DER BESONDERE FALL

PEER REVIEWED ARTICLE | 1

Ungewohnlich, unerwartet, selten

Eine primare Nabelendometriose

als seltene Form der

Bauchdeckenendometriose

Anda Roxana Badea®°, Manuela J6érg Bruhin®¢, Regula Grabherr Fawzi®*

adipl. Arztin; *Dr. med. ; ©Arztpraxis Birmenstorf AG; “ Endometriosezentrum, Gynékologie, Kantonsspital Baden

Anda Roxana Badea

Hintergrund

Die Endometriose der Bauchdecke wird als kutane
Endometriose bezeichnet. Diese ist selten (1% aller
Endometriosefille) und dann hdufig mit einer chirur-
gischen Narbe verbunden. Die priméare Nabelendomet-
riose (auch: primdre umbilikale Endometriose) bedeu-
tet das Vorhandensein ektopischer Endometriumdriisen
und Stroma innerhalb des Nabels ohne Vorgeschichte
einer Beckenendometriose. Sie wurde erstmals 1886
von Villar beschrieben [1]. Klinisch erscheint die Lasion
als fester Knoten unterschiedlicher Grofie von weni-
gen Millimetern bis Zentimeter. Zyklische Blutungen
aus dem Nabel, Schmerzen und eine fithlbare Masse
sind die haufigsten Symptome [1]. Das durchschnittli-
che Intervall vom Auftreten der Symptomen bis zur
definitiven Behandlung betragt 13,3 Monate [4].

Wir berichten tiber eine Patientin mit einer primdren
umbilikalen Endometriose.

Fallbericht

Eine 41-jahrige Patientin stellte sich in unserer Haus-
arztpraxis vor mit Beschwerden von intermittierender
umbilikaler Schwellung und Blutung aus dem Nabel,
die vor zwei Wochen aufgetreten seien. Die Blutung
aus dem Nabel sei von lokalen Schmerzen begleitet.
Die Blutung dauerte ein bis zwei Tage an, danach hor-
ten auch die Schmerzen auf. Weitere Symptome wie
Dyschezie, Dysurie, Himatochezie oder Hamaturie
wie auch Verstopfung wurden verneint.

Personliche Anamnese

Geburtshilflich: 2004 Spontangeburt eines Knaben,
3100 g. Postpartal initial keine Antikonzeption bei noch
bestehendem Kinderwunsch, danach Antikonzeption
mit dem Ethinylestradiol/Etonogestrel-Vaginalring fiir
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ein Jahr mit Absetzen wegen unerwiinschter Wirkung
(Migrane). Seither mehr oder weniger konsequente
Antikonzeption mit Kondomen. Prinzipiell abgeschlos-
sene Familienplanung. Letzte gyndkologische Kontrol-
le: 2015 - anamnestisch normale Befunde.
Vorerkrankungen: Migrdne, behandelt mit Triptan-
Préparat.

Befunde und Diagnostik

Im Lokalstatus zeigte sich ein geschwollener Nabel mit
zwei kleinen, Blut enthaltenden, nicht kompressiblen,
leicht druckdolenten und nicht blutenden Anschwel-
lungen von etwa 0,5 x 0,5 cm Grof3e, lokalisiert bei 6
und 8 Uhr. Keine Protrusion des Bauchnabels beim
Husten. Die Abdomenuntersuchung war unauffallig.
Eine Computertomografie (CT) des Abdomens mit int-
ravenodser Kontrastmittelgabe ergab keine pathologi-
schen Befunde. Als Zufallsbefunde fanden sich ein
Hamangiom im rechten Leberlappen und eine Corpus-
luteum-Zyste am rechten Ovar.

Zwei Wochen spiter berichtete die Patientin in der
Sprechstunde iiber eine in der vorherigen Woche er-
neut aufgetretene Blutung aus dem Nabel ohne andere
begleitende Symptome. Der Nabel war leicht geschwol-
len, aber blutungsfrei; es zeigte sich nur ein serdser
Ausfluss. Die Keim-Kultur eines Nabelabstrichs war
unauffillig. Die Ergebnisse wurden der Patientin tele-
fonisch mitgeteilt, wobei diese {iber eine erneute Blu-
tung aus dem Nabel berichtete. Wir fragten nach, ob sie
auch gleichzeitig die Periode habe, was die Patientin
bestatigte. Dieses Detail lief? den Verdacht auf eine En-
dometriose aufkommen. Somit wurde die Patientin
zur konsiliarischen Untersuchung ins Kantonsspital
Baden zugewiesen.

Bei der ambulanten Wundversorgung wurde die
Wundumgebung als intakt/unauffallig beurteilt. Es be-
stand keine Blutung oder pathologische Keimbelas-
tung (Abb. 1).
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Abbildung 1: Umbilikale Endometriose.

Die Beurteilung der externen CT-Abdomen-Befunde
erhdrtete den Verdacht auf eine mogliche Nabelendo-
metriose. Die Patientin wurde intern fir weitere
Abkldrung in die Endometriose-Sprechstunde der
Gynikologie tiberwiesen.
Die abdominale Untersuchung ergab im kaudalen An-
teil des Nabels eine narbendhnliche, leicht wulstige
Verdnderung, die etwas dunkler als die umgebende
Haut imponierte. An einer Stelle war eine 2 mm grosse
dunkle Verfarbung zu erkennen. Es bestand keine Blu-
tung. Palpatorischer Befund der Verdnderung: etwa
1cm grof, nicht verschieblich gegen den Nabel, méssig
gut verschieblich gegen die Faszie, deutlich druckdo-
lent. Der Ultraschall des Abdomens zeigte eine subum-
bilikale, hypoechogene, nicht verformbare, deutlich
druckdolente Raumforderung von 7 x 3 x 9 mm Grofie
mit einem Abstand zur Haut von gut 3 mm.
Es wurde die Diagnose einer Nabelendometriose ge-
stellt. Ein transvaginaler Ultraschall (TVUS) stellte eine
schwere Adenomyosis uteri, eine Himatosalpinx und
einen ausgedehnten Adhésionssitus fest. Die Adeno-
myosis uteri entsprach mit den folgenden Befunden
einem MUSA-Score 1 (MUSA: Morphological Uterus
Sonographic Assessment):
+ inhomogenes Myometrium mit prominenten ober-
flichennahen Gefissen;
« vermehrte diffuse Durchblutung;
+ Hinterwand und Vorderwand +/- symmetrisch;
+ JZ (Junctional Zone) zum Teil verbreitert auf 12 mm,
unscharfbegrenzt.
Ausserdem ergab sich sonografisch der Verdacht auf eine
Endometriose des rechten Ovars (14 x 13 x 12 mm) [13].
Bei Verdacht auf eine schwere Endometriose wurde
nachfolgend (praoperativ) eine Magnetresonanztomo-
grafie (MRT) durchgefiihrt.
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Therapie und Verlauf

Die Entscheidung tber die Resektion der Nabelendo-
metriose und gleichzeitiger Hysterektomie mit kom-
pletter Endometrioseresektion wurde im Einverneh-
men mit der Patientin getroffen. Alternativ wére auch
eine Resektion der Nabelendometriose und die hormo-
nelle Behandlung der Adenomyose moglich gewesen.
Dies hitte jedoch eine engmaschige sonografische
Kontrolle der Nieren erfordert, um eine Nierenstauung
durch die Ummauerung des Ureters bei tief infiltrie-
render Endometriose frithzeitig festzustellen, und
wurde daher von der Patientin abgelehnt.

Es erfolgte laparoskopisch eine ausgedehnte Adhésio-
lyse (liber mehr als eine Stunde), die totale Hysterekto-
mie und Salpingektomie beidseits, die Resektion ober-
flachlicher Endometrioseherde an den Ovarien beidseits,
die Ovaropexie, die ausgedehnte Resektion von tief in-
filtrierenden Endometrioseherden an der Beckenwand
beidseits (mit Ureterolyse) und den Ligamenta sacrou-
terina beidseits, pararektal beidseits, an den Paramet-
rien beidseits, am Septum rektovaginale und am Bla-
senperitoneum. Es erfolgte ein Shaving grosser
rektaler Endometrioseknoten bis auf die Muscularis
und ein Ubernihen des Rektums. Nachdem die Troka-
re entfernt waren, wurde der umbilikale Endometriose-
herd unter Sicht komplett reseziert. Mit der Faszien-
naht paraumbilikal und der Hautnaht mit Monocryl 4
intrakutan invertierend wurde der Eingriff beendet.
Die Bestatigung des schweren Adhédsionssitus erfolgte
intraoperativ. Das Bewertungssystem der Adhesion
Scoring Group (1994) bewertete 23 einzelne Stellen in
der Bauchhohle nach Auspragung und Ausmass der
Gesamtflache oder -lange (Tab.1) [12].

In diesem Fall entsprach der Adhdsionssitus dem Grad
3. Die intraoperativen Befunde entsprachen einer
Endometriose rASRM (revised American Society of
Reproductive Medicine) Stadium IV (Score 44), Enzian
A2 B3 C3 FA FO (Nabel); siehe Abbildung 2, Abbildung 3,
Abbildung 4.

Der postoperative Verlauf war komplikationslos. Bei
der Verlaufskontrolle in unserer Praxis war die Patien-
tin beschwerdefrei.

Tabelle 1: Einteilung fir Adhasionen im Bauchraum gemass
der Adhesion Scoring Group [12].

Grad Auspragung Ausmass
0 keine keine

1 filmisch, avaskular 5 bis 25%
2 dicht und/oder vaskuléar 26 bis 50%
3 kohésiv >50%
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Diskussion

Epidemiologie

Die Endometriose, das Vorkommen «Endometrium
dhnlichen Gewebes» aufierhalb der Gebarmutter, hat
ein variables makroskopisches Erscheinungsbild und
einen sehr schlecht verstandenen natiirlichen Verlauf.
Es ist eine erbliche und heterogene Krankheit mit vie-
len biochemischen Verdnderungen in den Lasionen,
die klonalen Ursprungs sind [8].

Es sind 10 bis 15% der Frauen im gebédrfdhigen Alter und
6% der Frauen in der Perimenopause betroffen. Die
kutane Endometriose tritt haufiger bei chirurgischen

Abbildung 2: Uterus mittelstdndig mit floriden oberflachlichen Endometrioseldsionen Narben auf, einschlieBlich Kaiserschnitt, Laparoskopie
an der Hinterwand. Die Ovarien sind an den Uterus herangezogen und tiber derbe Adha-  und Episiotomie [1]. Die primare Nabelendometriose
sionen breitflachig mit der Hinterwand verwachsen. ist eine seltene Entitiat und steht nicht im Zusammen-

hang mit chirurgischen Eingriffen. Die Inzidenz be-
tragt 0,5 bis 1% aller Félle von extragenitaler Endomet-
riose [1] und es sind weniger als 10 Fille von primérer
kutaner Endometriose des Nabels in der Literatur be-
schrieben [7].

Atiologie

Die Atiologie ist nicht vollstindig verstanden. Eine iso-
lierte Nabelendometriose konnte durch die Metaplasie
des Urachus-Rests entstehen [1]. Auch die Sampson-
Hypothese implantierter Endometriumzellen nach re-
trograder Menstruation, die angiogene und lymphoge-
ne Ausbreitung oder die Metaplasie-Theorie konnen
nicht alle klinischen Merkmale der Endometriose er-
klaren. Die genetische/epigenetische Theorie deutet

darauf hin, dass eine Endometriumzelle, eine Stamm-
zelle oder eine Knochenmarkszelle der Ursprung der
Endometriose sein konnen. Diese konnen genetische

Abbildung 3: Blasig-braune Endometriosenzysten beidseits zwischen Ovarien und
Uterus. Ausgedehnte fibrotische Veranderungen der Ligamenta sacrouterina beidseits.

und epigenetische Defekte geerbt haben. Zuséatzliche
genetische oder epigenetische Verdnderungen sind
erforderlich, damit diese Zellen ihr Verhalten dndern
und zu typischen, zystischen, tiefen oder anderen Lisi-
onen libergehen konnen [8].

Differenzialdiagnose und Diagnose

Die Differenzialdiagnose von endometriotischen Lisi-
onen des Nabels umfasst pyogenes Granulom, Nabelpo-
lypen, melanozytaren Naevus, seborrhoische Keratose,
Hamangiom, Desmoide und granuldren Zelltumor [2].
Maligne Lisionen wie Melanom, Adenokarzinom, Plat-
tenepithelkarzinom und Basalzellkarzinom, Omphali-
tis, Keloid, Nabelbruch und Fremdkoérpergranulom
sind weitere Differenzialdiagnosen [1]. Auch ein metas-

: tasiertes Adenokarzinom (Sister Mary Joseph’s Nodule)
Abbildung 4: Braunlicher Endometrioseknoten pararektal mit «<Schokoladenzyste». sollte ausgeschlossen werden [3].
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Der Goldstandard fiir die Diagnose ist die histopatholo-
gische Untersuchung mittels Hamatoxylin-Eosin-
Farbung oder immunohistochemischer Marker. Bei der
primdren kutanen Endometriose zeigen die Stroma-
Farbungen CD10, wahrend die Endometriumdriisen
CK7 farben. Die Endometriumdriisen zeigen eine ER-
positive, PR-positive Farbung (ER: Estrogen-Rezeptor;
PR: Progesteron-Rezeptor) [7]. Interferon-induzierbares
Transmembranprotein 1 (IFITM1) ist ein hochempfind-
licher Stromamarker fiir die ovarial- und extragenitale
Endometriose, ohne von der Absenz/Priasenz einer
Hormontherapie beeinflusst zu werden [9].

Die TVUS ist gemass internationalen Richtlinien als
Erstuntersuchung bei Frauen mit Verdacht auf Endo-
metriose angezeigt, aber nicht als Ersatztest fiir die in-
traoperative Diagnose [11]. Die MRT wird nicht fiir die
routinemaflige Anwendung bei Frauen mit Endometri-
ose empfohlen. Sie wird jedoch bei zweideutigen Ultra-
schallergebnissen empfohlen, wenn der Verdacht auf
rektovaginale oder Blasen-Endometriose besteht [11].

Therapie

Die Therapie der Endometriose ist im Prinzip hormo-
nell und/oder chirurgisch.

Dienogest ist ein Gestagen der vierten Generation, das
die systemische Gonadotropinsekretion hemmt und
lokale antiproliferative und entziindungshemmende
Wirkungen auf endometriotische Lasionen hat. Es ver-
hindert das postoperative Rezidiv der Erkrankung und
verringert die Endometriose-assoziierten Schmerzen.
Die am héufigsten berichteten Nebenwirkungen wie
Kopfschmerzen, Brustbeschwerden, depressive Stim-
mungen und Akne traten jeweils mit méssiger Intensi-
tat bei <10% der Patientinnen auf und waren mit nied-
rigen Abbruchraten verbunden [10]. Im vorliegenden
Fall wurde postoperativ eine erfolgreiche, nebenwir-
kungsfreie Rezidivprophylaxe mit Dienogest einge-
setzt.

Das Wichtigste fur die Praxis

e Die primare Nabelendometriose hat eine geschatzte Inzidenz von 0,5 bis
1% aller Patientinnen mit Endometrium-Ektopie. Es ist eine sehr seltene

Krankheit, sollte aber bei der Differenzialdiagnose von Nabellasionen

berlicksichtigt werden [6].

e Das durchschnittliche Intervall vom Auftreten der Symptomen bis zur
definitiven Behandlung betragt 13,3 Monate [4].
e Eine begleitende asymptomatische Beckenendometriose soll bertick-

sichtigt werden.

e Die Abklarung, Beratung und Behandlung sollen in einem Endometriose-

zentrum durchgefiihrt werden.
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Weitere medikamentdse hormonelle Alternativen sind
GnRH-Analoga (GnRH: Gonadotropin-releasing Hor-
mone), kombinierte orale Kontrazeptiva (KOK) oder
andere Applikationsformen (Intrauterinpessar, Vaginal-
ring).

Das chirurgische Management ist die Therapie der
Wabhl [4].

Klassifikation

Der rASRM-Score ist derzeit die bekannteste Klassifika-
tion der Endometriose und wird weltweit am haufigs-
ten verwendet [5]. Das Stadium IV nach rASRM ist das
schwerste Stadium. Der rASRM-Score kann nicht die
tief infiltrierende Endometriose erklaren. Aus diesem
Grund wurde die Enzian-Klassifikation als Erginzung
zum rASRM-Score entwickelt.
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