Intratrachealer Tumor bei einem 16-jahrigen Jungen:

Extrem seltene Primarlokalisation eines

B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphomes
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Endotracheal Neoplasm of a 16-year-old Boy: Extremely Rare Primary
Localisation of a B-cell Non-Hodgkin’s Lymphoma

Zusammenfassung

Die Trachea ist im Gegenstatz zum Larynx oder den Bronchien
selten primdrer Sitz eines Tumors. Bei den sekunddren Trachea-
malignomen handelt es sich meist um infiltrierende Osophagus-
und Schilddriisenkarzinome oder um infiltrierende Lymphkno-
tenmetastasen. Systemische Non-Hodgkin-Lymphome kénnen
ebenfalls den oberen Tracheobronchialtrakt befallen. Hier wird
der seltene Fall eines extranodalen intratrachealen Non-
Hodgkin-Lymphoms eines 16-jdhrigen Jungen beschrieben. We-
gen des allmdhlichen und uncharakteristischen Krankheitsbe-
ginnes wurde der Patient iiber einen Zeitraum von mehreren
Wochen unter der Verdachtsdiagnose Asthma bronchiale behan-
delt. Schlief8lich hatte der 2,5 cm grofSe Tumor zu einer erhebli-
chen Trachealstenose gefiihrt. Durch eine starre Bronchoskopie
konnte schlieRlich die Diagnose gesichert und eine Therapie der
bedrohlichen Situation durch Abtragung des Tumors erfolgen.

Fallbeschreibung

Seit Oktober 2000 klagte ein damals 16-jdhriger Junge iiber rezi-
divierende Atembeschwerden. Der Patient wurde ambulant un-
ter dem Verdacht auf Asthma bronchiale medikamentos behan-
delt. Bei der Spirometrie ergab sich eine kombinierte restriktive
obstruktive Ventilationsstérung. Trotz hochdosierter Predniso-
longaben mit inhalativen Bronchodilatatoren und Antibiotika-
therapie kam es zu keiner Beschwerdebesserung.

Institutsangaben

Abstract

Primary neoplasms of the trachea are rare, in contrast to the la-
rynx and the bronchial tree. Most common types of secondary
tracheal tumors are infiltrating esophageal and thyreoid cancers,
or infiltrating lymphe node metastasis. Systemic non-Hodgkin’s
lymphomas may also involve the upper airway. Here we describe
the rare case of a primary extranodal endotracheal non-
Hodgkin’s lymphoma of a 16-year-old boy, who was presumed
to have asthma and received antiasthmatic therapy for some
weeks. The tumor, 2.5 cm in size, caused significant tracheal ste-
nosis. Using rigid bronchoscopy, the difficult diagnosis was re-
vealed and specific therapy initiated.

Wegen progredientem Stridor erfolgte am 13.11. 2000 die statio-
ndre Aufnahme des Patienten in einer anderen Klinik, wobei sich
nunmehr in der Fluss-Volumen-Kurve deutliche Hinweise fiir
eine extrathorakale Stenose fanden. Bei der flexiblen Broncho-
skopie zeigte sich ein fast vollstandiger Verschluss des Tracheal-
lumens durch einen kugeligen Tumor (Abb.1).

Im CT des Thorax bestatigte sich die wandhaftende intratrachea-
le Raumforderung von 2,5cm GroRe in einer Entfernung von
2 cmvon der Hauptbifurkation (Abb. 2). Es fanden sich keine zer-
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vikalen, mediastinalen oder hiliren Lymphome. Schddel-CT und
Sonographieuntersuchung des Abdomens waren ohne patholo-
gischen Befund.

Wegen des fast vollstandigen Tracheallumenverschlusses mit er-
heblichem Stridor erfolgte am 17.11. 2000 die Verlegung in unse-
re Klinik zur weiteren Intervention in Thorakotomiebereitschaft.
Noch am Verlegungstag gelang es, durch eine starre Bronchosko-
pie den inzwischen bedrohlichen Zustand abzuwenden. Der en-
dotracheale Tumor wurde zundchst durch Laserkoagulation (Nd:
YAG-Laser, 1064 nm, 40 W, gasgespiilte Faser) verkleinert und
anschlieRend mittels einer Diathermieschlinge (Fa. Storz, 60 W)
abgetragen.

Durch die vollstindige Tumorabtragung resultierte ein ca. 4 mm
groRer, der ehemaligen Tumorbasis entsprechender Defekt in
der lateralen Trachealwand (Abb. 3). Um der Ausbildung eines
progredienten Mediastinalemphysems respektive einer Media-
stinitis vorzubeugen, erfolgte die Implantation eines Polyflex-
Stents (Durchmesser 14 mm, Lange 50 mm) zur Abdichtung des
Tracheallecks.

Der weitere Verlauf gestaltete sich komplikationslos. In den
Folgetagen wurden wiederholt Bronchoskopien mit flexiblem
Gerdt zur Lagekontrolle und Prophylaxe einer Sekretretention
durchgefiihrt. Ein initial durch Jet-Ventilation provoziertes Me-
diastinalemphysem war im weiteren Verlauf regredient.

Die histologische Aufarbeitung des resezierten endotrachealen
Tumors gestaltete sich recht diffizil. Unter Einbeziehung des
Konsultations- und Referenzzentrums fiir Lymphknotenpatholo-
gie in Wiirzburg wurde der endotracheale Tumor zusammenfas-
send als eine plasmoblastisch differenzierte und stark prolifera-
tionsaktive Neoplasie gedeutet, wobei differenzialdiagnostisch
ein tumorbildendes extramedulldres anaplastisches Plasmozy-
tom von einer plasmoblastischen Variante eines diffusen grof3-
zelligen B-Zell-Lymphoms zundchst nicht sicher unterschieden
werden konnte (Abb. 4).

Bei nunmehr volliger Beschwerdefreiheit wurde der Patient im
Dezember 2000 zu ergdnzenden Staginguntersuchungen erneut
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Abb.1 Endotrachealer Tumor - Broncho-
skopiebefund.
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Abb.2 CT-Befund des Tumors, von der rechten Trachealwand ausge-
hend. Die erhebliche Stenose der Trachea mit sichelférmigem Restlu-
men ist gut zu sehen.

Abb.3 Abtragungs-
stelle des Tumors.
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Abb.4 Histologisches Praparat des Tumors, HE-Farbung.

stationdr aufgenommen. Bei der CT-Kontrolluntersuchung fan-
den sich wiederum keine Hinweise auf abdominale oder intra-
thorakale Lymphome. Die Knochenmarkszytologie konnte kei-
nerlei Anhalt fiir eine Infiltration durch ein B-Zell-Lymphom
oder ein Plasmozytom erbringen. Es erfolgte die Verlegung in
die Abteilung fiir padiatrische Himatologie und Onkologie der
Universitdt Leipzig zur Initiierung einer protokollgerechten Che-
motherapie.

Nach erginzenden immunhistochemischen Untersuchungen
wurde der Befund als eine Variante eines diffusen grof3zelligen
B-Zell-Lymphomes eingestuft. Es wurde eine protokollgerechte
Chemotherapie nach der NHL-BFM-95-Studie eingeleitet. Die
Therapie, welche sich {iber einen Zeitraum von Dezember 2000
bis April 2001 erstreckte, hat der Patient relativ gut toleriert.

Nach dem ersten Chemotherapiezyklus expektorierte der Patient
aufgrund der Tumorremission den Stent folgenlos. Bei der sofor-
tigen Bronchoskopiekontrolle zeigte sich das Leck in der Trache-
alwand vollstdndig verschlossen, Tumorreste oder ein Rezidiv
fanden sich nicht.

Am 6.4.2001 konnte der Patient endgiiltig in hausarztliche Be-
treuung entlassen werden. Die abschlieBende MRT-Untersu-
chung ergab keinen Hinweis auf ein erneutes Tumorgeschehen
oder auffillige Lymphknoten. Der Patient stellt sich regelmaRig
in der Dispensairesprechstunde in der Kinderklinik der Universi-
tdt Leipzig vor. Er ist bisher rezidivfrei.

Diskussion

Die Trachea ist im Gegensatz zum Larynx oder den Bronchien
selten primadrer Sitz eines Tumors. Wahrend bei Kindern ca. 90%
der Tracheatumoren benigne sind, {iberwiegen im Erwachsenen-
alter bei weitem maligne Tumoren und Tumoren mit niedrigem
Malignitdtsgrad [1,2]. Besonders bei Erwachsenen stellt das un-
tere Drittel eine Pradilektionstelle fiir Tracheatumoren dar.

Unter den gutartigen mesenchymalen Tumoren sind die Fibro-
me, unter den gutartigen epithelialen die Adenome am hdufigs-
ten. Trachealpapillome entwickeln sich meist im Zusammen-
hang mit Larynxpapillomen.

Primdr maligne Erkrankungen der Trachea sind sehr rar, sie ha-
ben etwa einen Anteil von 0,1 % aller Malignome. Unter den sehr
seltenen Trachealkarzinomen iiberwiegt das Plattenepithelkar-
zinom [2-5].

Bei einer von Yang [5] durchgefiihrten Analyse von 67 Trachea-
malignomen traten die Plattenepithelkarzinome am haufigsten
auf mit einem Anteil von 52,2 % gefolgt von den Adenokarzino-
men (14,9%), den schlecht differenzierten Karzinomen (10,4%)
und den adenoid-zystischen Karzinomen (7,5%). In dieser Serie
fanden sich zwei Lymphome der Trachea (3 %).

Bei den sekunddren Tracheamalignomen handelt es sich meist
um infiltrierende Osophagus-, Bronchial- und Schilddriisenkar-
zinome oder um infiltrierende Lymphknotenmetastasen.

Systemische Lymphome konnen ebenfalls den oberen Tracheo-
bronchialtrakt befallen. Freeman [6] beschrieb beispielsweise in
einer Serie von 1467 Patienten mit einem extranodalen Non-
Hodgkin-Lymphom 53 Patienten mit einem Befall der Lunge,
des Tracheobronchialbaumes oder der Pleura. Fidias [3] fand bei
einer Auswertung von 7 Patientengruppen mit insgesamt 425
Fdllen eines Trachealtumors lediglich ein Non-Hodgkin-Lym-
phom (0,23 %).

Die Primdrmanifestation eines extranodalen Non-Hodgkin-Lym-
phomes in der Trachea wie bei dem von uns vorgestellten Fall
stellt eine absolute Raritdt dar [1,3,7 - 12]. Gomez-Roman u. Mit-
arb. [7] beschrieben 1999 den ersten Fall eines extranodalen en-
dotrachealen lymphoplasmozytoiden Lymphomes bei bis zu die-
sem Zeitpunkt insgesamt lediglich 9 in der Weltliteratur verof-
fentlichten Fdllen einer Primdrmanifestation eines Non-
Hodgkin-Lymphomes in der Trachea.

Der lymphomatdse Tumor in den oberen Atemwegen fiihrt meist
zu uncharakteristischen Symptomen einer Obstruktion mit pfei-
fendem Atemgerdusch, Dyspnoe und in der Regel unprodukti-
vem Husten. Daher wird die Erkrankung haufig wie in dem von
uns beschriebenen Fall als Asthma bronchiale fehlgedeutet
[3,5,13]. Himoptysen treten eher selten auf, was sich durch die
oft makroskopisch und histologisch intakte Bronchialschleim-
haut erkldrt [14]. Im weiteren Verlauf tritt dann jedoch ein Stri-
dor auf, anfangs nur unter kérperlicher Belastung oder Hyper-
ventilation. Die Verdachtsdiagnose extrathorakaler Tumor kann
durch die charakteristische Fluss-Volumen-Kurve gestellt wer-
den. Auffdllige Ergebnisse der Spirometrie, progrediente Dys-
pnoe und fehlender Behandlungserfolg indizieren hdufig eine
Bronchoskopie, welche zur richtigen Diagnose fiihrt [7].

Bei malignen Lymphomen kann der mediastinale oder zervikale
Lymphknotenbefall durch Kompression und Infiltration der
zentralen Luftwege oder - wie in unserem Fall - durch das intra-
murale Tumorwachstum mit einer Lumenverlegung von mehr
als 75 % rasch zu einer akuten Atemnotsymptomatik fithren. Die-

KrauRer H, Skuballa A. Intratrachealer Tumor bei einem ... Pneumologie 2003; 57: 208-211

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



se stellt eine Herausforderung fiir alle an der Behandlung der Pa-
tienten beteiligten Arzte dar [13,15,16].

Als besonders hilfreich erweisen sich in solchen Fdllen die inter-
ventionellen Moglichkeiten einer starren Bronchoskopie mit ih-
ren vielfdltigen Optionen sowohl zur Diagnosesicherung durch
Biopsie oder Punktion als auch zur Therapie z. B. Rekanalisierung
durch Tumorabtragung mittels scharfer Instrumente, Laserbe-
handlung, Argon-Plasmakoagulation oder Elektrokoagulation.

Eine weitere Option der starren Bronchoskopie besteht in der
Méglichkeit einer Stentimplantation in die Trachea. Die Inten-
tion der starren Bronchoskopie besteht dabei in der Behebung
der Notfallsituation und der Uberbriickung des erforderlichen
Zeitraums bis zur erfolgreichen tumorspezifischen Therapie. Die
Art des zu wahlenden Stents hdangt ab von der Lage und Ausdeh-
nung der Stenose, der Prognose der Erkrankung und der tumor-
spezifischen Therapie [4,13,17-19].

Auch die Folgezustdnde einer endotrachealen Tumorabtragung
wie beispielsweise Trachealwandinstabilititen oder Tracheal-
wandleckagen konnen mittels verschiedener Stentimplanta-
tionssysteme in gleicher Sitzung beherrscht werden. Regelmafi-
ge Kontrollbronchoskopien sind zur Lagekontrolle und Beurtei-
lung des Stenosegrades erforderlich [16,19, 20].

Der beschriebene Fall veranschaulicht deutlich, dass eine ada-
quate onkologische Behandlung meist eine interdisziplindre Zu-
sammenarbeit verschiedener Fachgebiete voraussetzt. Auf diese
Art und Weise ist es uns erfolgreich gelungen, eine tumorbeding-
te akute Atemnotsituation durch den Einsatz der interventionel-
len Bronchologie abzuwenden sowie durch erste therapeutische
MaRnahmen geniigend Freiraum fiir weitere umfassende Diag-
nostik zu schaffen. Auf deren Grundlage konnte der Patient
schlieBlich einer addquaten stadiengerechten onkologischen Be-
handlung im Rahmen einer Studie zugefiihrt werden.
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