FALLBERICHT

Primar retroperitoneales
muzinoses Zystadenom

Ein seltener Tumor bei einer 30-jéhrigen Athiopierin ldsst
zundchst einen Ovarialtumor vermuten

Y. Lukman?, D. Gulilat?, T. Gemechu3, S. Negash?

Der nachfolgende Fallbericht beschreibt eine Patientin, die sich
in der Ambulanz der Universitits-Frauenklinik in Addis Abeba
mit einem abdominellen Tumor zunehmender Grofie vorstellte.
Sie war bereits in anderen Institutionen innerhalb und aufier-
halb des Landes vorstellig geworden. Wir vermuteten klinisch
einen grofien Ovarialtumor sowie einen retroperitonealen eher
benignen Befund. Im Rahmen der gemeinsamen Operation mit
Chirurgen und Gyndikologen fand sich histologisch ein primdr
retroperitoneales muzindses Zystadenom mit einer Borderline-
Malignitdt. Bisher sind in der Weltliteratur weniger als 100
solcher Tumoren beschrieben worden, in Athiopien wurde bis
dahin solch ein Tumor nie operiert. Der Fallbericht stellt den
Stand der Literatur zu dieser Entitdt dar.

Primdr retroperitoneale muzings-
zystische Tumoren sind selten und
tragen nur mit 0,2 % zu allen Tumo-
ren bei (1-4). Sie treten vor allem
bei Frauen auf und wurden bislang
selten bei Mannern beschrieben (5).
Die Tumoren sind immer unilateral,
einzeln, asymptomatisch und grof}
mit einem mittleren Durchmesser von
15 cm. Sie treten in verschiedenen
Altergruppen auf, Fille zwischen 17
und 86 Jahren sind beschrieben, mit
einem Peak in der vierten Lebensde-
kade (2, 4-8). Der Ursprung der Tu-
moren ist unklar, sie werden klinisch
als gutartige, borderline und maligne
muzinds-zystische Tumoren wie epi-

! Klinik fiir Geburtshilfe und
Frauenheilkunde, College of
Health Sciences, Addis Ababa Uni-
versity, Athiopien

2 Klinik fiir Chirurgie, College of
Health Sciences, Addis Ababa Uni-
versity, Athiopien

3 Institut fiir Pathologie, College of
Health Sciences, Addis Ababa Uni-
versity, Athiopien

FRAUENARZT = 56 (2015) = Nr. 11

theliale Ovarialtumoren klassifiziert
(6). Diese den Ovarialtumoren dhnli-
chen muzindsen Zystadenome kdnnen
iberall retroperitoneal lokalisiert
sein. Bildgebende Verfahren wie MRT
oder CT kdnnen bei der Diagnostik
helfen, aber nicht die exakte Dignitdt
oder Histologie voraussagen (5). Tu-
mormarker sind nicht hilfreich. Im-
munhistochemisch sind die Tumoren
positiv fiir Zytokeratin CK7, CK17 und
(K20 (6). Laparotomie und Laparo-
skopie sind die primaren Ansatze fiir
die Diagnostik und die kurative The-
rapie dieser Tumoren (9-11).

Fallbericht

Eine 30-jdhrige Frau aus Addis Abeba
stellte sich mit unregelmdRigen Zyk-
len und einem seit einem Jahr zu-
nehmenden Bauchumfang vor. Es
waren zwei Geburten vorausgegan-
gen, beides Sectiones wegen Makro-
somie. Die korperliche Untersuchung
der ansonsten gesunden Frau in gu-
tem Allgemeinzustand ergab einen
Tumor, scheinbar ausgehend von der
linken Fossa iliaca und bis zum un-
teren linken Rippenbogen reichend.
Der Tumor war relativ unbeweglich,
was eine retroperitoneale Lage ver-
muten lieB.

Die Patientin brachte bereits extern
erhobene Tumormarker mit, die alle-
samt Ergebnisse im Referenzbereich
gezeigt hatten (AFP, CEA, CA19-9,
CA125). Die BSG war unauffdllig. Die
Patientin war HBsAg-positiv, samtli-
che Organwerte ergaben jedoch keine
Pathologie, ein Rontgen des Thorax
war ebenfalls ohne Auffilligkeiten.
Sonografisch war der Uterus normal-
gro mit einem homogenen Myome-
trium und Endometrium. Daneben
zeigte sich ein groRer, gut abgrenz-
barer zystischer Tumor im linken Ad-
nexbereich. Drei zystische Bereiche
lieRen sich darstellen, allerdings oh-
ne solide Anteile oder freie Fliissig-
keit im kleinen Becken. Somit wurde
der Verdacht auf einen grof3en zys-
tischen Ovarialtumor links gestellt
(s. Abb. 1). Aufgrund des offenbar
eindeutigen sonografischen Bildes
wurde die Idee eines weiteren MRT
oder CT aus Kostengriinden fallen-

Abb. 1: Bildgebende Darstellung des Tumors: a: zystischer Anteil von 13 x10x 8 cm.
b: zystischer Anteil 11x8x 6 cm.



gelassen und eine explorative Lapa-
rotomie geplant.

Die Patientin wurde stationar aufge-
nommen und am folgenden Tag per
mediane Laparotomie von der Sym-
physe bis drei Querfinger oberhalb
des Nabels operiert. Intraoperativ
stellten sich Uterus und Adnexberei-
che inklusive Ovarien beidseits kom-
plett unauffallig dar. Es erfolgte die
Er6ffnung des Retroperitonealraums.
Der Tumor wurde isoliert und im
Ganzen exstirpiert. Die Operation
verlief {iber 70 Minuten ohne intra-
oder postoperative Komplikationen,
die Patientin konnte am zweiten
postoperativen Tag entlassen wer-
den.

Der Pathologe beschrieb einen maxi-
mal 25 c¢cm groRen, diinnwandigen,
grau-weillen zystischen Tumor
(s. Abb. 2). Bei der Eroffnung fand
sich eine unilokuldre Zyste mit einem
triiben, zahen, muzindsen Sekret. An
der inneren Wand fanden sich meh-
rere kleine Wucherungen.

Die histopathologische Untersuchung
prasentierte eine Zystenwand mit vor-
zugsweise einreihigem muzindsem
Epithel mit darunterliegenden muzi-
nosen Driisen ohne Malignitédtszei-
chen. Ein fokal mehrschichtiges mu-
zindses Epithel mit einer Abschilfe-
rung in das Zystenlumen zeigte nuk-
ledre Siegelringzell-Veranderungen. Es
wurde keinerlei Material aus Ovarien
oder Pankreas in dem Operationspra-
parat gefunden (s. Abb. 3a-d).

Diskussion

Dieser Fallbericht ist der erste einer
30-jahrigen Frau aus Athiopien mit
einem primdr retroperitonealen mu-
zinds-zystischen Borderline-Tumor.
Ein primdr retroperitonealer Tumor
ist eine klinische Entitat, die fast
ausschlieBlich bei Frauen auftritt,
selten in so jungem Alter, typischer-
weise zwischen 40 und 60 Jahren.
Félle iiber eine wesentlich breitere
Altersspanne sind allerdings be-
schrieben mit einem Mittelwert bzw.

Abb. 2: Makropathologischer Befund:
a: seitliche Ansicht. b: Ansicht von oben.
Maximaler Durchmesser 25 cm.

Median von 40 bzw. 42,3 Jahren
(1,4, 6,10). Man sollte daher in al-
len Altersgruppen die Mdglichkeit
eines solchen Tumors bei Frauen mit
einem abdominell-pelvinen Befund
bedenken.

Die prdoperative Diagnose eines solch
groRen unilateralen Tumors ist haufig
eine Herausforderung, da meist eine
grofRe Zahl an Differenzialdiagnosen
wie Ovarialzysten, Teratome, Meso-
theliome, gestielte Leiomyome mit
degenerierten Anteilen, Lymphan-
giome, Tumoren des Pankreas oder
der Nieren sowie Urinome offenbleibt
(5,7,11,12). In diesem Fall wurde
sogar der Verdacht auf eine tropische
Splenomegalie initial geduRert, aber
per Sonografie wieder verworfen. Alle
genannten Differenzialdiagnosen wa-
ren zunachst klinisch asymptomatisch
und hatten eine dhnliche Verande-
rung des Bauchumfangs zur Folge
gehabt, ggf. auch mit einer Obstruk-
tion der ableitenden Harnwege oder
des Darms.

Die GroRe dieser Tumoren variiert wie
das Alter der Patientinnen sehr stark
mit einem Mittelwert bei etwa 15 cm.
Interessanterweise wichen im aktu-
ellen Fall die Messungen der klini-
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Abb. 3: Histopathologischer Befund, Hima-
toxylin-Eosin-Farbung (100x): a: groRe tu-
buldre epitheliale Zellen ohne Zilien, basal
liegende Kerne, intrazelluldre muzindse
Fliissigkeit sowie eine diinne fibrése Wand.
b: muzindses Material im Lumen der Zyste.
c: muzinéser Borderline-Tumor mit Papillen
dhnlich serésen Tumoren. d: muzinéser Bor-
derine-Tumor mit hoherer Komplexitit der
Driisen und Papillen im atypischen Epithel,
<4 Zellen dick. Keine stromale Invasion.

schen Diagnostik deutlich von dem
pathologischen Endbefund ab.

Riickblickend hatte man die Diagno-
se nicht eindeutiger stellen konnen.
Der Entscheidungsweg nach Vorliegen
der Anamnese und korperlichen Un-
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tersuchung sowie der Sonografie war
nachvollziehbar und fiihrte richtiger-
weise zur Laparotomie. MRT und/oder
CT hatten sehr wahrscheinlich zu
einer besseren Beurteilung der Lage
des Tumors bzw. zur Beurteilung des
Organbezugs beigetragen (8), wurden
aber aus Kostengriinden und um die
Operation schnell voranzutreiben ver-
worfen.

Tumormarker besitzen bei diesen Tu-
moren keine Spezifitdt und waren
tatsachlich auch alle unauffallig.
Wenn eine Immunhistochemie durch-
gefiihrt werden kann, sollen diese
Tumoren positiv sein fiir die Zyto-
keratine CK7, CK17 und CK20, eine
DNA-Analyse zeigt ggf. Punktmuta-
tionen fiir das K-ras-Onkogen
(13, 14). Wenn diese technologi-
schen Ansdtze nicht zur Verfligung
stehen, bleibt, wie in unserem Fall,
nur der klinische Eindruck als Ent-
scheidungskriterium.

Eine laparoskopische Aspiration des
Zysteninhalts zur GroRBenreduktion
und Vereinfachung des operativen
Vorgehens bei der nachfolgenden La-
parotomie wahrend desselben Ein-
griffs ist ein mogliches Prozedere
(1). Andererseits sehen wir in einer
primdren Laparotomie die iiberlegene
Mdglichkeit eines diagnostisch-kura-
tiven Vorgehens mit einer komplet-
ten Entfernung des intakten Tumors.
Dies vermeidet die Aspiration, die
Gefahr einer Leckage des Zystenin-
halts und einer Kontamination des
Retroperitonealraums bzw. des Peri-
tonealraums mit einer Verteilung
potenziell maligner Tumorzellen. Un-
ter den Gegebenheiten begrenzter
technischer Ressourcen ist die rich-
tige und fiir die Patientin optimale
Planung der Operation eine enorme
Herausforderung. Sie muss die GroRe
des Tumors, Beteiligung anderer Or-
gane, Alter der Frau, Fragen der zu-
kiinftigen Fertilitat, Wachstumsge-
schwindigkeit des Tumors und zu
erwartende Compliance in der post-
operativen Phase beriicksichtigen
(15). In der Literatur werden ver-
schiedene operative Ansdtze be-
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schrieben, haufig dem unseren ahn-
lich (7, 11) teilweise mit weiterge-
henden Eingriffen wie einer Hyster-
ektomie mit beidseitiger Adnexekto-
mie oder ggf. einer Appendektomie
oder Myomektomie (3,7, 16-18).

Eine adjuvante Chemotherapie nach
Vorliegen des histopathologischen
Ergebnisses wurde in unserem Fall
diskutiert. Nach Riicksprache mit ei-
nem klinischen Onkologen und Stu-
dium der Literatur wurde aufgrund
der guten Prognose zugunsten einer
konservativen Nachsorge mit bild-
gebenden Verfahren davon Abstand
genommen (6, 7, 15). Sechs Monate
postoperativ ergaben sich keine Auf-
falligkeiten.

Primar retroperitoneale Tumoren wur-
den erstmalig von Handfield Jones
1924 berichtet. Seitdem ist die his-
tologische Pathogenese unklar ge-
blieben (1). Epitheliale Zellen werden
retroperitoneal selten gefunden und
es gibt keine einhellige These zum
Ursprung der Tumoren. Moglicherwei-
se stammen sie aus multipotenten
peritonealen mesothelialen Zellen
mit einer muzindsen Metaplasie. Die
drei hauptséchlich vertretenen Theo-
rien sind zum einen ektope epithe-
liale oder ungewdhnliche Tumore
typisch fiir die Miillerschen Gange
vergleichbar mit ovarahnlichen mu-
zinosen Tumoren, zum zweiten Peri-
tonealepithel mit der Moglichkeit zur
Entwicklung eines Miillerschen Gang-
Epithels oder zum dritten die Her-
kunft von multipotenten mesothe-
lialen Zellen (11, 18-20).

Die histopathologische Untersuchung
ergab in unserem Fall eine Zysten-
wand mit vor allem einschichtigem
muzindsem Epithel, das an normale
muzindse epitheliale Ovartumoren
mit Arealen papilldarer Wucherungen
und ausgepragter epithelialer Zell-
proliferation mit Zellatypien, mehr-
schichtigem Epithel, aber weniger als
vier Zellen in der Dicke und fehlender
Stromainvasion erinnerte. Es ist zu
betonen, dass keinerlei Ovargewebe
gefunden wurde.

Zu diesem Beitrag

Im Rahmen seiner Athiopienreise traf
der Schriftleiter des FRAUENARZT,
San.-Rat Dr. Werner Harlfinger, Prof.
Yusuf Lukman von der Universitdt in
Addis Abeba. Lukman beradt die vom
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BVF geforderte Geburtshilfeklinik
von TARGET in der dthiopischen Da-
nakilwiiste, insbesondere bei der me-
dizinischen Behandlung genitalver-
stiimmelter Frauen. Im Rahmen die-
ses Besuchs berichtete Lukman von
einem Fall, zu dem er dem vorliegen-
den Beitrag lieferte.

Prof. Dr. Yusuf Lukman

Yusuf Lukman, M.D., Ph.D., wurde
1952 in der Stadt Harar nahe der so-
malischen Grenze in Athiopien gebo-
ren. Wahrend seines Medizinstudi-
ums in Addis Abeba verbrachte er
einige Jahre an der deutschen Karl-
Marx-Universitat in Leipzig und er-
warb dort seinen Doktortitel. Er ist
praktizierender Arzt auf dem Gebiet
der Gyndkologie und Geburtshilfe.
Durch seine Praxistétigkeit in Addis
Abeba mit Patientinnen aus den vor-
wiegend muslimisch-gepragten ostli-
chen Grenzregionen Athiopiens wird
er regelmaRig mit Spezialfillen wie
Fistula und weibliche Genitalver-
stiimmelung konfrontiert. Diese The-
men flieRen auch in seine akademi-
sche Arbeit ein. Uber die medizini-
sche Fakultdt der Universitdt von
Addis Abeba in Athiopien lehrt er
an verschiedenen Institutionen im
Land, 2005 wurde er als erster Gyna-
kologe der noch jungen athiopischen
Republik zum Professor ernannt. Ne-
ben der Ausbildung angehender Gy-
ndkologen und der Versorgung von
Patientinnen engagiert er sich auch
in der klinischen Forschung zur re-
produktiven Gesundheit. Lukman
verdffentlichte eine Vielzahl an Pub-
likationen in medizinischen Fach-
zeitschriften und ist Ko-Autor meh-
rerer Lehrbiicher und Monografien.
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