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S. Abbrederis, H. Schwaighofer, M. Freund™, W. Vogel

PNEUMATOSIS CYSTOIDES INTESTINALIS —
FALIBERICHT UND REVIEW DER LITERATUR ;111261

ZUSAMMENFASSUNG

Die Pneumatosis cystoides intestinalis
(PCI), welche auch als Colitis cystica,
Pseudolipomatosis, Lymphopneuma-
tosis oder Emphysema intestinalis
bezeichnet wird, ist eine Erkrankung,
die mit einer Gasansammlung in der
Darmwand einhergeht. Erstmals be-
schrieben wurde die PCI 1783 von
Du Vernoi nach einer Beobachtung
von ,der unter dulleren und inneren
Haut der Gedarme eingeschlossenen
Luft” [1]. Die Atiologie ist nicht ginz-
lich geklart, es werden mechanische,
bakterielle und biochemische Ursa-
chen diskutiert. Die Erkrankung kann
bei Kindern und Erwachsenen auf-
treten. Die klinische Prasentation ist
sehr variabel, sie verlauft in den mei-
sten Fallen asymptomatisch.

Die PCl sollte in der Differentialdia-
gnose endoskopischer Befunde, die
an ein mukosales Lymphom denken
lassen, bedacht werden. Radiologi-
sche Verfahren sind diagnostisch. Bei
symptomatischen Patienten erfolgt
die Therapie mit Antibiotika wie
Metronidazol tiber mehrere Wochen,
eventuell in Kombination mit Sauer-
stoffgabe. Bei schweren Verldufen,
wo mechanische Komplikationen im
Vordergrund stehen, besteht die The-
rapie in der Resektion des betroffenen
Darmabschnittes. Ein Therapieerfolg
ergibt sich durch Sistieren der Be-
schwerden und sollte durch endo-
skopische oder radiologische Unter-
suchungen kontrolliert werden.

EINLEITUNG

Akute Diarrhoe ist definiert als erh6hte
Stuhlfrequenz — mindestens drei
Stuhlabgédnge pro Tag bzw. mehr als
200 g Stuhl pro Tag —, nicht langer
als vierzehn Tage andauernd. Uber

Aus der Klinischen Abteilung fiir Gastroentero-
logie und Hepatologie und Abteilung fiir Radio-
logie 1*, Medizinische Universitdt Innsbruck

zwei Millionen Menschen sterben
jahrlich an den Folgen akuter Diar-
rhoe, in den USA werden pro Jahr
zwischen 211 und 375 Millionen
Episoden der Erkrankung registriert,
einhergehend mit tiber 900.000
Krankenhausaufenthalten. Haufigste
Ursache der Diarrhoe sind Infektio-
nen mit Salmonellen, Shigellen und
E. coli. Im Falle von hdmorrhagischer
Diarrhoe sollte in erster Linie an
Shiga-Toxin-produzierende E. coli
oder E. histolytica gedacht werden.
An nichtinfektiosen Ursachen kom-
men v. a. Colitis ulcerosa oder Mb.
Crohn, aber auch ischamische oder
Pharmaka-induzierte Colitis in Be-
tracht. Dal8 jedoch auch seltenere
Ausloser einer hdmorrhagischen
Diarrhoe bedacht werden sollten,
zeigt unser Fallbericht.

FALLBERICHT

Wir berichten tber eine 36jdhrige
Patientin, welche sich wegen seit ca.
einem Jahr bestehenden, teils schlei-
migen, Blutbeimengungen im Stuhl
mit gesteigerter Stuhlfrequenz an un-
sere Ambulanz wandte. Es bestanden
keinerlei Bauchschmerzen, kein
Fieber oder andere Beschwerden. An
Vorerkrankungen war ein Typ I-Dia-
betes mellitus bekannt.

Folgende pathologische Laborwerte
wurden erhoben: Gammaglobuline
1,64, Glukose 279, HbA;¢ 6,9, Bili-
rubin ges. 1,52, Transferrin 178 mg/d|,
Transferrinséttigung 60 %. Alle ande-
ren laborchemischen Befunde, insbe-
sondere die Entziindungsparameter,
lagen im Normbereich. Stuhlkulturen
auf Salmonella, Shigella, Campylo-
bacter jejuni und Clostridium difficile
mit Toxin A, B waren negativ. Die
Abdomensonographie ergab unauf-
fallige Befunde. Die Gastroskopie
zeigte eine kleine axiale Hiatushernie
mit unauffilliger Histologie aus Oso-
phagus, Magen und Duodenum. In
der Koloskopie imponierte im distalen
bis mittleren Rektum ein nicht-steno-

sierender, semizirkuldrer multipel-
polypoid wachsender Tumor mit
polsterartiger Schleimhautverdickung
im Sigma. Die Lasionen waren ober-
flichlich teilweise exulzeriert (Abbil-
dung 1 a, b, c). Der restliche Darm
war unauffillig. Aufgrund der Makro-
skopie wurde der Verdacht auf ein
Lymphom des Kolons formuliert. Die
histologische Aufarbeitung ergab
jedoch eine hyperplastische Dick-
darmmukosa ohne Hinweis auf Ent-
zlindung, Malignitit oder Lymphom.

Daraufhin wurde eine computer-
tomographische Untersuchung zum
,Staging” veranlaf3t, hierbei liel’ sich
keine Raumforderung nachweisen,
wohl aber eine kurzstreckige Pneu-
matosis im Colon sigmoideum (Ab-
bildung 1 d, e). Eine Kontrollendo-
skopie mit Histologie bestatigt die
Befunde.

In Zusammenschau der Befunde
wurde die Diagnose Pneumatosis
coli gestellt. In unserem Falle scheint
es sich um die sekundére Form der
Erkrankung zu handeln, da ein
Zusammenhang mit einem seit 20
Jahren bestehenden Typ I-Diabetes
mellitus vermutet werden muf. Als
ursdchlich werden Motilitatstérungen
angenommen, wie auch bei Assozia-
tion von PCI mit Mb. Hirschsprung
oder idiopathischem Megakolon.
Nach einer zweiwdchigen Therapie
mit 3 x 500 mg Metronidazol taglich
kam es zu einer volligen Normalisie-
rung der Klinik und Endoskopie.

DISKUSSION

Eine Aussage Uber die Inzidenz der
PCI zu treffen ist schwierig, da die
meisten Félle asymptomatisch ver-
laufen und so keine klinische Beach-
tung finden [2]. In der englischen
Literatur gibt es ca. 1000 publizierte
Félle, in Japan wurde ungefdhr 500
Krankheitsfélle veroffentlicht.

Es wird zwischen einer primaren und
einer sekunddren Form der PCI unter-
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schieden, in 85 % der Fille handelt
es sich um die sekundére Formen
[3-5]. Es sind sowohl intestinale
(entziindliche Erkrankungen, Magen-
Darm-Stenosen, Motilitdtsstorungen,
Malabsorptionssyndrome) als auch
extraintestinale (Lungenemphysem,
Asthma, cystische Fibrose, AIDS,
CMV-Infektionen, Leukdamien und
Sklerodermie) Erkrankungen bekannt,
die mit einer sekundaren PCl assozi-
iert sein kénnen, ebenso wie iatroge-
ne Faktoren (Endoskopie, intestinale
Anastomosen, Chemotherapie, im-
munsuppressive Therapie) [3, 6, 71.
Bei Kindern tritt die PCI meist sekun-
dér zu nekrotisierender Enterokolitis
auf, findet sich submukds und ist mit
schlechter Prognose vergesellschaftet
[8]. Im Erwachsenenalter tritt die
Erkrankung eher subserés auf, haufig-
stes Auftreten liegt zwischen der
funften und achten Dekade [9, 10],
Ménner sind dreimal haufiger als
Frauen betroffen.

Zur Pathogenese der Erkrankung gibt
es drei Hypothesen: die mechanische,
die bakterielle und die biochemische
Theorie; aullerdem werden noch
neoplastische und Erndhrungsfaktoren
diskutiert.

Bei der mechanischen Hypothese
gelangt Luft durch Schleimhautver-
letzungen in die Darmwand [11].
Moglich ware auch ein Eintritt von
Luft iber den Alveolartrakt in die
Darmwand infolge alveoldrer Ruptu-
ren [3]. Dies wdre eine potentielle
Erklarung fir die Assoziation der PCI
mit chronisch obstruktiver Lungen-
erkrankung [11]. Fur die These der
mechanischen Genese sprechen tier-
experimentelle Modelle [6]. Bei der
bakteriellen Theorie wird angenom-
men, dal gasbildende Bakterien
(z.B. Clostridium perfringens) in die
Darmwand eindringen und dort
Zysten bilden. Auch dies konnte im
Tierversuch reproduziert werden
[12]. Die biochemische These macht
eine exzessiv vermehrte intraluminale
Gasbildung durch Fermentierung
von Kohlenhydraten u. &. fir die Ent-
stehung der PCl verantwortlich [13].
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Haufigster Manifestationsort der PCI
im Dickdarm sind das Sigma und
Colon descendens. In 42 % der Fille
wurde ein isolierter Befall des Diinn-
darm beschrieben, alleiniger Befall
des Kolons tritt in 36 % der Falle auf,
gemeinsamer Befall von Diinn- und
Dickdarm in 22 %. Prinzipiell kann
sich die Krankheit in jedem Abschnitt
des Gastrointestinaltraktes manifestie-
ren, in seltenen Fallen auch extra-
intestinal [3, 14]. Die Zysten finden
sich in Mukosa, Submukosa, Subse-
rosa oder allen drei Schichten, wobei
subsertse Zysten eher im Diinndarm
und submukdose Zysten eher im Dick-
darm auftreten [15].

Die PCl kann durch verschiedene
radiologische Untersuchungen, wie
Ubersichtsaufnahmen des Abdomen,
Kontrastmitteluntersuchungen, Ultra-
schall, CT oder MRI, aber auch endo-
skopisch diagnostiziert werden. Bei
betroffenen Patienten zeigen sich die
Luftansammlungen in zwei Dritteln
der Fille bereits in der Abdomen-
tbersicht [16, 17]. Umlagerung des
Patienten hilft zur Unterscheidung
zwischen PCl und intraluminaler Luft
[18]. Zur Diagnosesicherung werden
Barium-Kontrastaufnahmen und CT
herangezogen. Endoskopisch prasen-
tieren sich die Zysten meist als breit-
basige polypoide Tumoren, wobei zur
Unterscheidung zwischen Polypen
oder Tumoren und PCI das sog.
,cushion sign” dient, d. h. die Zysten
sind eindriickbar und kollabieren
nach Punktion (teilweise horbar) [19].

Die Klinik der PCl ist unspezifisch, in
den meisten Fallen bleiben die Pati-
enten asymptomatisch. Wenn die
Erkrankung symptomatisch wird,
sind die Beschwerden abhdngig vom
Ort der Manifestation. Bei Befall des
Diinndarmes treten in symptomati-
schen Fallen meist Erbrechen, Bauch-
schmerzen, Gewichtsverlust und
walrig-schleimige oder blutige
Durchfille auf. Ist der Dickdarm be-
troffen, manifestiert sich die Krankeit
eher mit Diarrhoe, Hamatochezie,
Bauchschmerzen oder Obstipation
[17]. In ca. 3 % der Falle wird der

Verlauf der PCI durch Komplikationen
wie Invagination, Ileus, Perforation,
Blutung oder Volvulus bestimmt [4, 6,
14, 20]. Eine spontane Riickbildung
der Zysten wurde in ca. 50 % der
Félle beobachtet [21].

Eine Therapie der PCl ist nur bei
symptomatischen Patienten sinnvoll.
In nicht lebensbedrohlichen Fillen
erfolgt die Behandlung durch konser-
vative Therapie. Hierbei empfiehlt
sich die Kombination von Sauerstoff-
applikation mit Gabe von Metronida-
zol. Bereits seit 1973 erfolgt die
Behandlung der PCI durch Sauerstoff-
gabe [22]. Es werden zwei verschie-
dene Méglichkeiten der Wirkung des
Sauerstoffs angenommen. Zum einen
wirkt der Sauerstoff toxisch auf gas-
bildende Bakterien, indem durch die
hohen Sauerstoffpartialdriicke un-
glinstige Milieubedingungen fir Ver-
mehrung und Gasproduktion der
Bakterien geschaffen werden [3].
Andererseits befindet sich in den
Zysten primar kein Sauerstoff, son-
dern Stickstoff und Kohlenmonoxid.
Durch hohe Konzentrationen von
eingeatmetem Sauerstoff wird nun
der Sauerstoffpartialdruck im venésen
Blut erh6ht und der Partialdruck von
Stickstoff und Kohlenmonoxid herab-
gesetzt, so daf ein Diffusionsgradient
durch die Zystenwand entsteht und
die Zystengase werden iber das Blut
resorbiert und abgeatmet [23-25].

Da anaerobe Bakterien als Verursa-
cher der PCl in Frage kommen, wird
die Sauerstoffapplikation mit der Gabe
eines Antibiotikums, idealerweise
Metronidazol, bei Unvertréaglichkeit
Ampicillin, Tetracyclin oder Vanco-
mycin, kombiniert. Uber die Dauer
der antibiotischen Therapie finden
sich in der Literatur verschiedene
Empfehlungen, von sechs Wochen
bis zu drei Monaten [26-28]. Ein an-
derer konservativer (experimenteller)
Therapieansatz ist das Einhalten
einer Diat, welche die Darmflora
beeinflussen sollte [29]. Bei lebens-
bedrohlichen Zustinden oder Fillen,
welche auf konservative Therapie
nicht ansprechen, oder bei Entwick-



lung von Komplikationen wie Ob-
struktion, Blutung oder Perforation ist
die chirurgische Therapie indiziert,
welche in der Resektion des betroffe-
nen Darmsegments besteht. Die
endoskopische Behandlung durch
Punktion und Sklerotherapie kommt
fir Patienten mit mechanischen

Komplikationen durch Obstruktion
und Kontraindikation gegen Operation
in Frage [30].
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Anhang: Fachkommentar

Die Pneumatosis cystoides intestinalis
(PCl) wird als Gasansammlung in
der Submukosa oder der Subserosa
der Darmwand im Abdomen-leer-
Réntgen, im CT-Abdomen und in der
Laparoskopie beschrieben. Dieser
Befund ist unspezifisch und tritt bei
héchst unterschiedlichen Erkrankun-
gen auf. Zumeist ist der Diinndarm
betroffen, aber auch ein isolierter
Dickdarmbefall ist beschrieben. Freie
Luft im Abdomen durch Ruptur sub-
serosaler Luftansammlungen wird bei
PCI haufig beobacht und stellt bei
fehlender zusétzlicher Klinik keine
Indikation zur Laparotomie dar.

Im Fallbericht wird bei einer 36jahri-
gen Patientin mit Diabetes Typ | ein
Befall des Rektums beschrieben. Es
liegen keine weiteren Erkrankungen
vor. Die Klinik mit Blutbeimengungen
im Stuhl tiber ein Jahr spricht gegen

eine Infektion und weist auf eine
chronische Erkrankung hin. Die feh-
lende Cewichtsabnahme bei deutlich
erhohter Stuhlfrequenz spricht fiir
eine Erkrankung des distalen Kolons.
In der Differentialdiagnose werden
infektiése Ursachen ausgeschlossen.
Der polypése Tumor in der Kolosko-
pie mit entsprechender Histologie war
in diesem Fall nicht schliissig. Erst im
CT-Abdomen und einer weiteren
Koloskopie/Histologie wird die Dia-
gnose einer PCl gestellt. Der Therapie-
versuch mit Metronidazol ist erfolg-
reich. Die Lasion heilt vollstandig aus.

Da atiologisch Motilitdtsstérungen
diskutiert werden, wiren Hinweise
auf die regelrechte Defdkation der
Patientin hilfreich. Eine Outlet-Dys-
function als Atiologie ist durchaus
moglich. Auch das Vorliegen einer
distalen chronische entziindlichen

Darmerkrankung (Morbus Crohn)
sowie seltener einer Colitis cystica
profunda (CCP) und ein Solitary
rectal ulcer (SRUS) kommen klinisch
bei der Patientin als Differentialdia-
gnose in Frage.

Die PCl ist ein klinisches Zeichen
und keine Diagnose. Die Behandlung
der Crunderkrankung mit zusatzlichen
Symptomen bestimmt das therapeuti-
sche Vorgehen. Oft verschwindet die
PClI vollstindig ohne Therapie und
selbst bei spontanem Pneumoperito-
neum ist eine Intervention nicht erfor-
derlich.
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