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Multifokale Lymphangioleiomyomatose als Zufallsbefund in der onkologischen
Nachsorge einer 80-jdhrigen Patientin

Einleitung

Die Lymphangioleiomyomatose (LAM) ist
eine seltene Systemerkrankung, von der
nahezu ausschlieRlich Frauen betroffen
sind, und die aufgrund progredienter pul-
monaler Symptomatik Gblicherweise pra-
menopausal manifest wird [Harknett EC,
Chang WY, Byrnes S et al. Q | Med 2011;
104: 971-979]. Présentiert wird ein Fall,
in dem die Erkrankung als Zufallsbefund
und mit atypischem Befallsmuster bei ei-
ner postmenopausalen Patientin hohen
Alters erstmals festgestellt wurde.

Fallbeschreibung

Eine 80-jahrige Patientin stellte sich zur re-
guldren Tumornachsorge nach Aderhaut-
melanom in der dermatologischen Ambu-
lanz vor (Erstdiagnose 5 Jahre zuvor,
behandelt mittels Brachytherapie). Bei
korperlichem Wohlbefinden fielen labor-
chemisch ein mit 1,44 ug/l erstmals deut-
lich erhohter Tumormarker S 1008 (Norm
<0,15pg/l, vormals 0,14 ug/l) sowie eine
zunehmend eingeschrankte Nierenfunk-
tion auf (GFR 33 ml/min). Zum Ausschluss
von Melanom-Metastasen wurde eine -
aufgrund der eingeschréankten Nieren-
funktion native - Computertomografie
(CT) von Thorax und Abdomen ergénzt,
welche, trotz der lange zurtickliegenden
Erstvorstellung der gut bekannten Patien-
tin, die erste vorliegende abdominelle
Schnittbildgebung darstellte. Hier zeigten
sich multiple pathologisch vergroRerte
Lymphknoten mediastinal, retrokrural
(> Abb. 1a), paravertebral, retroperitoneal
und parailiakal (» Abb. 1b). Des Weiteren
fielen kleinzystische Lasionen beider Lun-
gen (» Abb. 2) und ein dilatierter Ductus
thoracicus auf (> Abb. 3). Weitere Organ-
lasionen fanden sich auch in einer ergdn-
zenden Magnetresonanztomografie (MRT)
des Abdomens nicht. Zur Dignitdtsklarung
der fiir ymphonodale Melanomfiliae aty-
pisch lokalisierten LymphknotenvergroRe-
rungen wurde CT-gesteuert eine stanz-
bioptische Probe aus einem Lymphknoten
rechts parailiakal entnommen. Histopa-
thologisch verifizierte sich die Lésion als

» Abb.1 CT Thorax und Abdomen (nativ): Lymphadenopathie mediastinal, paraaortal
(a, weiRe Pfeilspitzen) sowie parailiakal bds. und mesenterial (b, weile Pfeilspitzen).

» Abb. 2 In den CT-Rekonstruktionen im Lungenfenster zeigen sich zahlreiche kleinzystische
Lungenldsionen bipulmonal (weilRe Pfeile).

LAM-Befall. Bei auch auf gezielte Nachfra-
ge volliger Beschwerdefreiheit der Patien-
tin wurde seitens der behandelnden Kolle-
gen einvernehmlich auf eine spezifische
Therapie verzichtet. Das S 1008 normali-
sierte sich im Verlauf, die initiale Erh6hung
wurde retrospektiv der eingeschrankten
Nierenfunktion zugeschrieben.

Diskussion

Die LAM ist eine proliferative Multisystem-
erkrankung der glatten Muskelzellen, die
aus einer Mutation im TSC1-/TSC2-Gen
resultiert. Sie ist mit einer Pravalenz von
ca. 3-8/1000000 Frauen selten und
betrifft fast ausschlieRlich das weibliche

Geschlecht. Patientinnen mit LAM leiden
bei Diagnosestellung zumeist unter
pulmonalen Symptomen wie Dyspnoe,
Hamoptysen, Chylo- oder Pneumothorax
resultierend aus progredienten Lungen-
zysten [Taveira-DaSilva AM, Moss |. Clin
Epidemiol 2015; 7: 249-257]. Seltenere
Manifestationen beinhalten mitunter re-
nale Angiomyolipome, Lymphangiome
oder eine abdominelle Lymphadenopa-
thie. Studien konnten einen Zusammen-
hang zwischen abdominellen Manifesta-
tionen und Auspragung der pulmonalen
Symptome feststellen, insbesondere kor-
relierte der Befall abdomineller Lymphkno-
ten signifikant mit der Schwere der Lun-
genverdnderungen [Taylor |R, Ryu |, Colby
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» Abb. 3 In der sagittalen CT-Rekons-
truktion kommen der dilatierte Ductus
thoracicus (weiRe Pfeile) sowie retrokru-
rale und abdominelle Lymphknotenver-
groBerungen (weile Pfeilspitzen) zur
Darstellung.

TV et al. N Engl ] Med 1990; 323: 1254-
1260; Avila NA et al. Radiology 2000; 216:
147-153]. Dies verdeutlicht das auRerge-
wohnliche Muster des prasentierten Falls,
in dem die Patientin trotz der ausgedehn-
ten abdominellen Lymphadenopathie we-
der pulmonale noch abdominelle Sympto-
me zeigte. Die erst in auRergewdhnlich
hohem Lebensalter gestellte Erstdiagnose
der LAM, deren Manifestationen initial zu
diagnostischer Unsicherheit hinsichtlich

ERRATUM

der Differenzialdiagnose eines metastasie-
renden Tumorleidens flihrten, unter-
streicht die Eigenart der Kasuistik.

Mogliche Therapieoptionen der LAM
sind neben einer Lungentransplantation in
erster Linie mTOR-Inhibitoren wie Siroli-
mus [Taveira-DaSilva AM, Moss J. Clin Epi-
demiol 2015; 7: 249-257]. Ein Konsens
zur Behandlung solitdrer abdomineller Ma-
nifestationen existiert insbesondere bei
asymptomatischen Patientinnen aufgrund
der geringen Fallzahl nicht. Bei abdominel-
len Symptomen aufgrund der raumfor-
dernden Wirkung von Lymphadenopa-
thie/Lymphangiomen ist als Therapie eine
chirurgische Resektion beschrieben [Ding
Y, Yan S, Tian Y et al. World ] Surg Oncol
2015; 13: 93].

Schlussfolgerung

Lymphonodale Manifestationen einer LAM
kénnen - insbesondere bei Patienten mit
einer malignen Grunderkrankung - mit
lymphonodalen Metastasen verwechselt
werden. Es sollte daher stets eine differen-
zierte Bildinterpretation erfolgten. Bei
diagnostischer Unklarheit kann unter Um-
standen eine bioptische Sicherung zur Dif-
ferenzierung erforderlich werden.

KEY POINTS

= Die LAM ist eine Erkrankung der
Frau, die sich in der Regel durch
pulmonale Symptome bereits pra-
menopausal manifestiert.

= Typische radiologische Zeichen
sind kleinzystische Lungenlasio-
nen (CT).

= Extrapulmonale Manifestationen
der LAM beinhalten unter ande-

Versehentlich wurde die Abbildung 3 in der Druckversion nicht berticksichtigt.

rem thorakale und abdominelle
LymphknotenvergréRerungen.

= Diese konnen mit lymphonodalen
Metastasen verwechselt werden,
sodass unter Umstanden eine
bioptische Sicherung zur Differen-
zierung notwendig ist.
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