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Fallbericht

Wegen zunehmender Verwirrtheitszustdande und Miidigkeit
wird eine 68-jdhrige Frau von der Familie mit der Rettung am
16. Mirz 2010 in die Notfallaufnahme des Allgemeinen Kran-
kenhauses in Wien gebracht.

Anamnese

Die Patientin sei ,,immer gesund* gewesen. Tatsdchlich liegt
der letzte Spitalsaufenthalt 20 Jahre zuriick. Chronische
Erkrankungen sind nicht bekannt, sie nimmt keine Medika-
mente. Auf Befragen der Angehorigen sei die Patientin seit
vielen Monaten miide und ,,aufféllig" gewesen und kaum
mehr aufgestanden. Etwa 4 Wochen vor Aufnahme habe die
Frau eine ,,Grippe‘ gehabt. Der Gatte erinnert sich an einen
Sturz einige Tage vor der Aufnahme.

Aufnahmebefund

In der Notfallautnahme ist die Patientin wach, eingeschrinkt
kontaktierbar, desorientiert, hamodynamisch und respirato-
risch stabil (RR 180/70, HF 55, SO, 96 % bei Raumluft).
Augenscheinlich sind generalisierte Odeme, Blésse, ein diffu-
ses Effluvium mit strohigen Haaren, eine heisere Stimme so-
wie ein frisches Hamatom im Lidbereich links. Die Korper-
temperatur betridgt 33,2 °C.

EKG
Das EKG zeigt eine Sinusbradykardie, eine zentrale Nieder-
voltage, eine verlidngerte QTc- sowie abgeflachte T-Wellen.

Labor und Bildgebung

Im ersten Labor (Tab. 1) findet sich eine schwere hypoosmo-
lare Hyponatridmie und Hypochlorimie (Na 102 mmol/l,
Cl1 75 mmol/l) bei normalem K, Ca, Kr und Glukose. Harn-
sdure und BUN sind niedrig-normal (2,3 bzw. 10,3 mg/dl).
Auffillig sind weiters LDH (574 U/1), CK (1702 U/1) und
CK-MB (107 U/l; MB-Fraktion 6,3 %). Das Troponin und

das CRP sind erhoht. Das Blutbild zeigt eine normozytire
Animie. Weiters auffillig ein massiv erhohtes Cholesterin
(581 mg/dl) bei fast normalen Triglyzeriden. Das Blutgas ist
unauffillig, das Schidel-CT im Wesentlichen ebenfalls,
insbesondere kein Hinweis auf intrazerebrale Blutung oder
rezente Ischidmie, rechts frontoparietal eine liquorisodense
Fliissigkeitslamelle, einem Hygrom entsprechend. Das Tho-
rax-Rontgen zeigt eine retrokardiale Verschattung (Infiltrat
oder Minderbeliiftung). Sonographisch findet sich ein gerin-
ger, himodynamisch nicht wirksamer Perikarderguss, die
Schilddriise zeigt sich normgrof}, echoarm wie bei Auto-
immunthyreoiditis.

Passend finden sich erhohte Schilddriisen-Autoantikrper
(Tab. 2). Das initial bestimmte Kortisol wurde versehentlich
unter laufendem Hydrokortisonperfusor bestimmt, eine spa-
tere Diagnostik ergibt keinen Hinweis auf eine Nebennieren-
insuffizienz.

Diagnose, Therapie und Verlauf

Aufgrund des Status, der Laborbefunde sowie des EKGs wird
die Verdachtsdiagnose eines Myxddemkomas gestellt. Die
Ergebnisse der Hormonbestimmung bestitigen die schwere
(vermutlich primére) Hypothyreose (Tab. 2). Unverziiglich
werden 250 ug L-Thyroxin i. v. (L-Thyroxin Henning® Inject,
Sanofi Aventis, Frankfurt/Main, Deutschland) verabreicht,
sowie 50 mg Hydrokortison, gefolgt von 200 mg pro 24 Stun-
den. Mit hypertoner Kochsalzlosung (NaCl 3 % 50 ml/h) wird
das Serum-Natrium vorsichtig auf 115 mmol/l angehoben. In
den néchsten Stunden kommt es zur hamodynamischen und
respiratorischen Verschlechterung, die eine Intubation mit
kontrollierter Beatmung sowie eine Kreislaufunterstiitzung
mit Katecholaminen (Noradrenalin und Dobutamin) erfor-
dert. Bereits ab dem néchsten Tag konnen die Katecholamine
sukzessive reduziert und ab 19. Mirz abgesetzt werden. Ab
21. Mirz muss wieder antihypertensiv behandelt werden. Ein
Spannungspneumothorax (vermutlich im Rahmen der Intuba-

Tabelle 1: Initiales Labor

Tabelle 1: Schilddriisenlabor

Parameter Messwert Referenzwert Parameter Messwert Referenzwert
Na 109 mmol/l 136-146 mmol/! TSH 11,70 pU/ml 0,44-3,77 uU/ml
K 4,1 mmol/l 3,5-5,1 mmol/l T4 0,07 ng/dl 0,76-1,66 ng/dl
Cl 75 mmol/ 101-109 mmoI/I fT3 < 0,26 pg/ml 2’15_4'12 pg/m|
Cholesterin 581 mg/dl 150-190 mg/dl T3 <02 0,8-1,8 ng/ml
LDH A S Thyreoglobulin 0,9 1,6-55 ng/mi
CK 1702 U/I <170 U/l _

CK-MB 107,0 U/I <24 U/l Thyreoglobulin Ak 14 < 33 IU/ml
Harogienn 10,6 g/dl 12,0-16,0 g/dl Thyreoperoxidase-Ak 358 < 28 IU/ml

Fett: Messwerte auRerhalb des Referenzbereichs

Fett: Messwerte auRerhalb des Referenzbereichs
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tion aufgetreten) erfordert eine Biilau-Drainage, nach dieser
bessert sich die respiratorische und himodynamische Situa-
tion etwas. Eine antibiotische Therapie mit Amoxicillin/Cla-
vulansdure wird gestartet. Nach Transfer auf eine Intensiv-
pflegestation (am Abend des 16. Marz 2010) wird die L-Thy-
roxintherapie ab dem 17. Mérz mit 100 ug/die i. v. weiterge-
fiihrt, darunter kommt es zu einer Normalisierung des freien
T4. Zusitzlich wird ab 17. Mirz Trijodthyronin 2x 12,5 ug/die
per Magensonde gegeben und ab dem 23. Mirz abgesetzt. Ab
23. Mirz wird T4 (125 ug) p. o. gegeben. Wihrend der gesam-
ten Zeit auf der Intensivpflegestation wird die Patientin ente-
ral ernihrt. Bei generalisierten Odemen und Verdiinnungs-
hyponatriamie wird die NaCl-Infusion beendet und die
Clearance freien Wassers mit Furosemid forciert. Darunter
steigen die Na- und Cl-Konzentrationen langsam in den
Normalbereich (ab 21. Mirz). Am 23. Mérz (Tag 7) kann die
Patientin extubiert werden. Nach Besserung der neurologi-
schen Situation (ab 19. Mirz ist die Patientin kontaktierbar)
erfolgt am 25. Mirz die Verlegung auf die Normalstation.
Eine invasive kardiale Abkldrung wird nicht durchgefiihrt, die
Patientin ist diesbeziiglich beschwerdefrei und wird mobili-
siert. Eine weitergehende endokrinologische Abkldrung
schlieft eine Hypophysenvorderlappeninsuffizienz und somit
eine zentrale Hypothyreose aus. Nach Entlassung sehr lang-
same Riickkehr ins tdgliche Leben, nach iiber einem Jahr
ist die Patientin wieder ohne Rollator gehfihig. Sie versorgt
gemeinsam mit dem Gatten den Haushalt, mehr als 2 Stock-
werke kann sie nach wie vor nicht Stiegen steigen, eine Kon-
trolle ambulant bzw. tiber den Hausarzt wird von ihr strikt ab-
gelehnt.

Diskussion

Das Myxddemkoma ist eine duflerst seltene Komplikation
einer (oft nicht bekannten, oft latenten) Hypothyreose. In
einer Untersuchung von Reinhardt und Mann traten in
Deutschland zwischen 1993 und 1995 24 Fille auf [1]. Das
Myxodemkoma wird durch die Bewusstseinstriibung, die
gestorte Temperaturregelung sowie einen meist nachweis-
baren Auslosefaktor definiert. In unserem Fall hat ein fieber-
hafter Infekt bei schwerster Hypothyreose die akute Ver-
schlechterung getriggert. Viele Stérungen und Erkrankungen
(Trauma, Infektionen, kardiovaskuldre Erkrankungen und
metabolische Storungen, diverse Medikamente, die die
Schilddriisenfunktion verschlechtern oder die Vigilanz bzw.
den Atemantrieb beeintrichtigen) konnen zur Dekompensa-
tion der Hypothyreose fiihren. Nach diesen Auslosern (sehr
hidufig Absetzen der Substitutionstherapie) bzw. Begleit-
erkrankungen ist immer zu suchen [2-5]. Zum Koma tragen
das Fehlen der T3-Wirkung im ZNS, die Hyponatridimie, die
Hypoxie und Hyperkapnie sowie die Minderperfusion bei.
Da die (latente) Hypothyreose mit zunehmendem Alter und
v. a. bei Frauen hdufiger vorkommt, ist dieses Kollektiv auch
am héufigsten vom Myxddemkoma betroffen [3]. Durch die
bei schwerer Hypothyreose eingeschriankte Wirmeproduk-
tion kommt es in der kalten Jahreszeit hidufiger vor, die Kilte-
exposition ist ein sehr wichtiger Auslosefaktor [3-5].

Die Diagnose ist oft nicht einfach, da das Myxddemkoma sehr

selten ist, die Symptome schleichend auftreten und vielfach
unspezifisch sind und die namengebenden Odeme (Myx-
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o0dem) wie auch das Koma héufig fehlen. Wegen der hohen
Mortalitédt (30-60 %) sind eine friihzeitige Diagnosestellung
und Therapie iiberlebenswichtig [2—-5]. Anhaltspunkte sind
(v. a. bei dlteren Frauen) Veridnderungen der Bewusstseinsla-
ge bzw. des mentalen Zustands, eine gestorte Thermo-
regulation (Hypothermie) sowie Zeichen der Hypothyreose
(trockene Haut, Effluvium, Odeme, Bradykardie etc.). Das
EKG kann, wie im vorliegenden Fall, sehr hilfreich sein: Die
Bradykardie, die zentrale Niedervoltage, das verldngerte QT-
Intervall und die T-Wellenabflachung haben zusammen einen
hohen positiven Vorhersagewert fiir das Vorliegen einer Hy-
pothyreose [6]. Im Schilddriisenlabor ist das fT4 deutlich er-
niedrigt, das T3 kann (bei Fehlen schwerer Begleiterkran-
kungen und somit einem ,,non-thyroidal illness syndrome*
[NTIS]) weniger stark erniedrigt sein. Das TSH (wie bei der
vorgestellten Patientin) kann durch das oft begleitende NTIS
inaddquat niedrig sein [5, 7]. Auch bei einer zentralen Hypo-
thyreose wird das TSH inaddquat niedrig sein, wobei diese
Differenzialdiagnose meist erst nach Behandlung des Myx-
o0demkomas geklirt werden kann.

Das Management erfordert aufgrund der Beeintrichtigung
multipler Organe intensivmedizinische Uberwachung mit
(1) unterstiitzenden MaBnahmen, wie Atmungs- und Kreis-
laufunterstiitzung, (2) unverziigliche Thyroxinsubstitution
sowie (3) Behandlung zusitzlicher Probleme (meist Infektio-
nen [2-5]). Beziiglich der Therapie mit Schilddriisenhormo-
nen gibt es unterschiedliche Ansichten, da aufgrund des ex-
trem seltenen Auftretens kaum klinische Studien existieren
[2, 5, 8]. Ein verniinftiger Kompromiss scheint die Gabe von
250 pg i. v. fiir 1-3 Tage, dann 100 ug pro Tag zu sein (etwa
4 ug/kg fettfreie Korpermasse) [5], wie auch von Yamamoto
et al. fiir < 55-Jahrige empfohlen wurde [9]. Da mit einer
initialen ,loading dose* von 500 ug (wie verschiedentlich
empfohlen [9-12]) deutlich supranormale T4-Konzentratio-
nen auftreten und unsere (68-jahrige) Patientin erhohte CK-
und Troponin-T-Konzentrationen aufwies, entschieden wir
uns ebenfalls fiir diese niedrigere Dosis. Noch mehr Unsicher-
heit besteht iiber die zusitzliche Gabe von T3. Fiir die Gabe
von T3 spricht eine Reihe von biologischen Effekten [5, 7]
(Tab. 3). Der Nachteil ist eine hohere kardiovaskulidre Neben-
wirkungsrate [5]. Insbesondere eine Dosis > 75 ug/Tag diirfte
zu einem schlechteren Outcome fiihren [4, 5, 9]. Allgemeiner
Konsens ist die Steroidgabe bei allen Patienten wegen mogli-
cher begleitender Nebenniereninsuffizienz, die durch die T4-
bzw. T3-Gabe getriggert werden konnte (Hydrokortison hoch-
dosiert [200-300 mg/die i. v.; Hydrokortison 100, Pfizer
Pharma, Deutschland, oder Flebocortid®, Sanofi-Aventis, Ita-
lien]), forciertes Erwidrmen (extern nur passiv!, aktiv zentral)
sowie die Behandlung von auslosenden Begleiterkrankungen

Tabelle 3: Argumente fir eine T3-Therapie

— T3 ist das biologisch aktive Hormon [5].
— Es wird rascher Uber die Blut-Hirn-Schranke transportiert.

— Es bewirkt innerhalb von Stunden klinische Veranderungen
(Anstieg der Kérpertemperatur und des Sauerstoff-
verbrauchs); der T4-Effekt bendtigt > 8 Tage.

— Bei schwerer Hypothyreose verlangsamte Monodejodinierung
vonT4 zuT3.

— Bei ,critical illness” verminderte Bioverfligbarkeit von T3 in
den Geweben [7].
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(Infektionen etc.) [2,4, 5, 8]. Aufgrund der Seltenheit sind diese
Mafnahmen nicht gut durch Studien abgesichert [2, 4, 5, 8, 9].

Bei unserer Patientin lag das freie T4 bereits am Tag nach der
Gabe von 250 pg Thyroxin i. v. im Normbereich, wihrend T3
und freies T3 nicht nachweisbar waren. Am 17. Mirz wurde
die T3-Gabe gestartet, sodass T3 und freies T3 am 18. Mirz
erstmals, wenn auch niedrig, nachweisbar waren. Warum sich
die Patientin innerhalb weniger Stunden an der Notaufnahme
so drastisch verschlechtert hat, ist unklar, vermutlich wurde
sie jedoch gerade noch rechtzeitig im Rahmen der akuten
Dekompensation aufgenommen.
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