DER BESONDERE FALL

Seltene Ursache einerSigmastenose

Intraoperative Zufallsdiagnose einer Sigmametastase eines primar gemischten
Becherzellkarzinoids/Adenokarzinoms des Zokums
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Fallbericht

Wir berichten iiber einen 78-jahrigen Patienten mit einer
seltenen Ursache einer Sigmastenose und konsekutiver
Dickdarmobstruktion. Der Patient berichtete tiber diffuse,

Abbildung 1

Computertomographische Abbildung (Axial-Schnitt) der Sigmaste-
nose (Pfeil 1) mit konsekutiver prastenotischer Dickdarmdilatation
(Pfeil 2), kontrastmittelgefuilltes Rektum (Pfeil 3), kontrastmittelge-
fullter Dinndarm (Pfeil 4), Acetabulum (Pfeil 5), Os sacrum (Pfeil 6).

Abbildung 2

Computertomographische Abbildung (Axial-Schnitt) einer Tumor-
suspekten Wandverdickung (randstandig kontrastmittelanreichernde
solide Raumforderung) im Zékum/Appendixbereich (Pfeil 1),
Dickdarmdilatation (Pfeil 2), kontrastmittelgefiliter Dinndarm

(Pfeil 3), Os ileum (Pfeil 4).

intermittierend auftretende Bauchkridmpfe sowie Me-
teorismus seit sechs Jahren. Der Stuhlgang wurde mit
diinner Konsistenz sowie einer Frequenz von drei- bis
viermal am Tag angegeben. An B-Symptomen wurde ein
Gewichtsverlust von 4 kg innerhalb der letzten zwei Wo-
chen rapportiert. In der klinischen Untersuchung pra-
sentierte sich der Patient im reduzierten Erndhrungs-
zustand mit einem weichen, nicht gespannten Abdomen
und einer tastbaren Raumforderung im linken Unter-
bauch. Im Jahre 2005 wurde klinisch und koloskopisch
die Diagnose einer Sigmadivertikulitis gestellt, die wie-
derholt in den letzten Jahren erfolgreich konservativ mit
antibiotischer Therapie behandelt wurde. Im Juni 2011
zeigte eine Koloskopie bei rezidivierenden linksseitigen
Unterbauchschmerzen eine fixierte Stenose im Kolon
sigmoideum ohne makroskopische Malignitétszeichen.
Die Stenose war mit dem Padiaterendoskop passierbar.
Die Koloskopie musste aber aufgrund der Kolonstenose
und mangelhafter Sduberung des Dickdarms auf Hohe
der linken Flexur abgebrochen werden. In Oktober 2011
wurde uns der Patient zur Operation der Sigmastenose
aufgrund einer chronisch rezidivierenden Sigmadiver-
tikulitis aufgeboten. Aufgrund des atypischen klinischen
Bildes fiihrten wir prédoperativ eine Computertomogra-
phie des Abdomens durch, die eine Stenose im Colon sig-
moideum mit konsekutiver Dilatation des Kolons bis zum
Zokum bis auf einen maximalen Durchmesser von 7 cm
zeigte (Abb. 1 &X). Weiterhin wurde im Zokum eine un-
klare Wandverdickung beschrieben (Abb. 2 EX). Lymph-
knotenvergriosserungen wurden nicht beschrieben.

Entgegen unserer sonstigen operativen Strategie des
minimal-invasiven, laparoskopischen Zugangs entschie-
den wir uns im beschriebenen Fall primér fiir ein offe-
nes Vorgehen mit medianer Laparotomie. Der intra-
operative Situs zeigte einen Dickdarmileus sowie eine
tumorsuspekte Neoplasie im Bereich des Sigmas und
im Zokum. Eine Lebermetastasierung oder eine Perito-
nealkarzinose war makroskopisch nicht nachweisbar.
Bei Verdacht auf ein Doppelkarzinom des Kolons fithrten
wir zundchst eine onkologische Hemikolektomie rechts
mit Schnellschnittuntersuchung, gefolgt von einer radi-
kalen Rektosigmoidresektion, durch. Die histopatho-
logische Schnellschnittuntersuchung erbrachte den
Nachweis eines siegelringzelligen Adenokarzinoms des
Zokums mit fokal neuroendokriner Differenzierung. Die
histologische Schnellschnittuntersuchung des Rektosig-
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Abbildung 3

Appendix/Z6kum: Lamina propria (Pfeil 1), Lamina muscularis mucosae (Pfeil 2) und
Submucosa (Pfeil 3) mit diffus und solid-glandular (Pfeil 4) angeordneten teils siegelring-
zelligen (Kreis 5) Karzinominfiltraten.

Abbildung 4
Appendix/Zékum: Intramurale Infiltrate (Kreis) eines Becherzellkarzinoids.

moidprdparates zeigte die gleiche Histologie wie im
Zokum und wurde aufgrund des extraluminalen Tumor-
wachstums als Metastase des Zokumtumors gewertet.
Die Rekonstruktion der Darmpassage erfolgte durch Seit-
zu-Seit Ileotransversostomie sowie End-zu-End De-
scendorektostomie. Eine protektive Ileostomie wurde
angelegt. Der postoperative Verlauf gestaltete sich kom-
plikationslos.

Die definitive Histologie ergab ein primir gemischtes
Becherzellkarzinoid/Adenokarzinom des Zékums vom
siegelringzelligen Typ (Abb. 3-5 EX) mit Vorliegen einer
ausgedehnten Lymphknotenmetastasierung, einer regio-
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néren Peritonealkarzinose im mitresezierten Omentum
majus sowie einer stenosierenden Sigmametastase.
Nebenbefundlich fand sich eine chronische Sigmadiver-
tikulitis. Die TNM-Klassifikation nach UICC (7. Edition)
lautete: pT4a, pN2b (7/45), pM1b (LYMPH [8/24], PER,
OTH), G3, L1, V1, Pn1, RO. Der Fall wurde postoperativ
im interdisziplindren Tumorboard unseres Darmzen-
trums besprochen. Angesichts der aggressiven Tumo-
rentitdt, des fortgeschrittenen Tumorstadiums mit Vor-
liegen einer ausgedehnten Lymphknotenmetastasierung,
einer regionédren Peritonealkarzinose sowie einer steno-
sierenden Sigmametastase, die als Fernmetastase ein-
gestuft wurde, ist die Prognose des Patienten als limitiert
zu beurteilen. Nach Aufkldrung des Patienten haben wir
uns gegen eine systemische Chemotherapie entschieden.
Geplant sind engmaschige Tumornachsorgen. Bei Nach-
weis einer Tumorprogression kann eine systemische
Chemotherapie erfolgen. Zwei Monate nach der Erst-
operation erfolgte die komplikationslose Riickverlage-
rung der Ileostomie. Der Patient ist 6 Monate nach der
Priméroperation tumorfrei.

Diskussion

Der présentierte Fall mit intraoperativem Nachweis einer
extraluminalen, stenosierenden Metastase im Colon sig-
moideum bei primér gemischten Becherzellkarzinoid/
Adenokarzinom des Zokums stellt eine dusserst seltene
Ursache einer Darmstenose dar. Der klinische Verdacht
einer stenosierenden Sigmadivertikulitis sowie die nur
unvollstindig durchfiithrbare Koloskopie maskierten in
retrospektiver Beurteilung den prédoperativen Nachweis
des malignen Tumorbefundes im Zékum.

Das kolorektale Karzinom stellt in der Schweiz die
dritthdufigste Krebserkrankung und die zweithdufigste
Krebstodesursache dar. Bosartige Neoplasien der Appen-
dix (und des Zokums) sind selten und représentieren
ca. 0,4% der gastrointestinalen Tumoren. In zwei Drit-
tel der Appendix-Neoplasien handelt es sich um einen
neuroendokrinen Tumor (frither Karzinoide), in 10%
um ein Adenokarzinom und in 5% um ein Becherzell-
karzinoid [1, 2]. Das Becherzellkarzinoid ist ein seltener
Appendix-typischer Tumor mit neuroendokriner Diffe-
renzierung sowie Ausbildung von Becherzellen und
muzinosen Tumorzellen. Dieser gemischte Phianotyp darf
trotz der neuroendokrinen Differenzierung und des
Namen nicht mit den klassischen neuroendokrinen
Tumoren verwechselt werden, da seine Prognose deut-
lich schlechter ist.

Becherzellkarzinoide sind seltene Tumoren mit unter-
schiedlichen Berichten in der Literatur beziiglich Prog-
nose und Management. In der Literatur sind nur kleine
Fallserien verdffentlicht. Dadurch ist es schwer, diese
Tumoren korrekt zu klassifizieren, Richtlinien zu erstel-
len und exakte Prognosen abzugeben. Die Becherzell-
karzinoide konnen, basierend auf zyto- und histomor-
phologischen Kriterien, nach Tang et al. in 3 Gruppen
klassifiziert werden (Tab. 1 &) [3]. Dabei beinhaltet die
Gruppe A das typische Becherzellkarzinoid. Gruppe B
entspricht einem siegelringzellhaltigen Adenokarzinom,
welches aus einem Becherzellkarzinoid entstanden ist.
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Tabelle 1. Histopathologische Klassifikation der Becherzellkarzinoide [5].

Gut identifizierbare Becherzellen in Verbédnden oder trabekular angeordnet;

geringe zytologische Atypien; geringe bis keine Desmoplasie; geringe
Architekturstérung der Appendixwand; degenerative Verdnderungen
mit extrazelluldrerer Schleimansammlung zugelassen.

Becherzellen oder Siegelringzellen angeordnet in nicht konfluierenden,
unregelmassig grossen Verbanden; diskohasives einzelzellreihiges

oder einzelzelliges infiltrierendes Wachstumsmuster; signifikante zytologische
Atypien; Desmoplasie und assoziierte Zerstorung der Appendixwand.

Gruppe A Typisches Becherzellkarzinoid

Gruppe B Adenokarzinom aus Becherzellkarzinoid,
Siegelringzell-Typ

Gruppe C Adenokarzinom aus Becherzellkarzinoid,

wenig differenzierter Karzinom-Typ

Mindestens fokaler Nachweis von Becherzellen; mindestens eine Komponente
(>1 Gesichtsfeld oder 1 mm?) nicht weiter zu unterscheiden von einem wenig

differenziertem Adenokarzinom, welches sich als driisenbildend (a), diffuse
Infiltrate von Siegelringzellen (b), oder als undifferenziertes Karzinom prasentiert.

Abbildung 5
Appendix/Zékum: Immunohistochemische Farbung fir den neuro-
endokrinen Marker Chromogranin mit Positivitdt in den Karzinoid-
zellen (Pfeile).

Das schlecht differenzierte Adenokarzinom, entstanden
aus dem Becherzellkarzinoid, wird in Gruppe C einge-
teilt. Obwohl es sich bei dieser Klassifikation um eine
unbewiesene Theorie handelt, wird diese Einteilung der
Becherzellkarzinoide in der Praxis angewendet [1, 4]
und erlaubt eine feinere Aussage zur Prognose der Pa-
tienten. Interessanterweise beinhalten die Tumore der
Gruppe B und C im Gegensatz zum klassischen Adeno-
karzinom keine Adenomanteile in der angrenzenden
Mukosa. Die Expression von p53 spiegelt allerdings die
Transformation in Adenokarzinome und die Annéhe-
rung an diese Tumorentitdt wider [1, 3, 4]. Unser be-
schriebener Fall reprédsentiert in der Klassifikation nach
Tang et al. ein Adenokarzinom vom Typ Siegelringzellen
aus einem Becherzellkarzinoid, Typ C [3].
Becherzellkarzinoide werden in der Regel im metasta-
sierten Stadium diagnostiziert [1, 3]. 33% der Patienten
in Gruppe A, 88% der Patienten in Gruppe B und 100%
der Patienten in Gruppe C weisen Metastasen bei der
Erstdiagnose auf. Die entsprechenden 5-Jahres-Uberle-
bensraten liegen bei 85%, 36% und 0% (Gruppe A-C)
[3]. Zum Vergleich hierzu wird das klassische Adeno-
karzinom der Appendix in 68% der Fille im metasta-
sierten Stadium diagnostiziert. Die 5-Jahres-Uber-
lebenszeit betrigt 0% wie fiir Gruppe C-Patienten der
Becherzellkarzinoide.

Lymphknotenmetastasen sind im Vergleich zu den Karzi-
noiden (1,4-8,8%) relativ haufig bei Becherzellkarzinoiden
(34%). Das klassische Adenokarzinom weist die hochsten
Raten an Lymphknotenmetastasen auf (31-64%) [3]. Aus
diesem Grund wird bei Zufallsdiagnose eines Becherzell-
karzinoides oder Adenokarzinoms nach Appendekto-
mie eine Komplettierungsoperation (im Sinne einer Hemiko-
lektomie rechts) empfohlen. Die Grésse des Primértumors
spielt hierbei keine wesentliche Rolle [1, 3, 4].

Als Richtlinien zur Behandlung der Becherzellkarzino-
ide wird eine Hemikolektomie rechts fiir Tumoren der
Gruppe B und C sowie fiir T3- und T4-Tumoren der
Gruppe A angegeben. Beziiglich T1- und T2-Tumoren
der Gruppe A existiert in der Literatur keine ausrei-
chende Evidenz fiir die alleinige Appendektomie mit
engmaschiger Nachsorge, auch wenn dieses Vorgehen
in einer Meta-Analyse gefolgert wird [3, 5].

In unserem Fall sprechen der ausgeprégte Lokalbefund,
die zahlreich befallenen Lymphknoten im Mesokolon
(7/45), die regionére Peritonealkarzinose im Omentum,
der metastatische Befall des Sigmas mit und der Lymph-
knoten im Mesosigma (8/24) fiir eine besonders aggres-
sive Tumorbiologie. Die Schlussfolgerung ist, dass auch
bei nachgewiesener Sigmadivertikulitis immer auch an
eine maligne Sigmastenose gedacht werden sollte. Das
primér gemischte Becherzellkarzinoid/Adenokarzinom
des Zokums repridsentiert eine seltene Tumorentitit,
welche in den meisten Féllen erst im fortgeschrittenen
Stadium diagnostiziert wird.
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