfiihrlichere Beschreibung mit typischen
Bildbefunden wiirde das Monitoringkapitel
abrunden - dies ware mein Wunsch fiir die
nachste Auflage.

Zusammenfassend ist es dem Autor in
hervorragender Weise gelungen, den in der
Herz-, Thorax- und GefaBchirurgie tatigen
Arztinnen und Arzten ein umfassendes und
dabei trotzdem praxisorientiertes Lehrbuch
an die Hand zu geben, das ausfiihrlich nahe-
zu alle Fragen beantwortet, die bei der Pla-
nung und Durchfiihrung von Anésthesie und
Intensivmedizin bei Eingriffen in der Herz-,
Thorax- und GeféaB3chirurgie auftreten kon-
nen. Allen Andsthesistinnen und Andsthesis-
ten, die im Bereich ,HTG" arbeiten oder sich
auf einen Einsatz dort vorbereiten wollen,
sei die Lektiire dieses Buches ausdriicklich
empfohlen.

Professor Wolfram Wilhelm (Liinen)



