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Anamnese

Eine 62-jährige Patientin wurde notfall-
mäßig bei Hämatemesis, arterieller Hypo-
tonie, Anämie und hämodynamischer In-
stabilität auf unsere Intensivstation aufge-
nommen. Bekannt war eine AL-Amyloido-
se mit kardialer Beteiligung und Omen-
tuminfiltration. Im Rahmen dieser erhielt
die Patientin 6 Tage vor dem Ereignis den
zweitenZyklusChemotherapiemitDaratu-
mumab und Cyclophosphamid, Bortezo-
mib und Dexamethason. In der Medika-

Abb. 18 EndoskopischeBefunde.a,bUlkus anderKorpushinterwanddesMagens. cUlkus imBulbus
duodeni.d Polypoide Vorwölbung imMagen

tion fanden sich Acetylsalicylsäure (ASS)
undApixabanbeiZustandnachakuter Bei-
nischämie links. In der Notaufnahme trat
eine weitere akute Hämatemesisepisode
miteinemkonsekutivenHämoglobinabfall
auf. Zur hämodynamischen Stabilisierung
und zur notfallmäßigen endoskopischen
UntersuchungundBlutstillungerfolgtedie
Verlegung auf unsere Intensivstation.
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Bild und Fall

Klinischer Befund

Die Patientin präsentierte sich in einem
stark reduzierten Allgemeinzustand mit
hämodynamischer Instabilität. Das Abdo-
men war weich ohne Abwehrspannung.
Im Aufnahmelabor zeigte sich initial ein
Hämoglobin von 10,1g/dl. Die Leberwer-
te waren normwertig. Der INR lag unter
der bestehenden oralen Antikoagulation
bei1,2.Darüberhinausfandensicherhöhte
Entzündungswerte: Leukozyten 11.900/μl,
CRP 12,5mg/l (Normwert: <5mg/l).

D Wie lautet Ihre Diagnose?

Weiteres Procedere

Nach Schutzintubation erfolgte eine Öso-
phagogastroduodenoskopie. Hier fanden
sich Koagel im Magen sowie mehrere Ul-
cera ventriculi (Forrest III) im Antrum zur
kleinen Kurvatur und ein 3 cm großes Ul-
cus duodeni (Forrest IIc) im Bulbus duo-
deni Pars superior. Die orale Antikoagula-
tion mit Apixaban wurde pausiert und ei-
ne Protonenpumpenhemmertherapie ini-
tiiert. Bei Verdacht auf Aspirationspneu-
moniewurdeeinekalkulierteantibiotische

Therapie mit Piperacillin/Tazobactam be-
gonnen. Bei erneuten Blutungsstigmata
nach 24h zeigte sich gastroskopisch eine
aktive Blutung aus einemUlkus ander Kor-
pushinterwand des Magens (. Abb. 1a, b),
die mittels TTS-Clip-Applikation versorgt
wurde. Das fibrin- und hämatinbelegte Ul-
kus im Bulbus duodeni wurde biopsiert
(. Abb. 1c). Im Magen zeigten sich zudem
eine polypoide Vorwölbung (. Abb. 1d)
sowie submuköse Hämatome.

Histologie

In der histologischen Aufarbeitung zeig-
ten sich in der Submukosa hyaline eosi-
nophile extrazelluläre Ablagerungen, teil-
weise auch in der Wandung von Gefäßen
(. Abb.2a) und inder Kongorotfärbung im
Bereich der beschriebenen Ablagerungen
eine distinkte Rotfärbung mit polarisati-
onsoptisch apfelgrüner Doppelbrechung
(. Abb. 2b).

Therapie

Bei Patientinnenund Patientenmit gastro-
intestinaler (GI-)Amyloidose und assoziier-
ter GI-Blutung stehen die Kreislaufstabili-
sierung und Herstellung einer Hämostase
mittels endoskopischer Blutstillungstech-
niken im Vordergrund. Falls die Läsion en-
doskopischnicht zugänglich ist oder durch
endoskopische Blutstillungstechniken kei-
ne Hämostase erreicht werden kann, sollte
die Angiographie als weitere Option zur
Blutstillung in Betracht gezogen werden.

a b

Abb. 29Mikroskopische
Befunde.aHerdförmig aus-
geprägte Amyloidablage-
rungen in einer Schleim-
hautbiopsie aus demBul-
bus duodeni (Pfeil; HE-Fär-
bung, Vergrößerung 40:1).
b Typische polarisations-
optische apfelgrüne Dop-
pelbrechung (Kongorotfär-
bung, Vergrößerung 100:1)

Um die Produktion von Amyloid zu ver-
hindern, werden Kortikosteroide routine-
mäßig in der Behandlung der AL-Amyloi-
dose eingesetzt. Da die ulzerierenden Lä-
sionen auf dem Boden von Amyloidabla-
gerungen entstanden sind, verabreichten
wir zudem einmalig 40mg Dexamethason
intravenös. Unsere Patientin konnte nach
erfolgter endoskopischer Blutstillung ex-
tubiert und auf Normalstation verlegtwer-
den.

Definition

Bei der Amyloidose kommt es aufgrund
von Störungen in der Proteinfaltung zu
extrazellulären Ablagerungen von unlös-
lichen fibrillären Proteinaggregaten [1]. Je
nach auslösendem Protein unterscheidet
man die Leichtketten(AL)-, die Serumamy-
loid-A(AA)- und die Transthyretin(ATTR)-
Amyloidose. Ein Sonderfall stellt die
nach langjähriger Dialyse auftretende
β2-Mikroglobulin(Aβ2M)-Amyloidose dar.
In den meisten Fällen weisen die Patien-

tinnen und Patienten bereits lange vor
Diagnose eine prädisponierende Erkran-
kung auf. Dazu zählen u. a. die mono-
klonale Gammopathie unklarer Signifi-
kanz, das multiple Myelom, das familiäre
Mittelmeerfieber oder auch chronische
entzündliche Erkrankungen wie beispiels-
weise die rheumatoide Arthritis oder
chronisch-entzündliche Darmerkrankun-
gen. Eine gastrointestinale Beteiligung ist
bei der AL-Amyloidose häufig und kann
auch bei der AA- und ATTR-Amyloidose
auftreten [2].

Klinisch können sich die Patientin-
nen und Patienten mit gastrointestina-
ler Blutung, Malabsorption, exsudativer
Enteropathie oder Motilitätsstörungen
präsentieren. Motilitätsstörungen können
sich in Form einer Gastroparese, Übelkeit/
Erbrechen, Diarrhö, bakterieller Dünn-
darmfehlbesiedelung, Obstipation oder
chronischer intestinaler Pseudoobstruk-
tion äußern. Das endoskopische Bild ist
vielseitig.NebenSchleimhautläsionen,wie
Erosionen, Erythem, Ulzera, polypoiden
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Protrusionen und submuköse Hämato-
me, kann auch eine Ischämie auf eine
gastrointestinale Beteiligung hinweisen
[3–5].

» Diagnose: gastrointestinale
Amyloidose

Die Diagnose der gastrointestinalen Amy-
loidose erfolgt über die endoskopische
Biopsieentnahme und den histologischen
Nachweis von Amyloidablagerungen mit-
hilfe der Kongorotfärbung mit Nachweis
der typischen polarisationsoptischen ap-
felgrünen Doppelbrechung.

Therapie und Verlauf

Die Therapie richtet sich nachder gastroin-
testinalen Symptomatik und der Grunder-
krankung. Bei Patientinnen und Patien-
ten mit Motilitätsstörungen und einher-
gehender Übelkeit und Erbrechen können
Prokinetika und Antiemetika verabreicht
werden. Wenn Patientinnen und Patien-
ten über Diarrhö und Meteorismus kla-
gen und eine bakterielle Dünndarmfehl-
besiedelung vorliegt, können empirische
antibiotische Therapien eingesetzt wer-
den. Bei ausgeprägter exsudativer Entero-
pathie können Glukokortikoide zum Ein-
satz kommen. Bei gastrointestinalen Blu-
tungen sollten über das Akutmanagement
hinaus weitere Risikofaktoren für das Auf-
treteneinergastrointestinalenBlutungmi-
nimiertwerden. Letztendlich ist jedochdie
Therapie der Grunderkrankung entschei-
dend, um auch die Symptome der gastro-
intestinalen Beteiligung zu verbessern [2],
diesbezüglich sei auch auf Amyloidose-
zentren verwiesen.

Fazit für die Praxis

4 Bei bekannter Amyloidose und Auftreten
einer gastrointestinalen Blutung sollte an
eine gastrointestinale Beteilung der Amy-
loidose gedacht werden.

4 Zur Diagnose der gastrointestinalen Amy-
loidose ist die endoskopische Biopsie mit
histopathologischer Untersuchung der
Goldstandard.

4 Histologisch findet sich typischerweise
eine distinkte Rotfärbung mit polarisati-
onsoptisch apfelgrüner Doppelbrechung
in der Kongorotfärbung.
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