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Ulcus Dieulafoy des Rektums

Zwei Falle mit erstmaliger histologischer Bestatigung der Diagnose und
Literaturibersicht

Corinna Vogel', Henning Hansen?, Klaus Fery?, Manfred Stolte*

Zusammenfassung

Das Ulcus Dieulafoy ist eine seltene, jedoch mitunter lebensbedrohliche Ursache gas-
trointestinaler Blutungen. 1898 vom Pariser Chirurgen Georges D. Dieulafoy als Ge-
faBverdnderung im Magen beschrieben, findet sich das Ulcus Dieulafoy zwar in den
meisten Fillen im Magen, kann jedoch im gesamten Gastrointestinaltrakt vorkommen
und muss bei der Differentialdiagnose gastrointestinaler Blutungen bedacht werden.
Therapie der Wahl ist die endoskopische Blutstillung. Nur in Ausnahmefillen ist die
operative Therapie als Ultima Ratio unumgénglich. In der vorliegenden Arbeit wird
iiber zwei Patienten mit Dieulafoy-Lisionen des Rektums und unterschiedlichen
klinisch-therapeutischen Verldufen berichtet. In beiden Féllen konnte das Ulcus
Dieulafoy histologisch verifiziert werden.

Schliisselworter: Ulcus - Dieulafoy - Rektum - Histologie

Dieulafoy’s Ulcer of the Rectum. Two Cases with First-time Histologi-
cal Confirmation of the Diagnosis and Review of the Literature

Abstract

Dieulafoy’s ulcer is a rare, but potentially life-threatening cause of gastrointestinal
bleeding. First described in 1898 by the Paris surgeon Georges D. Dieulafoy as a vas-
cular malformation, the lesion is most commonly found in the stomach, but can occur
anywhere within the gastrointestinal tract. Therefore, it must always be taken into
consideration for the differential diagnosis of a gastrointestinal hemorrhage. The
treatment of choice is endoscopic management of the bleeding. In exceptional cases,
however, surgical treatment may sometimes be unavoidable as a last resort. Two pa-
tients with a Dieulafoy lesion in the rectum are reported, in whom both clinical course
and treatment differed. In each case Dieulafoy’s ulcer was verified histologically.
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Einleitung

Das Ulcus Dieulafoy wurde 1884 von Gallard [1] erst-
mals erwédhnt und 14 Jahre spiter von dem Pariser Chir-
urgen Georges D. Dieulafoy als Gefdverdnderung im
Magen ausfiihrlicher beschrieben [2].

Der Terminus Ulcus Dieulafoy bezeichnet eine
groBkalibrige, kaliberpersistente submukose Arterie
mit oftmals geschldngeltem Verlauf in ansonsten un-
auffilliger Schleimhaut, die aus bisher unbekannter
Ursache rupturiert und zu einer lebensbedrohlichen
Blutung fithren kann [3]. GefdBverdnderungen dieser
Art finden sich in den meisten Féllen kleinkurvatur-
seitig in der proximalen Hélfte des Magens, bis 6 cm
distal des 6sophagokardialen Ubergangs [4-6], sind
jedoch mittlerweile auch mit einer Héaufigkeit von bis
zu 34% [7] mehrfach im gesamten tibrigen Gastroin-
testinaltrakt beschrieben. Die ersten Fallbeschrei-
bungen eines Ulcus Dieulafoy im Kolorektum stam-
men von Barbier et al. [8] und Hansen [9] aus dem
Jahr 1985. Von den 10% der im Kolorektum lokali-
sierten Fille [7] ist wiederum das Ulcus Dieulafoy des
Rektums mit 42% [10] die hdufigste extragastrale Lo-
kalisation.

Erfolgte die Therapie ehemals primér chirurgisch,
berichteten Abdulian et al. 1993 erstmals iiber eine
erfolgreiche endoskopische Blutstillung eines Ulcus
Dieulafoy des Kolons mittels Sklerotherapie durch
Epinephrininjektion [11]. Da die primar angestrebte
endoskopische Blutstillung durch Injektion sklerosie-
render Substanzen, Elektrokoagulation, Bandligatur,
Laserphotokoagulation oder mittels Hamoclipping
der mittlerweile giiltige therapeutische Goldstandard
ist, kommt es nur in seltenen Fillen zur histologischen
Bestétigung der Diagnose am Operationsprédparat. In
der Literatur existieren bisher 31
klinische Fallbeschreibungen eines
Ulcus Dieulafoy im Rektum; da-
von wurden acht Félle durch ope-
rative Intervention mittels Umste-
chungsligatur, Ulkusexzision oder
Uberndhung therapiert. Unseres
Wissens sind unsere beiden Fall-
darstellungen die ersten dieser Lo-
kalisation mit histologischer Bestéa-
tigung der Diagnose an Biopsiema-
terial und Operationspréparat.

e e

Kasuistik
Fall1

Ein 72 Jahre alter Patient unterzog sich aufgrund einer
schweren koronaren ViergefdB3erkrankung bei jedoch
uneingeschréinkter linksventrikuldrer Pumpfunktion ei-
ner vierfachen aortokoronaren Venenbypassoperation.
Aufgrund einer respiratorischen Insuffizienz konnte der
Patient erst am 3. postoperativen Tag extubiert werden.
Am 4. postoperativen Tag kam es zu einer akuten per-
analen Massenblutung. Bei der Koloskopie zeigten sich
vereinzelt ischdmische Bezirke der Darmschleimhaut
sowie Zeichen einer frischen arteriellen Blutung im Be-
reich des Rektums, ohne dass die Blutungsquelle endo-
skopisch exakt lokalisiert werden konnte. Bei instabi-
lem Hamoglobinwert wurden insgesamt 14 Erythrozy-
tenkonzentrate und drei Konserven Frischplasma trans-
fundiert. Am 5. postoperativen Tag erfolgte nach Ver-
sagen der endoskopischen Diagnostik- und Therapieop-
tionen bei anhaltender Blutung eine Sigma-Rektum-Re-
sektion mit Anlage eines terminalen Kolostomas.

Der weitere postoperative Verlauf gestaltete sich
problemlos, so dass der Patient zur Anschlussheilbe-
handlung nach Bypassoperation verlegt werden
konnte.

Am Operationsprdparat zeigte sich unmittelbar
proximal der Linea dentata ein 2 x 0,4 cm groBes flaches
Ulkus. Nebenbefundlich bestand eine reizlose Diverti-
kulose. Histologisch fand sich nach vollstdndiger Aufar-
beitung des auffilligen Areals auf 0,4 mm dicken Stu-
fenschnitten in Routinefarbung mit Himatoxylin-Eosin
sowie der zusétzlich angefertigten Bindegewebsfiarbung
(Elastica van Gieson) eine groBkalibrige und kaliber-
persistente submukdse Arterie mit apikaler Ruptur in

e Ty nrye =

Abbildungen 1a und 1b. Ulcus Dieulafoy im Rektum am Resektat (Hdmatoxylin-Eosin [a] und

Elastica van Gieson [b], jeweils 50x).
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ansonsten unauffilliger Rektumschleimhaut (Abbil-
dungen la und 1b).

Fall 2

Ein 23 Jahre alter Patient stellte sich in der chirurgischen
Praxis mit seit mehreren Wochen bestehenden schmerz-
losen, hellroten rektalen Blutungen bei geringgradigen
StuhlunregelméBigkeiten vor. Es bestanden keine Vor-
erkrankungen, die Medikamentenanamnese war unauf-
fallig. Bei einer ersten Rektoskopie fanden sich endo-
skopisch entziindlich imponierende Verdnderungen bis
etwa 12 cm ab Linea dentata. Zwei Schlingenbiopsien
aus diesem Bereich ergaben keinen wegweisenden pa-
thologischen Befund. Der Patient wurde daraufhin un-
ter der Verdachtsdiagnose mechanischer Irritationen
bei innerem Prolapssyndrom mit der Fragestellung ei-
ner Staplerresektion nach Longo zur stationdren Auf-
nahme in der chirurgischen Klinik vorstellig.

Eine erneute Rektoskopie zeigte ein Ulcus recti su-
praanal bei 12:00 Uhr in Steinschnittlage, welches aus-
giebig biopsiert wurde. Histologisch fand sich im Biop-
siematerial eine Angiodysplasie in Form einer kaliber-
persistenten Arterie in der Submukosa des Rektums mit
apikaler Ruptur und stark geschlédngeltem Verlauf ent-
sprechend einer Dieulafoy-Lésion (Abbildungen 2a und
2b). Bei einer Kontrollendoskopie 1 Woche spiter
zeigte sich eine weilliche Narbe als Restzustand nach
nahezu vollstidndiger Ulkusabheilung.

Diskussion

Das Ulcus Dieulafoy — auch unter der Bezeichnung Ex-
ulceratio simplex bekannt — wurde 1898 als Gefédfver-

S S

.. 2 LRSS b

Abbildungen 2a und 2b. Ulcus Dieulafoy im Biopsiematerial (Hdmatoxylin-Eosin [a] und Elasti-

ca van Gieson [b], jeweils 50x).

coloproctology 31-2009 - Nr.4 © Urban & Vogel

anderung im Magen erstmals ausfiihrlicher beschrieben
[2] und findet sich in den meisten Féllen auch kleinkur-
vaturseitig im proximalen Drittel des Magens. Aufgrund
zahlreicher Arbeiten ist inzwischen jedoch seit Langem
bekannt, dass diese Lision nicht magenspezifisch ist,
sondern mit unterschiedlichen Haufigkeiten im gesam-
ten Gastrointestinaltrakt lokalisiert sein kann. Zudem
finden sich in der Literatur auch Fallberichte iiber Ge-
faBlasionen vom Typ Dieulafoy aulerhalb des Gastro-
intestinaltrakts. So existieren beispielsweise Beschrei-
bungen derartiger Lisionen im Bronchialsystem [12,
13].

Obwohl das Ulcus Dieulafoy fiir < 2% der gastroin-
testinalen Blutungen verantwortlich ist, muss es auf-
grund der Moglichkeit lebensbedrohlicher Blutungen
bei der differentialdiagnostischen Suche nach der Ursa-
che einer gastrointestinalen Blutung unbedingt bertick-
sichtigt werden. In 10% der extragastralen Lokalisatio-
nen findet sich die Lésion im Kolorektum [7] und hier
wiederum mit 42% der kolorektalen Fille am héufigs-
ten im Rektum [10]. Eine Ubersicht iiber bisher 31 in
der Literatur existierende klinische Fallbeschreibungen
eines Ulcus Dieulafoy im Rektum gibt Tabelle 1. Ledig-
lich acht der publizierten Fille erforderten eine opera-
tive Intervention mittels transanaler Umstechungsliga-
tur, Ulkusexzision oder Ubernihung. Eine histologische
Bestitigung der Diagnose erfolgte unseres Wissens bei
keinem der Fille.

Die Diagnose des Ulcus Dieulafoy wird in den meis-
ten Fillen endoskopisch gestellt. Gelingt die Identifika-
tion der Lokalisation der Blutungsquelle endoskopisch
jedoch nicht, kann eine selektive Angiographie bei der
Suche hilfreich sein [16, 19, 20]. Als weitere, sehr sensi-
tive diagnostische Option gilt die Szintigraphie mit
99mTechnetium-markierten Erythrozyten [14], die in
der Lage ist, Blutungen ab 0,1 ml/
min zu erfassen. Erfolgte die Thera-
pie frither primér chirurgisch [21], so
gilt heute die endoskopische Thera-
pie im oberen und unteren Gastroin-
testinaltrakt abhédngig von der Loka-
lisation mittels Hamoclipping, Liga-
tur, Elektrokoagulation oder Injek-
tion sklerosierender Substanzen
oder auch in Kombination mehrerer
Methoden durch den erfahrenen
Endoskopiker als therapeutischer
Goldstandard [10, 17, 22, 24] und
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Tabelle 1. Literaturiibersicht klinischer Fallbeschreibungen eines Ulcus Dieulafoy im Rektum. M: mannlich; W: weiblich.

Autoren Publikations- Falle Patienten- Patienten- Operative Endoskopische Therapie
jahr (n)  alter (Jahre)  geschlecht  Therapie und Art des Verfahrens

Hansen [9] 1985 4 27,72,40,20 M, W,M, M Ulkusexzision, Ubernihung Sklerotherapie (2x)

Franko et al. 1991 1 20 M Ubernahung

Abdulian et al. [11] 1993 1 43 M Sklerotherapie

Tooson et al. 1995 1 5 W Sklerotherapie und Thermoko-
agulation

Yeoh et al. 1996 1 66 M Sklerotherapie

Eguchi et al. [14] 1997 1 78 M Umstechungsligatur

Abdelmalek et al. 1997 1 76 M Ubernahung nach endos-  Sklerotherapie und

kopischer Therapie Thermokoagulation

Meister et al. [15] 1998 5 5,7,67,74,77 W, M, M, M, M Sklerotherapie und Thermoko-
agulation

Nozoe et al. 1999 1 65 M Hamoclipping

Amaro et al. 1999 1 73 W Sklerotherapie und Elektroko-
agulation

Kayali et al. 2000 2 77,73 W, W Sklerotherapie

Rajendra et al. 2000 1 78 M Transanale Uberndhung

Matsuoka et al. 2000 1 54 W Sklerotherapie und Elektroko-
agulation

Ens et al. 2001 1 72 M Elektrokoagulation

Guy et al. [16] 2001 1 18 W Umstechungsligatur

Katsinelos et al. 2001 1 40 W Sklerotherapie

Nomura et al. [17] 2002 1 82 M Hamoclipping

Abe et al. 2003 1 55 M Hamoclipping

Casella et al. 2005 1 81 W Sklerotherapie und Elektroko-
agulation

Hokama et al. [18] 2005 1 76 M Bandligatur

Bielicki et al. 2006 1 57 W Sklerotherapie und Elektroko-
agulation

Apiratpracha et al. 2006 1 67 W Sklerotherapie und Elektroko-
agulation

Ruiz-Tovar et al. 2008 1 64 M Umstechungsligatur

fiithrt nach Literaturangaben in > 90% der Fille primér
zum Erfolg [4, 7, 15, 23]. In der Literatur existieren zu-
dem Fallberichte iiber selektive arterielle Embolisatio-
nen [19]. Der Stellenwert dieser Methode wird jedoch
kontrovers diskutiert und stellt moglicherweise bei in-
operablen oder endoskopisch nicht therapierbaren Pa-
tienten eine Alternative dar.

Haufig ist die endoskopische Diagnostik durch Ne-
benbefunde erschwert. In unserem ersten Fall bestand
gleichzeitig eine Divertikulose.

Gelingt daher die endoskopische Blutstillung nicht,
oder lasst sich, wie in Fallbericht 1, die Blutungsquelle
nicht eindeutig identifizieren, kann die operative The-
rapie als Ultima Ratio indiziert sein.

Da bei den meisten Patienten eine Komorbiditit
besteht [16, 18, 23] und es sich zumeist um ein Patien-
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tengut handelt, welches primér aus anderer Krankheits-
ursache den Arzt aufsucht, wurden schon mehrfach
Zusammenhinge mit anderen Erkrankungen diskutiert
und nach moglichen kausalen Zusammenhingen ge-
forscht. So wurden fiir Lasionen im Rektum beispiels-
weise Zusammenhinge mit Obstipation diskutiert [11,
15]. Stress wurde von Guy et al. [16] als Risikofaktor in
Erwégung gezogen, da es sich bei dem betroffenen Pa-
tientengut hdufig um traumatisierte oder hospitalisierte
Patienten handelt. Ein eindeutiger kausaler Zusammen-
hang mit anderen Erkrankungen konnte bisher aller-
dings nicht nachgewiesen werden.

Ebenso gibt es bisher keinen Beweis fiir einen Zu-
sammenhang mit der Einnahme bestimmter Medika-
mente. Fiir nichtsteroidale Antiphlogistika ist allerdings
beschrieben, dass diese Substanzen bei einem Teil der
Patienten zur Demaskierung derartiger Gefiaf3ldsionen
fiihren konnen [23].

coloproctology 31-2009 - Nr.4 © Urban & Vogel
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Im Vergleich zu den multiplen Differentialdiagno-
sen fiir den Kliniker gibt es bei der histologischen Dia-
gnostik des Ulcus Dieulafoy aufgrund der typischen
Morphologie kaum Fallstricke. Nach vorausgegangener
endoskopischer Polypenabtragung kann das Polypekto-
mieulkus in einigen Fillen ein Ulcus Dieulafoy imitie-
ren. Neben der Anamnese lassen sich derartige Lisio-
nen aber an der reaktiven Fibrose nach endoskopischer
Resektion mit hdmosiderinspeichernden Makrophagen
erkennen. Zu beachten ist weiter, dass ein Ulcus Dieu-
lafoy definitionsgeméaf nur diagnostiziert werden darf,
wenn sich in der umgebenden Schleimhaut ein Normal-
befund darstellt.

Wie tabellarisch aufgefiihrt, existieren in der Lite-
ratur zwar klinische Fallbeschreibungen eines Ulcus
Dieulafoy im Rektum, eine histologische Bestétigung
der Diagnose — wie bei unseren beiden Patienten — er-
folgte wegen der primir erfolgreichen endoskopischen
Therapie jedoch bisher in keinem der Fille.

Da sich endoskopische Diagnostik und Therapie in
standiger Weiterentwicklung befinden, wird die Zahl
der histologisch bestétigten Fille des Ulcus Dieulafoy
im oberen und unteren Gastrointestinaltrakt auch in
Zukunft Einzelféallen vorbehalten sein.
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