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Der interessante Fall 

Sitzung am Donnerstag, 2. Oktober 1997 
Universit~itsklinik Wien - H6rsaalzentrum 

Das akute A b d o m e n  
J. Karner, M. Klimpfinger, P. Peichl und W. Hackl (Chirurgische 
Abteilung, Pathologie. Rheumatologie, An/isthesiologie- und ln- 
tensivtherapie des Kaiser-Franz-Josef-Spitals, Wien) 

Grundlagen: Nur ein sehr geringer Prozentsatz an Patienten mit 
einem akuten Abdomen ist kausal nicht einem Mar definierten 
entziindlichen Geschehen zuordenbar, bedeutet aber eine groge 
Herausforderung. Nur durch gezielte Einbeziehung vieler Fach- 
bereiche sind diese zu diagnostizieren und damit kausal zu hei- 
len. Kasuistische Berichte haben die Aufgabe, andere Koltegen 
gegebenenfalls daran denken zu lassen. 

Methodik: Aufnahme eines 17j~thrigen m~innlichen Patienten 
(172 cm/100 kg) mit unklaren abdominellen Beschwerden (Leu- 
ko: 21,000, MA: 126 mmol, Kreat. 1.4, BUN 58) im Mai 1997. 
Bei beginnender diffuser Peritonitis als Operationsindikation 
fand sich eine geringftigige Appendizitis und eine unklare seg- 
mentale Dtinndarmentzandung im gesamten Jejunum (Makro: 
kein Morbus Crohn). Therapie: AE, Abstriche, Lavage, antibio- 
tische Therapie. 

Bei wesentlicher postoperativer Verschlechterung in allen Or- 
gansystemen (kardial, pulmonal, renal) erfolgt nach intensiver Op- 
timiemng die Revision, die nun eine diffuse Peritonitis mit Ver- 
schlechterung der segmentalen Dtinndannverfinderungen zeigt (Ma- 
kro: wie bei segmentaler Embolie bei jedoch erhaltener Durchblu- 
tung). Vom Pathologen wurde eine primgre fibrinoid-nekrotisieren- 
de Vaskulitis diagnostiziert, wobei die morphologischen Ver'finde- 
rungen hinsichtlich einer weitergehenden ~ithiopathogenetischen 
Differentialdiagnose nicht spezifisch waren. Therapie: offenes 
Abdomen + laterale Laparostomata und Spalung for einige Tage 
(3 I/h), gezielte antibiotische Therapie, H~imofiltration, VAC-Sy- 
stem zur Reduktion des offenen Abdomens. 

Nach Therapiebeginn mit hochdosiertem Kortison in fallender 
Dosierung (2 x I g bis auf 10 mg) durch den Rheumatologen, 
Immunologen folgt eine rapide Verbesserung in allen Parame- 
tern. Entlassung im Juni 1997. 

SchluBfolgerungen: Makroskopisch und histologisch handelte 
es sich um eine ausgepr~igte nekrotisierende Vaskulitis vom Pan- 
arteriitis-nodosa-Typ mit akuter Glomerulonephritis. Von kli- 
nisch rheumatologischer und serologischer Seite konnten klassi- 
sche Krankheitsbilder einer Panarteriitis nodosa, Morbus Wege- 
ner oder Churg-Strauss-Syndrom ausgeschlossen werden. Immu- 
nologisch handelt es sich um eine Hypersensitivitfitsangiitis als 
hypererge Reaktion des Immunsystems im Rahmen einer akuten 
Gastroenteritis nach HtihnerfleischgenuB. Differentialdiagno- 
stisch ist sie mit einer Vaskutitis einer Purpura Sch6nlein-He- 
noch vergleichbar. Nut durch kompetente interdisziplin~ire Zu- 
sammenarbeit verschiedener Disziplinen war es m6glich, den Pa- 
fienten optimal zu betreuen. Schwierige akute Gastroenteroitiden 
sollten gelegentiich an hypererge Reaktionen des Immunsystems 
denken lassen. 

Zystadeaorn des Pankreas  
Ch. Passter, A. Kurraran*, P. Pokieser**, W. Klepetko und 
B. NiedeHe (Universitfitsklinik ftir Chirurgie, Wien, *Universi- 
tfitsklinik far Nuklearmedizin, Wien, und **Universit5tsklinik 
fflr Radiodiagnostik, Wien) 

Grundta~en: Das sorgf~ltige Erbeben der Anamnese, das Be- 
achten des klinischen Erscheinungsbildes, untermauert durch 

klassische laborchemische Befunde sollte das Stellen einer siche- 
ten Diagnose mit der daraus abzuleitenden, notwendigen Thera- 
pie erm6glichen. 

Methodik: Anhand einer Kasuistik wird ein seltenes kIinisches 
Bild einer multiplen endokrinen Neoplasie 1 (Wermer-Syndrom; 
MEN 1) berichtet. 

Ergebnisse: Der Patient wurde erstmals 1984 durch das Auftre- 
ten multipler Hautltisionen (als Neurofibrome gedeutet) medizi- 
nisch auff~llig, t 993 erfolgte eine Durchuntersuchung zum Aus- 
schlug eines Phfiochromozytoms bei V. a. Neurofibromatose. Im 
Rahmen dieser Durchuntersuchung wurde ein CT-Abdomen 
durchgeftihrt. Dabei land sich ein groger, zystischer Tumor im Be- 
reich des Pankreasschwanzes. Der Patient wurde daraufhin ohne 
weitefftihrende Abklgxung unter der Verdachtsdiagnose ,,Zystade- 
nom des Pankreas" operiert. Dabei wurde ohne weitere intraopera- 
tive Magnahmen eine Pankreasschwanzresektion mit Milzerhaltung 
durchgefiihrt. Postoperativ kam es zum Auftreten yon rezidivie- 
renden Hypoglyk~imieattacken, welche symptomatisch behandelt 
wurden, sowie zu reproduzierbaren Hyperkalz~imien. Beides 
land keine weitere Beachtung und blieb ohne Konsequenzen. 

3 Jahre nach der Erstoperation wurde bei weiterhin bestehen- 
den Hypoglykfimien und Hyperkalzfimien die Differentialdia- 
gnose begonnen. Dabei wurde die Verdachtsdiagnose einer mul- 
tiplen endokrinen Neoplasie ausgesprochen: Insulinom(rezidiv) 
(Hypoglykfimie, Hyperinsulinfimie. erhOhtes C-Peptid), primarer 
Hyperparathyreoidismus (pHPT; Hyperkalz~mie, Hypophospha- 
t~.mie), Hypergastrinfimie, hormonell inaktiver Nebennierentu- 
mor links (mit bildgebenden Verfahren nachgewiesen). 

Der Patient wurde daraufhin zur operativen Sanierung zuge- 
wiesen. Die ausftihrliche Durchuntersuchung bestatigte die Ver- 
dachtsdiagnose einer MEN 1 und ergab zusfitzlich im Somatosta- 
tinrezeptorszintigramm eine pathologische Speicherung rechts 
thorakal, welche in der Thorax-CT als Raumforderung im rech- 
ten Oberlappen der Lunge dargestellt werden konnte. Als Zu- 
fallsbefund fand sich in der endoluminalen Sonographie im dista- 
len Osophagus ein intramuraler Tumor. 

Es ergaben sich somit 40perationsindikationen: 
1. Insulinomrezidiv, 
2. pHPT, 
3. unilateraler Nebennierenrindentumor, 
4. neuroendokriner Tumor der Lunge. 

Ein metachrones Vorgehen wurde beschlossen: 
1. Operation: Pankreaskorpusresektion (2 Tumoren), Enuklea- 

tion von 3 Tumoren im Pankreaskaputbereich, Lymphadenekto- 
mie peripankreatisch, paraaort.a! und im Leberhilus; Adrena!ek- 
tomie links; Exstirpation des Osophagustumors. 

Histologie: multiples, malignes Insulinom: Nebennierenrin- 
denhyperptasie; Ph'4ochromozytom; Osophagusleiomyom. 

2. Operation: subtotale ?arathyreoidektomie, transzervika[e 
Thymektomie, zentraie Haisdissektion, Kryopr~iservation; atypi- 
sche Resektion des rechten Lungenoberlappens. 

Histologie: 4-Drtisen-Hyperplasie der Nebenschilddrtisen; ty- 
pisches Bronchuskarzinoid. 

Der postoperative Verlauf war komplikationslos. 16 Monate 
postoperativ ist der Patient sowohl klinisch, wie auch bioche- 
misch rezidivfrei. 

SchluBfolgerungen: Wit pr~isentieren einen Patienten mit einer 
in der Weltliteratur noch nie beschriebenen Kombination des Or- 
ganbefalls bei MEN I. Zusfitzlich fand sich bei diesem Patienten 
als besondere Seltenheit ein malignes Insulinom (bis dato wurden 
in der Weltliteratur erst t2 F~ilte von MEN 1 mit matignem lnsu- 
linom beschrieben). Augerdem fand sich ein Phtiochromozytom, 


