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Fallbeschreibung

Klinik

71-jahrige Patientin (160 cm, 50 kg) mit zunehmender
Atemnot und Schwellungsgefiihl rechts zervikal. Die CT-
Abklarung einer klinisch feststellbaren Schwellung er-
gibt eine grosse zervikothorakale Zyste mit Verlagerung
der Trachea nach links und méssiger rechtsseitiger Ein-
flussstauung (Abb. 1 EX).

Drei Monate spéater, bei prdoperativer Diagnose einer
zystischen Raumforderung unklarer Genese, Durchfiih-
rung einer partiellen Zystektomie zur Diagnosestellung
und Behebung der Einflussstauung bzw. der Dyspnoe.
Dabei wird tiber eine thorakozervikale Inzision entlang
der Vorderkante des Musculus sternocleidomastoideus
der zervikale Anteil vollstdndig, der intrathorakale An-
teil partiell reseziert. Der in situ verbleibende Zysten-
anteil wird mit 50% Glukoselosung sklerosiert. Postope-
rative leichte Hornersymptomatik, sonst unauffilliger
Verlauf. Entlassung am dritten postoperativen Tag in
gutem Allgemeinzustand.

Gynékologische Anamnese: normale Geburten 1968 und
1970, Hysterektomie 2005 wegen Myom, keine Hormone.

Pathologie

Zur Untersuchung gelangt eine diinnwandige, weiche,
gelblich-beige rund 4,5 x 2,5 cm messende Membran.
Die Innenauskleidung besteht histologisch aus einem

Abbildung 1

CT-Befund einer rechtsseitigen basozervikalen und mediastinalen
zystischen Raumforderung (Pfeil), von der Schéadelbasis bis zum
Herz in einer Ausdehnung von Gber 10 cm reichend. Diskrete obere
Einflussstauung, leichte Verschiebung der Trachea (TR) nach links.

hohem Zylinderepithel ohne Flimmerharchen, gele-
gentlich mit apikalen Abschniirungen des Zytoplasmas
(Abb. 2 A, B ). Keine Becherzellen, keine muzingse
Sekretion. Subepithelial lockeres Stromagertist, wenig
Fettgewebe. Angelagerte mittelkriftige Nervenbiindel,
aber keine heterotopen Elemente wie Schilddriisen-
gewebe oder Knorpel. Keine Hassal’'schen Kérperchen,
kein lymphatisches Gewebe.

Die immunhistochemische Untersuchung ergibt eine
deutliche Expression von CK7, EMA sowie von Ostrogen-
und Progesteronrezeptoren (Abb. 2 C, D &X).

Diagnose: Zervikomediastinale Zyste vom Miiller’schen

Typ.

Diskussion

Die hdufigsten Zysten im Mediastinum sind Derivate des
Vorderdarms (bronchiale, 6sophageale, gastroenterale
und pankreatische Zysten), gelegentlich Reste des thy-
mopharyngealen Ganges oder der dritten Schlundtasche
(Thymuszysten) sowie perikardiale zolomische Zysten.
Sie unterscheiden sich durch unterschiedlichen Wand-
aufbau und verschiedene zellulire Auskleidung des
Hohlraums. So enthalten bronchiale Zysten typischer-
weise Knorpelinseln, Driisen und Muskelbiindel, Thy-
muszysten meist Residuen des Organs, vor allem Has-
sal’sche Korperchen, wiahrend enterale Zysten eine
organoide Wandschichtung aufweisen und mit respira-
torischem Epithel oder mehrschichtigem Plattenepithel
ausgekleidet sind. Im Gegenteil dazu besitzen die diinn-
wandigen zélomischen Zysten kein histologisches Merk-
mal und sind von einem einschichtigen flachen Mesothel
ausgekleidet.

Seit der Erstbeschreibung 2005 durch Hattori wurden
insgesamt zwolf Fille von mediastinalen Zysten be-
schrieben, die sich von diesen oben angefiihrten Formen
wesentlich unterscheiden [1, 2]. Betroffen waren aus-
schliesslich Frauen, 11 im perimenopausalen Alter, hdu-
fig mit einer Anamnese von Ubergewicht und/oder gyné-
kologischen Eingriffen (zervikale Neoplasie, Leiomyom,
benigne ovariale Zyste, Aborte, endometriale Polypen).
Neun Patientinnen erhielten eine Hormonersatztherapie.
Die Zysten lagen alle im hinteren Mediastinum paraver-
tebral, waren zum Teil asymptomatisch oder fiihrten tiber
Husten, Dysphagie oder Thoraxschmerz zur Abklarung.
Prédoperative radiologische Diagnose war in den meisten
Féllen die eines zystischen neurogenen Tumors.

Gemeinsames Merkmal des histologischen Aufbaus aller
dieser unilokuldren diinnwandigen Zysten war die Aus-
kleidung mit Zylinderepithel vom apokrin-sekretori-
schen Typ mit oder ohne Flimmerhé&rchen, wie es in den
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Abbildung 2

Zystenwandabschnitt (A) ohne spezifische Wandstrukturen, Innen-
auskleidung aus einreihigem nichtmuzindsem Zylinderepithel mit
apikalen Zytoplasmaabschnirungen (B), stark reaktiv gegen AK von
Zytokeratin 7 (C) und Ostrogen-Hormonrezeptoren (D).

Derivaten des Miiller’-schen Gangs typischerweise vor-
kommt, darunter eine Schicht mit blandem Bindegewe-
be und vereinzelten Muskelbiindeln. Es zeigten sich kein
endometriales Stroma, keine muzindse Sekretion, keine
heterologen Elemente. Immunhistologisch ergab sich
eine starke Expression von Ostrogen- und Progesteron-
rezeptoren, typischerweise auch von EMA und dem
niedrigmolekulargewichtigen CK7.

In der Beschaffenheit gleichen diese Zysten den selte-
nen, meist als Einzelfdlle beschriebenen retroperito-
nealen Miiller’schen Zysten [3-6]. Auch hier sind Frauen
v.a. im perimenopausalen Alter betroffen: retroperi-
toneale Raumforderung, mit uni- oder multilokuldren
Zysten, deren diinne Wand aus tubarem oder weniger
spezifischem einreihigem Zylinderepithel {iber einer
Bindegewebsschicht mit vereinzelten glatten Muskel-
biindeln besteht. Lee J. et al. beschreiben eine Expres-
sion durch das Epithel von CK, EMA und Vimentin [4],
Konishi E. et al. zusitzlich jene von Ostrogen- und Pro-
gesteronrezeptoren sowie von CA125 [5].

Fiir die Entstehung der retroperitonealen Miiller’schen
Zysten wird v.a. von einem embryonalen Rest des para-
mesonephrischen/Miiller’schen Gangsystems ausge-
gangen, evt. auch von verbliebenen Zellresten der Uro-
genitalleiste oder von einer Metaplasie zolomischen
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Epithels. Diese Mechanismen kénnten moglicherweise
durch hormonelles Ungleichgewicht oder durch Hormon-
therapie zusétzlich gefordert werden [4, 5]. Angesichts
fehlender urogenitaler Missbildungen bei diesen Pa-
tientinnen ist eine embryonale Fehlbildung auszu-
schliessen. Diese Uberlegungen zur Pathogenese lassen
sich auch auf die mediastinalen Zysten vom Miil-
ler’'schen Typ iibertragen, da der paramesonephrische
Gang aus der embryonalen Anlage am kranialen Ende
der Urnierenfalte, im zervikothorakalen Bereich, ent-
steht[7]. Angesichts der monomorphen geweblichen Be-
schaffenheit aus einem Keimblatt ist ein Teratom aus-
zuschliessen. Die mediastinale Zyste vom Miiller’schen
Typ ist folglich als embryologisches Spétderivat zu ver-
stehen, nicht als Neoplasie. Maligne Entartung kommt
nicht vor.

Die eingangs erwdhnten zwdlf beschriebenen Félle in
der Literatur wurden in zwei unabhéngigen Serien von
mediastinalen Zysten retrospektiv identifiziert [1, 2]. Mit
3 von 19 Féllen (15,8%) in der ersten Serie und 9 von
163 Fillen (5,5%) in der zweiten Serie ergibt sich eine
erstaunlich hohe Inzidenz, verglichen mit dem niedrigen
Bekannheitsgrad. Dies ldsst vermuten, dass Miiller’sche
mediastinale Zysten weitgehend unerkannt bleiben, ob-
schon sie doch eine klinisch-pathologisch distinkte Ein-
heit darstellen.

Fazit

Neben den bekannten mediastinalen Zysten aus embryo-
logischen Derivaten des Vorderdarms, der dritten Schlund-
tasche und des Zoloms stellen jene des urspriinglichen
paramesonephrischen/Miiller’schen Ganges eine nicht
seltene, aber weitgehend unbekannte klinisch-pathologi-
sche Entitdt dar mit folgenden Merkmalen:

— zystische Raumforderung im hinteren Mediastinum
paravertebral,

— meist perimenopausale Patientinnen mit assoziierten
Risikofaktoren von Ubergewicht, hormonellen Stérun-
gen, Hormonersatztherapie,

— diinnwandige Zyste ohne heterologes Gewebe mit
typischem Miiller’schem Epithel und Expression von
Hormonrezeptoren,

— keine Neoplasie, kein malignes Potential.
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