DER BESONDERE FALL

Lungenrundherd und nicht maligne —
seltener Lungentumor: Pneumozytom
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Fallbeschreibung

Bei der heute 49-jahrigen Patientin fiel erstmals im
Oktober 2011 wéhrend einer thorakalen Rontgenunter-
suchung im rechten Lungenunterlappen ein 1,51 cm
grosser peripher gelegener Rundherd auf. Anamnestisch
bestand weder eine pulmonale Symptomatik noch ein
Gewichtsverlust. Die zytologischen und histologischen
Abkldrungen ergaben keine auffilligen Befunde. Bei einer
Kontrolluntersuchung knapp 1% Jahre spiter stellten
sich neben dem Rundherd mit einem Durchmesser von
1,67 cm (Abb. 1 E) ein zusitzlicher 0,7 ¢cm grosser Herd
im Randbereich und ein weiterer 0,4 cm grosser Herd im
linken Unterlappen dar. Im Mai 2013 wurde der Rund-
herd im linken Unterlappen durch Wedge-Resektion ent-
fernt, histologisch einem 0,4 cm grossen intrapulmona-
len Lymphknoten entsprechend. Bei Gréssenprogredienz
des Rundherds im rechten Unterlappen auf 1,86 cm
(Abb. 1) erfolgte Anfang Februar 2014 unter Annahme ei-
nes radiologisch favorisierten Hamartoms eine Lungen-
Wedge-Resektion mit anschliessender Schnellschnitt-
untersuchung. Eingesandt wurde ein 2,5 cm grosses
Lungen-Wedge-Resektat, das auf der Schnittfliche einen
1,8 cm grossen, auffillig glatt begrenzten und durchge-
hend soliden blass-gelblichen Tumor erkennen liess. Da
im Rahmen der Schnellschnittuntersuchung eine Digni-
tatsbestimmung der histologisch papillar differenzierten
Lision nicht moglich war, wurde die Operation beendet.
Die definitive histologische und immunhistologische Un-
tersuchung ergab die Diagnose eines benignen Pneumo-
zytoms. Bei dem anderen kleineren Rundherd im rechten
Unterlappen handelte es sich histologisch um einen wei-
teren 0,5 cm grossen intrapulmonalen Lymphknoten.

Kommentar

Bei Pneumozytomen handelt sich um eine seltene, in den
meisten Féllen gutartige Neoplasie der Lunge, die in der
aktuellen WHO-Klassifikation der Lungentumoren unter
dem Begriff «sklerosierendes Himangiom» gefiihrt wird
[11und unter diesem Terminus 1956 erstmals von Liebow
und Hubbell beschrieben wurde [2]. Nach neueren Er-
kenntnissen diirfte der Ausgangspunkt dieser Lision im
undifferenzierten respiratorischen Epithel zu suchen sein,
so dass heute die erstmals 1973 von Kennedy geprégte
Bezeichnung als «Pneumozytom» zu favorisieren ist [3].
Pneumozytome sind {iberwiegend als singuldre Tumoren
im Bereich der Lunge, in 4% der Fille als multifokale
Tumoren [4] und selten auch einmal als endobronchiale
Polypen [3] oder als lymphogen metastasierte Neoplasie

anzutreffen [1, 3, 5]. Bevorzugte Tumorlokalisation ist
die subpleurale Lage in den Lungenunterlappen und im
Mittellappen. Bei multiplen Neoplasien handelt es sich
zumeist um einen grésseren Tumor, der von mehreren
kleinen Lésionen umgeben wird [3]. Der Tumor wird vor-
nehmlich bei Frauen (5-mal hdufiger als bei Mannern)
mittleren Alters (Median 46 Jahre, Range 11-80 Jahre [1])
und mit einer Pradisposition bei asiatischen Bevilkerungs-
gruppen diagnostiziert [3]. Die Pradominanz bei Frauen
wird als moglicher Hinweis auf eine Hormon-assoziierte
Lasion gewertet; wegen der Pradisposition asiatischer
Bevolkerungsgruppen werden auch Umwelteinfliisse
und genetische Faktoren diskutiert [3]. Die bislang in der
Literatur beschriebenen Fille zeigten einen Durchmes-
ser von 0,3-8 cm [1]; bis 20 ¢cm grosse Tumoren wurden
lediglich kasuistisch beschrieben [6]. Die meisten Patien-
ten sind asymptomatisch [1]; selten werden Husten,
Hamoptysen, Dyspnoe oder Thoraxschmerzen beobachtet
[3]. Makroskopisch werden die Pneumozytome typischer-
weise als glatt begrenzte, solide, graue bis blassgelbliche
Lasionen mit kleinzystischem Aspekt beschrieben [1], de-
ren Farbspektrum bei blutreichen Tumoren bis zu einem
dunklen Rot reichen kann [3]. Histologisch sind die Tumo-
ren aus zwei Zelltypen aufgebaut, den kuboidalen epithe-
lialen Oberflichenzellen und den runden Stromazellen,
die — wie im vorliegenden Fall — zumeist eine domi-
nierende papillare (Abb. 2A K1) Differenzierung [1, 3] und
in beiden Zellkompartimenten eine immunhistologische
Positivitdt fiir TTF-1, EMA und Progesteronrezeptoren [7]
zeigen. Entscheidend fiir die Abgrenzung von einer malig-
nen Neoplasie (primérer Lungentumor, Metastase) ist, dass
die Pneumozytome bei kleinherdig betonter stirkergradi-
ger Grossenvariation der Kerne (Abb. 2B &) eine auffal-
lend geringe proliferative Aktivitdt (MIB1/Ki67-Farbung)
und eine geringe Mitoserate zeigen [1, 11]. Typisch sind
auch die im Tumorgewebe nachweisbaren, vorwiegend
lymphozytdren entziindlichen Infiltrate (Abb. 2A) und bei
élteren Lasionen reichlich nachweisbare Histiozyten und
Kalzifikationen [3]. Molekulare Studien konnten ein gleich-
artiges monoklonales Pattern in beiden Tumorzellpopula-
tionen zeigen und rechtfertigen die Einordnung der Pneu-
mozytome als echte Neoplasien [8]. In Einzelfidllen wurden
Lymphknotenmetastasen [3] und die Koexistenz eines
Pneumozytoms mit einem Adenokarzinom der Lunge
beobachtet [9]. Da in der Literatur jedoch bislang kein Tu-
mor-assoziierter Todesfall dokumentiert ist, diirfte es sich
beim Pneumozytom um eine Tumorentitdt mit biologisch
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Abbildung 1

Linkes Bild: scharf begrenzter, pleurastandiger Rundherd im Unterlappen rechts.
Innerhalb von knapp 1% Jahren (509 Tage) Grossenprogredienz auf einen effektiven
Durchmesser von 16,7 mm.

Rechtes Bild: weitere Grossenprogredienz des Rundherds um 38% innerhalb

von 10 Monaten (307 Tage) auf 18,6 mm.
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Abbildung 2

Mikroskopie des papilldren Pneumozytoms mit guter pseudo-
kapselartiger Abgrenzung zum residuellen Lungengewebe (Punkte),
mit dominierendem papilldrem Differenzierungsmuster (Quadrat),
mit interstitiellen Lymphozyteninfiltraten (Kreis)

(A, HE, Vergrosserung x5)

und mit deutlicher nuklearer Polymorphie der Tumorzellen (Kreis)

(B, HE, Vergrosserung x40).
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gutartigem Verlauf handeln [3, 10]. Nach asiatischen Stu-
dien liegt die diagnostische Fehlerrate im Rahmen der
Schnellschnittuntersuchung um 25% und fiihrt bei einer
nicht geringen Anzahl von Patienten mit Pneumozytomen
zu unnoétigen chirurgischen Interventionen [11, 12]. Die
vorliegende Arbeit mdochte insbesondere aus diesem
Grund diese seltene Tumorentitit zur Kenntnis geben und
auf die typische Befundkonstellation aufmerksam machen.

Fazit

Im Rahmen einer Schnellschnittuntersuchung eines un-
klaren pulmonalen Rundherds oder unklarer pulmonaler
Rundherde mit makroskopisch aufféllig glatter Begren-
zung und histologisch dominierender papilldrer Differen-
zierung sollte inshesondere bei Frauen im Alter um die
50 Jahre an die Mdglichkeit eines gutartigen Pneumo-
zytoms/sklerosierenden Himangioms gedacht werden.
Operativ konnte bei einer diese Diagnose sichernden
Schnellschnittuntersuchung auf einen grésseren chirur-
gischen Eingriff verzichtet und lediglich eine parenchym-
sparende Resektion des Tumors durchgefiihrt werden.
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