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Liver Rupture in a Newborn Due to Hemangiomatosis 

Summary. When a court-ordered autopsy was carried out on a deceased 17- 
day-old child, mult inodular hemangiomatosis  of the liver was determined to 
be the cause of massive intra-abdominal  bleeding. The physicians who had 
treated the child had suspected this disease because of the results of their 
sonographic investigations, but were unable to reach a final diagnosis. Also, 
the results of the autopsy excluded negligence by the obstetricians with cer- 
tainty. 
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Zusammenfassung. Bei der gerichtlichen Obdukt ion eines 17 Tage alten 
Kindes wurde als Ursache einer umffinglichen Blutung in die Bauchh6hle 
ein Fall von infantiler multinodulfirer H~imangiomatose der Leber  festge- 
stellt. Die behandelnden Arzte  hat ten aufgrund der sonographischen Unter-  
suchung eine solche Erkrankung bereits vermutet ,  sie waren aber aufgrund 
ihrer Untersuchungsergebnisse nicht in der Lage,  eine endgfiltige Diagnose 
zu stellen. Durch das Ergebnis der Obdukt ion konnte auch ein Fremdver-  
schulden der Geburtshelfer  ausgeschlossen werden. 

Schliisselw6rter: Multinodulfire Hfimangiomatose - Leberruptur ,  bei einem 
Neugeborenen  

Vorgeschichte und klinische Befunde 

Eine 22jfihrige Primipara wurde nach unaufffilligem Schwangerschaftsverlauf zum errech- 
neten Geburtstermin mit beginnender Wehentfitigkeit in das Krankenhaus eingeliefert. Es lag 
eine verkehrt rotierte I. Hinterhauptshaltung vor. In der Folge trat ein Geburtsstillstand am 
Beckenboden auf, weshalb wegen drohender intrauteriner Asphyxie die Geburt mittels Sectio 
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I1 

Abb.1. Oberbauchsonographie. a) Lfingsschnitt linker Leberlappen und Hfimoperitoneum. 
b) Skizze: L = Leber, D = Diaphragma, B = Blut. c) Subcostalschnitt rechter Leberlappen 
mit groBer Raumforderung (Pfeile). d) Skizze: multiple echofreie Areale innerhalb der 
Raumforderung (Pfeile), D = Diaphragma 

caesarea beendet werden muf3te. Nach medianer Unterbauchlaparotomie wurde ein 50 cm 
grof3es, 3300 g schweres Mgdchen entwickelt, welches einen Apgarscore von 8/10/10 aufwies. 

Das zunfichst unaufffillige Neugeborene verfie120 Std post partum pl6tzlich und mul3te an 
der Intensivstation der Kinderklinik der Stadt Wien Glanzing aufgenommen werden. Es 
wurde dort ein schwerer Schockzustand festgestellt, das Neugeborene war aniimisch und hatte 
ein auffallend welt ausladendes, gespanntes, druckempfindliches Abdomen. Die sofort durch- 
geftihrte Oberbauchsonographie zeigte eine massive Ansammlung von freier Flfissigkeit in 
der Bauchh6hle. Sonographisch wurde dieser Flfissigkeitsergug durch einen echofreien 
Bezirk dargestellt, dessen Form durch die Aul3enkontur der angrenzenden Organe bestimmt 
wurde. Innerhalb dieses Flfissigkeitsergusses waren allerdings kleine umschriebene Binnen- 
echos festzustellen, die offenbar durch Blutkoagula verursacht wurden (Abb. 1 a). Im rechten 
Leberlappen war ein runder raumfordernder Prozel3 nachweisbar, der ein polymorphes 
Schallmuster aufwies. Im Bereich des polymorphen Schallmusters zeigten sich neben multi- 
plen, unregelmfil3ig begrenzten echoarmen Herden Areale yon erh6hter Echogenitfit 
(Abb. 1 c). 

Sowohl die klinische Symptomatik, als auch der sonographische Befund und die Labor- 
befunde sprachen f~r das Vorliegen eines rupturierten subkapsulfiren Leberhfimatoms, 
wodurch die Indikation ftir ein chirurgisches Eingreifen gegeben war. 

Die an der II. Chirurgischen Universit~itsklinik durchgeffihrte Laparotomie bestfitigte die 
Vermutungsdiagnose einer Blutung in die Bauchh6hle und ergab als Blutungsquelle einen 
1,5 cm langen, seichten Einrig im Bereich der Augenkante des rechten Leberlappens. Dieser 
wurde fibernfiht und mittels Fibrinkleber versorgt. Trotz wiederholter Bluttransfusionen 
normalisierte sich aber das rote Blutbild nicht. In der Folgezeit kam es immer wieder zu rezi- 
divierenden Thrombozytenstfirzen, der niedrigste Wert war 20000/gl am 4. Lebenstag. Auch 
das Fibrinogen war stark vermindert. Erwfihnenswert ist, dab am 16. Lebenstag ein mittel- 
lautes, uncharakteristisches systolisches Gergusch fiber der Mitralklappe auskultatorisch lest- 
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gestellt werden konnte; im EKG war eine Rechtsfiberlastung zu erkennen. Im Thoraxr6ntgen 
war der Herzschatten nach beiden Seiten betrgchtlich verbreitert. Am 16. Lebenstag trat eine 
schwere Krise auf, besonders gekennzeichnet durch ein extrem gespanntes aufgetriebenes 
Abdomen, dessentwegen das Kind neuerlich an die II. Chirurgische Universitfitsklinik zur 
Relaparotomie transferiert wurde. Bei dieser konnte aber der Verdacht auf eine zweizeitige 
Leberruptur nicht bestfitigt werden, in der Bauchh6hle fanden sich lediglich 150 ml klarer 
Ascitesflfissigkeit. 

Nach dieser zweiten Operation kam es zu einem neuerlichen drastischen Hfimatokrit- und 
Hb-Abfall (Hb: 5,8%), und sonographisch wurde wieder freie Flfissigkeit in der Bauchh6hle 
nachgewiesen. Man entschlog sich daher zur zweiten Relaparotomie. Bei dieser konnten nur 
drei kleine Blutgerinnsel in der Bauchh6hle vorgefunden werden, eine Blutungsquelle war 
nicht aufzufinden, wohl zeigten sich aber sehr zahlreiche petechiale diffuse Peritonealblutun- 
gen im Sinne einer ausgeprggten hfimorrhagischen Diathese. Wegen der bereits erwfihnten 
sonographisch festgestellten Leberverfinderungen, die eine Blutung in der Leber vermuten 
liegen, wurden subkapsulfire und intrahepatale Punktionen vorgenommen, durch die aber 
eine Blutung nicht verifiziert werden konnte. 

Nach dieser zweiten Relaparotomie verschlechterte sich der Zustand des Kindes sehr 
rasch, es verstarb bald darauf, 17 Tage nach der Geburt. 

Autopsiebefunde 

Das  K ind  war  im re i fen  Z u s t a n d e  (50 cm, 3300 g) g e b o r e n  w o r d e n  und  wies be i  
de r  f iugeren Bes ich t igung  a u g e r  den  S p u r e n  de r  med iz in i schen  B e t r e u u n g  kei-  
ner le i  Auff f i l l igkei ten  auf. I m  Hinb l i ck  auf  d ie  spfiter fes tges te l l t en  Krankhe i t s -  
ve r f inderungen  im Bere i ch  der  L e b e r  m u g  d a r a u f  h ingewiesen  w e r d e n ,  dab  im 
Bere i ch  de r  H a u t  ke ine r l e i  Ver f inde rungen ,  i n s b e s o n d e r e  ke ine  Hf imang iom-  
k n o t e n  fes tges te l l t  w e r d e n  konn ten .  D ie  Bauchh6h l e  war  frei  yon  Blut .  D ie  

Abb.2. Horizontalschnitt durch die in Formalin gehfirtete Leber. Pfeile: bohnenf6rmiges 
Blutungsareal im rechten Leberlappen 
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Leber war gering vergr6gert (128 g schwer), sie zeigte an der Oberflfiche des 
rechten Leberlappens eine kinderhandtellergrot3e, dfister-rote Verf/irbung und 
an der Leberkante im hinteren Lebersegment eine schlitzf6rmigen, 14 mm lan- 
gen, durch Fibrinschwamm abgedeckten Serosaril3. Auf der Schnittfl/iche 
(Abb.2) stellte sich ein bohnenf6rmiges 5:2,5 cm messendes Areal dar, das 
bindegewebig abgekapselt war und aus geronnenen schwarz- und braunroten 
Blutmassen gebildet wurde. Makroskopisch lieg sich gerade noch eine Unter- 
teilung des Hfimatoms durch feinste Septen erkennen. 

Die ser6sen Hfiute wiesen flohstichartige Ekchymosen auf, wie sie fiblicher- 
weise bei einer Verbrauchskoagulopathie auftreten. Durch dieses Geschehen 
liegen sich auch geringgradige Blutungen in beiden Seitenventrikeln des Gehir- 
nes erklfiren. Auch die Nierenschnittflfiche zeigte mehrfache streifenf6rmige 
bis 2 mm lange Blutungsherde. 

Der rechte Herzabschnitt war hochgradig dilatiert. Die fibrigen Organe wie- 
sen makroskopisch keine Aufffilligkeiten auf. 

Die histologische Untersuchung ergab in der Leber eine Abkapselung des 
Hfimatoms durch Bindegewebe und eine beginnende Organisation durch Gra- 
nulationsgewebe (Abb. 3). Neben grogflfichigen Erythrozytenextravasaten fan- 
den sich Abschnitte, die auf das Vorliegen yon Geffigformationen verdfichtig 
waren. Die weitgehende Zerschichtung aller Strukturen erlaubte in den Hfim- 
alaun-Eosin und nach Goldner geffirbten Prfiparaten nur vereinzelt eine ein- 
deutige Aussage fiber das Vorliegen von Geffigen; die Silberimprfignation nach 
Gomori erwies sich als sehr hilfreich, da sich mit ihrer Hilfe auch im weitgehend 
destruierten Gewebe noch zahlreiche kapillfire und kavern6se Strukturen 

Abb. 3. Histologische ~bersicht. 1: Blumngsareal; 2: normales Lebergewebe, die etwas fibro- 
sierten Periportalfelder sind zu erkennen. Pfeil in Richtung rechts unten: Geffil3e des Granula- 
tionsgewebes, das vom Rand der Bindegewebskapsel einsprief3t. Pfeil in Richtung links oben: 
Bindegewebskapsel, die das H~imatom vom normalen Lebergewebe abtrennt 
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Abb.4. Histologie des Hfimatomes der Leber. Linke Bildhiilfte: Mittlere Vergr6Berung, 
Ffirbung nach Goldner. Sichtbar ist ein groBflfichiges Erythrozytenextravasat, das dutch 
Fibrinstreifen unterteilt ist. GeffiBstrukturen sind in dieser F~irbung nicht zu erkennen. Rechte 
Bildhiilfte: Starke Vergr6Berung, Versilberung nach Gomori. PfeiIe: Reste einer GeffiBwand 
(gleiches Areal wie linke Bildhfilfte) 

Abb.5. Histologie der Niere. Linke Bildhgilfte: 15bersicht, Ffirbung nach Goldner. Zwischen 
den Nierenkanfilchen liegen zahlreiche weite bluterftillte Geffil3e. Rechte Bildhiilfte: Starke 
Vergr6gerung, Ffirbung nach Goldner. Zahlreiche erythrozytenerffillte GeffiBe vom kapillfi- 
ren Typ sind erkennbar 



210 J. Missliwetz und G. Zoder 

darstellen liegen (Abb. 4). Das Lebergewebe in der Umgebung des Blutungs- 
areales wies fibrosierte Periportalfelder, vergr6gerte Leberzellkerne und Mito- 
sen auf. Die Berlinerblaureaktion war hochgradig positiv. Das gesamte Leber- 
parenchym war kleintropfig verfettet. In den Nieren waren neben herdf6rmigen 
Blutungen auch kapill/ire Angiome aufzufinden (Abb. 5). Die mikroskopische 
Untersuchung der iibrigen Organe auf das Bestehen hamart6ser Geffigmigbil- 
dungen verlief negativ. Mikrothromben in kleinen Lungen- und Nierengef/iBen 
waren als Schock/iquivalente zu bewerten. Zusammenfassend ergab sich das 
Bild einer multinodul/iren H/imangiomatose der Leber mit Angiomen in den 
Nieren. 

Als Todesursache waren ein protrahierter Schockzustand und ein Rechts- 
herzversagen, ausgel6st durch das Shuntvolumen, anzunehmen. 

Diskussion 

Im gegenst/indlichen Fall trat 20 Std post partum eine Blutung in die freie 
Bauchh6hle aus einer L/ision der Leber auf. Offenbar erfolgte eine Traumati- 
sierung der Leber im Zuge der Sectio caesarea mit Ausbildung eines subkapsu- 
1/iren H/imatoms, das nach dem symptomfreien Intervall in die Leibesh6hle 
durchbrach. Aufgrund dieser Konstellation war prim~ir an eine Leberruptur bei 
normaler Organbeschaffenheit zu denken. Ftir eine solche kommen ~tiologisch 
ein Geburtstrauma, eine Asphyxie oder eine physiologische Hypokoagulabilit/it 
des Neugeborenenblutes in Frage [22, 25, 26]. Differentialdiagnostisch war 
nach dem klinischen Verlauf mit wiederholten Thrombozytenst~rzen auch ein 
Kasabach-Merritt-Syndrom zu erw/igen [12], w/ihrend die Ergebnisse der Ultra- 
schalluntersuchungen bereits auf einen raumfordernden Prozel3 im rechten 
Leberlappen hinwiesen. Mit Hilfe der Sonographie k6nnen umschriebene 
Prozesse der Leber von diffusen Lebererkrankungen unterschieden werden. 
Eine H/imangioendotheliomatose zeigt - wie in unserem Fall - hfiufig ein 
polymorphes Schallmuster mit zystischen und soliden Anteilen [31], das von 
einem Malignom nicht sicher abgrenzbar ist. Die weitere klinische Abklfirung 
mug durch histologische Verfahren und durch fortlaufende Verlaufskontrollen 
erfolgen. Eine frische intraabdominale Blutung stellt sich sonographisch als 
echofreier Bezirk dar, Binnenechos sind auf Blutkoagula zuriickzuffihren. 
Groge Blutmengen sind sowohl zwischen Bauchwand und Leber als auch zwi- 
schen Bauchwand und Milz zu finden. Von Volumina von ca. 60 ml an sind 
beim S/iugling frei flottierende Darmschlingen festzustellen. In der Literatur 
werden als weitere diagnostische Verfahren Computertomographie und Angio- 
graphie angeffihrt [14, 18, 27]. 

Das Grundleiden wurde erst durch die Obduktion abgeklgrt. Als Blutungs- 
quelle wurden H/imangiomformationen im Bereich des rechten Leberlappens 
ermittelt. Diese Strukturen wurden zum Teil durch reaktive Heilungsprozesse 
fiberdeckt, in diesem Sinne und im Einklang mit der langen 121berlebenszeit von 
17 Tagen waren die bindegewebige Abkapselung und Organisation des H/ima- 
tomes und die Proliferation der Bindegewebszellen in den angrenzenden Por- 
talfeldern zu interpretieren [1, 8, 17]. Da zus/itzlich an anderem Ort, n/imlich 
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beiden Nieren, weitere Hfimangiome nachgewiesen werden konnten, stand als 
Grundleiden ein multizentrisches benignes Hfimangioendotheliom (bei infanti- 
let multinodulfirer Hfimangiomatose der Leber) fest. 

Mehrfach wurden kasuistisch Todesffille bei diesem seltenen Erkrankungs- 
bild mitgeteilt [2, 3, 7, 15, 16, 28]. Im Schrifttum herrscht weitgehend l)berein- 
stimmung, dab es sich um ein Hamartom, also um einen dysontogenetischen 
Tumor ortsstfindigen Gewebes, mit multizentrischer UberschuBbildung des 
BlutgeffiBsystemes handelt. Die Angiome k6nnen alle Organe und Gewebe 
befallen. In 50% der Ffille treten kutane Hfimangiome auf, hfiufig werden auch 
Leber und Magen-Darm-Trakt betroffen. Es sollen mehr Mfidchen als Knaben 
die Erkrankung aufweisen [10, 13]. Die Symptome beginnen meistens im ersten 
Lebensjahr. Klinisch stehen arterioven6se Shunts [16, 24] in den Angiomen im 
Vordergrund, die eine oftmals therapieresistente Herzinsuffizienz [3] nach sich 
ziehen. Die typische Erscheinung der Thrombozytopenie wird durch Thrombo- 
zytensequestration in den Angiomformationen verursacht und soll in ihrer 
Intensitfit mit der Tumorgr6ge konform gehen [6, 13]. Seltener kommt es zur 
Ruptur der Angiome [7, 28]. 

Als therapeutische Mal3nahmen wurden neben der symptomatischen Be- 
handlung der Herzinsuffizienz Corticosteroidmedikation [13, 24], Strahlen- 
therapie der Leber [10], Ligatur der Arteria hepatica [17], transarterielle 
Embolisation der Arteria hepatica [11, 30] und Leberteilresektion [29] empfoh- 
len. Oft bleibt die Therapie erfolglos und die Erkrankung verlfiuft letal. In sel- 
tenen Ffillen wurden Spontanremissionen [4, 20] beschrieben, neben Vernar- 
bungen der Hfimangiome k6nnen auch Verkalkungen [21] auftreten. Als 
Besonderheit des dokumentierten Falles ist zu bewerten, dab die Ruptur nicht 
im ersten Lebensjahr oder spfiter, sondern unter der Geburt auftrat. Aufgrund 
dieses Umstandes gelangte der Todesfall auch in die Hfinde des Gerichtsmedizi- 
ners: zur Abkl~irung des Geburtstraumas und der Rolle, die der Geburtshelfer 
bei der Verletzungsentstehung spielte. Das Krankheitsbild ist somit auch ffir die 
forensische Medizin relevant. 
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