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der besondere fall
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Fallbeschreibung

Ein 60-jähriger Patient wird im Juni 2008 vom Hausarzt
aufgrund einer rezidivierenden Urolithiasis stationär zu-
gewiesen. Im Rahmen der Hospitalisation mit Spontan-
abgang eines distalen Ureterkonkrements links fällt in
der durchgeführten Computertomographie eine unklare
retroperitoneale Gewebsvermehrung auf (Abb. 1 x).
Weitere klinische, hämatologische und sonographische
Abklärungen geben keinen eindeutigen Hinweis auf die
Ätiologie des retroperitonealen Befundes. Auch eine
additiv durchgeführte MR-Untersuchung ergibt keine
neuen Erkenntnisse. Die bildgebenden Untersuchungs-
befunde sind mit der Diagnose einer retroperitonealen
Fibrose (Morbus Ormond) vereinbar. Differentialdia-
gnostisch muss jedoch auch eine maligne Ursache in
Betracht gezogen werden, so dass dem Patienten als
nächster diagnostischer Schritt eine CT-gesteuerte
Punktion vorgeschlagen wird. Hierfür kann sich der
Patient jedoch nicht entschliessen, so dass entschieden
wird, den Befund im weiteren Verlauf unter Einschluss
bildgebender Untersuchungsmethoden zu kontrollieren.
Im Verlauf kommt es jedoch zu mehreren Episoden epi-
gastrischer Koliken von jeweils 10–15 Minuten Dauer
mit Ausstrahlung in den Rücken. Zudem gibt der Pa-
tient an, einmalig hellen Stuhl und eine dunkle Verfär-
bung des Urins beobachtet zu haben. Er meldete sich
jedoch deswegen nicht sofort beim Hausarzt. In der ge-
planten CT-Untersuchung (Februar 2009) zur Verlaufs-
beurteilung des retroperitonealen Befundes konnte
eine Progredienz der Gewebevermehrung ausgeschlos-
sen werden, was erneut die primäre Verdachtsdiagnose
eines M. Ormond unterstützte. Die Koliken wurden von
uns im Sinne einer symptomatischen Cholezystolithia-

sis mit passagerer mechanischer Cholestase bei spon-
tanem Steinabgang interpretiert. Als andere mögliche
Ätiologie der Cholestase wurde jedoch auch die retro-
peritoneale Fibrose diskutiert, wenngleich dies auf-
grund des stationären Befundes eher unwahrscheinlich
schien.
Der Patient trat im Juni 2009 zur elektiven laparosko-
pischen Cholezystektomie ein. Die histologische Unter-
suchung des Resektionspräparates ergab überraschen-
derweise als Zufallsbefund die Diagnose einer malignen
lymphoproliferativen Erkrankung der B-Zell-Reihe mit
Befall eines Zystikus-Lymphknotens. Zunächst wurde
diese im Sinne einer Chronischen Lymphatischen Leu-
kämie (CLL) bzw. eines small lymphocytic lymphoma
(SLL) gedeutet. Die weitere hämatologische Abklärung
zeigte eine monoklonale Gammopathie mit IgM-Para-
proteinämie. Unter Einschluss immunhistochemischer
Untersuchungen konnte schliesslich die endgültige Dia-
gnose eines lymphoplasmozytischen Lymphoms mit
IgM-Paraproteinämie im Sinne eines Morbus Walden-
ström gestellt werden. Aufgrund einer in den letzten
Wochen zunehmenden Nachtschweiss-Symptomatik,
die vom Patienten erst auf explizite Nachfrage beschrie-
ben wurde, konnte die Indikation zum Beginn einer
Immunchemotherapie nach dem DRC-Schema (Dexa-
methason, Rituximab, Cyclophosphamid) für zunächst
insgesamt sechs Therapiezyklen gestellt werden. Unter
dieser Behandlung zeigte sich ein deutliches Anspre-
chen mit vollständigem Verschwinden der B-Sympto-
matik. Auch die ursprünglich als retroperitoneale
Fibrose fehlgedeutete Weichteilvermehrung war in der
computertomographischen Verlaufskontrolle deutlich
regredient (Abb. 2 x), so dass retrospektiv von einem
ausgedehnten retroperitonealen Lymphombefall im
Rahmen des zufällig diagnostizierten lymphoplasmo-
zytischen Lymphoms ausgegangen werden musste.

Kommentar

Die Differentialdiagnose einer oligosymptomatischen,
retroperitonealen Weichteilveränderung beinhaltet die
retroperitoneale Fibrose, die in ihrer idiopathischen
Form als Morbus Ormond bekannt ist (ca. 60% der
Fälle) [1, 2] bzw. als das sogenannte Ormond-Syndrom
bezeichnet wird, wenn sie sich als sekundäre Form
präsentiert. Die sekundäre, reaktive Form kann durch
verschiedene Faktoren hervorgerufen werden, wie zum
Beispiel medikamentös, autoimmun oder als Folge von
Radiotherapie, chronischer Entzündungsreaktion oder
Trauma. Darüber hinaus muss auch ein retroperito-

Abbildung 1
Unklare retroperitoneale Gewebsvermehrung.
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nealer Lymphombefall bzw. metastatische Absiedlun-
gen anderer Tumoren in retroperitoneale Lymphknoten
differentialdiagnostisch berücksichtigt werden. Da sich
unser Patient initial gegen eine Biopsieentnahme ent-
schied, konnte die definitive histologische Bestätigung
der Diagnose zunächst nicht erfolgen. Obwohl in ver-
schiedenen Studien gezeigt werden konnte, dass auch
bei der primär retroperitonealen Fibrose ein Anspre-
chen auf eine immunsuppressive Therapie erreicht
werden kann [3–5], muss die fast vollständige Regre-
dienz der retroperitonealen Gewebevermehrung mit
gleichzeitigem Abfall des IgM-Paraproteins im Serum

unter der Immunchemotherapie bei zuvor histologisch
bestätigter Diagnose des M. Waldenström aus dem Zys-
tikus-Lymphknoten im hier vorliegenden Fall mit
höchster Wahrscheinlichkeit als Lymphombefall und
nicht im Sinne eines M. Ormond gedeutet werden.
Die vorliegende Kasuistik zeigt, wie wichtig eine histo-
logische Diagnosesicherung unklarer Gewebsvermeh-
rungen ist, da ansonsten die Gefahr besteht, wirksame
Therapien seltenerer zugrunde liegender Erkrankun-
gen mit spezifischen Behandlungsmöglichkeiten erheb-
lich zu verzögern.
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Abbildung 2
Deutlicher Rückgang der retroperitonealenWeichteilvermehrung
sechs Monate nachTherapiebeginn.


