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Trupial — Icterus icterus:

Antillentrupial (Icterus dominicensis)
Bahamatrupial (Icterus northropi)
Baltimoretrupial (Icterus galbula)
Bindentrupial (Icterus maculialatus)
Braunkopftrupial (Icterus bonana)
Bullock-Trupial (Icterus bullockii)
Epaulettentrupial (Icterus cayanensis)
Campotrupial (Icterus jamacaii)
Orangeriickentrupial (Icterus croconotus)
Gartentrupial (Icterus spurius)
Gelbschwanztrupial (Icterus mesomelas)
Goldkappentrupial (Icterus chrysocephalus)
Goldtrupial (Icterus auratus)
Jamaicatrupial (Icterus leucopteryx)
Maskentrupial (Icterus cucullatus)
Montserrattrupial (/cterus oberi)
Orangebrusttrupial (Icterus nigrogularis)
Orangekopftrupial (Icterus auricapillus)
Weilflugeltrupial (Icterus icterus)
Piroltrupial (/cterus pustulatus)
Santa-Lucia-Trupial (Icterus laudabilis)
Schwarzfligeltrupial (Icterus chrysater)
Schwarzkehltrupial (Icterus gularis)
Schwarzkleidtrupial (Icterus prosthemelas)
Schwarzkopftrupial (Icterus graduacauda)
Schwarzriickentrupial (Icterus abeillei)
Scott-Trupial (Icterus parisorum)
Tropfentrupial (Icterus pectoralis)

Waglertrupial (Icterus wagleri)
WeilRschwingentrupial (Icterus graceannae)



https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Antillentrupial&action=edit&redlink=1
https://de.wikipedia.org/wiki/Bahamatrupial
https://de.wikipedia.org/wiki/Baltimoretrupial
https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Bindentrupial&action=edit&redlink=1
https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Braunkopftrupial&action=edit&redlink=1
https://de.wikipedia.org/wiki/Bullock-Trupial
https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Epaulettentrupial&action=edit&redlink=1
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https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Oranger%C3%BCckentrupial&action=edit&redlink=1
https://de.wikipedia.org/wiki/Gartentrupial
https://de.wikipedia.org/w/index.php?title=Gelbschwanztrupial&action=edit&redlink=1
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Bilirubin Metabolismus

H3am Oxygenase unkonj.
Bilirubin
Albumin

unkonj.
Bilirubin

J

UDP-Glucuronyl
Transferase

konj. /

Bilirubin

FE2*+CO

Biliverdin
Biliverdin Reduktase WV

Urobilinogen

\v

Urobilin

konj.
Bilirubin

Urobilinogen

Stercobilinogen




Gallensynthese


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3831216/figure/F4/

v'Abnorme Gallezusammensetzung MDR3 Defizienz
(PC-Sekretion, LPAC-Syndrom)

v'Sepsis
v'verminderte Bicarbonat Sekretion (AE2,CFTR)

v'Xenobiotika (med.-tox. Cholestase, vanishing bile
duct syndrome)

v'primér bilidre Zirrhose

v'Schock, Ischiamie

v'Cholangitis

v'primar und sekundér sklerosierende Cholangitis

v’ Obstruktion, Ligatur

Cholestase



Abklarung



1) Abklarung - Labor

 Bilirubin
» gesamt
» konjugiert und unkonjugiert

« kanalikulire Plasmamembran-Enzyme?
» Alkalische Phosphatase
» Gamma-Glutamyltranspeptidase

* Hepatozelluldre Schadigung
» AST — Aspartat-Aminotransferase
» ALT — Alanin-Aminotransferase
» GLDH — Glutamat-Dehydrogenase




2) Abklarung - Bildgebung



3) Abklarung - Histologie



e weiblich, geb. 1947

e EV 11/17, Midigkeit, AP und GGT
seit 2 Jahren progredient

 AMA positiv, fehlendes
Ansprechen auf UDCA



* mannlich, 1994, Student
» Autoimmunhepatitis Typ I, SLA positiv, ED 9/2015

» Colitis ulcerosa (aktive Erkrankung Mai 2017 bei letzter
Coloskopie)

» Wahrscheinlich bestehende MCTD (mixed connective tissue
disease)

» MRCP unauffallig

% Leberbiopsie 2015 — AlH
+» Ifd Therapie AZA, UDCA, Mesalazin
¢ Ansteigende Transaminasen und Cholestaseparameter ALT

80=>190; AP 150 => 300

e ??Medikamenten-NW? unzureichende Wirkung?

* Re-Biopsie?



Erstvorstellung 1/17

v'Mannlich, geb. 1970
v keine FK, FA bland, moderat Alkohol, Nichtraucher

v’ Industrie Baumaschinen Servicetechniker

v’ Aufnahme am WE mit lkterus und re. OB-Schmerzen

v’ ca. 4 Wochen Abgeschlagenheit, red. Appetit ohne organspezifische
Symptomatik



Labor



Sonografie

Beurteilung

Wandverdickte Gallenblase - bei entsprechender Klinik vereinbar mit Cholecystitis.
Kein Nachweis einer Cholezystolithiasis.

Cholangiektasien im linken Leberlappen.
Der DHC nicht eindeutig darzustellen.



ERCP — hochgr. V.a. PSC



Erweitertes Labor



lkterus bei unauffalliger Bildgebung



Hamolyse — vermehrte Bilirubinproduktion

v'LDH, Haptoglobin
v'Blutbild, Ausstrich, Retikulozyten

v'Andmie, Splenomegalie



Bilirubin Konjugation



Vorgeschichte / aktueller Beobachtungsgrund

Subjektiv geht es Herrn Tosun sehr gut. Er berichtet Giber vermehrte Midigkeit wobei dies wahrscheinlich
adaquat zum reduzierten Schlaf und dem doch vermehrten beruflichen Stress bei Selbstandigkeit entspricht.
Rezent wurde eine Ciscutantherapie indiziert Giber den behandelnden Dermatologen.

Befunde

FibroScan: CAP 100 db/m, Elastizitatsmedianwert 4,3 kPa, IQR 1,3 kPa/30 %
Laborwerte von 04.05.2018 bis 16.05.2018



Mb. Meulengracht — UGT1A1

McGill, Jaeschke, Pharmacotherapy 2013

potenziell positive Wirkungen der milden
konjugierten Hyperbilirubinamie?




Bilirubin Export



ARZTBRIEF HEPATOLOGISCHE AMBULANZ

Sehr geehrter Herr Dr. Lengauer,

Diagnosen

. Hinweis fur Leberparenchymschaden - Fibroscan 9,3 kPa - unklare Atioclogie
. Belastungshypertonie

. Substituierte Hypotyreose

. unklare Oberbauchbeschwerden

. Verdacht auf small fiber Polyneuropathie der Extremitéten

Vorgeschichte / aktueller Beobachtungsgrund

Anamnese: Bei der Patientin bestehen seit ca. 1 Jahr Oberbauchschmerzen, welche berichtetermalen konstant
vorhanden sind, jedoch in der Intensitat variieren. Es handelt sich um ein Stechen, Brennen, Druck, krampfartige
Komponente nicht vorhanden. Die Patientin berichtet dartiber hinaus, dass die Belastbarkeit seit Sommer 2015
mit rascherer Ermiidung / Atemnot reduziert sei. Es besteht darliber hinaus eine Temperaturmissempfindung an
den FuBlsohlen, im Rahmen einer neurologischen Abklarung an der Christian-Doppler-Klinik wurde der Verdacht
auf eine small-fiber Polyneuropathie gedufiert. In der durchgefiihrten Ergometrie zeigte sich unter Belastung ein
rascher Anstieg des Blutdruckes, dariiber hinaus ist eine Hypercholasterindmie bekannt. Bei Erhéhung von
Koproporphyrin im Harn wurde der Verdacht auf das Vorliegen einer Porphyrie gedulert.

Familienanamnese: Vater Myokardinfarkt, 3x Stents, Hypercholesterindmie; Mutter arterielle Hypertonie
Friihere Operationen: Sektio

Transfusionen:

Blutspenden: negativ

Plasmaspenden: negativ

Drogenanamnese: negativ

Hepatitis: nicht erinnerlich

Alkohol: abends ein kleines Bier

Nikotin: negativ



Auftragsnummer
Erstprobeneingang

Referenzbereich  Einheit

6774/CDK 2965/CDK 7911/CDK 0588/CDK 4537/CDK 4212/CDK 5243/CDK

12.01.2006 12.01.2006 23.01.2006 14.02.2006 14.02.2006 17.03.2006 27.03.2006

08:13 08:13 08:07 07:26 11:28 07:02 10:54
befundendes Labor NELAB  NELAB  NELAB NELAB NELAB  NELAB  NELAB
Xxx leerer ful NEG NEG
Analysencode Xxx
KLINISCHE CHEMIE (CDK)
[Natrium 135-145 [mmolt [ 138 | | | | | \ |
[Kalium 3.50-5.10 [mmolt [ 419 ] | | | | | |
[Chlorid [98-108 [mmolt [ 100 | | | | | | |
[Calcium [215-255 [mmoit [ 231 ] | | | | \ |
Magnesium [0.70-1.05 [mmoll [ 070 | | | | | \ |
[Phosphor [0.87-145 T EEET | | | | | |
[Gesamteiweif [6.60-8.70 g/l [ 5600 | | | | | | |
[Glucose [70-100 mgrdl | 74 ] [ | [ | \ |
[Harnstoff [10.0-40.0 [mgial [ 170 ] | | | | | |
[Creatinin [051-095 [mgral [ 054 | | | | | | |
[Bilirubin gesamt  [0.00-1.10 [mgiat | 2921 | | 2311 | 260t | [ 337t [ 300t |
[Bilirubin direkt [0.00-0.20 [mgral ] | | | | [ 206t | 1917 |







MRP2 Immunhistochemie (Kontrolle)
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MRP2 Immunhistochemie (Patientin)



Vorgeschichte / aktueller Beobachtungsgrund

Frau Ahmadi kommt zur Beurteilung einer ausgepragten Hyperbilirubindmie. Diese war bereits im Rahmen der
Schwangerschaft vor 2 Jahren auffallig gewesen. Rickblickend soweit fremdanamnestisch eruierbar hatte die

‘J. - e Al P - - —— P PR [y | PR L R — | [ (SR N D - | g T g PR B - loldoa RPN - [ §-Sa R R — R

| Flhroscan CAP 172 dB/m, Elastizitatsmedian 6,1 kPa, IQR 1 5 kF’af25 %

UIIU UG UIILST 191 ©D 24U THITI LUTITI Uy UTIDTINTI I YSRUIHTTITIIL
Bilirubin (gesamt) 0.2-1.2 mag/dl 5.00
Bilirubin (direkt) <0.3 mag/dl 4.30
GOT (AST) 10-35 U/ 20.00
GPT (ALT) 10-35 U/ 14.00
LDH 135-225 U/l 215.00
Alk. Phosphatase 35-104 U/l 56.00

Gamma-GT 5-39 UA 12.00
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Kubitz R, Clinics and Research in Hepatology and Gastroenteroloqy, 2012



https://www.sciencedirect.com/science/journal/22107401

Bilirubin (gesamt)

0.2-1.2

mg/dl

14.57

Bilirubin (direkt)

<03

mg/dl

12.6T

v'54-jahrige Frau, seit 5 Wochen progr. Ikterus, Pruritus!!
v'erstmals vor ca 18 Jahren ikterische Episode, seither 6x
v'selbstlimitiert und nur von einigen Wochen Dauer

v'Aktuell starker ausgepragt und noch immer progredient

=> benigne rekurrente intrahepatische Cholestase, ATBSB1




Leberbiopsiezylinder mit erhaltener Lappchenarchitektur. Die Portalfelder normal breit
ohne gesteigerte Entziindungsinfiltration, regelrechte portale Gebilde. Die interlobuldren
Gallengdnge ohne entziindliche Veranderungen und ohne eine periduktulare Fibrose. Es
zeigen sich duktulare Proliferate. Die Hepatozyten in Zelllagen Gberwiegend wie bei
Regeneration in Doppelreihen angeordnet. Zentroazinar betont zeigt sich eine
ausgepragte duktulare und hepatozellulare Cholestase. Das Kupferzellsystem ist diffus und
kraftig aktiviert. Vereinzelt zeigen sich Kernglykogenosen wie bei Pradiabetes oder
Diabetes. Negative Eisenreaktion.



Hepatozellulare
Cholestase

v'Rifampicin ist potenter PXR-Agonist
v'Induktion von BSEP/MRP2/0ST-B

v'mogliche Indikation bei PHSF-DILI
v'Pruritus bei PBC
v LPAC-Syndrom

Characterization and treatment of persistent hepatocellular secretory failure,
Volume: 35, Issue: 4, Pages: 1478-1488, First published: 06 June 2014, Beuers et
al Liver International



max 18.2 mg/dL Beginn Rifampicin am 27.9.18



Zusammenfassung

v'Labor, Bildgebung (Sono, CT, MRCP), Biopsie
v'Hamolyse

v'Konjugationsstorung — Meulengracht, CNS
v’ Export — DILI, DJS, BRIC/PFIC



Herzlichen Dank fir lhre
Aufmerksamkeit
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