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Klinische Vignette: Morbus Cushing und
sekundare Osteoporose — oder doch nicht?

C. Fried!, A. Fahrleitner-Pammer

Eine 55-jdhrige Patientin mit bekannter Osteoporose (OPO)
wurde aufgrund einer ungewollten Gewichtszunahme von
10 kg und atypischen Fettablagerungen iiber die letzten 10
Wochen zum Ausschluss eines Morbus Cushing der endo-
krinologischen Ambulanz zugewiesen.

Anamnese

Die Patientin war als Diplomkrankenschwester titig und be-
findet sich seit § Monaten im Ruhestand. Als Vorerkrankun-
gen sind ein Leberparenchymschaden unklarer Genese seit
8 Jahren sowie eine Osteoporose seit 18 Monaten bekannt.
Die Patientin erhilt eine antiresorptive Therapie mit Risedro-
nat 35 mg 1x/Woche in Kombination mit 1000 mg Kalzium
und 800 IE Vitamin D.

Physikalischer Status

Aktuelles Gewicht von 74 kg bei einer Korpergrole von
165 cm (BMI 27,2), Blutdruck 125/70 mmHg bei einer Herz-
frequenz von 68/min. Im Rahmen der physikalischen Unter-
suchung zeigen sich symmetrische, prallelastische Weichteil-
schwellungen im Bereich des Nackens, Kinns, der oberen
Riickenpartie und beider Oberarme bis 15 cm proximal des
Ellenbogens. Die Fetteinlagerungen sind verbunden mit einem
schmerzhaften Spannungsgefiihl, jedoch fehlender Druck-
dolenz. Das Gesicht, der Rumpf und die Haut sind unauffillig,
die Unterarme und unteren Extremititen imponieren atroph.

Labor

Die Niichternblutabnahme ergab ein erhohtes MCV 99,8 (80—
98 f1) bei sonst unauffilligem Differenzialblutbild, Elektroly-
ten, Nierenparametern, Protein- und Kohlenhydratstoffwech-
sel. Auffillig waren eine Hyperurikidmie 6,7 (2,4-5,7 mg/dl),
erhohte Leberfermente (AP 172 [35-105 U/1], GGT 1051
[<38 U/, AST 73 [< 30 U/1], ALT 51 [< 35 U/1]) und eine
Lipoproteinanalyse zeigte ein erhohtes Gesamtcholesterin
von 281 (< 200 mg/dl) bei normalem LDL 142 (< 160 mg/dl)
und HDL 119 (> 40 mg/dl).

Endokrinologischer Status

Durch ein normales ACTH und Kortisol konnte ein Hyper-
kortisolismus ausgeschlossen werden. Die weitere endokri-
nologische Exploration ergab einen normalen Knochenstoff-
wechsel (PTH intakt 24,5 [10-65 pg/ml], 25-OH-Vitamin D3
42,6 [30-60 ng/ml], B-Crosslaps 0,23 [0,03-0,37 ng/ml],
Osteocalcin 26,4 [1-35 ng/ml]), normales HGH 0,6 [0-7 ng/
ml] und ein IGF-1 von 87 [80-200 ng/ml]. Auffillig waren eine
Hyperprolaktindmie von 52,2 [2,8-29,2 ng/ml] sowie eine la-
tente Hypothyreose mit einem TSH von 6,21 [0,1-4,0 ulU/
ml] und normalen freien Schilddriisenhormonen. Die Schild-
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driisensonografie erbrachte eine kleine echoarme Schilddriise,
vereinbar mit einer Hashimoto-Thyreoiditis.

Leberbefund

Ein Leberparenchymschaden war der Patientin schon ldnger
bekannt, welchen sie auf ihre frithere Tétigkeit als Diplom-
krankenschwester der Kinderonkologie und den jahrelangen
Umgang mit hepatotoxischen Chemotherapeutika zuriick-
fiihrte. Ein Alkoholabusus wurde strikt negiert.

Nach Ausschluss einer Virushepatitis wurde ein immunpatho-
logisches Serumprofil angefertigt (ANA, ENA-Screen, mito-
chondriale AK, AK gegen glatte Muskelzellen, LKM-AK,
SLA-A alle negativ), welches keinen Hinweis auf das Vorlie-
gen einer Autoimmunhepatitis oder eine primir cholestati-
sche Lebererkrankung ergab. Die Leberfermentkonstellation
(AST > ALT, ausgepridgte Erhohung der GGT, das erhohte
MCYV), ein hochnormales Carbohydrate-Deficient Transferrin
1,8 % (< 2,5 %) sowie fehlende Zeichen einer anderen Leber-
erkrankung sprachen in erster Linie fiir das Vorliegen einer
dthyltoxischen Hepatopathie. Diese Verdachtsdiagnose wur-
de durch den Befund einer Leberbiopsie erhirtet, welche eine
Maschendrahtfibrose, Mallory-Korperchen und eine floride
Steatohepatitis zeigte.

Knochenstoffwechsel

Die Anamnese ergab multiple periphere Frakturen (Knochel
2006, Ellbogen 2007, MittelfuBknochen 2008), die Osteo-
densitometrie (DXA) am linken Femur ergab einen T-Score
von —2,5 SD bei einem Gesamtwert von —2,1 SD und das
durchgefiihrte Wirbelsidulenrontgen erbrachte 3 Wirbelkorper-
frakturen (Keilwirbel BWK 12 und LWK 1 sowie eine
Deckenplattenimpression von LWK 2). In der Ganzk&rper-
densitometrie reflektierte sich die symmetrische atypische
Fettverteilung der Patientin (Abb. 1, Tab. 1).

Beurteilung und Therapie

Das pseudoathletische Aussehen der Patientin aufgrund der
diffusen, symmetrischen, massiven atypischen Fettgewebs-
vermehrung verbunden mit der Hyperurikdmie, Hyperlipid-
amie, der Osteoporose und der vermutlich dthyltoxischen Le-
berzirrhose fiihrten letztendlich zur Diagnose einer Made-
lung-Krankheit (oder ,,symmetrische benigne Lipomatose®).
Wir haben der Patientin eine Schilddriisensubstitution, das
Beibehalten der antiresorptiven Therapie und vor allem eine
absolute Alkoholkarenz empfohlen!

Mit der Patientin wurde ein Kontrolltermin in 6 Monaten ver-
einbart.

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.



Abbildung 1: Ganzkérper-Scan-Body Composition

Tabelle 1: Korperfettverteilung in Prozent bezogen auf die ein-
zelnen Korperregionen

Linker Arm 577 % Rechter Arm 56,3 %
Linker Rumpf 49,6 % Rechter Rumpf 48,3 %
Linkes Bein 33,7 % Rechtes Bein 30,4 %
Arme 571 %
Beine 32,7 %

Diskussion

Die benigne symmetrische Lipomatose (Synonyme: symmet-
rische Adenolipomatose, Lipomatosis symmetrica, Lipoma-
tosis simplex indolens, Launois-Bensaude-Syndrom, Madelung-

Krankheit) wurde erstmals 1898 von Launois und Bensaude
beschrieben.

Die Erkrankung ist charakterisiert durch eine unproportio-
nierte, ungekapselte, diffuse subkutane Fettgewebshyperpla-
sie (Proliferation nicht septierter, reifer univakuoldrer Lipo-
zyten mit zungenformigen Ausldufern in die angrenzenden
Strukturen), welche zu einem charakteristischen pseudoathle-
tischen Habitus fiihrt.

Minner sind 13-mal hdufiger betroffen und die Erkrankung
ist zumeist mit Alkoholabusus assoziiert. Diskutiert werden
eine familidre Hdufung, Assoziationen mit Stoffwechselsto-
rungen (Lipoproteindmie, Diabetes, Hyperurikdmie, Hypothy-
reose) und autonomes Wachstum von Fettzellen aufgrund ei-
ner Resistenz gegeniiber Katecholaminen. Haufig assoziiert
sind innere Erkrankungen wie Polyneuropathien, ein chroni-
scher Leberparenchymschaden, Gyndkomastie, Diabetes mel-
litus, Hyperlipiddmie und -urikdmie, Hypertonie, oropharyn-
geale Karzinome und Karzinome des oberen Respirationstraktes
sowie Beinvenenthrombosen.

Kausale Therapien sind nicht bekannt. Eine absolute Alkohol-
karenz fiihrt zum Stillstand der Erkrankung. Eine Therapie-
option ist die Liposuction und operative Reduktion des Fett-
gewebes, diese ist jedoch mit einer hohen Rezidivrate behaf-
tet.

Korrespondenzadresse:

PD Dr. med. Astrid Fahrleitner-Pammer
Klinische Abteilung fiir Endokrinologie und
Nuklearmedizin

Medizinische Universitdt Graz

A-8036 Graz

Auenbruggerplatz 15

E-Mail: astrid.fahrleitner @medunigraz.at
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