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Choristom des Zwerchfells

Kasuistik eines seltenen Tumors und Versorgung desselben

durch laterale Thorakotomie

Choristoma of the Diaphragm. Case Report of
a Rare Tumor and Approach Through Lateral Thoracotomy

Zusammenfassung

Tumoren ausgehend vom Zwerchfell sind selten und aufgrund
der speziellen Lokalisation schwer zu diagnostizieren. Vorge-
stellt wird der Fall eines 31-jdhrigen Mannes mit einem Choris-
tom des linken Zwerchfells, dessen Lokalisation und Genese erst
durch anterolaterale Thorakotomie gekldrt werden konnte. So-
wohl eine vorangegangen CT-gesteuerte Punktion wie auch eine
diagnostische Laparoskopie konnten trotz ausreichender Mate-
rialgewinnung fiir den Pathologen keine sichere Diagnose stel-
len. Anhand des vorliegenden Falles wird der Stellenwert der
Diagnostik zur Auswahl des geeigneten operativen Zugangs-
weges - in diesem Fall der anterolateralen Thorakotomie - und
die Versorgung desselben dargestellt.

Einleitung

Tumoren des Zwerchfells sind seltene, schwer zu diagnostizie-
rende und lokalisierende Ldsionen, deren morphologische und
histopathologische Einordnung hdufig mangels suffizienter An-
gaben des Klinikers an den Pathologen problematisch ist und
bei denen die Wahl des optimalen chirurgischen Zugangsweges
kontrovers diskutiert wird. In der Literatur finden sich nur ver-
einzelt Fallbeispiele iiber primdre Tumoren des Zwerchfells. Be-
nigne Tumoren sind hdufiger als maligne. Unter den benignen
Tumoren findet man vor allem Lipome, mesotheliale Zysten so-

Abstract

Tumors of the diaphragm are rare and caused by there special lo-
calisation difficult to diagnose. We describe the case of a 31 year
old man with a choristoma of the left diaphragmal crux where
the localisation and genesis could only be cleared through lateral
thoracotomy. Nor the CT guided puncture or the laparoscopy-
although sufficient samples for the pathology could be gained-
allowed the right diagnose. The importance of good diagnostic
approach to select the right operative procedure-in this case
the anterolateral thoracotomy-is described.

wie Neuro- und Angiofibrome. Haufigster maligner Tumor ist
das Fibrosarkom [1,12].

Fallbeschreibung

Ein 31-jdhriger Sdnger und Biologielehrer klagte tiber akut aufge-
tretene Schmerzen im Bereich des linken Oberbauches. Die
Schmerzen wurden im Gehen besser, der Schmerzcharakter war
an- und abschwellend. Zusdtzlich traten subfebrile Temperatu-
ren bis 38,2 Grad Celsius auf. Eine Selbstmedikation mit Para-
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cetamol und Metoclopramid brachte keine Besserung. Bei Auf-
nahme fand sich ein 174 cm grofRer 65 kg schwerer Mann, afebril,
mit diskretem Druckschmerz im linken Oberbauch. Die initiale
korperliche Untersuchung und laborchemische Analyse waren
unauffillig. In der Osophagogastroskopie zeigten sich keine Auf-
falligkeiten.

Die Sonographie des Abdomens zeigte eine ovuldre zystische
mehrfach septierte Struktur von 7 x 4,3 cm, zwischen Nierenpol
und Milz gelegen. Im Rontgenthorax (2 Ebenen, p.a. und Iat.)
zeigte sich ein altersentsprechender Herz- und Lungenbefund
mit unauffilliger Darstellung des Zwerchfells. Der Patient stellte
sich mit auswadrtig angefertigten CT-Bildern vor, auf denen eine
tumordse Struktur in der linken Nebennierenloge zur erkennen
war. Zur weiteren Diagnostik wurde ein MRT angefertigt. Hierbei
zeigte sich ein 6,5x4x5,5cm groRer zystischer gekammerter
vom Zwerchfell ausgehender kontrastmittelaufnehmender Tu-
mor ohne Bezug zur linken Nebenniere (Abb.1).

Die linke Nebenniere war lateral des Tumors unauffallig darstell-
bar, die Abgrenzbarkeit zum Lungenparenchym blieb unklar, an-
sonsten bestand eine scharfe Abgrenzbarkeit von anderen umge-
benden Organen. Zur Klarung der Genese wurde dann eine CT-
gesteuerte Punktion der Raumforderung durchgefiihrt. Histolo-
gisch fanden sich hier Anteile von quergestreiften Muskelgewe-
be und fibréses Bindegewebe sowie winzige Partikeln von zylin-
drischem Flimmerepithel.

Nachdem sowohl in der Kernspintomographie als auch im CT
nicht geklart werden konnte, ob es sich um eine Raumforderung
der Pleurahéhle, der Abdominalhdhle oder des Zwerchfells han-
delte, wurde zundchst eine diagnostische Laparoskopie durch-
gefiihrt.

Intraabdominell ergab sich kein Hinweis auf einen Tumor. Das
Zwerchfell erschien unauffillig. Die laparoskopisch durchgefiihr-
te transdiaphragmale Sonographie zeigte einen auf der thoraka-
len Seite des Zwerchfells liegenden Tumor.

Die zundchst uncharakteristischen Oberbauchschmerzen gingen
zunehmend in einen starken Druckschmerz im Bereich der lin-
ken Flanke iiber. Bei weiterhin unklarer Genese und Lokalisation
des mittlerweile seit 5 Monaten bestehenden Tumors wurde 6
Wochen nach der MRT des Abdomens eine hochauflésende
Mehrzeilen-CT des Thorax mit i.v. KM und erneuter Punktion
durchgefiihrt. Hier zeigte sich eine ausgeprdgte GroRenprogre-
dienz (9,5x8x2,6 cm) der hypodensen septierten Raumforde-
rung mit Kapsel im Bereich des linken Zwerchfellschenkels. Der
Tumor bekam nunmehr Kontakt zu Magen, Milz, Aorta, und Hia-
tus oesophagei, erschien jedoch von diesen Strukturen gut ab-
grenzbar. Histologisch fanden sich hier kleinere gefdffiihrende
fibrose Gewebsanteile mit herdférmig an der Oberfliche erkenn-
baren respiratorischen Zylinderepithelien ohne Atypien. Histolo-
gisch war wiederum keine verbindliche Aussage méglich, ob es
sich hierbei um respiratorisches Zylinderepithel aus einer Bron-
chuswand oder einen anderen Tumor wie z.B. ein Teratom han-
delte (Abb. 2).

Wegen der beobachteten GroRenprogredienz und der Zunahme
der Beschwerden und in der Annahme, dass es sich hier um ei-
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Abb.1 MRT des Oberbauches a T,-gewichtetes Bild transversal in
Atemanhaltetechnik (T,w-tse-bh) zeigt einen zystisch-gekammerten
Tumor (Pfeil) mit flissigkeitsaquivalenter Signalintensitdt und einer
GroBe von ca. 6,5%4x5,5cm, unmittelbar paravertebral linksseitig
gelegen. Auf den T,.gewichteten Bildern nach Kontrastmittelgabe
(GdDTPA 0,2 mmol/kg KG) zeigt sich b koronar und c sagittal ein nur
partiell enhancender Tumor mit jedoch stark Kontrastmittel anrei-
chernden Septen. Der Tumor liegt im medialen linken Zwerchfellschen-
kel. Die anfénglich nicht abgrenzbare linke Nebenniere kommt in koro-
narer Schichtfiihrung anatomisch unauffillig lateral des Tumors zur
Darstellung (Pfeil).
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Abb.2 Spiral-CT des Oberbauches in 4-mm-Schichten (5/7,5/4 mm)
in Bauchlage a in der arteriellen Phase 25 s nach Kontrastmittelinjekti-
on (lopamidol 300, 1,5 ml/kg KG) und b in der portal-vengsen Phase
70 s nach Kontrastmittelgabe. Arteriell zeigt sich ein maRig hypoden-
ser, homogener Tumor (Pfeil), der in der portalvendse Phase an einzel-
nen Septen Kontrastmittel aufnimmt (Pfeil). Die nativen Dichtewerte
lagen bei 20-25 HU. Die Punktion c erfolgte in Lokalandsthesie und
Analgosedierung mit einer Fiihrungskantile (Pfeilspitze). Der paraver-
tebrale Raum wurde mit 40 ml Kochsalzlésung ,getunnelt“, um eine
Verletzung der Pleura zu vermeiden. Die Stanzbiopsie erfolgte im Be-
reich der Kapsel und in zentralen Tumorabschnitten (Pfeil).

nen intrathorakalen Tumor des Zwerchfells handelte, erfolgte
nun die Zuweisung in die thoraxchirurgische Abteilung zur ge-
planten explorativen Thorakotomie.

Die Operation erfolgte {iber eine tiefe anterolateralen Thorakoto-
mie im 6. ICR. Intraoperativ fand sich nach Ablésung der linken
Zwerchfellhdlfte vom lateralen Ansatz ein nach retroperitoneal
reichender, vom Zwerchfell abgrenzbarer zystischer Tumor, der
zwischen Osophagus und Aorta thoracica gelegen war und aus

Abb.3 Mehrkammeriges zystisches Gebilde mit ungleichmédRigen
Hohlrdumen und vernarbter Wandung.

dem sich eine braunliche Fliissigkeit entleerte. Der Tumor konn-
te in toto vorsichtig {iber diesen operativen Zugang vom Zwerch-
fell abprdpariert werden. Die verbleibende Hohle wurde durch
resorbierbare Ndhte verkleinert und der laterale Zwerchfellrand
wieder an die Thoraxwand angendht.

Die makroskopische Untersuchung des Operationsprdparates
(Eingangsnummer 3221/01, Institut fiir Pathologie, Asklepios
Fachkliniken Miinchen-Gauting) ergab einen 6,5x4,3x3,1cm
groflen mehrkammerigen zystischen Tumor mit 3,2 x 2 cm gro-
Ben Anteilen des Zwerchfells an der Oberfliche und z.T. mit
braunrétlichem fliissigen Inhalt. Die Innenfldche war relativ glatt
und ihre Wande narbiger Konsistenz (Abb. 3).

Bei der histologischen Untersuchung dieses Praparates (Abb. 4
und 5) fand sich eine mehrfach erhaltene epitheliale Ausklei-
dung der Hohlrdume, bestehend aus mehrreihigem zilientragen-
dem Zylinderepithel, z.T. aus einreihigem prismatischem Epithel
ohne Atypien. Subepithelial fanden sich kollagenfaserreiches
Bindegewebe mit entziindlichen Infiltraten und reichlich Biindel
glatter Muskulatur. Hyalines Knorpelgewebe oder seromukése
Driisen waren nirgends erkennbar. An der Peripherie der Ldsion
war stellenweise ein Ubergang in das quergestreifte Muskelge-
webe des Zwerchfell zu sehen. Nirgends fanden sich morpholo-
gische Anhaltspunkte fiir Malignitat.

Abb.4 Kollagenfaserreiche Wandung mit eingelagerten zystischen
Hohlrdumen (Hamatoxylin-Eosin-Farbung, OriginalvergroBerung 10 x).
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Abb.5 Zystische Struktur mit Flimmerepithelauskleidung und glatter
Muskulatur in der Wand (Hamatoxylin-Eosin-Farbung, Originalvergro-
Rerung 20 x).

Aufgrund dieser histologischen Befunde wurde die Lision als ein
Choristom klassifiziert. Der postoperative Verlauf war kompli-
kationslos. Der Patient konnte bereits am 8. postoperativen Tag
in volliger Beschwerdefreiheit nach Hause entlassen werden.

Diskussion

Im vorliegenden Fall handelte es sich offensichtlich um eine tu-
morartig entwickelte Fehlbildung, bestehend aus im Zwerchfell
ektopisch gelagerten Atemwegstrukturen. In der Literatur ist
vereinzelt {iber bronchogene Zysten des Diaphragmas berichtet
worden [1,4,6,8,11]. Da bei dem hier berichteten Fall hyalines
Knorpelgewebe bzw. Bronchialdriisen als morphologisches Kri-
terium fiir die Diagnose einer bronchogenen Zyste nicht vorhan-
den waren, wurde die Lision der allgemeinen Gruppe der Choris-
tome zugeordnet.

Choristome werden als Fehlbildungen infolge einer embryonalen
Versprengung von Gewebskeimen mit Bildung einer tumorarti-
gen Lision durch die selbstindige Weiterentwicklung des ver-
sprengten Gewebes in der neuen Umgebung definiert. Unter
Fehlbildungen des Zwerchfells werden unter anderem ektope
Versprengungen von neuronalem Gewebe, Leber- und Milzge-
webe sowie Lungensequester beschrieben. Andere raumfordern-
de Verdnderungen des Zwerchfells stellen benigne Tumoren, da-
runter Fibrome, Lipome und Leiomyome, Teratome sowie die
zystische Endometriose dar [1-3,5,7-10,12].

Tumoren des Zwerchfells lassen sich aufgrund der runden
schlanken Struktur desselben hdufig schwer in ihrer Lokalisation
festlegen. Oftmals werden linksseitig gelegene intradiaphragma-
le Zysten als Nierenzysten oder vom Osophagus bzw. vom Pan-
kreas ausgehende Zysten fehlgedeutet und - wie auch in unse-
rem Fall - frustran von abdominell operiert [4,6,7 -9].

Differenzialdiagnostisch muss an primdr intraabdominelle, re-
troperitoneale und rein intrapleurale Raumforderungen gedacht
werden, insbesondere auch Tumoren der Nebenniere und des
Grenzstranges wobei besonders die intradiaphragmalen Tumo-
ren schwierig zu diagnostizieren sind [2,10,11].
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Eine dezidierte bildgebende Diagnostik mittels CT des Thorax
und multiplaner MRT kann helfen, die exakte Lokalisation zu or-
ten und damit den geeigneten operativen Zugangweg zu wahlen.
Ebenso wichtig erscheint aber auch, das dem Pathologen iiber-
sandte Material mit suffizienten Angaben des Klinikers zu verse-
hen, immerhin sind im hier beschriebenen Fall bereits im Punk-
tionsmaterial der ersten CT alle pathologisch-anatomischen Be-
standteile des Tumors gefunden worden, der Pathologe hat aller-
dings mangels addquater klinischer Angaben zunachst nicht die
richtungweisende Diagnose stellen konnen. Die immerhin fiinf-
monatige Beobachtungsdauer vom Beginn der ersten Symptome
bis zur Stellung der endgiiltigen Diagnose hdtten unter Umstdn-
den hierdurch deutlich verkiirzt werden kénnen.

Als operativer Zugang zu diesen Tumoren wird tiblicherweise der
thorakoabdominale Zugang nach Crawford gewdhlt. Die Schnitt-
fiihrung reicht vom Nabel zum linken Rippenbogen in den 7 ICR.
Der Rippenbogen wird hierfiir durchtrennt, zwerchfellschonend
der Nervus phrenicus dorsolateral bis zum Centrum tendineum
abgehoben.

Da es sich bei dem Patienten um einen professionellen Singer
handelte, wurde ein Zugang zum Tumor so zwerchfellschonend
wie moglich angestrebt. Der hier verwendete anterolaterale Zu-
gang im 6 ICR erlaubte ein problemloses operatives Vorgehen
und sollte daher bei Tumoren des Zwerchfells bzw. zwerchfell-
nahen Tumoren in Erwdgung gezogen werden.

Bereits 4 Wochen nach der Operation konnte der Patient wieder
beschwerdefrei und in gleicher Qualitdt wie vorher singen.
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