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Auch wenn es nichts gibt, was es nicht gibt …

… gibt es sehr seltene Sachen
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Fallvorstellung

Fall 1
Ein 40-jähriger, nach Diagnose und Therapie eines 
gutartigen Hirntumors ein Jahr zuvor etwas vorsich-
tig gewordener Patient stellt sich wegen seit fünf Ta-
gen bestehender krampfartiger abdomineller Miss-
empfindungen und leichten Durchfalls in der Praxis 
vor. Er hatte sich einige Tage geschäftlich in der Tür-
kei aufgehalten, berücksichtigte Hygieneregeln auf 
Reisen aber genauestens. Frau und Kind hätten eben-
falls leichte Bauchbeschwerden gehabt. 
In der klinischen Untersuchung findet sich ein be-
sorgter Patient in gutem Allgemeinzustand mit leich-
tem abdominellem Druckschmerz. 
Zur weiteren Diagnostik und intendierten Beru higung 
des Patienten wird eine abdominelle Ultraschallunter-
suchung durchgeführt, die überraschenderweise eine 
8 × 2,5 cm lange, neben dem Colon ascendens gelegene, 
tubuläre Struktur (dünne echoreiche Wand, echo-
armes leicht inhomogenes scholliges Binnenmuster, 
fehlendes Flusssignal in der farbkodierten Duplex-
sonographie) im rechten Unterbauch zeigt (Abb. 1). 
Die Computertomographie (Abb. 2) bestätigt diesen 
Befund. Die abdominellen Beschwerden verschwin-
den, aber unter dem Verdacht auf eine akzidentell ent-
deckte asymptomatische Mukozele der Appendix 
wird der Patient elektiv operiert und die Diagnose 
 bestätigt.

Fall 2
Zwei Monate später stellt sich ein 74-jähriger Patient 
mit seit einigen Wochen bestehenden Unterbauch-
schmerzen rechts vor, die positionsabhängig beim 
Vorbeugen und Beinbeugen zunehmen. Auch 
hier findet sich sonographisch im unteren rechten 
Quadran  ten eine 5 cm lange wurstartige Struktur 
(Abb. 3). Wegen eines zwei Jahre zuvor abgetragenen 
Ascendenspolypen wird vor der geplanten Operation 
eine Kontrollkoloskopie durchgeführt, die im Zökal-
pol eine prominente Vorwölbung des Appendixab-
gangs zeigt (Abb. 4). Computertomographie und Ope-
ration bestätigen die Verdachtsdiagnose.

Chirurgische Intervention / Therapie

In beiden Fällen wurde eine komplikationslose lapa-
roskopische Resektion durchgeführt. Ein solcher 
Eing riff beginnt als diagnostische Laparoskopie zum 
Ausschluss anderer pathologischer Befunde, ins-
besondere aber eines Pseudomyxoma peritonei. Das 
Organ wird dabei nur im Bereich der Mesoappendix 
gefasst. Ist dies nicht möglich, muss auf eine offene 
Operation umgestiegen werden. Die Absetzung erfolgt 
mit einem Endo-GIA-Stapler im Bereich der makro-
skopisch unauffälligen Basis (Abb. 6) oder unter Mitre-
sektion des Zökalpols. Das Resektat wird mittels eines 
Bergebeutels aus der Abdominalhöhle über einen 
Trokarzugang geborgen.

Abbildung 1: Sonographischer Befund des ersten Patienten. Abbildung 2: CT-Befund des ersten Patienten.
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Die histopathologische Aufarbeitung ergab in beiden 
Fällen eine low grade appendikale muzinöse Neoplasie 
(LAMN) unter dem klinischen Bild einer Appendix-
mukozele ohne Serosapenetration mit tumorfreien 
Absetzungsrändern. 
In beiden Fällen empfahl das interdisziplinäre Tu-
morboard bei Fehlen klarer Richtlinien zur Nach-
sorge eine einmalige radiologische Verlaufskontrolle 
nach einem Jahr zum Ausschluss der Entwicklung 
 eines Pseudomyxoma peritonei.

Diskussion

Mukozelen der Appendix sind mit 0,3% aller Appen-
dektomien seltene Befunde [1] und entstehen distal 
ein er Obstruktion des Lumens durch eine Ansamm-
lung von Mukus. Die Klassifikation ist kontrovers 
und die Terminologie inkonsistent. Die WHO-Klassi-
fikation von 2010 unterscheidet Adenoma, Invasive 
Mucinous Adenocarcinoma, Low-grade Mucinous Ade-

nocarcinoma und High-grade Mucinous Adenocarci-
noma.
Die Diagnosestellung erfolgt durch den typischen Be-
fund in der Bildgebung, den endoskopischen Aspekt 
[6, 7] und schliesslich die Histologie [8]. Differential-
diagnostisch könnten eine Appendizitis oder Neopla-
sien der Appendix (z.B. Leiomyom, Karzinoid, Adeno-
karzinom) in Frage kommen.
Die Therapie der Wahl ist eine chirurgische Resek-
tion, da sich ein Karzinom bildgebend nie ausschlies-
sen lässt. Bei der operativen Resektion muss man 
 darauf achten, dass die Mukozele intakt bleibt, denn 
bei der Verschleppung von Tumorzellen in die Perito-
nealhöhle droht die Entstehung eines Pseudomy-
xoma peritonei. Bei unkomplizierten Fällen ist eine 
 laparoskopische Resektion und Bergung der Mukozele 
über einen Plastiksack möglich. In anderen Fällen 
kann eine Hemikolektomie rechts und bei Nachweis 
einer peritonealen Beteiligung eine Konversion zu 
einem offenen Zugang nötig werden. Im Fall eines 

Abbildung 3: Sonographischer Befund des zweiten Patienten.

Abbildung 5: Endoskopischer Befund des Zökalpols zum  

Zeitpunkt der Diagnosestellung der Mukozele der Appendix 

(«Volcano Sign»).

Abbildung 4: Endoskopischer Befund des Zökalpols  

zwei Jahre vor Diagnosestellung.

Abbildung 6: Operationspräparat Fall 1. Die mittels Stapler 

abgesetzte Appendixbasis (roter Pfeil) ist 2 cm vom Beginn 

der Mukozele entfernt. Die untere Fadenmarkierung zeigt  

die Art. appendicularis. Die Serosa ist makroskopisch intakt.
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Pseudomyxoma peritonei empfehlen wir die Resektion 
mit zytoreduktiver Chirurgie sowie hypertherme 
Chemotherapie (HIPEC) (5-Jahres-Überlebensrate >75% 
[10]). Da eine Mukozele der Appendix mit einem kolo-
rektalen Adenokarzinom assoziiert sein kann [11], 
sollte präoperativ eine Koloskopie durchgeführt wer-
den. Auch andere Tumoren aus GI-Trakt, Endome-
trium, Ovar und Mamma scheinen vergesellschaftet 
vorzukommen [12].
Die Prognose ist bei intakter appendizealer Mukosa 
nach kurativer Chirurgie gut. Hat dagegen eine Pro-
liferation neoplastischen Epithels über die Mukosa 
hinaus stattgefunden, ist die Prognose bei peritonealer 
Dissemination deutlich schlechter.

Schlussfolgerung 

Es verwundert, zwei Patienten mit dieser seltenen Dia-
gnose in so kurzem Abstand hintereinander zu sehen. 
Aber wie sagte eine Patientin, als man sie beruhigen 
wollte, dass eine bestimmte Erkrankung sehr unwahr-
scheinlich sei: «Irgendwer muss ja auch die seltenen 
Krankheiten haben.»
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