
Hr. H. D., geb. 25.02.1961 
 
• Stationäre Aufnahme Urologie am 27.01.14 bei 

V.a. Fournier‘sche Gangrän 
 

• Anamnese: 

 intermitt. Selbstkatheterisierung i.R. einer 
Querschnittslähmung 

 seit ca. 4 Wochen progrediente Schwellung vom 
Dammbereich ausgehend 

 am Ende keine Katheterisierung mehr möglich, 
eitriger Ausfluss 



Vorerkrankungen 

• Komplette spastische Paraplegie sub Th7 bei  

 Z.n. Kompressions/Luxationsfraktur BWK 5+6 nach 
Motorradunfall 1978 

• Harnblasen- und Mastdarmlähmung 

• chron. Dekubitalulzera  

• Z.n. Femurresektion   

• Z.n. Weichteilabszeß der linken Hüfte 

• Z.n. Oberschenkelthrombose rechts 

• Arterielle Hypertonie 

• Adipositas 



Verlauf 

• OP am 27.01.14: Inzision eines Periurethralabzesses, 
      Einleitung einer offenen Wundbehandlung, BFK-Anlage 

• temp. ITS-Überwachung, Infekt-, Infusionstherapie  

• regelrechte sek. Wundheilung der Skrotalwunde 

• im Labor steigende Nierenretentionswerte 
     (12/2013 noch normwertig) 



Labor  



Verlauf 

• sonographisch Harnstauungsniere 1° links 

• retrograde Pyelographie + Ureterstenteinlage bds. am 
05.02.2014  

• postinterventionell keine Besserung der Nierenfunktion 

• Urindiagnostik: Proteinurie 10g/die 

 nephrologisches Konsil bei unklarem ANV und neu 
diagnostiziertem nephrotischen Syndrom 



Pathologie 

 

Nierenpunktion am 11.02.2014    



Diagnose 

 

AA-Amyloidose der Niere 



Amyloidosen 



Definition 

• Gruppe von Erkrankungen, bei denen sich Pro-
teine infolge einer Fehlfaltung als unlösliche 
fibrilläre Aggregate im Gewebe systemisch 
oder lokalisiert ablagern 

• Beta-Faltblatt-Struktur der Amyloidfibrillen 



Nomenklatur (Ausschnitt) 
 



Klinik/Paraklinik  
• Niere:  Proteinurie, nephrot. Syndrom, NI 

• GIT:  Malabsorption, Diarrhöen, Gew.verlust, 
  hypomotile Funktionsstörungen 

• Leber: Hepatomegalie 

• Milz: Splenomegalie 

• Herz:  Myokardverdickung, diast./syst. Dys- 
  funktion, Niedervoltage, VES, vermin- 
           derte Herzfrequenzvariabilität 

• PNS:  motor., sensible, autonome Neuropath. 



Klinik/Paraklinik 
• Weichteile:  Makroglossie, Gelenkschwellung, 

   Myopathie, Karpaltunnelsyndrom 

• Lunge:   Infiltrate, Diffusionsstörungen 

• Auge:   Glaskörpertrübungen 



Diagnostik 
• Biopsie ! 

 Fettgewebe der Bauchwand (positiv in >80% d.F.  
von syst. Amyloidosen) 

 Rektum 

 Leber, Niere, Endomyokard, Nerv etc. 

• immunhistochemische und biochemische Iden-
tifikation des fibrillenbildenden Proteins 

• weiterführende Diagnostik je nach Amyloidose-
typ und Organbefall  



AA-Amyloidose 



Vorläuferprotein 

• Serumamyloid-A (SAA) 

Pathogenese 

• Voraussetzung ist chronisch-inflamm. Prozess 

• anhaltende Produktion von SAA unter Einfluss 
proinflammatorischer Zytokine 

• Spaltung, Konformationsänderung des SAA zu 
Amyloidfibrillen und Aggregation im Gewebe 



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=Click on image to zoom&p=PMC3&id=3304340_ijnrd-5-037f1.jpg


Grunderkrankungen bei AA-Amyloidose 

• chron. Infektionen: Tbc, Osteomyelitis, chron. 
Wunden 

• Erkrankungen des rheumat. Formenkreises 

• Neoplasien: M. Hodgkin, M. Waldenström 

• Vaskulitiden: M. Behςet, Takayasu Arteriitis 

• CED 

• familiäres Mittelmeerfieber 



Symptomatik 

häufig: 

• Nierenbeteiligung (90% d.F.)  

• Enteropathie 

• Hepato-, Splenomegalie 

selten: 

• Neuropathie 

• Kardiomyopathie 



Therapie 

Ziel: Unterdrückung der entzündlichen Schübe 

• chron. Infektionen: ATB, Fokussanierung 

• rheum. Erkrankungen: Basistherapie, Biologika 

• fam. Mittelmeerfieber: Colchicin, anti-IL1-
wirksame Medikamente 

 



Therapie 

Ziel: Unterdrückung der entzündlichen Schübe 

• chron. Infektionen: ATB, Fokussanierung 

• rheum. Erkrankungen: Basistherapie, Biologika 

• fam. Mittelmeerfieber: Colchicin, anti-IL1-
wirksame Medikamente  

neuer Therapieansatz:  

• Glycosaminoglykan-Mimetikum: Eprodisat 



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=Click on image to zoom&p=PMC3&id=3304340_ijnrd-5-037f1.jpg


Verlauf 

• Prognose abhängig vom Grad der entzündlichen 
Aktivität bzw. Ansprechen auf antiinflammato-
rische Therapie (messbar anhand SAA-Spiegel) 



Verlauf 

• Prognose abhängig vom Grad der entzündlichen 
Aktivität bzw. Ansprechen auf antiinflammato-
rische Therapie (messbar anhand SAA-Spiegel)  

• Frühdiagnostik/Kontrolle unter Therapie:  

 regelm. Kontrolle von SAA-Spiegel, Mikro-
albuminurie, Proteinurie, Cystatin-C, 
Abdominalfettbiopsie 



Hr. H. D., geb. 25.02.1961 

weiterführende Diagnostik: 

• Labor:  
 kein Anhalt für monoklonale Gammopathie 

• Abdomensonographie:  
 Hepato-, Splenomegalie 

• TTE: 
 kein Anhalt für Kardiomyopathie 



Hr. H. D., geb. 25.02.1961 

weiterer Verlauf: 

• Einleitung interm. Dialysetherapie ab 15.02.2014 

• im Anschluss komplizierter Verlauf 

 Dislokation und Infekt Demers-Katheter  

 schwere Gichtarthropathie re. Ellenbogen + re. 
Handgelenk 

 Pneumonie 

• Verlegung in BDH-Klinik am 08.04.2014 


