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Fallbericht

Anamnese

Ein 50-Jahriger mit normalerweise gutem
Gesundheitszustand sucht die Notfallabteilung
auf, weil er seit vier Tagen unter atemabhéngi-
gen Schmerzen im linkslateralen Thoraxbe-
reich leidet, die sich bei Bewegung verschlim-
mern. Er berichtet iiber eine begleitende
Belastungsdyspnoe im Stadium NYHA III nach
der Klassifikation der «New York Heart Asso-
ciation». Zwei Wochen zuvor war eine nicht
schwerwiegende SARS-CoV-2-Infektion dia-
gnostiziert worden, die sich rasch gebessert hat.

Status und Befunde

In der Notfallabteilung werden bei dem Pati-
enten normale Vitalparameter und eine gute
Sauerstoffsittigung unter Raumluft festgestellt.
Die klinische Untersuchung ergibt eine Hypo-
ventilation des linken basalen Lungenbereichs
(etwa 15 cm).
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Abbildung 1: Die Réntgenaufnahme des Tho-
rax in posteroanteriorer Projektion (stehend)
zeigt einen Pleuraerguss, der das untere Drittel
des linken Lungenfliigels einnimmt.
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Abbildung 2: A) CT-Angiogramm des Thorax (Axialschnitt) und B) Abdomen-Sonogramm zeigen
kalzifizierte Knotchen in den Lebersegmenten | (roter Pfeil) und Il (griiner Pfeil).

Das Thoraxréntgenbild (Abb. 1) bestitigt
einen Pleuraerguss im unterem Drittel des lin-
ken Lungenfliigels.

Die Laboruntersuchungen zeigen weder
ein Entziindungssyndrom noch eine Erh6hung
der kardialen Marker. Die erhohten D-Dime-
re (1340 pg/l) geben Anlass zur Durchfithrung
einer CT-Angiographie des Thorax (Abb. 2A);
eine Lungenembolie wird dabei nicht nachge-
wiesen, jedoch finden sich neben dem Pleura-
erguss mehrere Leberknotchen, von denen
zwei kalzifiziert sind, was auf eine Echinokok-
kose in den Lebersegmenten I und IIT hindeu-
tet. Diese Knotchen lassen sich auch bei der
Abdomen-Sonographie darstellen (Abb. 2B).

Diagnose

In der Notfallabteilung werden 360 ml einer
orangefarbenen, exsudativen Fliissigkeit punk-
tiert. Danach wird der Patient ambulant weiter-
betreut, da sein Allgemeinzustand gut bleibt.
Der bakteriologische Befund zeigt eine sterile
Pleurafliissigkeit, die pathologische Untersu-
chung ergibt keinen Hinweis auf Tumorzellen.
Der serologische Nachweistest auf Echinococcus
(E.) multilocularis verlauft positiv, ebenso wie
die E.-multilocularis-spezifische PCR (Polyme-
rase-Kettenreaktion) aus der Pleurafliissigkeit
(Inselspital-Labor). Ein Schidel-Computerto-
mogramm schliesst sekundire Echinokokkose-
Lasionen aus und eine Ganzkorper-PET-CT

kombi-
niert mit Computertomographie) ergibt ausser

(Positronen-Emissions-Tomographie

den Leberknoten keine weiteren metabolisch
aktiven Lésionen. Im Rahmen der PET-CT
zeigt sich dariiber hinaus ein zystischer, multi-
lokuldrer Befall des linken Leberlappens in Seg-
ment II mit exophytischen, knotigen Verande-
rungen an der Spitze des linken Leberlappens,
die sich per contiguitatem auf die linke Zwerch-
fellkuppel ausbreiten und die Ursache fiir den
pleuralen Parasitenbefall sind, ohne nachweis-
bare Lasionen des Lungenparenchyms (Abb. 3).

Behandlung und Verlauf

Der klinische Verlauf ist giinstig mit Abklin-
gen der Dyspnoe und der Brustschmerzen.
Der Patient wird mit Albendazol behandelt,
das gut vertragen wird, und der Pleuraerguss
tritt nicht wieder auf. Auf einen chirurgischen
Eingrift als Erstlinienbehandlung wird ver-
zichtet, da eine radikale Exzision aufgrund des
angrenzenden Pleurabefalls schwierig ist.

Laut der gezielten Zusatzanamnese lebt
der Patient seit der Kindheit in der Schweiz
mit Hunden und Katzen im Haushalt, die
moglicherweise Nagetiere in der Umgebung
des Hauses fressen. Der Patient erinnert sich
an den gelegentlichen Verzehr von Waldfriich-
ten. Derzeit lebt er am Waldrand und besitzt
einen Gemiisegarten, der nicht vor Fiichsen
geschiitzt ist.
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Abbildung 3: PET-CT - Positronen-Emissions-Tomogramm (A: Koronarschnitt, B: Sagittalschnitt)
kombiniert mit Computertomogramm (C, D: Axialschnitte) — zeigt kalzifizierte Lasionen in Segment |
(roter Pfeil) und Ill (griiner Pfeil) mit pathologischem parietalem Hypermetabolismus der L&sion in
Segment lll.

Diskussion

Die alveoldre Echinokokkose ist eine parasitéire
Zoonose, die durch E. multilocularis verursacht
wird, der zu den Bandwiirmern (Zestoden) ge-
hort. Die Gattung Echinococcus umfasst sechs
Arten von Bandwurmparasiten der Ordnung
Cyclophyllidea, von denen vor allem zwei ein
Infektionsrisiko fiir den Menschen darstellen:
E. granulosus 16st die zystische Echinokokkose
aus, die auch als Hydatidenkrankheit bezeich-
net wird, wahrend E. multilocularis die alveo-
lire Echinokokkose verursacht [1, 2]. E. vogeli
und E. oligarthra sind seltenere Krankheitserre-
ger und verursachen gelegentlich die polyzysti-
sche Echinokokkose in Mittel- und Siidamerika
[1-3]. Die Schweiz gehért zu den Endemie-
gebieten der alveoldren Echinokokkose.

Da es sich in der Schweiz nicht um eine
meldepflichtige Krankheit handelt, liegen kei-
ne genauen epidemiologischen Daten vor. Die
Inzidenz scheint jedoch in den letzten 30 Jah-
ren zuzunehmen (0,10 Fille pro 100 000 Perso-
nen im Zeitraum 1993-2000 gegeniiber 0,26
Fillen pro 100000 Personen im Zeitraum
2001-2005) [3]. Dies ist im Zusammenhang
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mit der Zunahme der Population infizierter
Stadtfiichse und der Haufigkeit von Zufallsdia-
gnosen im Zuge einer durch ein anderes Pro-
blem motivierten Bildgebung zu sehen [4].

E. multilocularis besiedelt den Diinndarm
des Endwirts, das heisst von Rotfiichsen (Vul-
pes vulpes) und anderen Karnivoren (wie Hun-
den, Marderhunden und seltener Katzen).

Die Eier werden iiber den Kot ausgeschie-
den und gelangen so in die Umwelt, wo sie
monatelang ansteckend bleiben konnen. Die
natiirlichen Zwischenwirte sind kleine Nage-
tiere. Der Parasitenzyklus endet, wenn der
Zwischenwirt von einem Endwirt gefressen
wird [2, 3]. Der Mensch ist fiir den Parasiten
somit ein Fehlwirt und infiziert sich durch die
Aufnahme von Eiern iiber kontaminierte Le-
bensmittel oder iiber die Hinde, die durch den
Kontakt mit Endwirten verunreinigt sind.
Wenn sich die Eikapsel auflost, entwickeln sich
die freigesetzten Onkosphdren zu proliferati-
vem Larvengewebe (Metazestode) mit Zysten-
bildung und fortschreitender, tumorahnlicher
Invasion mit unspezifischen Symptomen, die
meist erst spat im Krankheitsverlauf auftreten.

Ohne Behandlung liegt die Mortalitdat 10-15
Jahre nach der Diagnose bei tiber 90% [1, 2, 5].

Da keine Frithsymptome auftreten, wird
die alveoldre Echinokokkose oftmals erst spit
diagnostiziert, wenn die tumordhnlichen
Lasionen fortschreiten und benachbarte
Strukturen komprimieren, oder als Zufalls-
befund bei einer bilddiagnostischen Untersu-
chung [1, 2, 4]. Die Symptome konnen epigas-
trische Schmerzen oder Ikterus aufgrund der
Kompression der Gallenwege umfassen. Kon-
stitutionelle Symptome wie Miidigkeit oder
Gewichtsverlust treten in etwa einem Drittel
der Fille auf [1, 2, 4].

Im Unterschied zu E. granulosus bildet
E. multilocularis keine Zysten und entwickelt sich
fast ausschliesslich in der Leber. Von der Leber
aus breitet sich die Larve durch lokale Infiltration
oder tiber den Blutkreislauf auf andere Organe
aus [2]. Diese metastatischen Lésionen kénnen
die Lunge, das Gehirn oder seltener ein anderes
Organ befallen. Ein Lungenbefall ist in etwa 13%
der Fille zu beobachten und tritt durch hdmato-
gene oder transdiaphragmale Dissemination auf,
wie bei unserem Patienten. Meistens handelt es
sich um metastatische parenchymatdse Lasio-
nen, ein Pleurabefall ist selten [6].

Die Diagnose wird anhand des Erschei-
nungsbildes der Lisionen in radiologischen
Untersuchungen, durch spezifische Serologie-
Tests (Sensitivitit 90-100%; Spezifitit 95—
100%) und gelegentlich histopathologisch ge-
stellt [2]. Bei Leberlokalisation bildet die
Sonographie weiterhin die Grundlage der Dia-
gnose, die Untersuchung erfordert allerdings
eine erfahrene Fachperson. Die CT erméglicht
die Charakterisierung der Lasionen, insbeson-
dere die typische Anordnung der Kalzifi-
zierungen. Die Magnetresonanztomographie
(MRT) kann die multivesikuldre Morphologie
der Lisionen zeigen [2]. Eine Biopsie ist in den
meisten Fillen nicht erforderlich [6]. Die PCR
kann den Parasiten direkt im Gewebe nach-
weisen, ein negatives Ergebnis schliesst die
Krankheit indes nicht aus und zeigt auch nicht
an, dass eine Lésion inaktiv ist [2]. Die PET-
CT hat sich in jlingerer Zeit als sehr niitzliches
Instrument fiir die Erstdiagnose und die Uber-
wachung der Krankheit durchgesetzt, um die
perildsionale Parasitenaktivitdt zu erkennen
und zu messen [7].

Angesichts der tumordhnlichen Entwicklung
der Lisionen hat die Weltgesundheitsorganisati-
on (WHO) eine Klassifizierung auf der Grundla-
ge bilddiagnostischer Befunde festgelegt. Sie um-
fasst die Ausbreitung der parasitiren Masse in der
Leber (P), die Beteiligung von Nachbarorganen
(N) und Fernmetastasen (M) (Tab. 1).

Die Behandlung erfordert einen multidis-
ziplindren Ansatz (Hepatologie, Infektiologie,
Chirurgie und Radiologie). Sie umfasst eine
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parasitostatische ~ Langzeitbehandlung  mit
Benzimidazolen (Albendazol als erste Wahl
oder Mebendazol). Albendazol wird oral in
einer Dosis von 10-15 mg/kg/Tag in zwei Ga-
ben mit einer fettreichen Mahlzeit verabreicht,
um die Bioverfiigbarkeit zu erhdhen. Die Do-
sis muss in Abhangigkeit vom regelmassig ge-
messenen Blutspiegel des aktiven Stoffwech-
selprodukts, Albendazolsulfoxid, angepasst
werden. Der Wirkstoff weist eine im Allgemei-
nen gute Vertraglichkeit auf, die bisweilen von
einer hepatischen oder hamatologischen Toxi-
zitdt beeintrichtigt wird [2].

Eine radikale Exzision, sofern moglich,
bleibt die Behandlung der Wahl und ermég-
licht es, die medikamentose Behandlung nach
zwei Jahren abzusetzen. Diese Patientinnen
und Patienten sollten aufgrund des Rezidiv-
risikos mindestens zehn Jahre lang nachbeob-
achtet werden [1, 2]. Eine prospektive Studie
mit 34 Patientinnen und Patienten mit nicht
resektabler alveoldrer Echinokokkose legt
nahe, dass Albendazol nach mindestens fiunf
Jahren bei ausgewidhlten Personen abgesetzt
werden konnte, bei denen die spezifischen
Antikoérper wihrend der Behandlung nicht
mehr nachweisbar sind und die PET-CT keine
nachweisbare Aktivitit mehr zeigt [7].

Das Wichtigste fiir die Praxis

¢ Die Schweiz ist ein Endemiegebiet der alveo-
laren Echinokokkose mit einer in den letzten
30 Jahren steigenden Inzidenz.
e Auch wenn sie selten ist, ist die alveolare
Echinokokkose Teil der Differentialdiagnose
multipler Organschéden, insbesondere wenn
typische Leberldsionen in der Bildgebung
gefunden werden.
Die Diagnose wird meist anhand des radiologi-
schen Erscheinungsbilds der Leberldsionen
und durch spezifische Serologie-Tests gestellt.
Bei extrahepatischem und insbesondere
pleuralem Befall kann die spezifische PCR
zur Diagnose beitragen.
Die Therapie umfasst eine parasitostatische
Langzeitbehandlung mit Albendazol, wenn
eine radikale Exzision nicht moglich ist.
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Tabelle 1: PNM-Klassifikation der alveoldren Echinokokkose [5]

P Beurteilung der parasitédren Primérlésion in der Leber

PX Beurteilung der parasitéren Primarlasion nicht moglich

PO Kein Hinweis auf parasitére Primérlasion

P1 Periphere L&sionen ohne Beteiligung proximaler Gallengédnge oder Gefasse

P2 Zentrale Lasionen mit Beteiligung proximaler Gallengénge und/oder Gefésse eines Leberlappens
P3 Zentrale Lasionen mit Beteiligung hilarer Gallengénge oder Gefésse beider Leberlappen und/

oder Beteiligung zweier Lebervenen

P4 Jede Leberldsion mit Ausbreitung entlang der Gefésse (V. cava inferior, V. portae, Arterien) und
Gallenwege

N Beurteilung der Beteiligung von Nachbarorganen*

NX Keine Beurteilung méglich

NO Kein Hinweis auf regionale extrahepatische Beteiligung

N1 Regionale extrahepatische Beteiligung (Gewebe oder Organe)

M Beurteilung von Fernmetastasen**

MO Kein Hinweis auf Fernmetastasen**

M1 Fernmetastasen

* Zwerchfell, Lunge, Pleura, Perikard, Herz, Magen- oder Duodenalwand, Niere, Nebenniere, Peritoneum, Retroperitoneum,

Pankreas, regionale Lymphknoten.

** Lunge, nichtregionale Lymphknoten, Milz, Hirn, Knochen, Haut, Muskel, Niere, fernes Peritoneum oder Retroperitoneum.

*** Rontgen-Thorax und Schadel-CT negativ.

PNM: Ausbreitung der Parasitenmasse (P), Beteiligung von Nachbarorganen (N) und Beurteilung von Fernmetastasen (M).

Aus [5]: Chappuis F. Echinococcose: la menace du renard urbain. Rev Med Suisse. 2012;8:989-3. Nachdruck und Ubersetzung mit

freundlicher Genehmigung des Herausgebers.
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