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Hintergrund

Myelolipome sind seltene gutartige Tumoren, welche
uberwiegend im Bereich der Nebenniere auftreten.
Ein extraadrenales Auftreten wird in der Literatur vor
allem im Bereich des Thorax, der Lunge, der Rippen
oder des Beckens beschrieben. Extraadrenale perire-
nale oder retroperitoneale Myelolipome finden sich
dusserst selten. In der Literatur finden sich nur we-
nige Fallbeschreibungen, die meistes als Zufallsbe-
fund entdeckt wurden. Nicht immer weisen Patienten
typische Symptome wie Abdominal- oder Flanken-
schmerzen auf. Da trotz fortschrittlicher radiologi-
scher Techniken eine priaoperative Diagnosestellung
und Abgrenzung zu malignen Tumoren oft schwierig
ist, gibt es bis zum aktuellen Zeitpunkt keine einheit-
liche Therapieempfehlung. Wir méchten unseren Fall
vorstellen und mit den in der Literatur enthaltenen
Féllen vergleichen und versuchen, eine einheitliche
Vorgehensweise in der Diagnostik und Therapie her-
auszuarbeiten.

Abbildung 1: Sonographie Abdomen. Hyperechogene retroperitoneale Raumforderung

im rechten Unterbauch (Pfeil).
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Fallbeschreibung

Anamnese

Hausarztliche Zuweisung eines 68-jahrigen Patienten
mit unklaren diffusen Abdominalbeschwerden und
Diarrhoe. Zudem besteht eine neu aufgetretene Leis-
tungsminderung. Nebenbefundlich leidet der Patient
an einer irritativen und obstruktiven Miktionssym-
ptomatik bei bekannter relativer Blasenhalssklerose
und Status nach transurethraler Prostataresektion
(TURP).

Klinischer Status

Bei Eintritt prasentiert sich der Patient in gutem Allge-
meinzustand. Die Vitalparameter zeigen einen Blut-
druck von 164/97 mm Hg, einen Puls von 68/min und
eine Temperatur von 35,7 °C. Kardiopulmonal finden
sich keine Auffilligkeiten. Das Abdomen ist diffus
druckdolent ohne palpable Resistenzen. Die Darmge-
rausche sind iiber allen vier Quadranten rege auskul-
tierbar. Es besteht keine Nierenlogenklopfdolenz.

Befunde

Laborchemisch zeigt sich ein leicht erhéhtes CRP von
64 mg/1 bei normwertigen Leukozyten von 9 G/I. Le-
berwerte und Amylase sind normwertig bei erhhtem
Kreatinin von 112 pmol/L.

Sonographisch zeigt sich neben einer reizlosen Chole-
zystolithiasis sowie einer blanden Zyste im Leberseg-
ment II eine nicht echofreie Lasion im Lebersegment
IVb. Zuséatzlich findet sich eine hyperechogene retro-
peritoneale Raumforderung im rechten Unterbauch
(Abb. 1).

Zur weiteren Diagnostik wurde eine computertomo-
graphische Diagnostik angeschlossen. Hierbei wurden
die reizlose Cholezystolithiasis sowie die Diagnose
multipler Leberzysten bestitigt. Die sonographisch
diagnostizierte unklare Raumforderung stellt sich nun
als inhomogene solide Raumforderung retroperito-
neal rechts, ventral des rechtsseitigen Musculus psoas
und des Ureters dar (Abb. 2). Die Ausdehnung betragt
44 x 53 x 66 mm (L x B x H). Die Raumforderung ist glatt
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Abbildung 2: Computertomographie Abdomen, axialer (A) und koronarer (B) Schnitt. Inhomogene solide Raumforderung

retroperitoneal rechts 44 x 53 x 66 mm (L x B x H), (Pfeil).

begrenzt und besitzt fetthaltige Anteile (-50 HU). Es fin-
den sich keine intraldsionalen Verkalkungen. Der Tu-
mor verdrangt den rechtsseitigen Ureter, ohne ihn zu
infiltrieren. Zudem zeigt sich eine trennende Fettla-
melle zum rechtsseitigen Psoasmuskel.

Verlauf und Therapie

Nach Vorstellung am interdisziplindren Tumorboard
wurde bei Verdacht auf ein retroperitoneales Liposar-
kom die Empfehlung zur priméren Resektion des Be-
fundes ausgesprochen. Bei Tumorkontakt zur rechten
Niere, dem Psoas, dem Duodenum und der Vena cava
wurde eine radikale retroperitoneale Tumorresektion
im Sinne einer «wide excision» geplant, um einer friih-
zeitigen Rezidivbildung vorzubeugen. Die retroperito-
neale Tumorausraumung mit Hemikolektomie rechts,
Nephrektomie rechts, Adrenalektomie rechts sowie
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Abbildung 3: Makroskopischer Befund. Kapselartig begrenzter Knoten von maximal 6,2 cm
Durchmesser im Fettgewebe.
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partieller Resektion des M. psoas erfolgte bereits zwei
Wochen spiter. Intraoperativ zeigte sich dorso-kaudal
der rechten Niere zwischen Nierenunterpol und dem
Zokalpol eine kapselartig begrenzte Raumforderung.
Bei unauffilliger postoperativer intensivmedizini-
scher Uberwachung wurde der Patient bereits am zwei-
ten postoperativen Tag auf die Normalstation verlegt.
Der Patient konnte nach komplikationslosem Verlauf
am 12. postoperativen Tag entlassen werden.

Nach histologischer Aufarbeitung des Pridparates er-
folgte die erneute Besprechung am interdisziplindren
Tumorboard. Hierbei zeigte sich nun entgegen der Er-
wartungen der Befund eines gutartigen Myelolipomes.

Pathologie

Makroskopisch findet sich im Weichgewebe zwischen
dem Zokumpol und dem Nierenunterpol eine kapsel-
artig begrenzte Raumforderung von 6,2 x 5,1 x 4,3 cm
(Abb. 3). Diese hat eine weiche Konsistenz und eine ho-
mogen rot-gelbliche Schnittflaiche. Der minimale Ab-
stand von diesem Tumor nach dorsal betrdgt 0,9 cm.
Dort befindet sich der Ureter, der makroskopisch nicht
infiltriert ist. Der minimale Abstand vom Tumor nach
kaudal betragt 2 cm, nach kranial bzw. zum Nierenhi-
lus 5 cm, nach ventral 3,5 cm und nach lateral bzw. zum
Dickdarm 1,7 cm. Nach medial wird der Tumor nur von
seiner Kapsel bedeckt. Auf Hohe des Tumors zeigt sich
der Ureter mit einem Durchmesser von 0,3 cm. Die
Schleimhaut von diesem ist tiberall glatt. Angrenzend
zum Tumor im mesokolischen Fettgewebe finden sich
sieben Lymphknoten mit einem maximalen Durch-
messer von 0,5 cm. Diese sind makroskopisch nicht
Metastasen-suspekt.
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Abbildung 4: Mikroskopischer Befund (HE-Farbung, Vergrosserung s. Abbildungen). A: Der Knoten besteht aus zwei unter-
schiedlichen geweblichen Komponenten, reifes Fettgewebe aus regelrechten Adipozyten durchmischt mit hdmatopoetischem
Gewebe. Zudem zeigen sich ausgedehnte frische Einblutungen in das Tumorgewebe (links). B: In der Vergrosserung sind die
3 Zellreihen der Hamatopoese gut erkennbar, die Granulopoese, die Erythropoese mit den Erythronen und die Thrombozytopoese

mit grossen, isoliert liegenden Thrombozyten.

Mikroskopisch zeigt sich eine gut begrenzte, benigne
Ldsion, iiberwiegend aus eingeblutetem Fettgewebe und
blutbildenden Zellelementen aller drei Zellreihen be-
stehend: Megakaryozyten, Erythrone und Vorlaufer von
Leukozyten (Abb. 4).

Diskussion

Myelolipome sind gutartige Tumoren, bestehend aus
unreifem Fettgewebe und himatopoetischem Gewebe.
Der deutsche Pathologe Edgar von Gierke hat erstmals
1905 eine derartige Verdnderung der Nebenniere be-
schrieben [1]. Aber erst 1929 benannte der franzosische
Pathologe Charles Oberling diese Veranderung als
«Myelolipom» [2]. Typischerweise manifestieren sich
Myelolipome im Bereich der Nebenniere. Manifestatio-
nen ausserhalb der Nebenniere sind selten. Autopsie-
studien berichten iiber eine Inzidenz der extraadrenalen
Myelolipome von 0,08-0,2% [3]. Eine erhoéhte Inzidenz
wurde bei Patienten mit endokrinen Vorerkrankungen
(Cushing, Conn-Syndrom) beobachtet.

In der Literatur finden sich multiple Case Reports (ca.
81) extraadrenaler Myelolipome (pubmed, Suchbe-
griff: «extra adrenal myelolipoma»). Verschiedenste
Lokalisationen sind beschrieben wie z.B. im Becken,
Thorax, Mediastinum, in der Lunge, der Milz oder
prasakral [4].

Perirenale extraadrenale Myelolipome sind extrem
selten mit nur ca. 10 berichteten Fillen in der Literatur
(pubmed, Suchbegriff: «extra adrenal perirenal myelo-
lipoman).

Extraadrenale Myelolipome treten haufiger bei Frauen
vor allem zwischen dem 50. und 70. Lebensjahr auf. Bei
Diagnosestellung messen sie im Mittel 2-26 cm [4].
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Die Mehrheit der Patienten ist asymptomatisch zum
Zeitpunkt der Diagnosestellung und die Befunde wer-
den eher zufillig wihrend Routineabkldrungen ande-
rer Erkrankungen entdeckt. Abhdngig von der Lokali-
sation und der Grésse der Befunde klagen manche
Patienten iiber unklare Flanken- oder Abdominal-
schmerzen aufgrund von Blutungen, mechanischer
Kompression oder Tumorinfarkt. Obwohl verschie-
denste Theorien diskutiert werden, ist die genaue Atio-
logie bislang unklar. Amin et al. vermuten eine Verbin-
dung zwischen der Reaktivierung von urspriinglich
peritonealen Herden der extramedulliren Himato-
poese unter pathologischem Stress (schwere Andmie,
Sepsis, myeloproliferative Erkrankungen) und der
Entstehung und Entwicklung von extraadrenalen
Myelolipomen [5]. Eine andere Theorie postuliert, dass
Myelolipome von Metaplasien ungebundener mesen-
chymaler und kortikaler Nebennierenzellen abstam-
men oder von hidmatopoetischen Stammzellen, die
normalerweise wiahrend der intrauterinen Entwick-
lung zur Nebenniere wandern [5]. Chang et al. beschrei-
ben einen Fall eines adrenalen Myelolipomes mit einer
chromosomalen Translokationen t(3;21) (q25;pl1). Eine
dhnliche Translokation t(3;21) (q26;p11) findet sich auch
bei Patienten mit akuter myeloischer Leukdmie und
myelodysplastischem Syndrom. Dies ldsst vermuten,
dass ein Myelolipom ein Ergebnis von falsch platzier-
ten hamatopoetischen Zellen ist [6].

Eine Studie von Bischop et al. zeigt Myelolipome, wel-
che sich durch inaktivierte X-Chromosomen sowohlim
Fett sowie den hdmatopoetischen Anteilen auszeichne-
ten, sodass ein klonaler Ursprung vermutet wird [7].
Die weitverbreitete Verwendung moderner Bildge-
bung hat zu einem deutlichen Anstieg der Diagnose
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von extraadrenalen Myelolipomen gefiihrt. In der
Sonographie sind die Lisionen inhomogen und echo-
reich. Sie lassen sich oft nur unzureichend vom retro-
peritonealen Fettgewebe abgrenzen. Die Tumoren fal-
lenin Computer(CT)- und Magnetresonanztomographie
(MRT) zumeist durch ihre ausgepragten Fettgewebsan-
teile auf, die von himatopoetischem Gewebe durch-
setzt sind. In der CT kommt es als gut umschriebenes,
heterogenes, fetthaltiges Gewebe zur Darstellung. In
der MRT sind die hdamatopoetischen Anteile in der T1-
Gewichtung hypointens und zeigen in der T2-Gewich-
tung eine intermedidre Signalintensitat. Sowohl in der
CT als auch der MRT kann nach Kontrastmittelgabe ein
Enhancement der hamatopoetischen Komponenten
auftreten [8].

Wichtig ist der Nachweis eines Bezuges zur Neben-
niere. Falls dieser nicht gezeigt werden kann, ist eine
Abgrenzung zum Liposarkom sehr schwierig und kann
oft nur durch eine Nadelbiopsie erbracht werden. Bei
einem fetthaltigen Tumor im Retroperitoneum muss
differentialdiagnostisch auch immer an ein Angio-
myolipom, ein retroperitoneales Teratom oder ein gut
differenziertes Liposarkom gedacht werden. Pinson et
al. haben retroperitoneale Neoplasien in sechs Katego-
rien eingeteilt: gutartiger Tumor, Keimzeltumor, Lym-

phom, Sarkom, Karzinom und undifferenziertes Mali-
gnom. 89% dieser Neoplasien sind maligne [9].

Eine Studie, die MRT-Befunde von 126 grossen fett-
haltigen Tumoren verglichen hat, fand heraus, dass die
Sensitivitit bei gut differenzierten Liposarkomen
100% ist, bei einer Spezifitdt von nur 83%, bedingt
durch eine Unmoglichkeit, zwischen Liposarkomen
und anderen Lipomvarianten zu unterscheiden [4]. Li-
posarkome sind die hadufigsten fetthaltigen retroperi-
tonealen Tumoren und betreffen vor allem Erwach-
sene mit einem Altersgipfel in der 6. Dekade. Eine
geschlechtliche Priferenz besteht nicht. Retroperito-
neale Liposarkome sind oft asymptomatisch, bis der
Tumor eine Grosse von 20 cm erreicht hat. Meist wer-
den sie als Zufallsbefund entdeckt. Sonographie- oder
CT-gesteuerte Feinnadelbiopsien kénnen bei der Dia-
gnostik von extraadrenalen Myelolipomen hilfreich
sein. Gut differenzierte Liposarkome unterscheiden
sich von Myelolipomen darin, dass sie atypische Stro-
mazellen und variabel grosse Fettzellen mit nuklearen
Atypien enthalten. Ebenso zeigen sich teilweise Lipo-
blasten. Im Gegensatz dazu bestehen extraadrenale
Myelolipome aus reifen Fettgewebszellen und hiamato-
poetischen Zellen unterschiedlicher Qualitat. Trotz die-
ser Unterschiede ist in vielen Fillen die definitive Dia-

Tabelle 1: Literaturvergleich der beschriebenen 10 Falle mit unserem Fall (Pubmed-Suche «perirenal extra adrenal myelolipoman).

Paper Alter Geschlecht Symptome Diagnostik Biopsie Seite Pathologie Therapie
Sneiders - Mann Asymptomatisch - - - - -
1993 [12]
Brietta 66 Frau Geblahtes Abdomen CT - - 20x 15x 15cm Offene Resektion
1994 [13] 20x20cm
Wagner 45 Mann Asymptomatisch CT, Sonographie - Links 6,0x3,56x2,5cm Partielle Nephrektomie
1997 [11] 5x5cm
Talwaker 65 Mann Flankenschmerz, CT - Rechts 7x5x1,5cm Radikale Nephrektomie
2006 [3] Gewichtsverlust, 5,5x4,5cm
Hamaturie
Pascual Garcia 60 Mann Abdominalschmerz CT - Links - Radikale Nephrektomie
2007 [14] 4,2x3,7cm
Beiko 45 Frau Flankenschmerz, CT, Sonographie ja Links 9x6,4x5,5cm Laparoskopische Exzision
2010 [15] Abdominalschmerz 10x7x6cm
Dysurie
Temizoz 77 Mann Geblahtes Abdomen CT ja Beidseitig - Follow-up-CT 3 Monate
2010 [16] Beidseitig fett- ohne Verénderung
haltige Massen
Dan 63 Mann Asymptomatisch CT - Rechts - Offene Resektion
2012 [17] 6,56 x5,56cm
Hajiran 78 Mann Asymptomatisch CT - Links 7,2x4,1x3,3cm En-bloc-Resektion
2014 [4] 3,8x2,8cm mit Nephrektomie
MRT Follow-up
5x3,4cm
Brandler 53 Mann Abdominalschmerz CT, MRT - Links 9x5x4,5cm Offene Resektion
2015 [18] Ubelkeit, Erbrechen Retroperitoneale
Gewichtsverlust fetthaltige Masse
KS Miinster- 68 Mann Abdominalschmerzen CT - Rechts 6,2x5,1x4,3cm En-bloc-Resektion
lingen Diarrhoe 4,4x5,3x6,6cm mit Nephrektomie
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gnose schwierig, da sowohl benigne als auch maligne
Tumore dhnliche Charakteristika teilen. Zudem muss
fiir eine weitergehende Diagnostik das damit einherge-
hende Risiko von Blutungen, Rupturen und Infektionen
abgewogen werden.

Es gibt bisher kein empfohlenes Standardprozedere fir
diese Erkrankung. Daneshmand et al. empfehlen, klei-
nere asymptomatische Tumoren (<4 cm) zu beobach-
ten und grosse symptomatische Tumoren (>7 cm) ope-
rativ zu entfernen [10].

Die bevorzugte Therapie ist jedoch die Chirurgie. In
den meisten Féllen beruht die Prognose fir retroperi-
toneale Tumore in der Radikalitiat der Tumorresektion.
Wenn der Tumor zentrale Strukturen miteinschliesst
kann ein intraoperativer Schnellschnitt hilfreich sein,
um das Resektionsausmass festzulegen. Bei 34% der re-
troperitonealen Sarkome ist eine Mitresektion eines
angrenzenden Organes, insbesondere der Niere erfor-
derlich. Falls eine definitive intraoperative Diagnose
nicht moglich ist, sollte eine Biopsie entnommen wer-
den, um die weitere Therapie festzulegen. Hierbei
muss jedoch auf jeden Fall eine Tumorstreuung ver-
mieden werden [11].

Vergleicht man die in der Literatur beschriebenen
zehn Fille perirenaler extraadrenaler Myelolipome
(Tab. 1, vorangehende Seite), zeigt sich ein mittleres Al-
ter der Patienten von 61 Jahren, wobei das Geschlech-
terverhdltnis Mann zu Frau bei 8 zu 2 liegt. Zum Dia-

Das Wichtigste flr die Praxis

Myelolipome sind seltene, gutartige Tumoren, welche tUberwiegend im
Bereich der Nebenniere auftreten. Ein extraadrenales Auftreten wird in
der Literatur vor allem im Bereich des Thorax, der Lunge, der Rippen
oder des Beckens beschrieben. Extraadrenale perirenale oder retroperi-
toneale Myelolipome finden sich dusserst selten.

Nicht immer weisen Patienten typische Symptome wie Abdominal- oder
Flankenschmerzen auf.

Als Standarddiagnostik wird meist eine Computertomographie durchge-
fihrt und zum Teil mit Sonographie und Magnetresonanztomographie
erganzt.

Trotz guter radiologischerTechniken ist eine praoperative Diagnosestel-
lung und Abgrenzung zu malignen Tumoren oft schwierig.

Sollte die Bildgebung unklare Befunde zeigen, ist primar eine Nadel-
biopsie und bei unklarem Befund die chirurgische Resektion als Thera-
pie der Wahl anzustreben, wobei teilweise angrenzende Organe mitre-
seziert werden mussen.

Trotz fehlender Nachbehandlungsrichtlinien kann eine radiologische
Routinediagnostik in der Nachsorge hilfreich sein, um ein potentielles
Lokalrezidiv frihzeitig zu erkennen.
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gnosezeitpunkt waren 4 der Patienten asymptomatisch,
die anderen 6 Patienten litten an abdominellen Be-
schwerden, Himaturie, Dysurie, Ubelkeit und Erbre-
chen oder Gewichtsverlust. In allen Féllen erfolgte die
Diagnostik mittels CT, wobei jeweils zwei Patienten
vorab eine Sonographie und zwei als erganzende Dia-
gnostik oder als Follow-up eine MRT erhielten. Biop-
sien wurden ebenfalls nur in 2 Féllen entnommen. Die
durchschnittliche Grésse der computertomographisch
gemessenen Befunde betrug im Mittel 75 x 6,4 cm,
wahrend die Grosse der resezierten Prdparate in der
pathologischen Untersuchung im Mittel 9,7 x 6,5 x
5,4 cm betrug. Die Therapie war in den meisten Fillen
eine offene in einem Fall eine laparoskopische Tumor-
resektion mit partieller oder radikaler Nephrektomie.
Nur in einem Fall erfolgte ein konservatives Vorgehen
mittels Follow-up-CT.

Schlussfolgerung

Es zeigt sich also, dass trotz guter Bildgebung eine defi-
nitive priaoperative Diagnosestellung unklarer retro-
peritonealer Raumforderungen teilweise schwierig ist.
Es sollte dennoch bei Nachweis einer unklaren retro-
peritonealen Raumforderung an die Moglichkeit eines
extraadrenalen Myelolipomes gedacht werden, auch
wenn diese extrem selten sind. Sie werden meist als
Zufallsbefund oder im Rahmen der Abklarung von Ab-
dominalbeschwerden nachgewiesen. Als Standarddia-
gnostik wird eine CT durchgefiihrt und zum Teil mit
Sonographie und MRT erginzt. Sollte die Bildgebung
unklare Befunde oder Charakteristika eines Liposarko-
mes zeigen, ist primar eine Nadelbiopsie und bei un-
klarem Befund die chirurgische Resektion als Therapie
der Wahl anzustreben, wobei teilweise angrenzende
Organe mitreseziert werden miissen. Aktuell gibt es
keine klaren Richtlinien zur Nachbehandlung. In der
vorliegenden Literatur wurde in keinem der Fille tiber
ein Rezidiv retroperitonealer Myelolipome berichtet.
Dennoch konnte eine radiologische Routinediagnostik
hilfreich sein, um ein potentielles Lokalrezidiv frih-
zeitig zu erkennen.
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