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Fallbericht752

Eine 73-jährige Patientin wurde uns von ihrem
Hausarzt zur Abklärung eines mediastinalen Tu-
mors zugewiesen. Der Tumor war im Rahmen
einer ambulant durchgeführten Computertomo-
grafie (CT) des Thorax aufgefallen. Diese wurde
zur Abklärung einer Erhöhung der Blutsenkungs-
geschwindigkeit (BSG) durchgeführt. BSG und
Blutbild wurden bei der Patientin aufgrund einer
durch gastroösophagealen Reflux bedingten An-
ämiemit Z.n. Fundoplicatio sowie eines Zustandes
nach totaler Uterusextirpation und beidseitiger
Adnexektomie 1992 aufgrund eines Androblas-
toms (Sertoli-Leydig-Zelltumor) regelmäßig kon-
trolliert. An sonstigen wesentlichen Vorerkran-
kungenbestand einmetabolisches Syndrom (arte-
rielle Hypertonie, Hyperlipoproteinämie, Diabetes
mellitus Typ 2, Adipositas mit einem BMI von
36,4 kg/m2) und obstruktives Schlafapnoe-/-hy-
popnoesyndrom. Ein kausaler Zusammenhang
zwischen erhöhter BSG und mediastinaler Raum-
forderung ist im Nachhinein auszuschließen: Die
BSG normalisierte sich spontan und ließ sich am
ehesten über einen entzündlichen Prozess im Be-
reich der Zähne erklären. Die Patientin äußerte
bei ihrer Vorstellung in unserem Hause Wohlbe-
finden, insbesondere keine B-Symptomatik.

In der CT des Thorax zeigte sich ein 45 × 35mm
messender mediastinaler Tumor (●" Abb. 1).
Das Lungenparenchymwar, abgesehen von einem
unspezifischen subpleuralen Knötchen im apika-
len Unterlappensegment rechts, unauffällig. Die
Patientinwurde zur flexiblen Fiberbronchoskopie
und Endosonografie stationär aufgenommen.
Bronchoskopisch ergaben sich keine Tumorzei-
chen. In der transösophagealen Endosonografie
(EUS, endoskopischer Ultraschall) zeigte sich eine
echoreiche Raumforderung im aortopulmonalen
Fenster (●" Abb. 2).
Die Feinnadelpunktionszytologie zeigte Zellen
eines neuroendokrinen Tumors, eine weitere
zytologische Zuordnung gelang nicht. Ein Zusam-
menhang mit dem Sertoli-Leydig-Zelltumor ließ
sich immunhistochemisch nicht belegen. In Zu-
sammenschau aus Klinik, laborchemischen Be-
funden – insbesondere unauffälligen Lungen-as-
soziierten Tumormarkern und Beta2-Mikroglobu-
lin –, Zytologie und Bildgebung wurde der hoch-
gradige Verdacht auf ein Paragangliom geäußert.
Zum Ausschluss weiterer Raumforderungen wur-

Zusammenfassung
!

Eine 73-jährige Patientin wurde zur Abklärung
einer unklaren mediastinalen Raumforderung in
unserer Klinik vorgestellt. Wir führten endosono-
grafisch eine Feinnadelpunktion durch. In der Zu-
sammenschau aus Klinik, bildgebender Befunde
und Zytologie entstand der hochgradige Verdacht
auf ein Paragangliom. Diese Diagnose konnte
letztlich nach kompletter chirurgischer Resektion
histologisch bestätigt werden. Dieser Fallbericht
über ein mediastinales Paragangliom gibt eine
kurze Übersicht über das diagnostische Vorgehen
und die therapeutischen Möglichkeiten dieser
seltenen Erkrankung.

Abstract
!

A 73-year-old female patient was admitted to our
clinic for further clarification of a suspicious me-
diastinal lesion. Endosonographically, we perfor-
med a fine-needle aspiration biopsy. Clinical and
radiological findings as well as cytology hardened
the suspicion of a paraganglioma as being the
cause of the mediastinal lesion. Finally, this diag-
nosis was confirmed histologically after complete
surgical resection of the lesion. This case report
on a mediastinal paraganglioma includes a con-
cise summary of diagnostic procedures and thera-
peutic options for this rare disease.

* Die Autoren danken der Praxis „Radiologie-Ennepe-
Ruhr“ für die freundliche Überlassung des CT-Bildes.
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de eine Octreotid-Szintigrafie angeschlossen. Diese zeigte, abge-
sehen von der Nuklidmehrbelegung im Bereich der mediastina-
len Raumforderung, keinen pathologischen Befund (●" Abb. 3).
Die Patientin wurde daher zeitnah zur Tumorexstirpation in die
Klinik für Herz-Thoraxchirurgie aufgenommen.
Intraoperativ zeigte sich ein abgekapselter Tumor, der derbe mit
dem umliegenden Gewebe verwachsen und extrem vulnerabel
war. Nach makroskopischen Aspekten konnte der Tumor in toto
entfernt werden. Die histologische Aufarbeitung bestätigte ein
sympathisches Paragangliom (●" Abb. 4) mit typischer immun-
histochemischer Analyse (S-100 positiv) (●" Abb. 5).
Bei fehlenden Infiltrationszeichen in Blut- oder Lymphgefäßen
und nicht vorhandenen Nekrosen oder atypischen Mitosen ge-
hen wir von einem gutartigen Verlauf aus. Ebenfalls entfernte
mediastinale Lymphknoten waren tumorfrei. Postoperativ war
die Patientin unauffällig. Eine weitere Therapie musste aufgrund
der R0-Situation nicht angeschlossen werden. Klare Empfehlun-
gen zum Follow-up lassen sich in der Literatur wegen der Selten-
heit des Tumors nicht finden:Wir haben nach einem sechsmona-
tigen Zeitintervall eine computertomografische Verlaufskontrol-
le empfohlen.

Paragangliome sind seltene Tumoren, die aus Paraganglien her-
vorgehen. Paraganglien bestehen aus epithelähnlichen Paren-
chymzellen, einem gefäßreichen Interstitium und sind von einer
Bindegewebskapsel umgeben. Sie entstehen im Rahmen der feta-
len Entwicklung aus Zellen, die aus der Neuralleiste vor allem
nach paraaortal migrieren [1]. Nach der Anfärbbarkeit unter-
scheidet man chromaffine und nicht chromaffine Paraganglien,
nach der Herkunft sympathische und parasympathische. Beim
Fetus liegt das meiste chromaffine Gewebe in Paraganglien, die
physiologischerweise nach der Geburt innerhalb von zwei bis
drei Jahren vollständig atrophieren. Paragangliome können theo-
retisch an jeder Stelle des Migrationsweges der spezialisierten
Neuralleistenzellen entstehen und Neuropeptide und Katechol-
amine sezernieren. Sie werden nach ihrer anatomischen Lokali-
sation und Innervation als brachiomer, intravagal, aortikosympa-
thisch und viszeroautonom bezeichnet. Zu den brachiomeren
Paragangliomen, die eine Beziehung zu den Hirnnerven haben,
zählen unter anderem auch die aortopulmonalen.
Paragangliome können familiär gehäuft vorkommen [2]. Der
Erbgang ist autosomal-dominant. Die häufigsten Mutationen
scheinen die Untereinheit D des Succinat-Dehydrogenase-Kom-
plexes – einem Bestandteil der mitochondrialen Atmungskette –

zu betreffen [3].
Die Freisetzung von vasoaktiven Katecholaminen durch den Tu-
mor kann klinisch zu arterieller Hypertonie, Palpitationen, Kopf-
schmerzen, Gewichtsverlust und profusem Schwitzen führen. Als
bildgebendes Verfahren ist die Computertomografie das Verfah-
ren der Wahl zur Bestimmung der Ausdehnung der Tumormasse
und Angrenzung an umliegende anatomische Strukturen. Bei
Verdacht auf ein Paragangliom im Bereich der Karotiden sollte
die Diagnostik ferner um eine Dopplerultraschalluntersuchung
dieser Region ergänzt werden [4]. Insbesondere im Kopf-Hals-
Bereich ist die Magnetresonanztomografie mit Kontrastmittel-
gabe dem CT hinsichtlich der Abgrenzbarkeit gegenüber umlie-
genden Gewebs- und Gefäßstrukturen überlegen. Szintigrafien
mit dem Somatostatin-Analogon Octreotid dienen dazu, Tumor-

Abb. 1 In der kontrastverstärkten Thorax-CT demarkiert sich eine im
zentralen Mediastinum dorsal der Aorta descendens gelegene, solide
Raumforderung (Pfeil) mit einer Größe von 45 × 35mm. Der Tumor zeigt
ein deutliches, peripher betontes Enhancement als Ausdruck der kräftigen
Durchblutung.

Abb. 2 Im EUS zeigt sich der Tumor (TU) im aortopulmonalen Fenster
(AB = Aortenbogen, LPA = linke Pulmonalarterie).

Abb. 3 Nach Gabe von 145MBq Indium 111 Somatostatin (an 111Indium
gekoppeltes Octreotid) zeigt sich in der Ganzkörperszintigrafie eine kräfti-
ge Mehrbelegung (Pfeil) im zentralen Mediastinum bei ansonsten physio-
logischer Mehrbelegung in Leber, Milz, Nieren und Darm, hinweisend auf
einen Somatostatin-Rezeptor-positiven Tumor.
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manifestationen des Paraganglioms in weiteren Organsystemen
sichtbar zu machen [5]. Hierbei macht man sich die hohe Dichte
von Somatostatin-2-Rezeptoren an der Oberfläche des Paragang-
lioms zu Nutze. In der Regel gelingt die Diagnosestellung über die
bildgebenden Befunde und klinischen Angaben. Eine Biopsie ist
nicht zwingend erforderlich und birgt aufgrund der hohen Vas-
kularisierung des Tumors ein gewisses Blutungsrisiko.
In der immunhistochemischen Gewebsanalyse werden unter an-
derem Antikörper gegen S-100 eingesetzt: S-100 bezeichnet eine
Multigenfamilie, die für Calcium-bindende Proteine mit geringer
Molekülmasse und vielfältigen Zellfunktionen kodiert. Die An-
färbbarkeit gegen S-100 ist ein Unterscheidungsmerkmal zur
Charakterisierung von Tumorzellen. Darüber hinaus werden
Parameter wie S-100-Negativität, Nekrosen, Mitosen und Zell-
polymorphismen als Malignitätskriterien zu Rate gezogen. Sie
sind allerdings unzuverlässig.
Weniger als 10% der Paragangliome sind maligne [6]. Malignität
ist abhängig von der Lokalisation [6]. Risikofaktor für Malignität
ist eine familiäre Disposition (SDHB-Mutation) [3]. Ein systemati-
sches genetisches Screening auf SDH B-Mutationen bei Patienten

mit Paragangliom wird dennoch nicht empfohlen. Neben einem
malignenVerlauf unddemdamit verbundenenmöglichenAuftre-
ten von Metastasen ist die lokale Kompression durch das Tumor-
wachstum eine weitere Hauptkomplikation des Paraganglioms –
insbesondere auch beimmediastinalen Paragangliom [6].
Therapie der Wahl ist dementsprechend die vollständige chirur-
gische Resektion. Vorherige Arteriografie und Embolisation kann
zu einer Verminderung der Blutungskomplikation beitragen. In-
traoperativ sollten ipsilaterale Lymphknoten wegen des poten-
ziellen Malignitätsrisikos mit entfernt werden. Die Radiatio
kommt insbesondere bei Inoperabilität zum Einsatz. Die Bedeu-
tung einer adjuvanten Bestrahlung ist nicht hinreichend belegt
[7]. Bei fortgeschritten metastasierten Paragangliomen wird
eine Chemotherapie empfohlen, ohne dass sich ein bestimmtes
Protokoll als überlegen herausgestellt hätte. Üblicherweise kom-
men Cyclophosphamid, Dacarbazin, Vincristin mit oder ohne
Kombination mit Doxorubicin zum Einsatz [8].
Metastasen können noch bis zu 20 Jahre nach der operativen Sa-
nierung auftreten, sodass konsequente Nachuntersuchungen ob-
ligat sind [9]. Prinzipiell ist die Prognose nach kompletter Resek-
tion aber günstig [10].
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Abb. 5 In der S-100-Markierung zeigen sich die typischen positiv markier-
ten Sustentikularzellen. Die Sustentikularzellen sind Stützzellen, die mittels
ihrer Zellfortsätze ein Netzwerk mit stacheldrahtähnlicher Morphologie bil-
den. Die Prävalenz dieser Zellen korreliert in adrenalen und extraadrenalen
Paragangliomen invers mit der Prognose der Patienten.

Abb. 4 Hämatoxylin-Eosin(HE)-Bild (Originalvergrößerung siehe Maß-
stab): typisches histologisches Bild von monomorphen, netzartig und bal-
lenförmig angeordneten neuroendokrinen Zellen. Die Zellen mit hellem
Zytoplasma, die Zellkerne ohne relevante Atypien und zellzentraler Anord-
nung. Die ballenförmig angeordneten Zellen werden von fibrovaskulären
Septen umgeben.
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