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Zusammenfassung

v

Wir berichten iiber eine 71-jdhrige Patientin mit
spontan aufgetretenen rezidivierenden linksseiti-
gen Chylothoraces zundchst unklarer Dignitdt.
Anhand von schnittbildgebenden Verfahren,
MRT, Lymphszintigrafie und CT-gesteuerter Biop-
sie konnte die Diagnose eines kombinierten me-
diastinalen und retroperitonealen zystischen
Lymphangioms gestellt werden. Neben einer Lite-
raturiibersicht zu zystischen Lymphangiomen
werden in vorliegendem Fallbericht auch diffe-
renzialdiagnostische Uberlegungen zur Genese
von Chylothoraces diskutiert.

Abstract

v

We report on a 71-year-old female patient with
spontaneous unilateral recurrent chylothoraces -
at first glance with no apparent cause. After
performing CT, MRI, lymphatic scintigraphy, and
CT-guided biopsy, we were able to establish the
diagnosis of a combined mediastinal and retro-
peritoneal cystic lymphangioma. Together with a
review of the literature concerning cystic lymph-
angioma, we also discuss possible differential
diagnoses of chylothoraces.

Hintergrund

v

Lymphangiome sind seltene gutartige Tumoren
der LymphgefaRe, die beziiglich ihrer Morpholo-
gie weiteren Untergruppen zugeordnet werden
[1]. Unterschieden werden kaverndse von kapilld-
ren und zystischen Lymphangiomen, wobei sich
die ICD-10-Klassifikation der Tumoren an ihrer
Lokalisation orientiert. Atiologisch handelt es sich
bei Lymphangiomen in der Regel um angeborene
Fehlbildungen, die in vielen Fallen klinisch asymp-
tomatisch bleiben. Histologisch sind Lymph-
angiome durch septierte zystiforme Strukturen
gekennzeichnet, die teilweise mit eosinophiler
Fliissigkeit gefiillt und mit Endothelzellen ausge-
kleidet sind [2]. Die Tumoren betreffen hinsicht-
lich ihrer Lokalisation zu 75% den Hals- und Na-
ckenbereich sowie zu 20% die Axilla [3]. Weniger
als 5% aller Lymphangiome sind intrathorakal
oder -abdominell gelegen; hier wurden sie unter
anderem in Gastrointestinaltrakt, Milz, Leber,
Pankreas und Omentum majus beschrieben [4,5].
Wir berichten im Folgenden {iber eine Patientin
mit zundchst dtiologisch unklaren rezidivieren-
den einseitigen Pleuraergiissen, bei der anhand
bildgebender Befunde und einer CT-navigierten
Biopsie ein kombiniertes mediastinales und

retroperitoneales zystisches Lymphangiom als
Ursache identifiziert werden konnte.

Fallbericht

v

Eine 71-jdhrige Patientin mit bekanntem Asthma
bronchiale, chronischer Sinusitis, arterieller Hy-
pertonie und Osteoporose wurde in einem aus-
wartigen Krankenhaus zur Abkldrung von seit
drei Monaten rezidivierenden linksseitigen Pleu-
raergiissen stationdr aufgenommen. In der thora-
kalen CT fand sich keine Ursache fiir den rezidivie-
renden Erguss. Die Pleurapunktion ergab den Be-
fund zahlreicher Chylomikronen, sodass der Er-
guss als Chylothorax eingestuft wurde. In der tho-
rakoskopischen Biopsie von Lunge und Pleura
konnte lediglich ein unspezifisches granulozytdr-
entziindliches Zellbild nachgewiesen werden. Da-
riiber hinaus fanden sich mediastinale und retro-
peritoneale Raumforderungen, die zundchst als
LymphknotenvergrofRerungen interpretiert wur-
den, wobei sich weder bildmorphologisch noch
laborchemisch oder zytologisch eindeutige An-
haltspunkte fiir ein inflammatorisches oder malig-
nes Geschehen ergaben.
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Abb.1a,b Transversale (a) und koronare (b) Rekonstruktion einer kon-
trastmittelgestiitzten Abdomen-CT in der portalvendsen Phase: Paraaortal
vorwiegend unterhalb der Nierenarterien Nachweis strangférmiger, im Ver-
gleich zur Aorta hypodenser lymphatischer Strukturen (Pfeile). A=Aorta,
VC=Vena cava inferior, N=Nieren.

Bei Aufnahme in unsere Klinik wurde zundchst eine Verlaufskon-
trolle der CT durchgefiihrt, die eine Befundprogredienz der vor-
beschriebenen paraaortalen abdominellen Raumforderungen
zeigte (© Abb.1). Die Dichte nach intravendser Kontrastmittelga-
be lag bei durchschnittlich 9 HE. Die mediastinale Lymphadeno-
pathie wies im Verlauf keine Dynamik auf, wobei endosonogra-
phisch innerhalb der vergréBerten Lymphknoten gefilRdhnliche
tubuldre Strukturen detektiert wurden. Auch die erweiterte la-
borchemische Analyse ergab keine Hinweise auf ein Malignom
oder eine systemisch-inflammatorische Erkrankung. Die ergan-
zend durchgefiihrte PET-CT zeigte keinen FDG-Uptake der be-
schriebenen Raumforderungen.

Die im Folgenden angefertigte MRT des Abdomens zeigte in den
T2-gewichteten Aufnahmen signalreiche, girlandenférmig konfi-
gurierte septierte Gewebsformationen beidseits préavertebral re-

troaortal bzw. retrocaval, beginnend auf Héhe IWK 4 /5 bis links
kranial auf Hohe des Abgangs der linken Nierenvene ziehend.
Nach intravenéser Kontrastmittelgabe wiesen die Randbereiche
und Septen eine mdRige Kontrastmittelaufnahme auf (© Abb.2
-c¢). In der Technetium-99m-Nanokolloid-Szintigrafie zeigte
sich eine strangformige Tracerakkumulation (© Abb.3). Mittels
einer CT-navigierten perkutanen Biopsie (© Abb.4) konnte
schlieRlich der histologische Befund eines zystischen Lymphan-
gioms bestdtigt werden (© Abb.5a-c).
Im weiteren Verlauf war die klinische Symptomatik durch eine
didtetische Umstellung vollstdandig riickldufig, und die Patientin
konnte schlielich beschwerdefrei nach Hause entlassen werden.

Diskussion

v

Erste wissenschaftliche Arbeiten zu zystischen Lymphangiomen
finden sich in der Literatur bereits Ende des 19.Jahrhunderts;
D’Arcy Power beschreibt in seiner Arbeit aus dem British Medical
Journal von 1896 [6] die typischen Charakteristika der Erkran-
kung bei Kindern und schildert den Fall eines 14 Tage alten
mdnnlichen Sduglings, bei dem ein ausgedehntes zystisches
Lymphangiom des Halses chirurgisch erfolgreich behandelt wer-
den konnte. Seitdem wurden zahlreiche Berichte zu der Krank-
heitsentitdt an unterschiedlichen Kérperlokalisationen veroffent-
licht, wobei bei nur in 186 Fillen eine retroperitoneale Beteili-
gung nachgewiesen werden konnte [7].

Bislang existieren keine sicheren Erkenntnisse zur Entstehung
von Lymphangiomen. Es wird angenommen, dass embryonal in
den ersten Wochen einer Schwangerschaft Fehldifferenzierun-
gen des Mesoderms auftreten, die zu lokalen Stérungen der Ver-
bindung zwischen lymphatischem und vendsem System fiihren.
In der Folge kommt es zu Abflussbehinderungen der Lymphfliis-
sigkeit mit konsekutiven Lymphangiektasien, die ihrerseits in der
Ausbildung von zystischen Lymphangiomen miinden [2]. Knapp
90% aller Lymphangiome werden bereits innerhalb der ersten
5 Lebensjahre diagnostiziert [8], davon ist die {iberwiegende
Mehrzahl von etwa 90% bereits bei Geburt vorhanden.

Wenn zystische Lymphangiome nicht in prddisponierenden, kli-
nisch apparenten Regionen, wie am Hals oder perioral auftreten,
kénnen die Tumoren lange Zeit unentdeckt bleiben. Gerade die
retroperitoneal lokalisierten Lymphangiome werden in der Regel
erst dann symptomatisch, wenn ihre weitrdumige Ausdehnung
durch Kompression angrenzender anatomischer Strukturen zu
abdominellen Schmerzen, Miidigkeit oder Gewichtsverlust fiihrt
[9]. Die korrekte Diagnosefindung bereitet damit nicht selten
erhebliche Probleme und erfordert - wie auch bei unserer Patien-
tin - eine multimodale Diagnostik.

Die klinische Symptomatik unserer Patientin wurde in erster
Linie durch die rezidivierenden linksseitigen Pleuraergiisse be-
stimmt, die am ehesten durch eine Abflussbehinderung des
Ductus thoracicus aufgrund der mediastinal gelegenen zystischen
Lymphangiomanteile induziert wurden.

Der retroperitoneal gelegene Anteil des zystischen Lymphan-
gioms unserer Patientin wurde lediglich als asymptomatischer
Zufallsbefund diagnostiziert, ermdglichte aber anhand der Bild-
morphologie insbesondere in der MRT eine artdiagnostische Zu-
ordnung und differenzialdiagnostische Eingrenzung mit Bestati-
gung der Diagnose durch die histopathologische Aufarbeitung
der CT-navigierten Biopsie. Dementsprechend konnte auf ein in-
vasiveres Vorgehen (Mediastinoskopie, Operation) zur Verifikati-
on des mediastinalen Befundes verzichtet werden.

Wagenhduser PJ et al. Das kombinierte mediastinale und retroperitoneale zystische Lymphangiom... Pneumologie 2013; 67: 265-269

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Zu den héufigsten Ursachen eines Chylothorax zdhlen intraope-
rative bzw. iatrogene Verletzungen des Ductus thoracicus - vor-
nehmlich im Rahmen von Operationen an Herz, Osophagus oder
Lunge. Auch durch stumpfe Thoraxtraumata kann es zu einer
Ruptur des Ductus thoracicus kommen [10]. Dariiber hinaus kon-
nen Infektionen zu Behinderungen des Lymphabflusses mit kon-
sekutivem Chylothorax fiihren. Atiologisch handelt es sich in vie-
len Fdllen um die Manifestationen einer Tuberkulose [11]. Selten
werden Chylothoraces auch bei Patienten mit Filariose beobach-
tet [12], wobei es im Rahmen der Erkrankung zur Akkumulation
von Filarien innerhalb der Lymphgefife mit konsekutiver
Lymphabflussbehinderung kommen kann. Schlieflich sind the-
rapieresistente Chylothoraces ein charakteristischer Befund der
Gorham-Stout-Erkrankung (Synonyme: diffuse zystische Kno-
chenangiomatose, vanishing bone disease), der eine lokale Proli-
feration kleiner Blut- und LymphgefdRe mit fortschreitender Zer-
storung und Resorption des Knochens zugrunde liegt. Die selte-
ne, dtiologisch unklare Krankheit tritt sporadisch auf und wird
meist schon im Kindes- oder jungen Erwachsenenalter ohne Ge-
schlechtsbevorzugung diagnostiziert [13].
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Abb.2a-c Abdomen-MRT (a koronare fettgesattigte T2-TRUFI-Sequenz,
b transversale T2-HASTE-Sequenz, ¢ koronare T1-FLASH-Sequenz nach
intravenoser Kontrastmittelapplikation): Paraaortal links Demarkation einer
girlandenférmigen, partiell zystischen Formation (Pfeile) mit hohem T2-Sig-
nal, aber ohne relevante Kontrastmittelaufnahme. A=Aorta, VC=Vena cava
inferior, N=Nieren.
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Abb.3 Technetium-99m-Nanokolloid-Lymphszintigrafie (Ansicht von
ventral): Intraabdominell paraaortal Nachweis deutlicher, strangférmig-
fleckiger Nuklidmehrbelegungen (Pfeile).
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Abb.4 CT-gesteuerte perkutane Biopsie in Bauchlage: Lokalisation der
Instrumentenspitze (Pfeil) unmittelbar vor der Zielstruktur. A=Aorta,
VC=Vena cava inferior, N=Nieren.

Obwohl zystische Lymphangiome auch in der CT mit hinreichen-
der Genauigkeit dargestellt werden konnen, hat die MRT eine
deutlich hohere Sensitivitdt und Spezifitdt, da mit ihr fliissig-
keitsgefiillte Lisionen in T2-gewichteten, fettgesattigten Sequen-
zen mit hohem Kontrastunterschied zu den umgebenden Struk-
turen abgebildet werden konnen [14,15]. Bei zystischen media-
stinalen Raumforderungen kann gelegentlich die differenzialdi-
agnostische Abgrenzung zu Thymuszysten, zystischen Terato-
men, perikardialen bzw. bronchogenen Zysten und Lymphomen
mit Nekrosen schwierig sein [16,17]. Retroperitoneal lokalisierte
zystische Lymphangiome konnen ebenfalls Lymphomen dhneln,
allerdings liegen die Dichtewerte der Lymphangiome im wasser-
dquivalenten Bereich. Dariiber hinaus sind zystische Mesothelio-
me, undifferenzierte Sarkome, zystische Metastasen von Ovarial-
oder Magentumoren, extrapankreatische Pseudozysten und die
retroperitoneale Fibrose (Morbus Ormond) vom zystischen Lym-
phangiom zu unterscheiden [18]. In Einzelfédllen kénnen neben
der CT und MRT weitere bildgebende Verfahren notwendig sein,
um ein zystisches Lymphangiom sicher zu diagnostizieren. Hier-
zu zdhlen - wie bei unserer Patientin - die Lymphszintigrafie und
die PET-CT. Dong et al. beschreiben allerdings einen Patienten,
bei dem ein retroperitoneales zystisches Lymphangiom durch

- ke

partiellen F-18 FDG-Uptake einen malignomverdéchtigen Befund
imitierte und somit nicht zu einer korrekten Diagnosefindung
beigetragen hatte [19]. Die definitive Klarung der Dignitat eines
Lymphangioms erfordert in der Regel die Gewinnung einer Ge-
webeprobe durch chirurgische Extirpation oder eine perkutane,
bildgestiitzte Biopsie mit anschlieender histopathologischer
Analyse [7].

Zur Therapie des zystischen Lymphangioms wird heute iiberwie-
gend die moglichst vollstdndige operative Entfernung empfohlen
[7], wobei hierdurch potenziell mogliche Komplikationen wie Su-
perinfektion, Ruptur oder Blutung verhindert werden kénnen
[20]. Dariiber hinaus kann auch eine voriibergehende parentera-
le Erndhrung mit anschlieBender mittelkettiger Triglyzerid-Diat
(MCT-Didt) und Zufuhr von Proteinen den Verlauf zystischer
Lymphangiome giinstig beeinflussen und zu deren Riickbildung
beitragen [10]. Bei asymptomatischen oder inoperablen Patien-
ten kann bei superfiziellen Lymphangiomen alternativ zur Extir-
pation auch eine medikamentdse Sklerosierung — etwa mit Pici-
banil, einem Benzylpenicillin-Derivat — versucht werden [21].
SchlieBlich konnten gezeigt werden, dass die Gabe von Octreotid
zur Reduktion des lymphatischen Flusses beitragen kann [22]. Zu
berticksichtigen ist bei allen primdr konservativen Therapiekon-
zepten, dass es bei bis zu 50% aller Ductus thoracicus-Ldsionen
zu spontanen Verschliissen unter lymphatischer Entlastung
kommt [10]. Bei unserer Patientin fiihrte bereits die alleinige Er-
ndhrungsumstellung zu einer wesentlich reduzierten lymphati-
schen Belastung, sodass die vormals rezidivierenden Chylothora-
ces deutlich abnahmen. Im Verlauf konnte daher auf eine chirur-
gische Resektion des Befundes verzichtet-und der Patientin da-
mit ein aufwendiger thorako-abdomineller Zweihéhleneingriff
erspart werden.

Zusammengefasst demonstriert unser Fall, dass bei rezidivieren-
den Chylothoraces und unklaren abdominellen Beschwerden die
Berticksichtigung eines Lymphangioms in weiterfiihrende diffe-
renzialdiagnostische Uberlegungen sinnvoll ist. Dies gestaltet
sich im klinischen Alltag oft schwierig, da die Erkrankung sehr
selten auftritt und unspezifische Symptome generiert. Unter Be-
riicksichtigung der unterschiedlichen bildmorphologischen Cha-
rakteristika beziiglich Dichte, Signal- und Kontrastmittelverhal-
ten stehen mit schnittbildgebenden Verfahren und z.B. der CT-
navigierten Biopsie etablierte Untersuchungsmodalititen zur
Verfiigung, die eine sichere Diagnose ermoglichen.

Abb.5a-c In HE-Farbung (a) zystische Lymphkapillarproliferate mit wechselndem Nebeneinander von ektatischen Kapillaren und polsterférmigen glatt-

muskuldren perilymphatischen Proliferationen. In der immunhistochemischen Darstellung (glattmuskuldres Aktin) glatte Muskelfasern im Wandbereich ekta-
tischer LymphgefaBe (b). Immunhistochemische Darstellung der LymphgefdRe (Faktor 8) mit liickenhafter Endothelauskleidung und z.T. Endothelduplikatio-
nen (c). Mit freundlicher Genehmigung durch das Institut fiir Pathologie, Berufsgenossenschaftliches Universitdtsklinikum Bergmannsheil GmbH, Ruhr-Univer-

sitdt Bochum (Prof. Dr. A. Tannapfel).
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