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Zusammenfassung

        

          
Hintergrund: In die Differenzialdiagnose der nicht zirrhotischen portalen Hypertension muss auch die extramedulläre Blutbildung einbezogen werden. Die idiopathische Osteomyelofibrose (OMF) ist eine klonale Stammzellerkrankung mit frühzeitiger Myelofibrose und Osteosklerose, die durch eine Panzytopenie gekennzeichnet ist. Aufgrund der extramedullären Hämatopoese in der Leber und der Milz entwickelt sich im Verlauf häufig eine portale Hypertension, die jedoch nur selten klinisch manifest wird. Kasuistik: Wir beschreiben den Krankheitsverlauf einer 63-jährigen Patientin mit erstmalig aufgetretener Fundusvarizenblutung. Bei ausgeprägter Splenomegalie ergab sich initial die Verdachtsdiagnose einer Leberzirrhose. Als Ursache für die portale Hypertension konnte jedoch eine extramedulläre Blutbildung in Milz und Leber auf dem Boden einer OMF diagnostiziert werden. Nach endoskopischer und medikamentöser Behandlungen der Varizen sowie der Anlage eines splenorenalen Shunts in Kombination mit einer zytoreduktiven Therapie kam es zu einem langfristigen Überleben ohne ein erneutes Auftreten einer Varizenblutung. Schlussfolgerung: Die OMF mit extramedullärer Blutbildung stellt eine seltene Differenzialdiagnose der portalen Hypertension dar. Wir beschreiben hier den zweiten Fall einer Erstmanifestation der OMF im Rahmen einer Varizenblutung.


      
        
Abstract

        

          
Background: Agnogenic myeloid metaplasia (AMM) is a clonal stem cell disease, which is characterized by myelofibrosis, osteosclerosis and pancytopenia. Affected patients frequently develop portal hypertension secondary to extramedullary hematopoiesis, which rarely becomes clinically relevant. Case Report: We here report on a 63-year-old patient with a first presentation of variceal bleeding. The patient was diagnosed with portal hypertension and due to marked splenomegaly, liver cirrhosis was suspected. Subsequently, an extramedullary hematopoiesis and AMM could be diagnosed. The variceal bleeding was initially treated endoscopically. The patient has received cytoreductive therapy and a splenorenal shunt, which has led to remission and long-term survival. Conclusion: Agnogenic myeloid metaplasia is a rare cause of portal hypertension and may present with variceal bleeding. Clinicians should be aware of this rare cause of portal hypertension, as treatment of the underlying disease with cytoreductive therapy and appropriate management of portal hypertension may lead to long-term survival.


      

Schlüsselwörter

Fundusvarizenblutung - extramedulläre Blutbildung - idiopathische Osteomyelofibrose - portale Hypertension




Key words

variceal bleeding - extramedullary hematopoiesis - agnogenic myeloid metaplasia - portal hypertension






Literatur


	
[bookmark: RZFG-0008-1]1 
              Dubois A, Dauzat M, Pignodel C et al. 
              Portal hypertension in lymphoproliferative and myeloproliferative disorders: hemodynamic and histological correlations. 
              Hepatology. 
              1993; 
              17 
              246-250 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-2]2 
              Roux D, Merlio J P, Quinton A et al. 
              Agnogenic myeloid metaplasia, portal hypertension, and sinusoidal abnormalities. 
              Gastroenterology. 
              1987; 
              92 
              1067-1072 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-3]3 
              Shaldon S, Sherlock S. 
              Portal hypertension in the myeloproliferative syndrome and the reticuloses. 
              Am J Med. 
              1962; 
              32 
              758-764 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-4]4 
              Visani G, Finelli C, Castelli U et al. 
              Myelofibrosis with myeloid metaplasia: clinical and haematological parameters predicting survival in a series of 133 patients. 
              Br J Haematol. 
              1990; 
              75 
              4-9 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-5]5 
              Sullivan A, Rheinlander H, Weintraub L R. 
              Esophageal varices in agnogenic myeloid metaplasia: disappearance after splenectomy. A case report. 
              Gastroenterology. 
              1974; 
              66 
              429-432 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-6]6 
              Silverstein M N, Wollaeger E E, Baggenstoss A H. 
              Gastrointestinal and abdominal manifestations of agnogenic myeloid metaplasia. 
              Arch Intern Med. 
              1973; 
              131 
              532-537 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-7]7 
              Tefferi A, Mesa R A, Nagorney D M et al. 
              Splenectomy in myelofibrosis with myeloid metaplasia: a single-institution experience with 223 patients. 
              Blood. 
              2000; 
              95 
              2226-2233 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-8]8 
              Dagradi A E, Siemsen J, Brook J et al. 
              Bleeding esophageal varices in myelofibrosis. 
              Am J Gastroenterol. 
              1965; 
              44 
              536-544 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-9]9 
              Angermayr B, Cejna M, Schoder M et al. 
              Transjugular intrahepatic portosystemic shunt for treatment of portal hypertension due to extramedullary hematopoiesis in idiopathic myelofibrosis. 
              Blood. 
              2002; 
              99 
              4246-4247 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-10]10 
              Tefferi A, Barrett S M, Silverstein M N et al. 
              Outcome of portal-systemic shunt surgery for portal hypertension associated with intrahepatic obstruction in patients with agnogenic myeloid metaplasia. 
              Am J Hematol. 
              1994; 
              46 
              325-328 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-11]11 Hunt A H. Contribution of the Study of Portal Hypertension. Edinburgh and London: E. & S. Livingstone, Ltd; 1958 



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-12]12 
              Takasaki M, Takahashi I, Takamatsu M et al. 
              Endoscopic injection sclerotherapy for esophageal variceal hemorrhage in a patient with idiopathic myelofibrosis. 
              J Gastroenterol. 
              1996; 
              31 (2) 
              260-262 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-13]13 
              Griesshammer M, Gisslinger H, Heimpel H et al. 
              Chronische myeloproliferative Erkrankungen. Deutsche Gesellschaft für Hämatologie und Onkologie. 
              Chronische myeloproliferative Erkrankungen. 
              2006; 
              24 
              15-20 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-14]14 
              Kröger N, Badbaran A, Holler E et al. 
              Monitoring of the JAK2-V617F mutation by highly sensitive quantitative real-time PCR after allogeneic stem cell transplantation in patients with myelofibrosis. 
              Blood. 
              2007; 
              109 
              1316-1321 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-15]15 
              Cervantes F, Barosi G, Hernández-Boluda J C et al. 
              Myelofibrosis with myeloid metaplasia in adult individuals 30 years old or younger: presenting features, evolution and survival. 
              Eur J Haematol. 
              2001; 
              66 
              324-327 
            



Google Scholar





	
[bookmark: RZFG-0008-16]16 
              Abu-Hilal M, Tawaker J. 
              Portal hypertension secondary to myelofibrosis with myeloid metaplasia: a study of 13 cases. 
              World J Gastroenterol. 
              2009; 
              15 
              3128-3133 
            



Google Scholar









[bookmark: SIG1]Jasmin Naderi



I. Medizinische Klinik und Poliklinik, Universitätsklinikum Hamburg-Eppendorf




Martinistraße 52




20246 Hamburg




Germany




Phone:  ++ 49/1 70/8 08 80 98




Email: naderi.jasmin@gmail.com
























  >
  
  

    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

  
    
      ©  Georg Thieme Verlag KG | 
      
      
        Imprint |
        Privacy policy statement |
      
      Smartphone Version
      

      
        Your Current IP Address: 54.196.58.109
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  