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Grunde und

Die operative Entfernung der Milz ist fiir jeden Patienten bei
der Indikationsstellung ein sehr beeindruckendes und oft auch
verunsicherndes Ereignis im Rahmen einer medizinisch beson-

deren Situation.

Je mehr Zeit seit diesem Ereignis ver-
gangen ist, desto mehr geraten die Um-
stande, die zur Splenektomie gefiihrt
haben, und auch die langfristig mog-
lichen nachteiligen Folgen fiir den Pa-
tienten und den Mediziner in den Hin-
tergrund. Darum ist es wichtig, die
Griinde und Umstiande der Splenek-
tomie genau zu dokumentieren. Diese
Information muss Teil der personli-
chen Anamnese in jedem é&rztlichen
Bericht sein. Idealerweise tragt der Pa-
tient diese Informationen zusammen
mit weiteren wichtigen Angaben zum
Impfstatus, am besten in Form eines
«Splenektomie-Passes» oder als Teil
des Impfbiichleins, auf sich.

Griinde der Splenektomie

Die Umstinde, die zu einer fehlenden
Milz fiihren, sind sehr heterogen. Ge-
méss einer im Jahre 2011 publizierten
Studie aus einem 6ffentlichen Spital
in Irland [1] erfolgten etwa 60% der
Milzentfernungen ungeplant, nach ei-
nem Trauma oder bei einer ausgedehn-
ter als pridoperativ geplanten Bauch-
Kolekto-
mie, Gastrektomie, Osophagektomie).

chirurgie (Nephrektomie,
Nur bei etwa 40% der Patienten war
die Milzentfernung elektiv, etwa die
Halfte der Indikationen bei diesen Pa-
tienten wurde auf dem Boden neo-
plastischer Erkrankungen gestellt. Bei
der anderen Hilfte erfolgte der Ein-
griff im Rahmen nicht maligner hi-
matologischer Erkrankungen wie einer
Immunthrombozytopenie oder einer
Hereditaren Sphirozytose (Tabelle 1).
Die Altersverteilung der Patienten mit
Zustand nach Splenektomie ist sehr
breit. In oben genannter Untersuchung
lag diese zwischen 16 und 86 Jahren.
Neben diesen sehr gemischten Ursa-
chen fiir eine Splenektomie darf die
Héufigkeit einer nicht funktionsfa-

1 Chefarzt Hamatologie, Medizinische Onkologie
und Hamatologie, Kantonsspital Winterthur

higen Milz (anatomische oder funk-
tionelle Asplenie) nicht unterschitzt
werden. Diese besteht bei einem Teil
der Patienten mit hereditiar bedingter
chronischer Hamolyse (z.B. homozy-
gote Sichelzellanimie) und bei Pati-
enten mit Zustand nach allogener und
autologer hiamatopoietischer Stamm-
zelltransplantation, teilweise nach in-
tensiven Poly-Chemotherapien sowie
nach Milzbestrahlung. Bei funktionel-
ler Asplenie muss mit einem gleich
hohen Infektionsrisiko wie bei Zu-
stand nach chirurgischer Splenekto-
mie gerechnet werden. Diese Daten
und Uberlegungen zeigen, dass es den
«typischen Patienten mit Zustand nach
Splenektomie» nicht gibt. Um diese In-
formation nicht zu verpassen, ist des-
wegen in der Praxis eine systemati-
sche Befragung von neuen Patienten
nach vorangegangenen chirurgischen
Eingriffen oder eine Abdomensono-
grafie zur Klarung zentral. Klinische
Hinweise wie abdominale Narben und
gehiuft erythrozytire Einschliisse im
Blutbild in Form von Howell-Jolly-
Bodies kénnen wichtige Hinweise fiir
eine Asplenie sein.
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Splénectomie:
raisons et incidences

Les raisons qui conduisent a une splénectomie sont
extrémement variées. Chez environ deux tiers des
patients, celle-ci intervient de maniere imprévue a la
suite d’un traumatisme ou de complications postopé-
ratoires. Pour un tiers des cas environ, la splénecto-
mie est réalisée pour des raisons thérapeutiques et/
ou diagnostiques. La encore les diagnostics posés
sont tres divers, si bien que les personnes ayant subi
une splénectomie sont d’age tres variable. Apres une
splénectomie, en plus des risques d’infection, il faut
particulierement faire attention aux risques accrus de
thrombose du systeme veineux portal; c’est pourquoi
il convient apres une ablation de la rate de prévoir une
prévention de la thrombose par voie médicamenteuse
pendant au minimum quatre semaines. Parmi les af-
fections hématologiques non malignes qui peuvent
conduire a une indication de splénectomie, la sphéro-
cytose héréditaire occupe une place non négligeable
au niveau du diagnostic. Il est tres important de la dis-
tinguer d’'une stomatocytose pour une indication de
splénectomie.

Risiken einer Splenektomie

Eine Reihe von Untersuchungen zeigt,
dass Patienten mit Zustand nach Sple-
nektomie und mit funktioneller As-
plenie ungeniigend iiber daraus re-
Risiken

informiert sind. Neben den infektio-

sultierende zu erwartende

logischen Risiken, die in einem sepa-
raten Themenartikel in der aktuellen
Ausgabe der «pipette» besprochen wer-
den, gelten Thrombosen im portalen
Venensystem als weiteres gesichertes
Risiko bei Patienten mit Splenektomie.
Wihrend des ersten Halbjahres nach
erfolgter Milzentfernung ist dieses am

Haufigkeitsverteilung der Indikationen zur Splenektomie gemass [1]

Elektive Splenektomie 40% Immunthrombozytopenie 15%
Lymphoproliferationen 11%
Pankreaschirurgie 6%
Myeloproliferationen 2%
Hamolytische Erkrankung 2%
Diverse Neoplasien 4%

Ungeplante Splenektomie = 60% Traumatisch bedingt 20%
Intraoperativ bei Nephrektomie 11%
Intraoperativ bei Kolektomie 11%
Intraoperativ bei Gastrektomie 9%
Intraoperativ bei Osophagektomie 7%
Intraoperativ bei Adrenalektomie 2%
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hochsten und nimmt anschliessend
deutlich ab. Nach Splenektomie wird
deswegen eine konsequente Thrombo-
seprophylaxe mit niedermolekularem
Heparin wihrend mindestens vier Wo-
chen nach der Operation empfohlen.
Die nach Splenektomie physiologisch
vorhandene Thrombozytose ist kein
separater Risikofaktor fiir Thrombo-
sen. Die aktuelle Datenlage rechtfer-
tigt keine Behandlung mit Acetylsali-
cylsdure. Die Patienten miissen jedoch
iiber die meist unspezifischen abdo-
minalen Symptome einer Pfortader-
thrombose aufgeklirt werden, sodass
beim Auftreten von Beschwerden eine
diesbeziiglich rasche Diagnostik erfol-
gen kann.

Die hereditare Spharozytose

Unter den nicht malignen hamato-
logischen Erkrankungen die zur In-
dikation einer Splenektomie fiihren,
nimmt die hereditidre Sphiarozytose di-
agnostisch eine besondere Rolle ein.
Sowohl die himolytische Intensitit als
auch die zugrunde liegenden Veréinde-
rungen der erythrozytiren Membran
sind bei der hereditiren Sphéarozytose
ausgesprochen heterogen. Sie reichen
von schweren Hamolysen, die bereits
im frithen Kindesalter diagnostiziert
werden, bis zu sehr milden Varianten,
die oft erst durch einen Zufallsbefund

«Den typischen Patienten
mit Zustand nach
Splenektomie gibt es nicht.»

einer vergrosserten Milz im spaten Er-
wachsenenalter entdeckt werden. Am
haufigsten sind die Membranproteine
Spectrin, Bande 3 und Ankyrin veran-
dert. In jedem dieser Proteine kénnen
sehr unterschiedliche Mutationstypen
auftreten, was ein einfaches geneti-
sches Screening erschwert. Deswegen
erfolgt die Diagnosestellung priméar
iiber den Phinotyp. Bei leicht vergro-
sserter Milz, intermittierender Retiku-
lozytose und einem MCHC im oberen
Referenzbereich muss bei negativem
Coombs-Test an eine hereditire ery-
throzytire Membranopathie gedacht
werden. Die Diagnostik kann anschlie-
ssend mittels osmotischer Resistenz-
priifung oder der deutlich sensitiveren
Ektazytometrie fortgefithrt werden.
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Mit dieser Untersuchung wird die Ver-
formbarkeit der Erythrozyten iiber den
Elongationsindex (EI) in der y-Achse
bei sich kontinuierlich verindernder
Osmolalitat (x-Achse) untersucht und
mit Normalkontrollen verglichen. In
Abbildung 1 ist eine vollstindig nor-
male Untersuchungskurve einer Ekta-
zytometrie dargestellt. Bei einer klas-
sischen hereditaren Sphirozytose ist
die Verformbarkeit der Erythrozyten
im gesamten untersuchten Osmolali-
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tatsspektrum vermindert und fiihrt da-
durch, wie in Abbildung 2 dargestellt,
zu einer symmetrischen Abnahme der
Flache unter der Ektazytometriekurve.
Bei klassischer hereditiarer Sphirozy-
tose und deswegen anhaltend sympto-
matischem Patienten ist nach Splenek-
tomie mit sehr hoher Wahrscheinlich-
keit mit einer deutlichen Besserung
der hamolytischen Aktivitit und der
Beschwerden zu rechnen. Leider trifft
dies bei der phinotypisch sehr dhnli-

wo

Abbildung 1: Unauffallige Ektazytometrie
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Abbildung 2: Ektazytometrie bei typischer hereditérer Spharozytose
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Abbildung 3: Ektazytometrie bei dehydrated hereditary stomatocytosis (DHS), friiher

auch als hereditére Xerozytose bezeichnet



PIPETTE - SWISS LABORATORY MEDICINE | WVW.SULM.CH

chen hereditiren Stomatozytose nicht
zu. Bei dieser etwa 10-mal seltener
als die hereditdre Sphirozytose auf-
tretende Gruppe von Erkrankungen ist
primér die Permeabilitit der erythro-
zytiren Membran fur Kationen (pri-
maér Natrium und Kalium) gestort, und
eine Splenektomie fiithrt oft zu keiner
Besserung. Sie ist aufgrund einer mog-
lichen Thrombophilieneigung nach er-
folgter Splenektomie sogar kontrain-
diziert. Abbildung 3 zeigt den ektazy-
tometrischen Befund eines Patienten
mit dehydrierter hereditirer Stomato-
zytose (DHS, frither auch als heredi-
tire Xerozytose bezeichnet). Bei dieser
Diagnose findet sich im Vergleich zu
den Normalkontrollen eine Linksver-
schiebung der ganzen Ektazytometrie-
kurve. Da diese Abgrenzung primér im
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Hinblick auf eine mégliche Splenek-
tomie von Bedeutung ist, sollte diese
Untersuchung bei allen Patienten er-
folgen, wo diese therapeutische Option
erwogen wird.

Zusammengefasst gilt es zu bertick-
sichtigen, dass der Verlust der Milz
in jedem Lebensalter aufgrund sehr
unterschiedlicher Umstinde auftreten
kann. Bei jenem Drittel der Patienten,
wo die Milzentfernung elektiv erfolgt,
muss vor diesem irreversiblen Eingriff
diagnostisch alles Notwendige unter-
nommen werden, um die richtige In-
dikationsstellung so gut wie moglich
zu sichern.
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