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Hintergrund

Eine einzelne normale Nebenschilddriise ist etwa
3-6 mm gross und wiegt 30-40 mg. Beim primiren
Hyperparathyreoidismus finden sich jedoch Adenome
der Nebenschilddriise, die mehrere Gramm schwer
sein konnen. Eine kiirzlich publizierte Studie unter-
suchte das Gewicht von Nebenschildddriisenadeno-
men [1]. Dabei wogen 95% der Nebenschilddriisen-
adenome weniger als 3,5 g. Das mediane Gewicht der
Adenome dieser Gruppe betrug 0,56 g (0,05-3,2 g). Ne-
benschilddriisenadenome mit einem Gewicht jenseits
der 95. Perzentile, die bei 3,5 g lag, wurden als Riesen-
adenome («giant adenoma») definiert.

Der vorliegende Fallbericht beschreibt eine Patientin,
die sich mit einem Riesenadenom der Nebenschild-
driise prasentierte. Besondere Aspekte in der Diagnostik
und Therapie dieser Entitat werden dargestellt. Spezielles
Augenmerk gilt dabei dem Nebenschilddriisenkar-
zinom als seltene aber schwerwiegende Differential-
diagnose.

Fallbericht

Anamnese und Status

Eine 85-jahrige Patientin wurde von ihrem Ehemann
verwirrt am Boden liegend aufgefunden. Die Patientin
berichtete iiber visuelle Halluzinationen und klagte
iiber eine Beinschwéche.

Der spezialdrztliche Neurostatus war, bis auf eine deut-
liche Gangunsicherheit, unauffallig.

Befunde und Diagnose

Ein zerebrovaskuldrer Insult konnte mittels Magnetre-
sonanztomographie (MRT) ausgeschlossen werden.
Die Gangunsicherheit wurde als schmerzbedingt und
Folge eines wahrscheinlichen Sturzes interpretiert. La-
borchemisch lag eine ausgeprigte Hyperkalzamie vor:
Kalzium 4,38 mmol/l (Norm: 2,1-2,6). Als symptomati-
sche Therapie wurde eine forcierte Hydrierung einge-
leitet. Am zweiten Hospitalisationstag erfolgte eine
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einmalige Gabe von Zoledronsdure. Nach neuntitiger
Therapie betrug der Serum-Kalziumwert 2,65 mmol/l.
Ursdchlich fand sich eine massive Erhohung des Parat-
hormons (165 pmol/]l, Norm: 1,6-6,9). Der Vitamin-D-
Wert war erniedrigt: 25-Hydroxy-Vitamin-D 34 nmol/1
(Norm: 50-140), 1,25 Dihydroxy-Vitamin-D 99 pmol/]
(Norm: 42-211). Eine Supplementierung mit 150 000 IU
Vitamin-D3-Cholecalciferol wurde durchgefiihrt. Die
Ultraschalluntersuchung des Halses zeigte eine nor-
mal grosse Schilddriise. Im rechten Schilddriisenlap-
pen (7,5 cm3) fanden sich zwei Schilddriisenknoten von
1,1 und 0,9 cm Durchmesser. Im linken Schilddriisen-
lappen (4,5 cm®) waren keine Knoten detektierbar. Die
zervikalen Lymphknoten waren nicht vergrossert.
Dorsal des linken Schilddriisenlappens kam eine
2,9 x4,8 x 6,1 cm grosse hypoechogene Raumforderung
zur Darstellung. Die Schilddriisenszintigraphie (52 MBq
99m Technetium Pertechnetate) zeigte eine volumen-
proportionale Aufnahme des Radiopharmazeutikums
in beide Schilddriisenlappen ohne fokal abgrenzbare
Mehranreicherungen. In der Nebenschilddriisenszin-
tigraphie (510 MBq 99m Technetium Sestamibi) zeigte
die oben beschriebene Raumforderung eine deutliche
Mehranreicherung. Eine Feinnadelpunktion wurde be-
wusst nicht durchgefiihrt. Die Diagnose eines prima-
ren Hyperparathyreoidismus bei wahrscheinlichem
Riesenadenom der Nebenschilddriise konnte gestellt
werden.

Therapie und Verlauf

Am zehnten Hospitalisationstag, nach Normalisierung
des Serumkalziumwertes, erfolgte die operative Revi-
sion der linken Schilddriisenloge. Aufgrund der Grosse
der Raumforderung wurde der klassische Zugangsweg
tiber einen Kocherschen Kragenschnitt gewéhlt.
Intraoperativ fanden sich breitflichige Adhdsionen
zwischen linkem Schilddriisenlappen und dem mut-
masslichen Nebenschilddriisenadenom. Infolgedessen
wurde eine En-bloc-Resektion des linken Schilddriisen-
lappens und der massiv vergrosserten Nebenschild-
driise durchgefiihrt. Dies vor allem, um eine Verletzung
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Abbildung 1: Frontalansicht des nativen Resektionspraparates. Linker Schilddriisen-
lappen (T), Nebenschilddriisenadenom (P).

Abbildung 2: Langsschnitt durch das Nebenschilddriisenadenom (P).

Abbildung 3: Nebenschilddriisenadenom mit zarter fibroser Bindegewebskapsel (griine
Farbmarkierung). Monomorphe Population von Hauptzellen mit trabekuldarem, driisigen
und mikrozystischen Wuchsmuster. Sparliches Stroma ohne Fettzellen. Keine Anhalts-
punkte fir Malignitat (Mitosefiguren, Kapsel-Gefass-Perineuralscheideninvasion).
Hamatoxylin-Eosin-Farbung (HE)-Farbung.
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der Nebenschilddriisenkapsel zu vermeiden. Unter Ver-
wendung eines Nervenstimulators wurde der Nervus
laryngeus recurrens in seinem ganzen intraoperativen
Verlauf dargestellt und geschont. Der intraoperative
Parathormonwert vor Hautschnitt betrug 131,7 pmol/1.
Funf, zehn respektive fiinfzehn Minuten nach Re-
sektion des Befundes wurden erneute intraoperative
Parathormonbestimmungen durchgefiihrt. Die ent-
sprechenden Werte beliefen sich auf 15,6, 13,8 und
12,1 pmol/l. Bei einem Abfall des Parathormonwertes
von Uiber 90% konnte auf eine Exploration sowohl der
verbliebenen ipsilateralen als auch der kontralateralen
Nebenschilddriisen verzichtet werden.

Eine intraoperative Schnellschnittuntersuchung wurde
bewusst nicht durchgefiihrt. Postoperativ wurde die
Patientin 24 Stunden auf der Intensivstation iiber-
wacht. Am ersten postoperativen Tag betrug der Parat-
hormonwert 1,5 pmol/l und lag somit im unteren
Normbereich. Eine postoperative Kalziumsubstitution
war nicht notwendig. Die pathologische Aufarbeitung
des Resektates (Abb. 1 und 2) zeigte einen normal kon-
figurierten linken Schilddriisenlappen. Diesem anlie-
gend fand sich ein 90 x 50 x 20 mm grosses und 41 g
schweres solides nichtzystisches Nebenschilddriisen-
neoplasma. Da dieses histologisch keine Malignitéts-
zeichen wie Kapsel- oder Gefdssinvasion aufwies,
konnte die Diagnose eines benignen Nebenschilddri-
senadenoms gestellt werden (Abb. 3).

Der weitere Verlauf gestaltete sich komplikationslos.
Drei Monate postoperativ erfolgte eine spezialdrztliche
endokrinologische Nachkontrolle. Die Patientin zeigte
sich subjektiv vollig beschwerdefrei. Der Serum-Kalzi-
umwert (2,31 mmol/l), der Parathormonwert (54 pmol/l)
als auch der 25-Hydroxy-Vitamin-D-Wert (89 nmol/])
lagen im Normbereich.

Diskussion

Die Nebenschilddriisen wurden erstmalig 1877 durch
Ivar Sandstrom, Medizinstudent an der Universitat
Uppsala, beschrieben [2]. Die erste Parathyreoidektomie
wurde 1925 durch Felix Mandl an der Universitit Wien
durchgefiihrt. Eine normale Nebenschilddriise ist etwa
3—-6 mm gross, rundlich und von rehbrauner Farbe. Eine
einzelne Nebenschilddriise wiegt etwa 30-40 mg. Der
primdre Hyperparathyreoidismus hat eine Inzidenz
von 20-30/100000/Jahr. Bei rund 85% der Patienten
liegt ein singuldres Adenom vor. Bei weniger als 1% der
Patienten mit primdarem Hyperparathyreoidismus fin-
det sich als Ursache ein Nebenschilddriisenkarzinom.
In einer kiirzlich publizierten retrospektiven Studie, die
300 konsekutive Patienten mit primirem Hyperpara-
thyreoidismus einschloss, wurde das durchschnittliche
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Gewicht eines Nebenschilddriisenadenoms mit 1,17 g
angegeben [1]. Das mediane Gewicht betrug 0,61 g (0,05—
29,93 g). Als Riesenadenome («giant adenoma») wurden
Nebenschilddriisenadenome jenseits der 95. Gewichts-
perzentile, die bei 3,5 glag, definiert. Die Autoren vergli-
chen die Patienten mit Riesenadenomen (n = 15) mit der
Restgruppe (n = 285, Gewicht <3,5 g). Keine Unterschiede
zeigten sich beim Alter, dem Geschlecht, der priaopera-
tiver Vitamin-D-Bestimmung und der intraoperativen
Lokalisation. Patienten mit Riesenadenomen waren
haufiger klinisch asymptomatisch, dies trotz hoherer
praoperativer Kalzium- und Parathormonwerte. Die
Adenome waren hdufiger singuldr, und eine sympto-
matische postoperative Hypokalzamie trat vermehrt
auf. In beiden Gruppen fanden sich keine Nebenschild-
driisenkarzinome.

In einer zweiten retrospektiven Studie aus Frankreich
wurden 26 Patienten mit Riesenadenomen (>3,5 g) der
Nebenschilddriise analysiert [3]. In 50% der Fille lag
eine ektope Lokalisation der Nebenschilddriisenade-
nome vor. Nebenschilddriisenkarzinome fanden sich
nicht.

Riesenadenome der Nebenschilddriise sind selten. In
der vorliegenden Fallbeschreibung handelt es sich um
eines der grosseren Resektate. In eutoper Lage wurden

Das Wichtigste flr die Praxis

e Riesenadenome (>3,5 g) der Nebenschilddrise sind selten.

Die besondere klinische und laborchemische Prasentation ist durch das
vermehrte Parenchymvolumen erklart.

Bei weniger als 1% der Patienten mit primarem Hyperparathyreoidismus
findet sich als Ursache ein Nebenschilddrisenkarzinom.

Bei Malignitatsverdacht sind weder die praoperative Feinnadelpunktion
noch die intraoperative Schnellschnittuntersuchung indiziert, da beide
Verfahren die spezifischen histologischen Malignitatskriterien (Kapsel-
durchbruch, Gefass- und Perineuralscheideninvasion) nicht erfassen kén-
nen.

Bei intraoperativem Malignitatsverdacht ist eine onkologische En-bloc-
Resektion des Befundes, die mindestens den ipsilateralen Schilddrisen-
lappen einschliesst, anzustreben. Eine lokalisationsgeleitete Lymphaden-
ektomie der entsprechenden zervikalen Kompartimente kann bei
intraoperativ hohem klinischen Malignitatsverdacht und entsprechender
chirurgisch-technischer Expertise in Erwagung gezogen werden.
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bislang Nebenschilddriisenadenome mit einem Gewicht
von knapp tiber 100 g beschrieben [4]. Ektope mediasti-
nale Adenome der Nebenschilddriise kénnen diesen
Wert noch tiberschreiten.

Bei einem Riesenadenom der Nebenschilddriise muss
praoperativ, neben dem moglichen Vorliegen heredita-
rer Syndrome (multiple endokrine Neoplasie, Hyper-
parathyreoidismus-Kiefertumor-Syndrom), die Diffe-
rentialdiagnose eines Nebenschilddriisenkarzinoms
in Betracht gezogen werden [5]. Liegt eine klare Metas-
tasierung oder eine offensichtliche Infiltration von
Nachbarorganen nicht vor, so ist eine praoperative
Dignitatsbeurteilung kaum moglich, zumal die Fein-
nadelpunktion die wegweisenden Kriterien fiir ein
infiltratives Wachstum (Gefédssinvasion, Kapseldurch-
bruch) nicht erfassen kann.

Intraoperativ prasentiert sich ein Nebenschilddriisen-
karzinom in der Regel als mehrere Zentimeter mes-
sende, grau-weissliche, hdufig lobulierte Raumforde-
rung von derber Konsistenz mit einer dichten fibrésen
Kapsel. Finden sich zudem intraoperativ ausgepragte
«Verwachsungen» zu den Nachbarorganen, insbeson-
dere zur Schilddriise, so muss von einem Nebenschild-
drisenkarzinom ausgegangen werden. Eine onkolo-
gische En-bloc-Resektion des Befundes, die den
ipsilateralen Schilddriisenlappen einschliesst, sollte
durchgefiihrt werden. Eine intraoperative Schnell-
schnittuntersuchung ist aufgrund der spezifischen
histologischen Malignitétskriterien (Kapseldurch-
bruch, Gefdss- und Perineuralscheideninvasion) nicht
angezeigt. Das Nebenschilddriisenkarzinom ist mit
einer jahrlichen Inzidenz von 5,73/10 000 000 ein aus-
serst seltener Tumor [6]. Richtlinien bezliglich einer
allfallig durchzufiihrenden Lymphadenektomie liegen
deshalb nicht vor. Bei intraoperativ hohem klinischen
Malignitatsverdacht und entsprechender chirurgisch-
technischer Expertise kann eine lokalisationsgeleitete
Lymphadenektomie der entsprechenden zervikalen
Kompartimente in Erwdgung gezogen werden.

Disclosure statement
Die Autoren haben keine finanziellen oder personlichen Verbindungen
im Zusammenhang mit diesem Beitrag deklariert.

Literatur
Die vollstdndige Literaturliste finden Sie in der Online-Version des
Artikels unter https://doi.org/10.4414/smf.2019.08053.

EMHMedia

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html



